Informacija tévams
SISTEMINE RAUDONOJI VILKLIGE

Kas yra sisteminé raudonoji vilkligé?

Sisteminé raudonoji vilkligé (SRV) yra létiné autoimuniné liga, kuri gali paZeisti jvairius vidaus organus, ypac
oda, sanarius, kraujg ir inkstus. SRV — létiné liga, besitesianti ilgg laika. Autoimuniné liga reiSkia imuninés
sistemos sutrikimg. Imuniné sistema, uzuot apsisaugojusi nuo bakterijy ir virusy, neigiamai veikia ligonio
sveikus audinius.

SRV pavadinimas atsirado XX amziaus pradzioje. Sistemin¢ liga reiSkia tai, kad yra pakenkiama daug kiino
organy, raudonoji — bérimo spalva. Zodis vilkligé atéjo i$ lotyny kalbos ir susijes su tipiniu peteliskés formos
bérimu veide, kuris to meto gydytojams priminé baltas démes ant vilky snukiy.

Kokios ligos priezastys?

Tikslios ligos priezastys néra zinomos, bet aiSku, kad SRV yra autoimuniné liga. Ja sergant imuniné sistema
praranda gebéjima atpazinti svetima intervencijg j Zzmogaus audinius ir lasteles. Imuniné sistema padaro klaida
ir pradeda gaminti autoantikiinus, kurie sveikas lasteles identifikuoja kaip svetimas ir jas naikina. Dél to
i$sivysto uzdegimas, kuris pazeidzia specifinius organus (sanarius, inkstus, odg ir kt.). Prasidéjus uzdegimui,
atsiranda kiino daliy paraudimas, patinimas, skausmingumas ir temperattiros pokyciai. Jei uzdegimas uZzsitesia,
paZeidziami audiniai ir blogéja jy funkcija. Stai dél ko SRV gydymas paremtas uzdegiminio proceso
mal§inimu.

Daugybiniai jgimti rizikos faktoriai kartu su aplinkos veiksniais lemia pakitusig imuninés sistemos veikla.
Zinoma, kad SRV ligos sukéléjais gali buti, pvz., hormony disbalansas brendimo laikotarpiu, saulés spinduliai,
kai kurios virusinés infekcijos ar medikamentai.

Ar tai paveldima? Kokios prevencinés priemonés?

SRV néra paveldima liga, kadangi tiesiogiai i§ tévy vaikams neperduodama. Taciau vaikai paveldi i$ tévy dar
nezinomus genetinius veiksnius, kurie sglygoja SRV formavimasi. Daznai sergancio SRV vaiko giminéje bina
7moniy, serganéiy kokia kita imunine liga. Du sergantys SRV vaikai vienoje $eimoje pasitaiko labai retai. Siuo
metu néra prenatalinés diagnostikos SRV nustatyti.

Koks ligos paplitimas?

SRV vyra reta liga. Ja suserga 5 i§ 1 min. vaiky per metus. SRV retai prasideda iki 5 mety ir gana retai — iKi
paauglystés. Dazniausiai suserga moterys nuo 15 iki 45 mety. Sioje amZiaus grupéje moterys serga 9 kartus
dazniau negu vyrai. Iki lytinio brendimo berniuky sergamumas yra didesnis ir atitinka 1:5 (berniukai:
mergaités). SRV paplitusi visame pasaulyje, o labiausiai — Afrikoje, Amerikoje, Ispanijoje ir Azijoje.

Kokie pagrindiniai simptomai?

Liga paprastai prasideda palaipsniui ir vis nauji simptomai atsiranda savaiéiy, ménesiy ar net mety laikotarpiu.
Pradiniai ir nespecifiniai SRV simptomai, budingi vaikams, dazniausiai yra bendras silpnumas, greitas
nuovargis. Daugeliui vaiky atsiranda pasikartojantis ar uZzsitgses karSCiavimas, svorio kritimas, apetito
praradimas.

