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BENDROJI DALIS
|. APIBREZIMAS

Sisteminé raudonoji vilkligé (SRV) tai nepatikslintos etiologijos, 1étin€, autoimuniné reumating liga,
pasireiskianti autoantikiingy gamyba, imuniniy kompleksy susidarymu, imunings sistemos reguliacijos
sutrikimu, bei jvairiy organizmo audiniy ir organy pazeidimu.

Il. EPFIDEMIOLOGUA

Vaiky populiacijoje SRV serga 0.3-0.9 /100.000 vaiky per metus ir paplitimas yra 3.3-8.8 /100.000
vaiky. Daznesné liga registruojama Azijos, afroamerikieciy tarpe, ispany kilmés amerikieciy tarpe.
Vaikystéje SRV dazniau serga mergaités nei berniukai, santykis 8:1 paauglystéje ir 4:1 iki 10 m.
amziaus. SRV gali i$sivystyti bet kuriame amziuje, bet sergamumas $ia liga did¢ja su amziumi. 15-
20 proc. pacienty suserga iki 18 mety amziaus. Retrospektyvinés studijos vykdytos Pranciizijoje,
Kanadoje ir Didziojoje Britanijoje nurodo amziaus vidurkj tarp 12-13 m. Vaiky izoliuota odos
vilkligé yra retenybé ( tik 2-3% prasideda iki 15 m). Dazniau nustatoma vaiky sisteminé vilkligé:
ligos pradzioje 82 % nefritas, 75-80% centrinés nervy sistemos pazeidimai.

Naujagimiy sisteminé raudonoji vilkligé diagnozuojama 1 i§ 20 000 gyvy gimusiy naujagimiy JAV.
NSRYV su sirdies pazeidimu dazniausiai serga mergaités nei berniukai, santykis 2:1, odos pazeidimas
daznesnis mergaiciy tarpe, santykis 3:1. Liga pasireiskia nuo gimimo iki 6 mén. amziaus kiidikiams.

[11. ETIOLOGUA IR PATOGENEZE

Tiksli SRV priezastis yra nezinoma. Tai yra autoimuniné liga. Susilpnéja T supresoriy funkcija,
proliferuoja ir aktyvuojasi B limfocitai, pradeda gamintis jvairls autoantikiinai, ypa¢ prie$
branduolio ir branduolélio struktiiras. Susiformuoja imuniniai kompleksai, kurie kaupiasi ir pazeidzia
vidaus organus, aktyvuoja komplemento sistema, citokinus, uzdegimines lgsteles. UZsivedes procesas
salygoja lokaly uzdegimag bei organy taikiniy pazeidimus. Hormonai ir aplinkos veiksniai laikui
bégant veikia genetiSkai jautrius asmenis, dél kuriy atsiranda autoimuninés sistemos sutrikimas,
galiausiai lemiantis ligos progresavima.

RIZIKOS FAKTORIAI

- aplinkos veiksniai ( tiesioginiai saulés spinduliai, vaistai, virusai (Ebstein-,Bar, citomegalo)),

- paveldimumas (pacienty broliai ir seserys 10-20 karty turi didesng tikimybe susirgti SRV, Seiminé
autoimuniniy ligy anamnez¢),

.....

afroamerikieciams), taip pat rastos sgsajos su didéjancia galimybe susirgti SRV (randami genai,
galintys padidinti galimybe sirgti SRV: HLA haplotipas, ITGAM, IFR5, BLK, STAT4, PTPN22 ir
Fcy receptoriy polimorfizmas.),

- hormonai (serga jaunos moterys, tam jtakos turi estrogenai),
-vaistai (pvz. prokainamidas, hidralazinas pazeidzia T Igsteliy DNR metilinima, dél kurio
padidéja autoreaktyvumas).

IV. DIAGNOSTIKA



4.1 Klinikiniai pozymiai ir ligos jtarimas

SRV jtariama, jvertinus nusiskundimus, anamneze, objektyvius klinikinio ir/ar instrumentinio ir/ar
laboratorinio pirminio paciento iStyrimo rezultatus ir nustacius pozymius, kurie galéty leisti jtarti
SRV (t.y. kurie atitinka pozymius, apraSytus zemiau pateiktuose diagnostikos skyriaus punktuose).
Itares ligg Seimos gydytojas skiria simptominj gydyma ir nukreipia vaiky reumatologo konsultacijai
teisés akty nustatyta tvarka. SRV diagnoze patvirtina vaiky reumatologas, atmetes kity ligy galimybe.
Vaiky amziuje dazniausiai randami teigiami antikiinai prie$ branduolio antigenus (ANA), artritas,
imunologiniai pokyciai, hematologiniai sutrikimai, bérimai ar fotosensibilizacija, inksty ar
neurologinés sistemos pazeidimas.

Biidingiausi SRV klinikiniai pozymiai

1. Odos-gleiviniy pazeidimas, kuris yra labai polimorfiskas, galintis pasireisti tiek ligos prodromo
periode, tiek ligos eigoje bei iSeiciy stadijoje. Per visg ligos periodg kokia nors forma odos — gleiviniy
pazeidimai nustatomi beveik visiems SRV sergantiems pacientams. Démelinis bérimas budingas 44
- 52 % pacienty. Taip pat stebimi fotosensibilizaciniai bérimai, vaskulitui budingi bérimo elementai,
bérimas, alopecija, burnos/nosies ertmeés opos. Ar pazeidimas yra vilkligei specifinis (imus, poumis,
létinis) ar nespecifinis vertinama pagal Gilliam’o su raudongja vilklige asocijuoty odos pazeidimy
klasifikacija (angl. Gilliam classification of lupus erythrmatosus (LE) — associated cutaneus lesions).
Vilkligés pazeistos odos srities ir odos pazeidimo stiprumo indekso pagalba galima vertinti ligos
aktyvumg ir pazeidimo lygj (angl. Cutaneus Lupus Erythematosus Disease Area and Severity Index).
Ligos aktyvumo skaléje vertinama eritema, pleiskanojimas, alopecija, hipertrofija ir gleiviniy
pazeidimas, o pazeidimo stiprumo skaléje vertinama dispigmentacija, atrofija, randéjanti alopecija,
panikulitas. Indeksas dazniausiai naudojamas dermatolgijos ir klinikiniy tyrimy praktikoje.

2. Kauly - raumeny sistemos pazeidimai (jie nustatomi 20-74% SRV serganciy pacienty):

* sgnariy ir sausgysliy pazeidimas (artralgijos, artritas (dazniausiai neerozinis), sgnario/iy
nestabilumas, grjztamos ir negrjztamos deformacijos, tenosinovitai, sausgysliy plySimai ir kt.);

* kauly pazeidimas (aseptiné kauly nekrozé, osteoporozé ir kt.);
* raumeny pazeidimas (mialgijos, miozitai ir kt.).

3. Inksty pazeidimas (ligos eigoje jis nustatomas 60— 80% SRV serganCiy pacienty). Nezitrint
skiriamo gydymo, skirtingy tyrimy duomenimis, 27-66% pacienty patiria lupus nefrito (LN)
paimejimo epizodus, o apie 10% SRV pacienty liga progresuoja iki inksty funkcijos

.....

* inksty pazeidimas pasireiskia proteinurija, cilindrurija, hematurija, piurija, serumo kreatinino kiekio
padidéjimu; glomeruly filtracijos greicio (GFG) sumaZzéjimu;

» kliniskai ligos pradZioje daznai nestebima jokiy simptomy, progresuojant inksty pazeidimui liga
pasireiSkia bendru silpnumu, antrine arterine hipertenzija, nefroziniu sindromu, edemomis ir kt.;

* inksty pazeidimg pacientui, sergan¢iam SRV, gali lemti ne tik glomerulonefritas, bet ir intersticinis
nefritas, tubulinés inksty ligos, trombotinés mikroangiopatijos, vaskulitas, aterosklerozé ar lupus
vaskulopatija;

» inksto biopsija leidzia diferencijuoti Sias patologijas ir tiksliau numatyti ligos prognoze ir parinkti
gydymo taktikg. Indikacija pirmai inksty biopsijai yra bet koks inksty pazeidimo pozymis, ypac kai
Slapime nustatoma proteinurija >0,5g /24 valandas kartu esant glomerulinés kilmés hematurijai ir/ar
lasteliniams cilindrams. Inksty biopsija bitina ir yra nepakei¢iamas tyrimas daugeliu atvejy, nes
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Klinikiniai, serologiniai ar laboratoriniai tyrimai negali tiksliai prognozuoti histologinio tyrimo
rezultaty. Pakartotina inksty biopsija galima Siais atvejais: a) negavus atsako ar pablogéjus
simptomams gydant imunosupresiniais vaistais ar biologine terapija (nepavykus pasiekti
proteinurijos lygio sumaze¢jimo >50%, isliekant proteinurijai metus laiko ir/ar mazéjant GFG); b)
esant LN recidyvui, siekiant jvertinti pokycius: histologinés klasés progresavima, fibrozés procenta,
kas leidzia prognozuoti tolesn¢ ligos eiga bei diferencijuoti nuo kity ligy. Biopsijos rezultatai
vertinami pagal Tarptautinés nefrology asociacijos/Inksty patology asociacijos 2003 mety LN
klasifikacija (angl. International society of Nefrology/Renal Pathology Society (ISN/RPS) 2003
classification of lupus nephritis) .

Nustatyti morfologiniai pokyc¢iai turi diagnosting ir prognosting vertg .

