SYSTEMOVY LUPUS ERYTEMATODES ]
=autoimunitni systémové onemocnéni postihujici rizné organy (organové NESPECIFICKE)
typicky probiha jako exacerbace a remise
etiologie-geneticka predispozice a faktory zevniho prostfedi-UV zafeni
Castéji Zeny-obvykle za¢ina v mladsich vékovych skupinach (2-3 dekada, fertilni vék- hormonalni
vlivy)
patogeneze-polyklonalni aktivace B bunék, nespecifické 1 tvorby Ab, |reaktivita a poCet T lymfocytl
—dysregulace imunitniho systému —syntéza autoprotilatek, produkce a ukladani imunitnich komplext a
dalSi imunopatologické reakce —poskozeni riznych organi
polékovy lupus: chlorpromazin, hydralazin, prokainamid, izoniazid, penicilamin a dalSi leky
projev-VARIABILNI ]
nespecificke pfiznaky-UNAVA, 1 teplota, bolesti kloubd, svall, hlavy, hubnuti
postizeni KUZE-nej¢astéjsi, 80%
MOTYLOVITY EXANT,EM .
subakutni PAPULOZNI EXANTEM — postizeni obliCeje, Sije a horni Casti trupu
chronicky DISKOIDNI lupus — na osvétlenych ¢astech kiize — hypopigmentace, atrofie,

jizveni kuze
FOTOSENZITIVITA kiize
fada nespecifickych koznich zmén-Raynaudiv fenomén, livedo reticularis, vaskulitida,
teleangiektazie, alopecie, urtikarie, panikulitida
postizeni sliznic-nebolestivé ulcerace v dutiné ustni &i nosni
kloubni postizeni - ¢asté -postizeni 2 a vice kloubl charakterizované otokem nebo vypotkem nebo
citlivost 2 a vice kloubu a ranni ztuhlost trvajici minimalné 30 minut
lupusova nefritida
proteinurie, hematurie, valce v moc¢i nebo | renalnich funkci
stadium I- minimalni mezendialni LN
II- mezengialné proliferativni LN
llI-fokalni proliferativni LN
IV- difuzni segmentalni ¢i globalni proliferativni LN
V-membranézni LN
VI- pokrocila sklerotizujici LN
plice-pleuritida
akutni lupusova pneumonitida — vaznéjsi prubéh, kasel, dusnost, horecky, vzacné i krvaceni
do plic (alveolarni hemoragie, obvykle letaini)
chronicky fibrotizujici intersticialni proces
plicni hypertenze bez postizeni plicniho parenchymu
srdce-perikarditida, myokarditida, endokarditida
GIT-GIT syndrom s bolestmi bficha, nechutenstvim a zvracenim nebo ascites
mezenterialni vaskulitida, lupusova enteritida, pankreatitida, autoimunitni hepatitida
NS- porucha kognitivnich funkci, organicka psychéza, porucha afektivity, stavy zmatenosti
postih CNS — upozorni bolest hlavy, rizné CMP, epileptiformni kfece, chorea
PNS — demyelinizace, senzitivnhi nebo motoricka neuropatie, mnohocetna mononeuritida
ziskana hyperkoagulacni porucha = sekundarni antifosfolipidovy syndrom — vznik Ab proti
koagulaénim faktordm s FL (=antifosfolipidové Ab)—1 riziko vzniku tromboembolickych pfihod, opakované
ztraty plodu a pfed€asné porodu u fertilnich zen
akcelerovana ateroskler6za
diagnéza
vysoka sedimentace!
diagnosticka kritéria -musi byt spinéna alespon 4 kritéria
erytém v obliceji- motylovity- vystouply, mirné zarudly, citlivy na slunce
diskoidni erytém
fotosenzitivita
ulcerace v dutiné ustni- vétSinou nebolestivé
neerosivni artritida dvou nebo vice perifernich kloub
serozitida-pleuritida, perikarditida
renalni postizeni-proteinurie>0,59/24 hod,bunécné valce
neurologické poruchy-cefalea
kfe€e (po vylou€eni jiné pfi€iny)
psychoéza (po vylouceni polékového nebo metabolického plvodu)
hematologické poruchy
hemolyticka anémie s retikulocytézou
leukopénie < 4,0 - 109/l (opakovany priikaz)
lymfopénie < 1,5 - 109/ (opakovany prikaz)
trombocytopénie < 100 - 109/ (pokud neni polékova)
imunologické poruchy
anti ds-DNA




anti-SM
antifosfolipidové protilatky-antikardiolipinové protilatky
antinukleéarni protilatky
lééba-edukace pacienta: nepfiznivy vliv slunce, vyvarovat se kontaktu s infekcemi a vétsi fyzické namahy
1. utlum plsobeni autoreaktivnich latek
kortikoidy- prednison
leh¢&i formy -glukokortikoidy, antimalarika, pfipadné kombinace
téz8i formy s visceralnim postizenim:
glukokortikoidy
] imunosupresiva-azathioprin, cyklofosfamid, cyklosporin A, mykofenolat
! NU glukokortikoidli -osteopordza, gastropatie, steroidni diabetes, hypertenze, infekéni
komplikace, psychické zmeény
! NU imunosupresiv-hematotoxicita, hepatotoxicita, nefrotoxicita, onkogenicita, infekéni

komplikace
metotrexat- u artritidy, koZzniho postiZeni a serozitidy
2. symptomatické Iéky- analgetika, antipyretika
antikoagulacni terapie u antifosfolipidového syndromu
pravidelné sledovani
hodnoceni stupné aktivity SLE
hodnoceni KV rizika-minimalné 1x ro¢né- koufeni, AH, lipidogram, glykémie
hodnoceni rizika osteoporézy-1x roéné
na poc&atku choroby hodnoceni infekéniho rizika
screening HIV a hepatitid, ke zvazeni TBC
vakcinace- chfipky, pneumokok



