LISTY

Vazené kolegyné a kolegové,

€. 21/2022

v dnesnim cisle laboratornich listd Vam piindsime podrobné informace o systémovém lupusu erythematodes. Pfijemné Cteni.

SYSTEMOVY LUPUS ERYTHEMATODES

Uvod a klinické projevy

Autoimunitni choroby jsou 3iroka a heterogenni skupina onemocnéni s nékterymi spole¢nymi klinickymi a laboratornimi rysy.
Spole¢nym jmenovatelem autoimunitnich onemocnéni je autoagrese, tedy napadani vlastnich tkani plsobky produkovanymi
vlastnim imunitnim systémem nemocného. Autoimunitni onemocnéni mizZe v zasadé propuknout v jakémkoli véku a u obou
biologickych pohlavi, piesto jsou vice postiZzeny dospélé Zeny. Vzplanuti nemoci mdze byt indukovano infekci, ockovanim, léky,
onkologickym onemocnénim, hormonalnimi zménami, traumatem se systémovou zanétlivou odezvou a podobné. Velmi Casto
zUstane oviem spousté¢ nerozpoznan. Autoimunitni nemoci se kromé jiného mohou rozdélit na orgdnové specifické autoimu-
nitni thyreoitida, nespecifické stfevni zanéty, Goodpasteurtv syndrom) a organové nespecifické. Typickym zastupcem skupiny
organové nespecifickych autoimunitnich nemoci je systémovy lupus erythematodes. V nasledujicm textu se budeme tomuto
vyznamnému onemocnéni vénovat podrobnéji.

Systémovy lupus erytemathodes (SLE) je prototypem autoimunitniho orgdnové nespecifického onemocnéni. Jedna se o cho-
robu se silné heterogennimi projevy a velmi pestrym klinickym vyjadienim. Podle klinickych a laboratornich nélezl je mozno
definovat urcité podtypy SLE. Obraz klasického systémového lupusu se mize prekryvat také s jingymi imunitné podminénymi
chorobami, napfiklad se Sjogrenovym ¢i antifosfolipidovym syndromem (APAS), smiSenou chorobou pojiva (MCTD) nebo Lléky
indukovanym ,lupus like” syndromem. Diagnéza SLE se opira o klasifikacni kritéria ACR (American College of Rheumatology).
Pokud nejsou tato diagnosticka kritéria plnéna dostatecné, a pfesto ma pacient urcité prislusné klinické a/nebo laboratorni
projevy, pouzivaji se terminy latentni nebo minoritni lupus.

Pacient postizeny SLE mizZe trpét celkovymi pfiznaky, koZnimi a slizni¢nimi pfiznaky, svalové kosternimi pfiznaky a orgénové
specifickymi pfiznaky.

Klasickymi celkovymi pfiznaky jsou hubnuti, Gnava, horecka. Nejc¢astéjSimi koznimi a slizni¢nimi projevy choroby jsou motylo-
vity exantém, kozni fotosenzitivita, kozni a slizni¢ni ulcerace ¢&i projevy kozni vaskulitidy, alopecie. Postizeni pohybového apa-
ratu se projevuje nejc¢astéji jako neerozivni artritida, bolestmi Slach a postiZenim kosterniho svalstva. PostiZzené byvaji ¢asto
klouby (asepticka nekréza kloubnich hlavic, deformity kloubd). Velmi ¢astym pfiznakem je fibromyalgie, tedy chronicka nespe-
cificka bolest pohybového aparatu.

Orgénové specifické projevy jsou vazany na zanétlivé postiZzeni jednotlivych organl nebo organovych systému. Problémy se
srdcem ma 30 - 50% pacient(, nejc¢astéji jde o perikarditidu a myokarditidu. Méné casté, ale klinicky zavaznéjsi jsou endokar-
ditidy a infarkt myokardu. Pfi ¢asté asociaci SLE s antifosfolipidovym syndromem se mdzZe objevit rizné zdvaina plicni embolie.
Pripadné plicni postiZeni se projevuje pozvolna progredujici dusnosti. Relativné ¢asta je pleuritida, mUzZe se ale rozvinout i lu-
pusova pneumonitida s pfechodem do chronické intersticialni plicni fibrozy, ojedinéle s rozvojem souvisejici plicni hypertenze.
Pomérné Casté a zavazné jsou neuropsychiatrické projevy nemoci. Jde zejména o Gporné bolesti hlavy, deprese, epilepsii, cévni
mozkové prihody, myelopatie, neinfekéni meningoencefalitidy, demenci, postiZeni sitnice a s tim spojené poruchy vidéni. | v pfi-
padé postizeni CNS mizZe hrat vyznamnou dlohu asociace s antifosfolipidovym syndromem. Periferni nervovy systém byva po-
stiZzen polyneuropatii ¢i multiplexni neuritidou. Pravidelné je u pacientl se SLE postiZeni ledvin, které lze nalézt témérf u viech
nemocnych. Histologicka klasifikace rozlisuje Sest typl glomerulonefritid. Spolu s postizenim CNS pfedstavuji klinicky vyznam-
né ledvinové projevy zavazné prognostické znameni.