4. Nervy sistemos pazeidimas. Neuropsichiatriniai SRV paZeidimai yra apibrézti sindromine
nozologija, suformuluota Amerikos reumatology kolegijos komiteto neuropsichiatriniams SRV
sindromams jvardinti (angl. American College of Rheumatology (ACR) Ad Hoc Committee on
Neuropychiatric Lupus Nomenclature). Neuropsichiatriniai pazeidimai SRV sergantiems pacientams
pasireiskia:

» centrinés nervy sistemos pazeidimu (aseptiniu meningitu, smegeny kraujagysliy ligomis,
demielinizuojan¢iu sindromu, galvos skausmu (jskaitant migreng ir gerybing intrakraniing
hipertenzijg), judéjimo sutrikimu (choréja), mielopatija, traukuliniu sindromu, @Gminiu
stuporu/sumiSimu, nerimo sutrikimu, kognityviniy funkcijy sutrikimu, nuotaikos sutrikimu, psichoze

ir kt.);

* periferinés nervy sistemos pazeidimu (imia uzdegimine demielinizuojancia poliradikuloneuropatija
(Guillain Barre sindromu), mono/polineuropatija, miastenia gravis, pleksopatija, polineuropatija,
autonominiais pazeidimais, ir kt.) .

5. Kardiovaskulinés sistemos pazeidimas (jis stebimas 10 - 80% SRV serganciy pacienty) . Liga gali
pazeisti endokarda, miokarda, perikarda, Sirdies voztuvus ir kraujagysles, salygoti Siems
pazeidimams biidingas klinikines iSraiSkas bei jy komplikacijas (perikardita, miokardita, endokardita,
koronaritg, Sirdies voztuvy pazeidima, koronaring Sirdies liga, Sirdies laidZiosios sistemos pazeidimus
ir kt.). PaZeidimas gali buti asimptomis, vidutiniskai iSreikStas arba turéti pilnai iSreiksta klinikinj
vaizda, galintj saglygoti kardiovaskulinés funkcijos sutrikimus.

6. Kvépavimo sistemos pazeidimas (skausmas kriitinés Igstoje, pleuritas, iminis ar 1étinis pulmonitas,
plauciy arterijy embolija ar infarktas, plauciy kapiliaritas ar difuzinis alveolinis kraujavimas, plautiné
hipertenzija, intersticiné plauciy liga, obliteruojantis bronchiolitas su “organizuojanc¢ia pneumonija®,
“susitraukusio plaucio” sindromas, Kiti pleuros, plauciy parenchimos, plauciy kraujagysliy,
kvépavimo taky ir diafragmos pazeidimai, kurie gali bati tiek susije su SRV, tiek biiti jos gydymo
imunosupresiniais vaistais komplikacija (infekcijos, limfadenopatija, tumorai) ir lemti kvépavimo
funkcijos sutrikimus.

7. Virskinimo sistemos pazeidimas (jis stebimas 10-50% SRV serganciy pacienty). Liga arba jos
komplikacijos gali paZeisti bet kurig virSkinamojo trakto dalj ir sukelti burnos gleivinés, stemplés
pazeidima, uzdegimine Zarny liga, pankreatitg, kepeny padidé€jima, autoimuninj hepatita, peritonita,
mezenteriniy kraujagysliy vaskulita, tromboze ir kt. Iki 11-50% pacienty gali jausti anoreksija,
pykinima, vémima be aiskaus organinio vir§kinamojo trakto pazeidimo.

8. Retikuloendotelinés sistemos pazeidimas. Limfadenopatija pasireiskia 15-30 % SRV serganciy
pacienty. Ligos metu gali buti bluznies padidé¢jimas 15-74 % pacienty. BluZnies periarteriné fibroze
yra patognominis SRV pozymis.



9. Moters Iytinés - reprodukcinés funkcijos sutrikimas: pasikartojantys persileidimai, dismenoréja,
ankstyva menopauzé. Sergant SRV, néStumo metu biidingas bendras biuklés pablogéjimas bei
specifinés, su SRV susijusios biuklés (preeklampsija, eklamsija ir kt.).

10. Kraujodaros sistemos pazeidimas (hemolitiné anemija, trombcitopenija < 100 x10 9 /I,
leukopenija<4x10 9/1, limfocitopenija <1 x10 9/I, teigiama Kumbso reakcija).

11. Akiy pazeidimai. Liga gali sukelti iridociklitg, episkleritg, regimojo nervo uzdegima, retinopatija.

4.2 Pagrindiniai diagnostikos metodai

SRV diagnoz¢ nustatoma:

Ivertinus paciento nusiskundimus, anamnezes, objektyvaus tyrimo (apzitiros, instrumentiniy ir
laboratoriniy tyrimy) rezultatus bei 2012 mety sisteminés vilkligés tarptautiniy kliniky
bendradarbiavimo grupés (angl. Systemic Lupus International Collaborating Clinic, SLICC) SRV
pateiktais klasifikaciniais kriterijais. Sisteminé raudonoji vilkligé diagnozuojama randant 4 ar
daugiau kriterijy i§ 17 (jautrumas 94 proc., specifiskumas 92 proc.).

1 lentelé. Sisteminés raudonosios vilkligés SLICC (sisteminés vilkligés tarptautinio
bendradarbiavimo kliniky (angl. Systemic lupus international collaborating clinics)
klasifikacijos kriterijai

Kriterijus | PoZymis

biopsija jrodytas Vvilkliginis nefritas
Klinikiniai Kriterijai

Uminé odos vilkligé PeteliSkés formos raudonas bérimas (iSskyrus diskoidinj), bulioziné
vilklige; toksiné epiderminé nekrolize, vilkliginis variantas;
makulopapulinis  vilkliginis bérimas; fotosensibilus vilkliginis
bérimas (nesant dermatomiozito); ARBA

poim¢e¢ odos vilkligé (panaSus ] Zvynelinj bérimas ir/ar ziediniai
policikliniai  besikartojantys odos pazeidimai, iSnykstantys
nepaliekant randeliy, bet su depigmentacija (po buvusio uzdegimo) ar
lieckan¢iomis teleangiektazijomis)

Létiné odos vilkligé Klasikinis diskoidinis bérimas; lokalizuotas (kaklo srity), iSplites
(auksciau ir Zemiau kaklo); hipertrofiné diskoidiné vilklige,
vilkliginis panikulitas, gleiviniy vilklige; lupus tumidus; chilblains

lupus;

ARBA

diskoidinés vilkligés/ploks¢iosios kerpligés persidengimas
Nerandinis nuplikimas Difuzinis galvos plauky iSplonéjimas, lGzinéjimas, nesant kity

priezas¢iy (zidininio nuplikimo, vaisty, gelezies trikumo salygoto,
androgeninés kilmés nuplikimo)

Burnos ir nosies gleivinés | Gomurio, skruosty gleivinés, liezuvio, ARBA

opos nosies iSopéjimai nesant kity priezasciy (vaskulito, Bechcéeto ligos,
herpes viruso infekcijos, uzdegiminés zarnyno ligos, reaktyvinio
artrito, nudeginimo riig§timi)

Sanariy liga Sinovitas, apimantis du ar daugiau sgnariy, jy patinimas ar sgnarinio
skyscio padid¢jimas juose ARBA

Vieno arba dviejy sgnariy skausmas ir rytinis sustingimas, trunkantis |
apie 30 min.




Serozitas

Tipinis pleuritas trunkantis ilgiau nei viena diena (skystis pleuros
ertméje ar pleuros trinties garsas) ARBA

“Tipinis perikarditui budingas skausmas (su priverstine padetimi), |
trunkantis ilgiau nei viena diena, skystis perikardo ertme¢je, perikardo
trinties garsas, ar perikarditui biidingi EKG pozymiai, nesant kity
perikardito priezas¢iy (infekcijos, uremijos, arba Dresslerio
sindromo)

Inksty

Baltymo S$lapime — kreatinino santykis (arba baltymo kiekis paros
Slapime) > 500mg baltymo paros slapime ARBA

Eritrocitai Slapime

Neurologinis

Traukuliai; psichozé; mononeuritas; mielitas; periferiné arba galviné
neuropatija ( nesant kity priezas¢iy — infekcijos, vaskulito, cukrinio
diabeto) ARBA

Samones sutrikimai (nesant kity priezas¢iy — toksiniy/ metaboliniy,
uremijos)

Hemoliziné anemija

Leukopenija arba
limfocitopenija

Hemoliziné anemija

Leukopenija (< 4x109/1), ( nesant kity priezas¢iy — Felty sindromo,
vaisty poveikio, portinés hipertenzijos), ARBA
Timfocitoperija (SI1x10 9 /1 bent viename 1§ tyrimy)( nerandant kity |
priezasCiy, tokiy kaip gliukokortikoidy ar kity medikamenty

vartojimas, infekcija)

Trombocitopenija

Trombocitopenija (<100 x 10 9/1) bent viename iStyrimy nerandant
kity priezas¢iy , tokiy kaip vaisty vartojimas, portiné hipertenzija ar
trombotiné trombocitopeniné purpura)

Imunologiniai Kriterijai

ANA

ANA nustatymas pagal laboratorijos diagnostinius kriterijus

Anti-dsDNR Anti-dsDNR antikiiniy radimas pagal laboratorijos diagnostikos
kriterijus (ar > dvigubai daugiau nei apskaitos rodikliai tiriant ELISA
metodu)

Anti- Sm Randami branduolinio antigeno pries SM antikiinus

Antifosfolipiniai Randami  teigiami  antifosfolipidiniai  antikiinai :  lupus

antiktinai antikoaguliantas, antikardiolipidiniai antiktinai (Ig A, Ig M, Ig G) arba

anti-beta2 glikoproteinas | (1g A, Ig M, Ig G)

Zemi komplemento Zemi C3, C4 ar CH 50

rodikliai

Tiesioginé Kumbso Teigiama tiesioginé Kumbso reakcija nerandant hemolizonés
reakcija anemijos

SLICC kriterijai yra kaupiamieji, nebatinai turi bati tuo paciu metu. Pacientui diagnozuojama
sisteminé raudonoji vilkligé, jeigu yra randami 4 Klinikiniai ir imunologiniai SLICC diagnostiniai
kriterijai (turi buti bent vienas Klinikinis ir vienas imunologinis kriterijus). Remiantis SLICC
kriterijais pacientui diagnozuojama sisteminé raudonoji vilkligé , jeigu atlikus inksty biopsija
patvirtinamas nefritas ir randami teigiami ANA ir anti-dsDNR antikanai.