Bégant laikui atsiranda jau specifiniy ligos simptomy, kurie apima vieng ar kelias organy sistemas. Odos ir
gleiviniy pazeidimas yra labai daznas. Odoje atsiranda jvairiy bérimo elementy. Po saulés spinduliy poveikio
odoje gali atsirasti rausvas bérimas. Burnos ir nosies gleivinéje atsiveria opeliy. Tipinis drugelio formos
bérimas, apimantis skruostus ir nosies nugaréle, pasitaiko 1/3-1/2 serganciy vaiky. Kartais pradeda slinkti
plaukai (nuplikimas) arba parausta, pabala, pamélsta rankos, pabuvus Saltyje (Reino fenomenas). Taip pat gali
sutinti ir sustingti sgnariai, pradéti skaudéti raumenis, atsirasti mazakraujysté, galvos ir kriitinés skausmuy,
traukuliy. Ivairaus laipsnio inksty pazeidimas randamas beveik visiems segantiems SRV vaikams ir biitent jis
nulemia ligos iseit;.



Pagrindiniai inksty paZeidimo poZzymiai yra aukstas kraujospudis, kraujas §lapime, tinimai, ypa¢ pédy, kojy ir
akiy voky.

Kaip liga diagnozuojama?

SRV diagnozuojama, remiantis skundais (pvz., skausmu), simptomais (pvz., temperatiira) ir jvairiy tyrimy
rezultatais. Amerikos reumato asociacijos gydytojai sudaré 11 kriterijy sgrasa, Kkuriais remiantis
diagnozuojama SRV. | $iy kriterijy sarasa jtraukti pagrindiniai poZymiai, pasireiSkiantys sergant $ia liga. SRV
diagnozei pagrijsti turi biiti teigiami bent 4 i§ 11 kriterijy, nustatyti bet kuriuo ligos laikotarpiu, taciau patyres
gydytojas gali diagnozuoti liga ir rades maziau nei 4 kriterijus.

Kriterijai:

I.  Drugelio bérimas veido srityje. Tai yra raudonas bérimas, apimantis skruostus ir nosies
nugaréle.

Il.  Fotojautrumas. Tai yra padidéjgs odos jautrumas saulés spinduliams. Dazniausiai pazeidziamos riiby
nepridengtos kiino vietos.

I1l.  Diskoidinis bérimas, kuris biina zvyninis, pakilgs vir§ odos pavirSiaus, monetos formos bérimas,
atsirandantis veido srityje, galvos plaukuotoje dalyje, ausy srityje, ant kriitinés ir ranky. Sugijus Siems
pakitimams, gali likti randy. Diskoidinis bérimas dazniau pasitaiko juodosios rasés zmonéms.

IV.  Gleiviniy opos. Tai mazos zaizdelés, atsirandancios burnoje ar nosyje, paprastai neskausmingos,
taCiau opelés nosyje gali sukelti kraujavima.

V.  Daugumai vaiky, serganc¢iy SRV, biidingas artritas. Atsiranda plastaky, rieSy, alkiiniy, keliy ir kity
sgnariy skausmy ir patinimy. Skausmas gali migruoti, t.y. pereiti i§ vieno sanario j kitg. Skausmas gali
pasireiksti tuose paciuose skirtingy kiino pusiy sanariuose. SRV artritas nedeformuoja sanariy.

VI.  Pleuritas — pleuros (plau¢iy apvalkalo) uzdegimas. Perikarditas — perikardo (Sirdies apvalkalo)
uzdegimas. Dél iy Svelniy audiniy uzdegimo gali pradéti kauptis skystis aplink Sirdj ar plau¢ius. Dél
pleurito gali atsirasti kriitinés skausmas, sustipréjantis kvépuojant.

VIl.  Beveik visiems vaikams, sergantiems SRV, pazeidziami inkstai. Inksty paZzeidimas gali buti jvairaus
laipsnio: nuo labai lengvo iki labai sunkaus. PradZioje inksty pazeidimas gali biiti asimptominis ir
nustatomas tik atliekant §lapimo tyrima ir kraujo biocheminius tyrimus, kurie parodo inksty funkcija.
Kai inkstai yra stipriai pazeisti, gali atsirasti kraujas Slapime, pédy ir blauzdy tinimas.

VIIl.  Centrinés nervy sistemos pakenkimas pasireiskia galvos skausmu, traukuliais ir neuropsichiatrine
manifestacija, pvz., koncentracijos stoka ir atminties susilpnéjimu, nuotaiky kaita, depresija ir
psichoze.

