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Toczen rumieniowaty ukliadowy

- poczatek — najczesciej 16. - 55. rok zycia
- kobiety : mezczyzni=8 : 1
- etiopatogeneza choroby jest ztozona:

« choroba autoimmunologiczna

« predyspozycja genetyczna

« czynniki srodowiskowe (promieniowanie ultrafioletowe;
gtownie UVB — zaostrza zmiany skorne i uktadowe;
egzogenne estrogeny, czynniki infekcyjne, leki)



Toczen rumieniowaty skorny

Zmiany skorne wystepuja u 72 - 85% pacjentow
z toczniem rumieniowatym ukiadowym




Ostry skorny toczen rumieniowaty
(acute cutaneous lupus erythematosus)

rumien na twarzy
w ksztalcie motyla

najczescie] kobiety
w 3. dekadzie zycia

u 60% pacjentow
rozpoznaje sie SLE

rANTERVA CICITEPA
aktywnoscia SLE




Ostry skorny toczen rumieniowaty

- zmiany skorne o charakterze pecherzowym

- toksyczna nekroliza naskorka, wariant
toczniowy

- osutka plamisto-grudkowa

« osutka plamisto-grudkowa wywotana
ekspozycja na promieniowanie ultrafioletowe



Podostry skorny toczen rumieniowaty
ematosus)

Postac Postac
obraczkowata tuszczycopodobna




Podostry skorny toczen rumieniowaty

silna nadwrazliwos¢ na UV

tutow i konczyny goérne

bez pozostawienia blizn

mogaq wystepowac objawy ogolne

u 30 - 50% pacjentow z SCLE
rozpoznaje sie SLE




Przewlekty skorny toczen rumieniowaty
(chronic cutaneous lupus erythematosus)

toczen rumieniowaty ogniskowy
(discoid lupus erythematosus)

postac obrzekowa
(lupus tumidus)




Przewlekty skorny toczen rumieniowaty

- postac przerosta (brodawkowata)
- postac podskorna
 toczen btony sluzowej



Toczen skorny ogniskowy

najczesciej w 20.- 40. roku zycia
kobiety 2 - 4 X czesciej niz mezczyzni

bliznowacenie
u5-10% pacjentow DLE wystepuje w
nrzebiegu SLE

ANA (+) u 25% pacjentow (50 - 70% z rozsianymi
zmianami); przeciwciata anty-Ro > anty-La




Toczen skorny ogniskowy

zmiany rowniez
onizej linii karku

ostac ograniczona postacC rozsiana
(DLE) (dDLE)




Postac obrzekowa tac odmrozinowa




Owrzodzenia jJamy ustne]

* hajczesciej: btona
sluzowa podniebienia

 Niebolesne




- fysienie
bliznowaciejace

- fysienie
niebliznowaciejace:
rozlane, ogniskowe,
,wltosy toczniowe”




Objawy dermoskopowe DLE
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naczynia skrecone
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Diagnostyka tocznia skornego

zwyrodnienia wodniczkowe komorek
warstwy podstawnej naskorka

nacieki ztozone z limfocytow,
rozproszone pod naskorkiem lub
skupione wokot przydatkow

naskorek prawidtowy lub niewielki zanik
naskorka

obrzek warstwy siateczkowatej i ztogi
mucyny




Badanie immunofluorescencji bezposredniej

- Ziarniste ztogi
dopetniacza i/lub 1gG,
I/lub IgM, rzadko IgA
zlokalizowane na granicy
skorno-naskorkowej i
wokot mieszkow
witosowych




L eczenie

fotoprotekcja

glikokortykosteroidy miejscowo

OOOOOOOOOOO




Leczenie ogolne

skornej postaci tocznia rumieniowatego
‘hydroksychlorochina, chlorochina
|g|ikokortykosteroidy
imetotreksat
IR IeT @ acytretyna, izotretynoina
Isulfony (lek | wyboru w postaci pecherzowej)