Vaisty sukeltos sisteminés raudonosios vilkliges atveju (kadangi néra suformuluoty vaisty sukeltos
sisteminés raudonosios vilkligés kriterijy ir dazniausiai liga (paciento iStyrimo duomenys) netenkina
SRV Kklasifikaciniy kriterijy), diagnozeé nustatoma patvirtinus, kad ligos simptomai prasidéjo vaisto,
galincio sukelti §j susirgimg vartojimo metu ar esant i§likusiai vartoto vaisto koncentracijai organizme



Paciento, sergan¢io SRV, ligos sglygotas funkcijos pazeidimas nustatomas jvertinus organo ir (ar)
organy sistemos paZzeidimg (nustatomas pazeisto organo ar organy sistemos funkcijos
nepakankamumas).

Pagrindiniai laboratoriniai tyrimai naudojami diagnozuoti SRV

* bendras kraujo tyrimas (BKT): (stebima leukopenija, anemija, tormbocitopenija). Privalu jvertinti
pagrindines tris kraujodaros Sakas: hemoglobino kiekj ir eritrocity dydj (jvertinti anemijos galimybe),
trombocity skaiciy, leukocity skaiCiy ir jy formulés pasiskirstymag (nuoroda j baktering ar virusing
infekcija, imunodeficitg ar galimg vézinj susirgima).

« bendras §lapimo tyrimas (BST): ieskoma baltymo ir eritrocity. Jei randama baltymo, skai¢iuojamas
albumino/kreatino bei baltymo/kreatinino santykis paros $lapime,

* paros §lapimo biocheminis tyrimas,
« antiktiny prie$ branduolio antigenus (angl. antinuclear antibodies, ANA) tyrimas,

« antikiiny pries§ i$skirtus i$ branduolio antigenus (angl. extractable nuclear antigen antibodies (ENA))
tyrimas- randami teigiami anti-Ro, anti-LA, ( anti-SM -siejamas su inksty pazaida).

« antikiiny prie§ dezoksiribonukleino riigstj (anti - DNR) arba anti — ds DNR tyrimas ( tiesioginis
ligos aktyvumo markeris),

« antifosfolipidiniam sindromui biidingi tyrimai (antikiiny prie$ kardioliping (AKA) IgA, IgM, 1gG
klasés, antikiiny pries§ 2-glikoproteing I (anti- f2 GPI) IgA, IgM, IgG klasés; lupus antikoagulianto
(LA) tyrimas,

* komplementy (C3, C4, CH50) tyrimai ( koreliuoja su ligos aktyvumu),
« tiesioginé Kumbso reakcija (nesant hemolizinés anemijos),
Kiti laboratoriniai tyrimai, rodantys uzdegiminio proceso aktyvumg organizme:

* eritrocity nusédimo greitis (ENG) - uzdegimo zymuo, jei yra staigus ENG kritimas serganc¢iam
pacientui, reikia jtarti Makrofagy aktyvacijos sindromg (MAS),

* C-reaktyvusis baltymas (CRB) - uzdegimo zZymuo, esant SRV ieSkoti serozito ar poliartrito,

 prokalcitonino tyrimas (esant indikacijoms autoimuninj uzdegiminj procesg diferencijuoti su
infekciniu procesu),

* bendro baltymo ir baltymy elektroforezés tyrimas.

Laboratoriniai tyrimai, galintys padéti jvertinti vidaus organy ir/ar sistemy bukle ir pazeidimus:
* kepeny funkcijos rodmenys (AST, ALT, SF, bilirubino ir kt.),

« inksty funkcijos rodmenys (8lapalas, kreatininas, GFG),

* baltymy ir kreatinino $lapime santykis, baltymo kiekis paros §lapime, dismorfiniy eritrocity radimas
Slapime- glomerulinio inksty pazeidimo rodmenys,

» kreatinfosfokinazés (CK), CK-MB, troponino I, mioglobino ir kt.) - Sirdies ir/ar raumeny pazeidimo
rodmenys.

+ K, Cl, Mg, Na, Ca ir kt. elektrolity balanso rodmenys,

« infekcijai organizme patvirtinti ar ekskliuduoti reikalingi specifiniai laboratoriniai tyrimai.



« kiti laboratoriniai tyrimai, rodantys organy ir sistemy pazeidimus ir/ar leidziantys diferencijuoti
SRV salygota pazeidimg nuo kity reumatiniy ir nereumatiniy ligy (reumatoidinis faktorius (RF),
antik@inai prie§ neutrofily citoplazma (ANCA), antikiinai prie§ ciklinj citrulininta peptida (anti —
CCP), LE Igsteliy, TTH, ATPO, PTTH, INR, SPA, ADTL, LDH, Fe, feritino, Sarmy-rags¢iy balanso
ir kt. tyrimai).

Instrumentiniai tyrimai (ligos pazeisty organy sistemy pazeidimg patvirtinantys, ar atlikti
diferencinés diagnostikos tikslu): elektrokardiograma (EKG), plauciy funkcijos ir dujy difuzijos
tyrimas, rentgeno, ultragarso, endoskopiniai tyrimai, elekroencefalografija, neuromiografija,
jvairiomis metodikomis atlickami kraujagysliy tyrimai, kapiliaroskopija, magnetinio rezonanso
tomografijos, kompiuterinés tomografijos, minstyjy audiniy ir kauly skenavimo, pozitrony emisijos
tomografijos (PET) tyrimai ir kt.).

Audiniy ir/ar organy biopsijy morfologiniy/histologiniy tyrimy rezultatai (inksty, odos, kepeny,
plauciy, sanario sinovijos, kauly ir kt.).

Diagnostiniy punkcijy (sgnario, perikardo, pleuros, peritoneumo ir kity ertmiy) metu gauty punktaty
citologiniy, morfologiniy, biocheminiy, imunologiniy, mikrobiologiniy tyrimy rezultatai.

4.3 Diagnostikos algoritmas (SCHEMA)

~
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ANAMNEZES DUOMENYS

svarbu detaliai surinkti anamnezg, ypac atkreipiant démes;j j:

No akowdE

svorio kritima,

bendrg silpnuma,

létinj nuovargj,

kar$¢iavima,

kitomis priezastimis nepaaiskinamg nuotaiky svyravima,

jautruma Sviesai, saulei . jie nustatomi 40-74 % serganciy vaiky.(10),
Seiminé anamnez¢: sergantieji sistemine raudongja vilklige gimingje.

KLINIKINIS ISTYRIMAS

Atliekant ligonio klinikinj iStyrimg svarbu atlikti iSsamig bendra paciento apziiirg, siekiant jvertinti
kardiovaskulinés sistemos (iSmatuojant AKS) ir kvépavimo sistemos biikle, detaliai atlikti pilvo
organy palpacijg, atlikti odos- raumeny sistemos, raumeny- kauly sistemos ir neurologinj paciento

iStyrima.

4.4 Ligos aktyvumo jvertinimas

Ligos aktyvumas vertinimas pagal kelias ligos aktyvumo vertinimo schemas:

1.Britanijos saly sisteminés raudonosios vilkligés vertinimo grupés kriterijus (angl. British isles
lupus assessment group) ( toliau — BILAG 2004 ).

2. Sisteminés raudonosios vilkligés ligos aktyvumo indeksg (angl. Systemic Lupus Erythematosus
Disease Activity Index) (toliau — SLEDAI): neaktyvi liga — SLEDALI 0 baly; nedidelio aktyvumo
liga— SLEDAI nuo 1 iki 5 baly; vidutinio aktyvumo liga — SLEDAI nuo 6 iki 10 baly; aktyvi liga
— SLEDALI 11 ir daugiau baly.

Ligos ilgalaikiam paZzeidimui vertinti taikomas sisteminés vilkligés pazeidimy indeksas (angl.
Systemic Lupus International Collaborating Clinics Damage Index) (toliau — SLICC SDI)
indeksas.

Funkcijos jvertinimas

-Vaiky sveikatos klausimynas (angl.Childhood health questionnaire ) CHQ

-Vaiky sveikatos vertinimo klausimynas (ang. Childhood health assessment questionaire) CHAQ

2 lentelé. Sisteminés raudonosios vilkligés ligos aktyvumo indeksas (angl. Systemic lupus
erythematosus disease activity index (SLEDAI))

POZYMIS

IVERTINIMAS (0-jei poZymio nenustatoma)

Traukuliai

Psichozée

Organinis smegeny pakenkimas

Matymo sutrikimai

Galvinio nervo pakenkimas

Galvos skausmai dél ligos

Smegeny kraujotakos sutrikimas

Vaskulitas

Artritas

S [00|00|00 |00 |00 |00 (00|00
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Miozitas

Cilindrai Slapime (grudéti ar eritrocitiniai)
Hematurija(>5 eritrocity/regéjimo lauke)
Proteinurija (>0,5 g/24 val.)

Piurija(>5 leuk./reg.lauke)

Naujas eritemins bérimas

Alopecija

Gleivinés opos (burnos arba nosies)
Pleuralgija

Perikarditas

Zemas komplemento/y kiekis (C3,C4,CH50)
Anti-DNR kiekio padidéjimas

Neinfekcinis kar§¢iavimas (>38 C)
Tromobocitopenija (<100x 10 9//)
Leukopenija (ne vaisty salygota)(<3x10 9/1)

RPIRIPRPNDNSRBRBDRBRD RS

Pozymis turi biiti nustatytas pokalbio metu arba per paskutines 10 dieny.
Aktyvumo kategorijos pagal SLEDAI :

1) Neaktyvi liga- SLEDAI =0;

2) Nedidelio aktyvumo-SLEDAI nuo 1 iki 5;

3) Vidutinio aktyvumo- SLEDAI nuo 6 iki 10;

4) Aktyvi liga- SLEDAI nuo 11 iki 19;

5) Labai auksto aktyvumo liga- SLEDAI >= 20

Ligos eiga pagal SLEDAI :

1) SRV progresavimas- SLEDALI indekso padidéjimas daugiau kaip 3;
2) SRV pager¢jimas — SLEDAI indekso sumazé¢jimas daugiau kaip 3;
3) Islieka aktyvi ligos eiga- SLEDAI pokytis 3.

4) Remisija- SLEDAI = 0.