Laboratorni a paraklinicka vySetreni

Systémovy lupus erytematodes je onemocnéni asociované s vyskytem urcitych typl autoprotilatek, tedy protilatek namirenych
proti jadernym a cytoplazmatickym antigenim. Detekce téchto autoprotilatek ma pro diagnostiku SLE zasadni vyznam.
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U vice nez 95% nemocnych se SLE je moZno metodou nepfimé imunofluorescence detekovat antinuklearni protilatky (ANA).
Nemocni s negativnimi ANA mohou mit pozitivni anti-Ro/La a méné casto trpi glomerulonefritidami.

U 40 - 90% nemocnych se SLE je moZno detekovat anti-dsDNA protilatky, jejichZ pfitomnost je podle nékterych studii spojena
s vy33i Cetnosti zadvazného postiZeni ledvin. Anti-dsDNA protilatky jsou stanovovany metodou ELISA a metodou nepfimé imuno-
fluorescence.

Protilatky proti extrahovatelnym antigendm (ENA) je moZno najit podle riznych zdrojl u 30 - 50% pacientl se SLE. Nékteré
z nich jsou silné asociovany se sekundarnim Sjogrenovym syndromem, koZznimi manifestacemi SLE nebo s neonatalni formou
SLE. ENA stanovujeme imunoblotem.

U 100% pacientl se SLE indukovanym léky byvaji pfitomny protilatky proti histonim. Obecné se vyskytuji u 40 -60% pacientd
se SLE.

Velmi daleZité ke stanoveni rizika trombofilie pfi asociovaném antifosfolipidovém syndromu je urceni pfitomnosti lupus anti-
koagulans a antikardiolipinovych protilatek.

Kromé pozitivity autoprotilatek se mGZeme u nemocnych se SLE setkat s dalsimi laboratornimi nalezy. Stejné jako u jinych auto-
imunitnich chorob muZe byt vyjadrenim aktivity nemoci hypokomplementemie se sniZzenou hladinou C3 a C4. Pravidelnym
nalezem svédcicim pro aktivni autoimunitni onemocnéni je zrychlena sedimentace erytrocytld. Naproti tomu byva hladina CRP
zvy3ena jen mirné. Asi u poloviny nemocnych se SLE nachazime normocytarni anemii se snizenou hladinou sérového zZeleza
a nizkou vazebnou kapacitou feritinu. Obdobi vystupfiované aktivity nemoci byva spojeno s protilatkami mediovanou leuko-
penii. S pfitomnosti protilatek byva spojena také ¢asto pozorovana trombocytopenie a prodlouZeni parciadlniho tromboplasti-
nového casu. Biochemické nalezy vétSinou reflektuji specificka organova postizeni.

Z dalSich paraklinickych vysetfeni se v diagnostice SLE uplatriuji funkEni a zobrazovaci metody, které maji za Gkol detekovat
a sledovat zejména specificka organova postiZeni.

Zavér

Lécba SLE patfi do rukou specialisty. V zasadé je zaméfena na zvladnuti vzplanuti choroby a nasledné udrzeni remise. Léceb-
nych moznosti je cela fada a rychle se vyvijeji. Jejich vycet, stejné jako podrobny popis vsech klinickych forem a laboratornich
nalezl vyrazné presahuje smysl i moZnosti tohoto sdéleni. Zavérem je tedy snad jen potieba konstatovat, Ze SLE pres veskery
pokrok predstavuje velmi zavaZny zdravotni problém zatiZeny vysokou morbiditou i mortalitou s nutnym multidisciplinarnim

pFistupem a piekracovanim hranic rdznych specializaci. Zasadni sloZzkou nadale zUstava identifikace autoprotilatek a dalSich
laboratornich markert se SLE spojenych. Tato vysetieni jsou trvale dostupna v nasich laboratofich.
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