IX. Kraujo lasteliy pazeidimas. Autoantikiinai puola kraujo Iasteles. Kai S$is procesas paliecia
raudonuosius kraujo kiinelius arba eritrocitus (jie neSa deguonj i§ plau¢iy j kitus kiino organus),
vystosi kraujo hemolizé ir gali i§ry§kéti hemoliziné anemija. Sis procesas gali vystytis létai arba labai
tmiai. Balty kraujo kineliy kiekio sumazéjimas — leukopenija, sergant SRV, nepavojingas.
Trombocity sumazéjimas — trombocitopenija — gali sukelti kraujavima i§ jvairiy organy, pvz.,
vir§kinimo trakto, Slapima gaminanéiy organy, gimdos ar smegeny. Taip pat kraujuoja j pood]j net
nestipriai susizeidus.

X.  Imunologinius sutrikimus parodo autoantikiinai, randami kraujyje:

a. anti-DNR antikiinai yra autoantikiinai, kurie veikia prie$ lasteliy geneting medZziaga. Jie
pirmiausiai randami sergant SRV. Siy antikiiny tyrimas turi biiti kartojamas daZnai, nes jy
kiekio didéjimas rodo SRV proceso paiméjima.

b. anti- Sm antikiinai yra pavadinti mergaités, kuriai pirma karta buvo rasti, vardu (Smith). Sie
antikiinai randami tik sergantiems SRV ir patvirtina SRV diagnoze.

XI.  Antinukleariniai antikiinai (ANA) yra antikiinai, kurie veikia prie§ lastelés branduolj. Jie randami
beveik kiekvieno sergancio SRV kraujyje, taciau Sie antikiinai gali biiti randami ir sergant kitomis
ligomis ar net sveiky vaiky kraujyje (5 proc.).

Kuo svarbiis Sie testai?

Laboratoriniai tyrimai padeda diagnozuoti SRV ir nurodo, kurie organai yra jtraukti i procesa. Reguliarus
kraujo ir §lapimo tyrimas padeda nustatyti ligos intensyvuma ir gydymo efektyvuma, vaisty toleravimg. Yra
keli laboratoriniai tyrimai, kurie turi bati atlikti sergant SRV.



Rutininiai tyrimai:

Eritrocity nusédimo greitis (ENG) ir C reaktyvusis baltymas (CRB) parodo uzdegima. C reaktyvusis baltymas
sergant SRV gali atitikti norma, 0 ENG — padidéjes. Padidéjes C reaktyvusis baltymas gali bati papildomos
infekcijos rodiklis. Bendras kraujo tyrimas gali parodyti anemija, baltyjy kraujo kiineliy ir trombocity kiekio
pokycius. Serumo baltymai, jy elektroforeze gali parodyti padidéjusj gamaglobulino kiekj (uzdegimo pozymis)
ar sumaz¢jusj albumino kiekj (inksty jtraukimas j procesa). Biocheminiai kraujo tyrimai rodo inksty bukle
(esant inksty pazeidimui padidéja Slapalo, kreatinino kiekiai, tai pat gali buti elektrolity disbalansas), kepeny ir
raumeny bikle. Slapimo tyrimas labai svarbus ligos pradzioje ir ligos laikotarpiu. Jis parodo inksty
dalyvavimg uzdegimo procese. Jj reikia kartoti reguliariai, net kai liga atrodo nurimusi. Slapimo tyrimas gali
parodyti inksty uzdegimg (jei randama eritrocity arba padidéje¢s baltymo kiekis). Kartais prireikia iStirti visos
paros Slapima,— tai rodo inksty pazeidima.

Imunologiniai tyrimai:

Antinukleariniai antiktinai (ANA) (Zr. diagnostika)

Anti-DNR (Zr. diagnostika)

Anti-Sm antikiinai (zr. diagnostika)

Kraujo komplemento tyrimas. Komplementas apibiidina grupe kraujo baltymy, kurie dalyvauja naikinant
bakterijas, reguliuoja uzdegiminj procesg ir imuninj atsaka. C3 ir C4 komplemento baltymai naudojami
imuninése reakcijose, todél jy kiekio sumazéjimas rodo aktyvig liga, ypac inksty.

Daugelis kity tyrimy taip pat gali bati atlieckami sergant SRV. Inksty biopsija (mazo inksto audinio gabaliuko
paémimas) yra vertinga nustatant SRV tipa, laipsnj ir senuma, taip pat padeda pasirinkti tinkamiausia gydyma.
Odos biopsija padeda nustatyti vaskulitg ar bérimy prigimtj.