V. DIFERENCINE DIAGNOSTIKA

Ligos, su kuriomis daZniausiai diferencijuojama SRV (diferencinei diagnostikai gali tekti atlikti
auk$ciau neminetus papildomus tyrimus ir/arba pacientas gali buti nukreiptas kity specialisty
konsultacijai):

1. Jungiamojo audinio ligos: Sjogreno sindromas, sisteminé skleroderma, misri jungiamojo audino
liga ir kt.

3. vaskulitai;
4. miozitai;

5. antrinés artropatijos ir artritai (salygoti skydliaukeés ligy, cukrinio diabeto, leukemijos, limfomos ir
kt.);
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6. minkS$tyjy audiniy patologija ir fibromialgija;

7. 1étines ir tmios infekcings ligos (citomegalo virusiné infekcija, parvovirusingé infekcija, infekciné
mononukleozé, virusiniai hepatitai C ir B, toksoplazmozé, Laimo boreliozé ir kt.);

8. vartojamy vaisty nepageidaujamas poveikis;

9. kitos SRV klinikg imituojancios organy ar organy sistemy ligos (hipo/hipertireozé, autoimuninis
tiroiditas, neuropatiné¢ artropatija, sarkoidoze, mielominé liga, paraneoplastiniai artritai,
hemochromatoze, pirminis antifosfolipidinis sindromas ir kt.).

VI. LIGOS (PROCEDUROS) KODAS, KLASIFIKACIJA PAGAL TLK-10 IR DIAGNOZES
FORMULAVIMAS

Pagal tarptautinés statistinés ligy ir susijusiy sveikatos sutrikimy klasifikacijos, perzitiréto ir pataisyto
leidimo, Australijos modifikacija (TLK -10-AM)(6) SRV Kklasifikuojama :

M32 Sisteminé raudonoji vilkligé

M32.0 Vaisty sukelta sisteminé raudonoji vilkligé

M32.1%

Sisteminé raudonoji vilkligé su organy arba sistemy pazeidimu
Libmano-Sakso (Libman-Sacks) liga (139%)

Vilkliginis perikarditas (132.8%)

Sisteminé raudonoji vilkligé su:

« inksty pazeidimu (N08.5%, N16.4*)

* plauc¢iy pazeidimu (J99.1%)

M32.8 Kitos sisteminés raudonosios vilkligés formos
M32.9 Sisteminé raudonoji vilkligé, nepatikslinta

VII. ILGALAIKE PACIENTU SVEIKATOS PRIEZIURA

Ilgalaikés SRV sveikatos priezitiros tikslas yra uztikrinti visy asmens sveikatos priezitiros lygiy
paslaugy nenutrikkstama teikimg ir jy perimamumg. Nuo SRV diagnozés patvirtinimo dienos
pacientui turi buti uztikrinta:

* nuolatiné pirminiame lygyje dirbané¢io vaiky ligy gydytojo arba bendrosios praktikos gydytojo
priezilra;

* ligos sunkumag atitinkantis medikamentinis ir reabilitacinis gydymas;

* konsultaciné gydytojy specialisty pagalba III lygio vaiky ligy centruose.
reumatologo priezitra

III lygio vaiky ligy centry funkcijos yra Sios:

* nustatyti ir tikslinti SRV diagnozg;

* jvertinti ligos sunkuma;

» rekomenduoti ir atlikti butinus tyrimus;

* gydyti ligos patiméjimus ir komplikacijas;
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* mokyti pacientg ir jo Seimos narius;
* konsultuoti Seimos planavimo Klausimais;
» teikti psichologing pagalba.

III lygio vaiky ligy centro specialistai ir/ar vaiky reumatologas turéty glaudziai bendradarbiauti su
pirmingés sveikatos priezitiros gydytojais, teikti aiSkias ilgalaikio ir ligos paiime¢jimo gydymo, mitybos
ir priezitiros rekomendacijas, nurodyti planiniy kartotiniy konsultacijy datas. Pacientams, kuriems
liga diagnozuota naujai, ir tiems, kuriy ligos eiga sunkesné, rekomenduojama apsilankyti Il lygio
vaiky ligy centre ir/ar pas vaiky reumatologa kas 2 savaites - 1 ménesj remisijos indukcijos etape,
kas 3 ménesius - palaikomojo gydymo etape, ilgalaikés stebésenos etape , 0 tiems, kurie serga
netipinémis arba lengvomis ligos formomis, uztenka 2—4 konsultacijy per metus. Pagrindinis
ilgalaikés prieziiiros vykdytojas yra pirminés sveikatos priezitiros grandies gydytojas.

SRV sergantis vaikas turéty buti apzitirimas ne reCiau kaip kas 1-3 mén. Per kiekvieng
apsilankymag gydytojui privalu jvertinti klinikiniy ligos pozymiy intensyvuma, mitybos ypatumus,
fizinj vystymasi (svoris, igis, kriitinés ir pilvo apimtis ir kt.), psichologine biiseng, patikrinti vaisty
vartojimg, atlikti biitinus tyrimus, pagal specialisty rekomendacijas iSrasyti vaistus, riipintis paciento
skiepijimu, reabilitacija, nejgalumu, siunciant pacientg Gydytojy konsultacinei komisijai (GKK).

Vaikams, sergantiems sistemine raudonagja vilklige rekomenduojam kas 3 mén. ar dazniau (jei yra
nusiskundimy) atlikti $iuos tyrimus:

e bendrg kraujo tyrima,

e critrocity nusédimo greitj,

e bendra Slapimo tyrima,

e c reaktyvinj baltyma,

e komplemento tyrimg - C s ir C4 ( sumazéje rodikliai koreliuoja su ligos aktyvumu).
e Anti ds DNR - rodiklis, atspindi ligos aktyvuma.

Rekomenduojama atlikti ligos pradzioje, o véliau 1 k/m. :

e kreS¢jimo mo sistemos tyrimas, fibrinogena,

e Lupus antikoaguliantg ir antikardioliping IgG ir Ig M,
e skydliaukés hormonus,

e lipidograma,

e Vitamino Ds tyrima.

e ANA, Anti-ds DNR, ENA,

e antik@inius dé¢l tymy, véjaraupiy.

Bendrosios rekomendacijos sergant sistemine raudongja vilklige:

1. Vengti UV spinduliy, naudoti apsauginius kremus su filtrais, kur SPF 50-60.

2. Atlikti visus jprastinius skiepijimus ir papildomai skirti vakcinas pries pneumokoking
infekcija ir gripa. UZtikrinti pakankamga kiekj kalcio ir vitamino Ds poreikj maiste ar skiriant
maisto papildus.

3. Rekomenduoti reguliarig fizing veikla, neskatinti neaktyvaus gyvenimo buido.

4. Esant osteoporozei uztikrinti adekvaty gydyma.
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5. Kardiovaskulinés rizikos jvertinimas ir prevencija: rilkymo nutraukimas, subalansuota mityba
ir svorio reguliavimas (ypac gydant gliukokortikosteroidais)

SRV pacienty perdavimas suaugusiyjy specialisty priezitirai

* ki 18 mety amziaus pacientus, sergancius SRV, gydo vaiky ligy specialistai.

* Sulaukusius 18 mety pacientus rekomenduojama laipsniskai perduoti suaugusiyjy specialisty
prieziurai.

 Pirmaisiais suaugusiyjy priezilros metais rekomenduojama glaudziai bendradarbiauti vaiky ir

suaugusiyjy specialistams, rengiant bendrus konsiliumus ir kitas priemones, reikalingas pacienty
priezitros testinumui uZztikrinti.

* Perduodant pacienta suaugusiyjy specialistams, biitina pateikti ligos istorijos iSraSa, diagnozés
pagrindima, anks¢iau skirtus ir taikytus gydymo metodus.

SRV gydymo uzdaviniai:

* ankstyva ir agresyvi terapija yra pagrindinis siekiant gerinti ligos iSeitis, funkcijas, mazinant organy
pazaida;

* gydymas individualus, atsizvelgiant i ligos klinika, aktyvuma, vaisty toleravima;

» siekti geriausio jmanomo paciento fizinio vystymosi;

* sulétinti organy taikiniy paZzeidima, funkcijos blogé¢jima;

« siekti anksti atpazinti komplikacijas ir sumazinti potencialiai didesn¢ onkologiniy ligy rizika;

» siekti ilgalaikiy ligos remisijy;

« i§vengti Salutiniy reakcijy ir gydymo komplikacijy;

* siekti geriausios jmanomos paciento gyvenimo kokybeés.

VIIl. BENDRIEJI MEDIKAMENTINIO, NEMEDIKAMENTINIO IR CHIRURGINIO GYDYMO
PRINCIPAI

Gydymas turi biiti individualus, ilgalaikis, gerinantis gyvenimo kokybe, apsaugantis nuo organy
pakenkimo, uZtikrinantis ilga i§gyvenamuma. To siekiama kontroliuojant ligos aktyvuma, mazinant
gretutiniy biikliy sukeliamus simptomus ir gydymui reikalingy vaisty toksiskuma.

Gydymas parenkamas atsizvelgiant j ligos aktyvuma, i$plitimg vidaus organuose, organy pazeidimo
sunkumag, SRV blogos prognozes veiksnius.

Gydymas skirstomas ] bendrgsias pagalbos priemones, medikamentinj (specifin] ir simptominj/
sindrominj), chirurginj bei kitus gydymo metodus (pakaitiné inksty, plazmos terapija, inksty
transplantacija ir kt. ).

Gydymo tikslas — pasiekti remisijg, uztikrinant gerg paciento gyvenimo kokybe, apsaugant organus
nuo pazeidimo, iSvengiant ligos atkry¢iy, o kai tai nejmanoma — siekti minimalaus SRV ligos
aktyvumo.

1. Remisija - klinikiniy simptomy organuose - taikiniuose iSnykimas (pagal SLEDAI — 0 baly).
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2. Minimalus ligos aktyvumas - simptomai, nesukeliantys pazeisty organy ar sistemy
nepakankamumo; gali i§likti minimalus serologiniy ligos markeriy aktyvumas (SLEDAI 1-5 balai).