LIR"1J Il mykofenolan mofetylu

| wybor




Toczen

rumieniowaty
uktadowy




Objawy ogolne
» ostabienie

- utrata masy ciata q

- stanu podgoraczkowe, gorgczka |:| |




Zaburzenia hematologiczne

- autoimmunologiczna niedokrwistos¢ hemolityczna
(ze wzrostem retikulocytozy | dodatnim

bezposrednim testem Coombsa)
10 - 15% pacjentow z SLE

- leukopenia (< 4000 / mm?3)
ponad 50% pacjentow z SLE

limfopenia (< 1500 / mm?3)

- matoptytkowosé (< 100 000 / mm?)
25 - 50% pacjentow z SLE




Zajecie uktadu nerwowego

Zajecie osrodkowego, obwodowego |
autonomicznego uktadu nerwowego

- udar mozgu, drgawki, mielopatie

- brak koncentracji, zaburzenia funkcji
poznawczych

- bole glowy
« zaburzenia nastroju



Zajecie bton surowiczych

- Toczniowe zapalenie optucnej (zwykle tagodne,
przebiega obustronnie, nie towarzyszy mu
wysiek)
~ 50% pacjentow z SLE

- Toczniowe zapalenie osierdzia (najczescie)
bezobjawowo)
~ 50% pacjentow z SLE



Zajecie stawow

 bol, rzadziej obrzek

- wedrujace

« Symetryczne

« najczesciej: stawy nadgarstkow,
srodreczno-paliczkowe,

miedzypaliczkowe blizsze,
kolanowe i stop



Zajecie nerek

- biatkomocz 2 0,5g / dobe i/lub
obecnosc¢ wateczkow
nerkowych w moczu

- wskazanie do biopsji nerki

tocznlowego zapalenia nerek ? ;
(VI klas) D,

~ 50% pacjentow z SLE




Inne zmiany narzadowe

 uktad krazenia (nieinfekcyjne zapalenie
wsilerdzia Libmana-Sacksa, zaburzenia rytmu
serca)

- uktad oddechowy (toczniowe zapalenie ptuc,
rozlane krwawienie pecherzykowe)

- uktad pokarmowy (nudnosci, wymioty)



Badania laboratoryjne

morfologia krwi

OB, CRP

stezenie kreatyniny i eGFR
AsSpAT, AIAT

ukiad krzepniecia
proteinogram

« odczyn Coombsa

- skltadowe dopetniacza: C3, C4, CH50

badanie ogolne moczu i oznaczenie dobowej proteinurii




Badanie immunologiczne

e 0zhaczenie przeciwciat
przeciwjadrowych i specyfikacja

e O0zhaczenie przeciwciat
antyfosfolipidowych

« lupus band test (badanie metoda
iImmunofluorescencii
bezposredniej wycinka ze skory
niezmienionej, odstonietej)




Przeciwciata w toczniu rumieniowatym uktadowym

anty-dsDNA miano koreluje z aktywnoscig choroby; zajecie nerek
anty-Sm zajecie uktadu nerwowego, nerek

anty-U1-RNP rowniez w MCTD, toczen noworodkowy

anty-Ro nadwrazliwos¢ na UV, toczen noworodkowy

anty-La nadwrazliwos¢ na UV, toczen noworodkowy
anty-histonowe SLE polekowy

anty-kardiolipinowe
antykoagulant tocznia zespot antyfosfolipidowy

przeciwko beta-2 glikoproteinie



Przeciwciata w toczniu rumieniowatym uktadowym
Przeciwciata przeciwj

drowe

anty-Sm

anty-U1-RNP dla SLE
anty-Ro nadwrazliwos¢ na UV, toczen noworodkowy
anty-La nadwrazliwos¢ na UV, toczen noworodkowy
anty-histonowe SLE polekowy

Przeciwciata antyfosfolipidowe

anty-kardiolipinowe
antykoagulant tocznia zespot antyfosfolipidowy

przeciwko beta-2 glikoproteinie



Badania dodatkowe

stawy: RTG, USG stawow
nerki: USG nerek, biopsja nerek

ukiad nerwowy: EEG, CT gtowy, MRI glowy i
kregostupa

ukiad sercowo-naczyniowy: ECHO, EKG

ukiad oddechowy: RTG klatki piersiowej, HRCT ptuc,
testy czynnosciowe



Kryteria klasyfikacyjne EULAR/ACR (2019)

Tabela 1. Kryteria klasyfikacyjne tocznia rumieniowatego ukladowego wg EULAR/ACR®1?