Kiti tyrimai: kriitinés lgstos rentgenograma (Sirdies ir plauciy), eletrokardiograma (EKG) ir Sirdies
echoskopija, plauciy funkcijos tyrimas, elektroencefalograma (EEG), magnetinis rezonansas (MR) ar kiti
galvos smegeny skenavimai ir kity audiniy biopsijos.

Koks Sios ligos gydymas?
Dauguma SRV simptomy yra sukelti uzdegiminio proceso, todél gydymo tikslas §j uzdegima mazinti.
Dazniausiai naudojamos keturios vaisty grupés SRV gydyti.

Nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo vartojami artrito skausmams mazinti. Jie skiriami tik trumpam laikui ir
dozé maZinama geréjant sanariy biklei. Siai vaisty grupei priklauso labai daug vaisty, taip pat ir aspirinas.
Aspirinas §iomis dienomis retai naudojamas kaip prieSuzdegiminis vaistas. Jis yra labai vertingas tromboziy
prevencijai vaikams, kuriems padidéjes antifosfolipidiniy antiktiny kiekis.

Antimaliariniai vaistai, tokie kaip hidroksichlorochinas, yra labai vertingi gydant saulés spinduliams jautry
diskoidinj ar kitus SRV bérimus. Tam, kad vaisty poveikis baty akivaizdus, juos reikia gerti ilgg laikg. SRV ir
maliarijos ry$io néra nustatyta.

Gliukokortikoidai mazina uzdegima ir imunings sistemos aktyvuma. Gydymas prednizolonu — pagrindiné SRV
terapija. Pradiniam ligos stabilizavimui ir kontrolei gliukokortikoidai turi biiti geriami kas dieng keleta
savaiciy, ménesiy ar net mety. Pradiné vaisto dozé ir jo vartojimo daznumas priklauso nuo ligos intensyvumo
ir pazeisty organy. Didelés geriamy ar intraveniniy gliukokortikoidy dozés skiriamos, kai yra hemoliziné
anemija, centrinés nervy sistemos ir inksty pazeidimai. Pirmomis gydymo dienomis vaiko buklé stipriai
pager¢ja. Kai pirminé ligos manifestacija jau yra kontroliuojama, gliukokortikoidy dozés pradedamos mazinti
iki minimaliy, galinCiy uZztikrinti gerg vaiko savijautg. Vaisty dozés mazinimas turi biiti laipsniSkas. Reikia
daznai kartoti tyrimus, kad batume tikri, jog ligos aktyvumas yra sumazintas iki minimumo. Kartais paaugliai
savavaliskai nutraukia gliukokortikoidy vartojimg, sumaZzina ar padidina vaisty dozg. Matyt, jiems nusibosta
reguliarus vaisty vartojimas arba erzina $alutinis vaisty poveikis, arba jy savijauta geréja ar blogéja. Labai
svarbu, kad tévai ir vaikai suprasty, kaip gliukokortikoidai veikia ir kodél nustoti juos gerti arba pakeisti doze
be gydytojo priezitiros yra labai pavojinga. Gliukokortikosteroidas (kortizonas) paprastai yra gaminamas
organizmo. Kai pradedamas gydymas, organizmas sustabdo savo kortizono gamybg. Liaukos, kurios jj
gamina, tampa vangios ir tingios. Jei gliukokortikoidy vartojimas staiga nutraukiamas, organizmas nespéja



pagaminti pakankamai kortizono. Tokia biiklé gali sukelti gyvybei pavojingg kortizono nepakankamuma
(antinks¢iy nepakankamumg), 0 dél labai greito dozés sumazinimo liga gali vél paiméti.

Imunosupresiniai vaistai, pvz., azatioprinas, ciklofosfamidas, veikia kitaip nei gliukokortikoidai. Jie mazina
uzdegima ir turi polinkj maZinti imuninj atsaka. Sie medikamentai skiriami, kai vien gliukokortikoidy
vartojimas nesustabdo SRV progresavimo. Jie skiriami, kai pasireiSkia ryskus Salutinis gliukokortikoidy
poveikis arba kai manoma, kad kombinuojant Sias dvi vaisty grupes bus pasiektas geresnis gydymo efektas.
Imunosupresiniai vaistai nepakeicia gliukokortikoidy. Paprastai ciklofosfamidas ir azatioprinas yra geriami ir
néra vartojami kartu. Ciklofosfamido intraveniné pulsterapija skiriama, kai yra smarkiai pazeisti inkstai arba
yra Kity sunkiy SRV komplikacijy. Siuo atveju didelés vaisto dozés leidziamos j vena (mazdaug 5-10 karty
didesnés negu geriamos). Tai gali bti atlickama ir ambulatoriskai, ir ligoningje.