3. Lupus nefrito remisija - baltymo/kreatinino §lapime santykis < 50 mg/mmol ir normali ar beveik
normali inksty funkcija (GFG nukrypimas 10%). Dalinis atsakas j gydyma apibréziamas kaip >50%
proteinurijos sumaz¢jimas iki subnefrozinio lygmens ir normali ar beveik normali inksty funkcija.

4. Inksty pazeidimo atveju pilna ar daliné remisija turi buti pasiekta per 6 - 12 ménesiy, nepasiekus —
intensyvinamas gydymo rezimas.

Nerekomenduojama intensyvinti gydymo, remiantis vien serologiniy ligos markeriy aktyvumu,
nesant klinikiniy ligos simptomy .

Vaisty sukeltos vilkligés atveju, nutraukus simptomus sukélusj medikamentg, simptomai dazniausiai
regresuoja savaime.

Specifinj medikamentinj gydyma parenka gydytojas vaiky reumatologas, jvertindamas ligos
aktyvumg, vidaus organy pazeidima, gretutines ligas, registruotas vaisty indikacijas,
kontraindikacijas ir galimus vaisty paSalinius poveikius, publikuotus klinikiniy tyrimy duomenis,
tarptautines rekomendacijas, esant indikacijoms - konsultuodamasis su kitais gydytojais specialistais,
atsizvelgdamas j informuoto paciento nuomong. Gydyma sudaro imuning sistemg veikiantys vaistai:
gliukokortikosteroidai, antimaliariniai vaistai (hidroksichlorochinas), leflunomidas, dapsonas,
imunosupresantai  (metotreksatas, azatioprinas, mikofenolato mofetilis, ciklofosfamidas,
ciklosporinas A), intraveniniai imunoglobulinai, biologiné terapija ir kt. Specifiniy vaisty paskyrimo
pacientui eiliSkumg apibreézia jy indikacijos, veikimo mechanizmas, vartojimo biidas, rekomendacijy
klasé, jrodymy lygmuo.

8.1. SPECIFINIS GYDYMAS

1. SRV gydyti pradedama gliukokortikosteroidais. Nesant atsako ar nepavykus pasiekti saugios
minimalios palaikomosios gliukokortikosteroidy dozés, skiriamas gydymas imunosupresiniais
vaistais — ciklofosfamidu, azatioprinu, mikofenolato mofetiliu, metotreksatu, kitais cheminiais
preparatais ar biologine terapija ;

2. SRV su vidaus organy pazeidimu gydoma gliukokortikosteroidy ir imunosupresinio vaisto deriniu

* SRV su inksty paZeidimu gydoma atsizvelgiant | EULAR 2012 m. vilkligés, esant inksty
pazeidimui, gydymo rekomendacijas;

* SRV su nervy sistemos pazeidimu gydoma, atsizvelgiant | EULAR 2010 m. vilkligés, esant nervy
sistemos pazeidimui, gydymo rekomendacijas;

3. Nustacius blogos prognozés veiksniy (pvz., lupus nefrito atveju - imy inksty funkcijos blogéjima,
kity gyvybiSkai svarbiy organy pazeidimg), skiriamas imunosupresinis gydymas maksimaliomis
toleruojamomis/ leistinomis dozémis, per burng ar intraveniskai, derinant su intraveniniu
gliukokortikosteroidu.

4. Skiriant ciklofosfamida, dél galimo neigiamo poveikio reprodukciniams organams ir
kancerogeninio poveikio (Slapimo piislés karcinoma, gimdos kaklelio displazija), tiesiogiai susijusio
su kumuliacine doze, rekomenduojama nevir§yti 6-9 g suminés dozes ;
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5. Gliukokortikosteroidai d¢l jy pasalinio poveikio turi biiti skiriami kuo trumpesniais gydymo
kursais, dozés mazinimo tikslu kombinuojami su kitais imuning sistemg veikianciais vaistais, siekiant
kuo mazesniy palaikomyjy doziy, kai dél ligos aktyvumo nepavyksta visai jy nutraukti.

6. Pager¢jus po remisija/pageréjima indukuojancio gydymo, tgsiamas palaikomasis imunosupresinis
gydymas pasirinktu medikamentu mazesnémis dozémis, derinant su mazomis gliukokortikosteroidy
dozémis. Palaikomojo imunosupresinio gydymo trukmé priklauso nuo pazeisto organo (lupus nefrito
atveju 3 metai). Palaikomasis gydymas nutraukiamas laipsniSkai, pradedant nuo
gliukokortikosteroidy.

Medikamentai specifiniam gydymui skiriami vaiky reumatologo ir/arba specialisto pagal profesinei
kvalifikacijai priskirtag kompetencijg sprendimu. Simptominiam ar/ir sindrominiam gydymui skiriami
vaistai: nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo (NVNU), kraujotakg gerinantys vaistai, medikamentai,
skirti antrinio antifosfolipidinio sindromo, antrinés osteoporozés, antrinés arterinés hipertenzijos ir
kt. bukliy gydymui. Esant indikacijoms — simptominio/sindrominio gydymo korekcijai pacientas
nukreipiamas kitiems gydytojams — specialistams (vaiky kardiologui, vaiky pulmonologui,
angiochirurgui, vaiky hematologui ir t.t.). Simptominiy vaisty paskyrimo pacientui eiliSkuma
apibrézia jy indikacijos, veikimo mechanizmas, vartojimo biidas, rekomendacijy klasé, jrodymy
lygmuo, ligy gydymo algoritmai.

8.2 SRV gydyti naudojami medikamentai

1. Gliukokortikosteroidai ( tabletés, injekcijos j veng) - naudojami kaip pradiné ir palaikomoji
terapija, palaipsniui mazinanti uzdegiminius procesus, bet turinti daug pasaliniy reakcijy.
e Skiriamas prednizolonas 1-2 mg/kg/ p per burng kaip pradiné dozé, véliau doze¢ palaipsniui
mazinant.
e Esant audringai ligos eigai , aukStiems uzdegiminiams rodikliams skiriama prednizolono puls
terapija i veng (pvz. 30 mg/kg 3 dienas i§ eilés), véliau skiriant prednizolong per burng
palaipsniui mazinant dozg.

2. Liga modifikuojantys vaistai:

e Hidroksichlorochinas (tabletés) 5-6,5 mg/kg/d (maksimali dozé 400 mg) skiriamas esant
odos ir sgnariy  pazeidimui, taip pat stebimas riebalus mazinantis efektas,
rekomenduojamas daugumai pacienty.

e Azatioprinas (tabletés) 1 mg/kg/p, doze¢ galima didinti iki 3 mg/kg/p , skiriamas kaip pirmo
pasirinkimo vaistas, esant vidutiniam ligos aktyvumui. PaSaliniai vaisto poveikiai stebimi
retai, bet stebimi pykinimas, nuovargis, plauky slinkimas, kauly ¢iulpy slopinimas.

e Mycofenolato mofetilis (tabletés) 10-20 mg/kg/d dozuojant per 2 kartus arba 600mg/m?
per 2 k/d , skiriamas lengvos eigos sisteminei raudonajai vilkligei gydyti. Dazniausias
pasalinis poveikis - virS§kinamojo trakto disfunkcija.

o Ciklofosfamidas(tabletés, injekcijos j veng) skiriamas pulsterapijai 1k/ménesj 500-1000
mg/m? kiino pavirsiaus plotui(maksimali dozé 1,2 g) 6 mén. Naudojamas esant sunkiai
sisteminés raudonosios vilkligés formai, kai yra daugybiniai organy sistemos paZeidimai,
nervy sistemos pazeidimai. Skiriamas kartu su intraveniniy gliukokortikoidy pulsterapija.
Turi gana daug pasSaliniy poveikiy: kauly Ciulpy supresija, plauky netekimas, lytiniy
lasteliy slopinimas, hemoraginio cistito iSsivystymas. Rekomenduojama rinktis
intraveninj vaisto skyrimo metoda nei skirti vaistg per burng.

e Metotreksatas (tabletés, injekcijos po oda) skiriamas, esant refrakterinei ligos eigai (odos-

sgnariy pazeidimai), esant artritui (negavus efekto nuo hidroksichlorochino ir
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gliukokortikoidy), esant serozitui, odos simptomams, neuropsichiatriniam pazeidimui (
tuomet skiriamas intratekaliai )

e Ciklosporinas (tabletés) - antro pasirinkimo vaistas, skiriamas diagnozavus lupus nefrita,
odos pazeidimus, serozitus, esant aktyviai SRV.

3. Biologiné terapija- skiriamas Rituximabas, Belimumabas. Tai antros eilés medikamentali.
Skiriamas esant aktyviai SRV su teigiamais anti — ds DNR ir mazais komplemento
(nepakankamai istirtas CNS pazeidimo / sunkaus nefrito atveju) titrais . Vartojamas tik eksperto
nurodymu, bei nesant efekto nuo pirmos eilés pasirinkimo vaisty.

4. Intraveniniai imunoglobulinai( injekuojami, j/v) skiriami kaip antro pasirinkimo vaistai
karS¢iuojantiems; néStumo metu, esant hematologiniam pazeidimui, serozitui, nefritui.

5. Simptominiam gydymui vatojami medikamentai :

Nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo (NVNU), (tabletés, injekcijos | raumenis, | veng) vartojami
esant muskuloskeletiniams simptomams, kars¢iavimui, galvos skausmui, nedidelio aktyvumo
serozitui, esant nekomplikuotai SRV.

Kalcio kanaly blokatoriai (tabletés) vartojami Reino (Raynaud) sindromo atveju.

Angiotenzing konvertuojancio fermento inhibitoriai (AKFI) arba angiotenzino receptoriy
blokatoriai (tabletés) skiriami, esant proteinurijai (baltymo/kreatinino $lapime santykiui > 50
mg/mmol) ar hipertenzijai dél vilkligés sukelto nefrito gydymui.

PrieSepileptiné terapija skiriama po buvusio priepuolio dél vilkligés su nervy sistemos pazeidimu

Dopamino antagonistai vartotini choréjos atveju dél vilkligés su nervy sistemos pazeidimu.
Antidepresantai skiriami depresijos atveju dél vilkligés sukelto nervy sistemos pazeidimo.
Antipsichotiniai vaistai skirtini psichozés atveju dél vilkligés sukelto nervy sistemos pazeidimo.
Kalcis ir vitaminas D (skiriama 400-2000 TV/d) vartojami gliukokortikosteroidy sukeltos
osteoporozés prevencijai.
Protony pompos inhibitoriai Vvartotini nesteroidiniy vaisty nuo uzdegimo (NVNU) ir
gliukokortikosteroidy sukeliamy opy profilaktikai.

8.3 Kiti gydymo metodai

SRV sergantiems pacientams rekomenduoja dieta, atsizvelgiant j vartojamus medikamentus ir
gydymo schemas. Dauguma pacienty yra gydomi gliukortikosteroidais, tod¢l jiems rekomenduojama
maistas su nepadidintu druskos kiekiu, su sumazintu riebaly kiekiu maiste bei turtinga kalciu dieta.

SRV sergantiesiems pacientams gali buti taikomi visi pakaitinés inksty terapijos metodai.
Peritonin¢ dialize susijusi su didesne infekcijos rizika skiriant imunosupresinj gydyma ir su didesne
kraujagysliniy tromboziy rizika pacientams, turintiems antifosfolipidiniy antikiiny.

Inksty transplantacija turéty bati atlickama, esant remisijai ar esant minimaliam ligos aktyvumui
maziausiai 3-6 ménesius. Geresni rezultatai gaunami, esant gyvam donorui ir transplantacijas
pradedant iki planiniy hemodializiy. Antifosfolipidiniy antikiiny buvimas susij¢s su kraujagysliniais
Jvykiais transplantuotame inkste.

Pakaitiné plazmos terapija skiriama specialisty konsiliumo sprendimu kaip antraeilis gydymas,
esant neefektyviam pirmaeiliam medikamentiniam gydymui, gali bati derinama su pirmaeiliais
imuning sistemg veikianc¢iais vaistais .
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Kitos gydymo metodikos, esancios klinikiniy tyrimy stadijose ir /ar aprasSytos kaip taikytos
s¢kmingy pavieniy klinikiniy atvejy metu (pvz. kauly Ciulpy transplantacija ir kt.) gali baiti skiriamos
esant gydymui atspariai vilkligei po specialisty konsiliumo, teisés akty nustatyta tvarka.

IX. SISTEMINE RAUDONOJI VILKLIGE IR NESTUMAS

Néstumg rekomenduojama planuoti, kai SRV yra neaktyvi maziausiai 6 ménesius, jvertinus
vartojamy ar vartoty vaisty galimg poveikj néStumo ir vaisiaus rizikai. SRV serganciai nésciajai
rekomenduojamas daznesnis monitoravimas, nes néStumas gali padidinti SRV aktyvumg. Esant
inksty pazeidimui ir/ar antifosfolipidiniam sindromui, SRV serganti nés¢ioji turi biti bent kas 4
savaites stebima vaiky reumatologo ir ginekologo dél galimos preeklampsijos; Esant inksty
pazeidimui ir/ar antifosfolipidiniam sindromui, preeklampsijos rizikai mazinti ir pirminei tromboziy
profilaktikai néStumo metu rekomenduojamas aspirinas , antrinei tromboziy profilaktikai ir vaisiaus
netekimo prevencijai rekomenduojamas gydymas nefrakcionuoto/ MMM heparino ir aspirino
deriniu.

SRV susijusi su didesne rizika vaisiui: persileidimo, negyvagimiy, prieslaikinio gimdymo,
intrauterininio augimo sutrikimo ir naujagimiy Sirdies blokados rizika, ypa¢ jei nés¢iajai yra/buvo
diagnozuotas inksty pazeidimas, antifosfolipidinis sindromas ar randami anti — Ro ir/ar anti - La
antiktinai.

Neéstumo metu gali biiti skiriami Sie vaistai:
* mazos prednizolono dozés ,

* hidroksichlorochinas,

* azatioprinas ,

* mazos aspirino dozés,

* esant lupus nefrito patiméjimui: kalcineurino inhibitoriai, intraveninis imunoglobulinas,
imunoadsorbcija, pakaitiné plazmos terapija,

* hipertenzijos korekcijai rekomenduojami nifedipinas arba labetololis; renino/ angiotenzino
sistemos receptoriy blokatoriai nerekomenduojami dél potencialaus teratogeninio poveikio pirma
néStumo trimestra.

Gydymo intensyvumas esant inksty pazeidimui neturéty buti sumazintas artéjant gimdymui.
Mikofenolato mofetilis, ciklofosfamidas, metotreksatas ir biologin¢ terapija néStumo metu
kontraindikuotini ir rekomenduojama juos nutraukti prie§ 3-4 ménesius iki néStumo, priklausomai
nuo skiriamo vaisto metabolizmo.

X. INKSTU PAZEIDIMO VERTINIMAS, GYDYMAS

Inksty pazeidimas viena i§ dazniausiy SRV komplikacijy. Jis randamas 60-80 % ligos atvejy. Vaiky
amziuje pasireiskiantis anksciau ir su didesniu ligos aktyvumas nei lyginant su suaugusiais
pacientais serganciais SRV.

Inksty paZeidimo poZymiai randami sergant SRV :
1. Proteinurija,

2. mikroskopiné hematurija,
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3. nefrozinis sindromas,
4. hipertenzija,

5. inksty funkcijos nepakankamumo pozymiai: padidintas plazmos kreatinino lygis, GFG
sumazéjimas.
Histologinio inksty pakenkimo lygmens negalima nuspéti, atsizvelgiant j klinikinius ar serologinius
pozymius.

IStyrimas

Rekomenduojama atlikti kas 3 ménesius $iuos tyrimus :

+ AKS matavima,

+  Slapimo tyrima,

* Rytiniame Slapime albumino/ kreatinino klirenso skai¢iavima,

» Paros slapimo tyrima.

* Inksty funkcija atspindincius rodiklius (kreatinino, GFG apskai¢iavimas , plazmos albumino
istyrimas),

+ [prastinius SRV imunologinius markerius.

Inksty pazeidimg pacientui, sergan¢iam SRV, gali lemti ne tik glomerulonefritas, bet ir intersticinis
nefritas, tubulinés inksty ligos, trombotinés mikroangiopatijos, vaskulitas, aterosklerozé ar lupus
vaskulopatija. Tam, kad galétume patvirtinti inksty pazeidimg, diferencijuoti Sias patologijas ir
tiksliau numatyti ligos prognozg ir parinkti gydymo taktika rekomenduojama atlikti inksty biopsijg ir
biopsinés medziagos histologinj iStyrima.

Inksty biopsija atliekama, kai Slapime nustatoma proteinurija >0,5g /24 valandas kartu esant
glomerulinés kilmés hematurijai ir/ar lgsteliniams cilindrams. Inksty biopsija bitina ir yra

tiksliai prognozuoti histologinio tyrimo rezultaty. Pakartotina inksty biopsija galima $iais atvejais:

a) negavus atsako ar pablogéjus simptomams, gydant imunosupresiniais vaistais ar biologine terapija
(nepavykus pasiekti proteinurijos lygio sumaze¢jimo >50%, persistuojant proteinurijai metus laiko
ir/ar mazéjant GFG);

b) esant lupus nefrito (LN) recidyvui, siekiant jvertinti pokyc¢ius: histologinés klasés progresavima,
fibrozés procenta, kas leidZia prognozuoti tolesn¢ ligos eiga bei diferencijuoti nuo kity ligy .

Biopsijos rezultatai vertinami pagal Tarptautinés nefrology asociacijos/Inksty patology asociacijos
2003 mety lupus nefrito klasifikacijg (angl. International society of Nefrology/Renal Pathology
Society (ISN/RPS) 2003 classification of lupus nephritis) .

INKSTU __PAZEIDIMO _ MORFOLOGINE __ KLASIFIKACIJA IR __PROGNOZES
VERTINIMAS

I klasé : 1. Minimaliy poky¢iy mezanginis vilkliginis nefritas

2. Normaliis glomerulai §viesos mikroskopijoje bet stebimi imuniniy kompleksy depozitai
immunofluorescencijos tyrime

II klasé : 1. Mezangioproliferacinis vilkliginis nefritas
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2. Sviesos mikroskope matomas padidejes mezangiumo lastelingumas arba mezangiumo
matrikso pagaus¢jimas ir imuniniy kompleksy nuosédos.

3. Gali biiti nedaug izoliuoty subepiteliniy ar subendoteliniy nuosédy matomy
imunofluorescentiniu ar elektroniniu mikroskopu, bet ne §viesos mikroskopijoje.

III klasé¢ 1.Zidininis proliferacinis nefritas

2.Aktyvus ar neaktyvus zidininis, segmentinis ar iSplitgs endokapiliarinis ar
ekstrakapiliarinis glomerulonefritas apimantis < 50 % visy glomeruly, dazniausiai su zidininiais
subendoteliniais imuniniais depozitais, su ar be mezangiumo poky¢iy .

III (A) klasé Aktyvaus uzdegimo vaizdas: Zidininis proliferacinis vilkliginis nefritas

IIT (A/C) klasé Aktyvaus ir 1étinio pazeidimo vaizdas: zidininis proliferuojantis ir sklerozuojantis
vilkliginis nefritas

Il (C) klasé Létinis neaktyvis pazeidimas su randiniais glomeruly pakitimais: zidininis
sklerozuojantis vilkliginis nefritas

IV Kklasé 1. Difuzinis proliferacinis nefritas.