Biologiniai vaistai blokuoja autoantikiiny gamybg arba jy poveikj specifinéms molekuléms. Vienas i§ Siy
vaisty yra Rituximabas, kuris yra skiriamas kaip pirmo pasirinkimo vaistas, jei standartiniais gydymo metodais
nepavyksyta kontroliuoti ligos. Siy vaisty skyrimas yra eksperimentinis ir jtrauktas j naujai tyrin¢jamus
gydymo protokolus. SRV ir kity autoimuniniy ligy tyrimai yra labai intensyvas. Pagrindinis jy tikslas —
nustatyti specifinius uzdegimo ir autoimininiy reakcijy mechanizmus. Tada bus galima gydyti ligas neveikiant
visos imuninés sistemos. Siuo metu atlickama labai daug klinikiniy tyrimy, bandomos naujos terapijos. Tai
suteikia daugiau vil¢iy sergantiems SRV.

Kaip ilgai uZtrunka gydymas?

Gydoma tol, kol liga tesiasi. Pirmaisiais ligos metais vaikas nuolat turi vartoti gliukokortikoidus. Net ir mazos
gliukokortikoidy dozés mazina galimybe ligai paiméti, todél daugeliui pacienty skiriamos minimalios dozés
ilga laika. Tokios mazos gliukokortikoidy dozés turi labai neryskius Salutinius efektus.

Paciento stebéjimo planas (kokie specialistai stebi ir kaip daZnai)

Specialistas Vizity daznis Priezitiros aspektai
Vaiky reumatologas Kas 3 ménesius ar Sergantiems SRV vaikams reguliariai reikia tirti
esant reikalui arterinj kraujo spaudimg, §lapima, bendra

krauja, gliukozés kiekj kraujyje, koaguliacijos
sistema, komplementg ir anti- DNR antikiinus

Kiti specialistai (vaiky Esant reikalui Atsiradus tam tikry organy pazeidimui (Sirdies,
kardiologas, nefrologas, inksty, kraujodaros, 0dos)

hematologas, dermatologas)

Socialinis darbuotojas, Nustacius diagnozg ir | Jvertinti psichoemocing vaiko biiseng
psichologas, dietologas bent kartg per metus

Kokia ilgalaiké ligos prognozé?

SRV iSeitis smarkiai geréja anksti pradéjus ir protingai vartojant gliukokotikoidus bei taikant imunosupresinj
gydyma. Dauguma vaikystéje susirgusiy SRV pacienty jauciasi labai gerai, taciau liga gali buti sunki ir
pavojinga gyvybei, islikti aktyvi iki pat paauglystés ar net vyresnio amziaus. Prognozé priklauso nuo organy
skaiéiaus, jtraukto j procesa, ir pazeidimo lygio. Kai yra paZeisti inkstai ar nervy sistema, reikia labai
intensyvaus gydymo. Ir prieSingai, nedidelis bérimas ar artritas yra gana lengvai kontroliuojami. Taigi
prognozé nenuspéjama.

Ar galima visiSkai pasveikti?

Kai liga anksti diagnozuota ir laiku pradéta tinkamai gydyti, dazniausia ji greitai pereina j ilgalaike remisija.
Taciau, kaip jau minéta anksCiau, liga yra neprognozuojama ir daznai reikia ilgalaikio gydymo. Vaikui
suaugus, jo stebéjimg ir gydyma turi testi suaugusiyjy reumatologas. Kaip liga paveikia vaiko ir jo Seimos
kasdienybe? Pradéjus gydyti SRV, vaikas gali grjzti j normaly gyvenima, ta¢iau turi vengti tiesioginiy saulés
spinduliy, dél kuri liga gali patiméti. Vyresniems nei 10 mety vaikams turi bti iSaiskinta vaisty vartojimo
svarba ir butinybé savimi ripintis. Tévai ir vaikas turi iSmokti pazinti ligos paiméjimg. Kai kurie simptomai
(kar$¢iavimas ir nuovargis) gali i§likti ilga laikg nuo patiméjimo pradzios ir gali atrodyti, kad niekada nepraeis,
taciau net ir tokiu atveju reikia stengtis palaikyti fizinj aktyvuma.