2. Aktyvus ar neaktyvus zidininis, segmentinis ar iSplites endokapiliarinis ar
ekstrakapiliarinis glomerulonefritas, apimantis >50 proc. visy glomeruly, daZniausiai su difuziniais
subendoteliniais imuniniais depozitais, su ar be mezangiumo pokyéiy. Si klasé yra skirstoma j du
poklasius: difuzinj segmentinj (IV-S) vilkliginj nefrita kuomet >50 proc. pazeisty glomeruly stebimi
segmentiniai pazeidimai ir difuzinj iSplitusj (IV-G) vilkliginj nefrita, kai >50 proc. 1§ pazeisty
glomeruly stebimi i$plite pazeidimai. Segmentinis pazeidimas yra suprantamas kai jis uzima maziau
nei puse glomerulo kapilary tinklo. Siai klasei taip pat priskiriami atvejai su difuziniais, vadinamais
“vielos kilpos” depozitais ir negausia glomeruly proliferacija ar be jos.

IV-S (A) klasé Aktyvus pazeidimas: difuzinis segmentinis proliferacinis vilkliginis nefritas
IV-G (A) klasé Aktyvus paZeidimas: difuzinis iSplites proliferacinis vilkliginis nefritas

IV-S (4/C) klasé Aktyvus ir 1étinis pazeidimas: difuzinis segmentinis proliferacinis ir sklerozuojantis
vilkliginis nefritas Aktyvus ir létinis pazeidimas: difuzinis i$plitgs proliferacinis ir sklerozuojantis
vilkliginis nefritas

INKSTU _PAZEIDIMO _ MORFOLOGINE _ KLASIFIKACIJA IR PROGNOZES
VERTINIMAS (TESINYS)

IV-S (C) klasé Létinis neaktyvus paZeidimas su randais: difuzinis segmentinis sklerozinis vilkliginis
nefritas

IV-G (C)klasé Létinis neaktyvus pazeidimas su randais: difuzinis iSplites sklerozuojantis vilkliginis
nefritas

V klasé 1. Membraninis lupus nefritas.

2. I$plitg arba segmentiniai subepiteliniai imuniniai depozitai arba jy morfologinis atitikmuo
Sviesos mikroskopijoje arba imunofluorescencijoje arba elektronin¢je mikroskopijoje su ar be
mezanginiy pakitimy

3.V klasés vilkliginis nefritas gali biti kartu su III arba IV klase, tuo atveju nustatomos abi
klasés kartu (V ir Il arba V ir [V) .
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4. V klasés vilkliginis nefritas su pazengusia inksty skleroze
VI klasé 1.Pazengusios inksty sklerozés vilkliginis nefritas
2.290% sklerozuoty glomeruly be lieckamojo funkcinio aktyvumo
Gydymas

Gydymo tikslas yra indukuoti ligos remisijg, siekiant i§vengti paSaliniy vaisty poveikio, ligos
atkrycio, pagerinti pacienty iSgyvenamuma ir sumazinti mirtinguma. Jeigu pasiseké pasiekti ligos
remisijg, siekiama kontroliuoti ligos aktyvumag, minimalizuojant medikamentino gydymo toksinj
poveikj paciento organizmui.

I, IT klasés inksty pazeidimas: skiriamas toks pats gydymas Kkaip ir pacientams sergantiems lengva ar
vidutinio sunkumo vilklige be inksty pazeidimo ir gydymo schemose gali buti naudojamas
azatioprinas.

I, IV klasés inksty pazeidimas :rekomenduojama gydyti gliukokortikoidais kartu su mycofenolato
mofetiliu ar ciklofosfamidu (1B) . Skiriant gliukokortikoidus rekomenduotinos prednizolono dozés 1
mg/kg/d ( maksimali dozé 60 mg /d)(1B) . Esant Gminei inksty nepakankamumo Kklinikai
rekomeduojama mehylprednizolono pulsterapija 3 dienas i§ eilés ( 250-1000 mg /d | vena).
Intraveninis ciklofosfmido skyrimo biidai: ménesinis intraveninis skyrimas 750 mg/m? kiino
pavir$iaus plotui ( 6 ménesiams)(1B) , arba skirti 500 mg kas 2 savaites intraveniniu btiu ( viso 6
pulsai per 3 ménesius)(1B) .Jeigu pasirinkta antras skyrimo buidas kartu skirti ir methylprednizolono
pulsg 750 mg/d 3 dienas ), véliau skiriant geriamg prednizolong 0,5 mg/kg/d.

Mycofenolato mofetilio skiriama 1 g/d per 2 kartus, dozé palaipsniui didinama iki 2-2,5 g/d( 1B)

Po jvadinés terapijos skiriamas palaikomasis gydymas. Cia naudojamos maZos geriamosios
gliukokortikosteroidy dozés (maksimali dozé 10 mg/d , siekiant numazinti doz¢ iki maziausiai
efektyvios <5 mg/d ) (2B) su mycofenolato mofetiliu (1,5-2 g/d ) (1B) .Gydymo trukmé gydant
mycofenolato mofetiliu turéty bati bent 2 m. nuo pasiektos remisijos (2C). Gliukortikosteroidali
turéty buti skiriami minimaliomis dozémis, bet gydymo trukmé turéty biti tokia pati kaip ir gydant
Kitais imunosupresiniais vaistais ( mycofenolato mofetiliu ar azatioprinu (2C) .

V klasés inksty pazeidimas: jvadinei terapijai sitiloma taikyti geriamojo prednizolono 1 mg/kg/d (
maksimali doz¢ 60 mg /d ), veéliau doze maZinant iki maksimaliai veiksmingos. Kartu
rekomenduojama skirti ciklofosfmida (1B), ciklosporing ( 2 mg/kg/d — 5 mg/kg/d)(1B), takrolimus
(0,15 mk/kg/d -0,2 mg/kg/d) ( (2C), mycofenolato mofetilj (1B), azatiopring( 1,5 mg/kg/d -2 mg/kg
/d) (1C).

Palaikomasis gydymas — skiriamos minimalios gliukortikosteroidy dozés, mycofenolato mofetilis,
kalcineurino inhibitoriai, azatiorpinas (2B).

VI klasés inksty pazeidimas : Siuo atveju rekomenduojama atlikti inksty transplantacijg , tgsiant
imunosupresin; gydyma, siekiant kontroliuoti ligos aktyvuma ir norint i§vengti kartotinio inksty
pazeidimo.

Palaikomasis gydymas sergant vilkligés sukeltu inksty pazeidimu:
1.Alternuojanti prednizolono terapija : 10-15 mg per burng alternatyviom dienom.
2.Hidroksichlorochinas 4-6 mg/kg/d (maksimali dozé 400 mg).

3.Azatioprinas 2-3 mg/kg 1 k/d arba
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4. Mycofenolato mofetilis 300-600 mg/m?/dozé 2 k/d(maksimali dozé 2g/d ).

Adekvataus gydymo kriterijai :

Dalinis atsakas: pacientui su >3,5 g /24 val proteinurija, randama mazéjanti proteinurija < 3,5 g/24
val. Pacientams su bazine buvusia <3,5 g/24 val proteinurija, > 50 % sumazéja proteinurija. Abejose
situacijose stebima stabilizacija ar kreatinino kiekio sumazéjimas lyginant su pradiniais tyrimais.

Pilnas atsakas: serumo kreatininas < 1,2 mg /dl ( ar sumazéja iki pradiniy radiniy, ar 15 %, jei buvo
randama > 1,2 mg/dl, proteinurija <0,5 g/24 val. (nerandama aktyviy nuosédy (< 5 eritrocity, < 5
leukocity,), serumo albuminas > 3 g/I.

Atkrycio kriterijai
Nedidelis aktyvumas: daugéja eritrocity, dismorfiniy eritrocity > 2 ar leukocity kiekis
(eksliudavus infekcija)

Vidutinis aktyvumas: jei pradinis kreatininas < 2 mg/dl ir padidéja 0,2-1 mg/dl; jei buvo > 2 mg/dI
ir padidéjo 0,4-1,5 mg/dl. Jei kreatinino/baltymo santykis < 0,5 ir padidéjo >1, jei buvo 0,5-1 ir
padidéjo > 2.

Sunkus patiméjimas: jeigu pradinis kreatininas < 2 mg/dl ir padidéjo >1 mg/dl. Jei kreatininas buvo
> 2 mg/dl ir padidéjo > 1,5 mg/dl ir/ar baltymo/ kreatinino santykis >5.

XI. NERVU SISTEMOS PAZEIDIMO VERTINIMAS, GYDYMAS

,Neurolupus® — bauginanti ir gana daZna sisteminés raudonosios Vilkligés komplikacija,
pasireiskianti pazintiniy ir psichiatriniy funkcijy sutrikimais, centrinés ir periferinés nervy sistemos
pazeidimais.

Dazniausiai randami §ie nervy sistemos pazeidimo simptomai sergant SRV :

® galvos skausmai (daznis nesiskiria nuo bendros populiacijos);
psichiatriniai ir paZzintiniai sutrikimai 30-75% pacienty (dél gaminamy Ak pries§
neuronus, astroglija ir endotelio Igsteles.);

e traukuliai budingi 14-25% serganciy SRV;

® insultai, TIA 5-20%;

® aseptinis meningitas (pagal patologoanatominius duomenis g.b. iki 1/5 atvejy);

® judesiy sutrikimai (choréja, ataksija, tortikolis, blefarospazmas, tremoras) <4%
(vaikams svarbu diferencijuoti su reumatine karstine);

* mielopatija 1-5 % pacienty (39 % 1S jy kaip pirminis ligos pasireiSkimas);

® veidinio nervo pazeidimas (trigeminus neuralgija ar sensorinis sutrikimas) - retas ir

praeinantis;
nenormaliis akiy judesiai ir ptozé (daZnai vienpusé) pasitaiko retai, taciau gali kartotis;
periferinés nervy sistemos pazeidimas retesnis nei CNS (mielitai, Guillain-Barre
sindromas, létiné uzdegiming¢ polineuropatija, miastenija gravis);

¢ antifosfolipidinis sindromas.

Etiopatogenezé: galvos smegeny zievinéje dalyje ir pagrindinéje kraujotakos sistemoje smulkiy
kraujagysliy baseine infarkto zony susidarymas. Nervy sistemos pazeidimas dél vaskulito atsiradimo

yra retas. Yra Zinoma tokia pazeidimo schema:
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* Jvyksta kraujo kreSumo sistemos sutrikimai, ko pasekoje atsiranda fibrino ir eritrocity
ekstravazacija bei endotelio lasteliy proliferacija, véliau susidaro  fibrino trombai,
salygojantys smulkiyjy kraujagysliy tromboze ir mikroinfarktus smegeny zievéje.

e Gaminami imuniniy kompleksy depozitai (gaminami Ak prie§ neurony, astroglijos ir
endotelio Igsteles), kurie irgi sukelia kreSumo sutrikimus bei mikroinfarktus. Pazeidimai gali
bti tiek Zidininiai, tiek difuziniai.

» I8sivystes vaskulitas: kraujagysliy sienelése susidaro uZdegiminiai infiltratai
(leukocitoklastinis vaskulitas), dél ko vystosi destrukciniai poky¢iai pazeistose kraujagyslése.

Rizikos veiksniai, saglygojantys nervy sistemos pazeidimus, sergant SRV :

1 Anksciau buve¢ neuropsichiatriniai sutrikimai.
2. C3ir C4 komplementy sumazéjimas.

3. Randami Anti-SS-B/La Ak.

4. Antifosfolipidinis sindromas.

5. Trombocitopenija.

6. Randami teigiami ANA.

Kada jtarti sisteming raudongjg vilklige su nervy sistemos pazeidimu?

® Jauni pacientai su pirmg kartg pasireiSkianciais sgmonges sutrikimais ar psichiatrinémis
biiklémis, insultu ar parkinsonizmu.

® Pacientai, kuriems pasireiSkia daugiazidininé neurologiné¢ simptomatika, ypac jei
pazeista ir centring, ir periferiné nervy sistemos (pvz., jtariant iSséting sklerozg).
Pacientams su galviniy nervy pazeidimais.
Pacientams, turintiems mielopatijas be spaudimo reiskiniy.
Pacientams su choréja, nepaaiSkinama ataksija, miopatija ar polineuropatija.

Diagnostika

teigiamus autoantikiinus kraujo serume, atlikus stuburo juosmening punkcijg ir iStyrus nugaros
smegeny skystj (Cia randamas nezymiai padidéjes leukocity kiekis ir baltymas, gliukozés kiekis yra
normalus), bei atlikus elektroencefalograma, galvos smegeny MRT .

24



Gydymas
Imunosupresija:

+ Dideliy doziy metilprednizolono pulsterapija i/v (1g x1, 3dienas). arba

prednizolonas 60 mg/d. per burng (mazinant iki 10mg/d. kas sav.),

« ciklofosfamidas j/v pulsterapija 1x/savaite ar per burng 2,5 mg/kg/d, gydymo kursas -
9-12 savaiciy arba.

* azatioprinas 2mg/kg/d arba

» metotreksatas 7,5mg/sav., maksimali dozé 20 mg/sav.

* Imunoglobulinas/ talidomidas/ biologiné terapija — pavieniais atvejais.

Insulto profilaktika skiriama esant:

 Anifosfolipidiniams Ak,

+ Lupus antikoaguliantui,

» B2 glikoproteinui 1,

* tromboembolijy klinika.
Skiriamas Aspirinas 100 mg p/os.

Simptominis gydymas:
+ Kalcio preparatai
* Protony siurblio inhibitoriai
* Nesteroidiniai prieSuzdegiminiai vaistai

XII. NAUJAGIMIU VILKLIGES SINDROMAS

Tai naujagimiams ir kiidikiams biidingas sindromas, kurio metu atsiranda odos bérimas, Sirdies
laidumo sutrikimas (blokados), kepeny pazeidimas bei citopenijos, re¢iau — kauly ir CNS sutrikimas.

Si autoimuniné liga yra siejama su transplacentiniu motinos auto -antikiiny ( SSA/Ro ir SSB/La)
perdavimu vaisiui. Rizika naujagimiui susirgti, kai mamai randami SRV biidingi antikiinai, yra 2%
sekan¢io néStumo metu rizika auga iki 25%). Mamai gali biti nustatyta ar patvirtinta
neisdiferencijuota autoimuniné liga, tokia kaip SRV, Sjogreno sindromas, neisdiferencijuotas
autoimuninis sindromas ar reumatoidinis artritas.

Klinikiniai reiSkiniai
Randami Sie pazeidimai:
1.0da- poumis Ziedinis eriteminis makulinis bérimas, teleangiektazijos.

Bérimas pranyksta savaime apie 6 gyvenimo ménesj. Kartais bérimas tampa tipinis, periorbitinis ir
skruosty srities, veidui suteikiantis ,,barsuko* i§vaizdg, eriteminis, daznai randinis.

2.Sirdis - jgimta pilna ar daliné Sirdies blokada, kardiomiopatija, prailgéjes QT intervalas, sinusiné
bradikardija, dariniai Sirdyje.

Dazniausiai randama atrioventrikuliné (AV) blokada. Si patologija jau gali bati nustatoma iki
gimimo, prenataliai antra-trecig néStumo trimestra. D¢l §ios patologijos naujagimiy mirtingumas
siekia iki 20-30%. Daugumai naujagimiy su sunkia Sirdies pazaida reikalinga skubi elektrinio Sirdies
veiklos stimuliatoriaus (EKS) implantavimo procedura. Kai kuriais atvejais pacientai lieka

.......

alpimai, kuriy gydymui reikia EKS sistemos implantavimo.
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3.Kepeny ir tulzies sistemos pazeidimas - kepeny fermenty kiekio padidéjumas, cholestazé, timinis
kepeny funkcijos nepakankamumas.

4.Kraujo poky¢iai- trombocitopenija, reciau kitos citopenijos.

Pacientams, kuriems nustatyta odos, kepeny ar kraujodaros sistemos pazeidimai, daZniausiai
pasveiksta savaime 4-6 gyvenimo ménesj, kai pasiSalina i$§ motinos gauti antikiinai.

IStyrimas

autoantiktinus motinos ir naujagimio kraujo serume.
Rekomenduojam atlikti odos biopsija, jei yra bérimai ir neaiski diagnozé.
Diferenciné diagnostika

Naujagimiui jtariant SRV, svarbu diferencijuoti nuo keturiy galimy bukliy, panasiy j SRV: jgimtos
raudoniukés, jgimto sifilio, Bloom, Rothmund-Thomson bei Cockayne sindromy.

Gydymas

1. Bitina kruopsti prenataliné ir postnataline rizikingy néStumy priezitira ( kartotini vaisiaus
ultragrasiniai tyrimai, EKG registravimas po gimimo).

2. Mamai skiriami sisteminiai floruoti gliukokortikosteroidai (deksametazonas, beklametazonas ),
kurie patenka per placentg j vaisiaus kraujotaka ir apsaugo nuo Sirdies laidziosios sistemos pazeidimo
progresavimo.

3.Naujagimiui dél AV blokados gali prireikti elektrinio Sirdies veiklos stimuliatoriaus implantavimo
procediiros, jei Sirdies susitraukimy daznis maZesnis nei 55 k/min.

4.0dos pazeidimai yra gydomi vietiS$kai naudojant gliukortikoidy tepalus, kremus su auk$tu SPF
indeksu, bei vengiant tiesioginiy saulés spinduliy.

Prognozé

Odos, kepeny ar kraujodaros sistemos pazeidimai iSnyksta savaime 4-6 gyvenimo ménesj, Kai
pasiSalina i§ motinos gauti antikiinai.

Pilna AV blokada ar kardiomiopatija gali biiti pavojingos gyvybei biiklés reikalaujancios skubaus
gydymo.

Naujagimiams, kuriems buvo diagnozuotas naujagimiy vilkligés sindromas, turi padidinta rizika
véliau sirgti autoimuninémis ligomis.

XIIl. VAISTU SUKELTA VILKLIGE

Vaisty sukeltos SRV atveju (kadangi néra suformuluoty vaisty sukeltos SRV kriterijy ir dazniausiai
liga (paciento iStyrimo duomenys) netenkina SRV klasifikaciniy kriterijy), diagnoz¢ nustatoma
patvirtinus, kad ligos simptomai prasidéjo vaisto, galin¢io sukelti § susirgimg vartojimo metu ar esant
iSlikusiai vartoto vaisto koncentracijai organizme. Kliniskai tai lengvesnés eigos liga nei SRV ,
daZniausiai turi maZiau nei 4 klinikinius kriterijus. Nutraukus ligag sukeliancio vaisto vartojima,
pasiekiama remisija, trunkanti keleta ménesiy.
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Vaiky populiacijoje dazniausiai ligg sukeliantys vaistai yra monociklinas, chlorpromazinas,
hidralazinas, izoniazdas, metildopa, prokainamidas ir chinidinas.

Kraujo serume randama antihistoniniy autoantikiiny, nerandama anti-ds DNR ir anti-SM antiktiny,
nepakinta komplemento komponentai. Simptomai iSnyksta nutraukus provokuojancio vaisto
naudojimg. Trumpalaiké terapija NVNU, hidroksichlorochinu arba mazomis kortikosteroidy dozémis
sumazina simptomy pasireiskima.

XIV. PROGNOZE

SRV yra létiné liga. Pradéjus agresyvy gydymg imunosupresiniais vaistais pageréjo ligos prognozé
ir gyvenimo kokybé. Dabar 10 mety iSgyvenamumas siekia 90 procenty. Blogiausia prognozé islieka
vaikams d¢l iimios ligos komplikacijy bei gydymo Salutinio poveikio. Dauguma mir¢iy jvyksta dél
infekcijy, nefrito, inksty funkcijos nepakankamumo, neurologinio pazeidimo ar kraujavimo i$
plau¢iy. Gali iSsivystyti miokardo infarkto klinika dél uZzsitesusio uzdegiminio proceso ar dél
ilgalaikio steroidy vartojimo.

Metodines rekomendacijas ruosé:
LSMU Vaiky ligy klinikos gydytoja Rima Sileikien¢, Eiveniy 2, Kaunas
LSMU Vaiky ligy klinikos gydytoja Migla Zébiené, Eiveniy 2, Kaunas
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