Kryterium wejsciowe
przeciwciata przeciwjadrowe (ANA) w mianie =21:80 na HEp-2 lub w réwnowaznym tescie (kiedykolwiek)

Domeny Punktacja

kliniczne

konstytucjonalna

- gorgczka 2
hematologiczna

- leukopenia 3
- matoplytkowosé 4
- hemoliza autoimmunologiczna 4

neurologiczna

- majaczenie 2
- psychoza

- drgawki 5



Kryteria klasyfikacyjne EULAR/ACR (2019)

skorno-sluzowkowa

- tysienie bez blizn
- owrzodzenia w jamie ustnej
- toczen skérny podostry lub krazkowy

g B MM

- ostry toczenr skérny

btony surowicze
- wysiek w jamie optucnej lub jamie osierdzia 5
- ostre zapalenie osierdzia

stawowo-miesniowa

- zapalenie 22 stawodw

nerkowa

- biatkomocz >0,5 g/24 h 4
biopsja nerki:

- klasa II lub V TZN 10
- klasa III lub IV TZN



Kryteria klasyfikacyjne EULAR/ACR (2019)

immunologiczne

przeciwciata antyfosfolipidowe
- antykardiolipinowe lub anty-B2GP1 lub antykoagulant toczniowy 2

uktad dopetniacza
- zmniejszone stezenie C3 lub C4 3
- Zmniejszone stezenie C3 i C4

przeciwciata swoiste dla SLE
- anty-dsDNA lub 6
- anty-Sm 6

2 10 punktow = rozpoznanie

tocznia rumieniowatego uktadowego




L eczenie

Leki przeciwmalaryczne

hydroksychlorochina, chlorochina

glikokortykosteroidy
(prednizon doustnie, ew. metyloprednizolon dozylnie)




L eczenie

fotoprotekcja

niepalenie tytoniu




Toczen noworodkowy
(neonatal lupus)

- hiemowleta matek, ktore maja przeciwciala
anty-Ro, anty-La lub anty-U1-RNP

« objawy u 5 - 15% dzieci urodzonych przez
kobiety z w/w przeciwciatami
- wykwity przypominajgce SCLE

« zmiany obecne przy urodzeniu lub wkroétce
po porodzie; zanikajg w ciggu pierwszego
roku zycia

« U 10 - 25% dziecl z toczniem
noworodkowym wystepuje blok serca



Zapalenie skorno-miesniowe

(dermatomyositis)



dermatomyositis

skora
dermatomyositis
sine myositis

miesnie
polimyositis



Epidemiologia

*5 —11 przypadkow
na 100 000 osob

- kobiety : mezczyzni 5_15rz 50-60r.z.
=2:1



Zapalenie skorno-miesniowe

- postac klasyczna

- postac dziecieca

- postac¢ paraneoplastyczna
- postac indukowana lekami
- bez zajecia miesni

- postac skapoobjawowa w przypadku
dolegliwosci miesniowych



Zmiany skorne
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Grudki nad stawami srodreczno-paliczkowymi
| miedzypaliczkowymi rgk




rumien watow
paznokciowych

rumien heliotropowy




rumien nad stawami rece mechanika




objaw szala




objaw kabury zwapnienia




Zmiany skorne

- lysienie
niebliznowaciejace

 leukoklastyczne zapalenie
nhaczyn

* SiNOSC siatkowata
« erytrodemia




Dolegliwosci miesniowe

- wieksze ostabienie sity
zginaczy szyi hiz
prostownikow

- proksymalne miesnie
konczyn gornych |
dolnych stabsze niz
miesnie dystalne




Inne objawy

- Srodmiagzszowa choroba ptuc

- objawy kardiologiczne
e gorgczka

- Objaw Raynauda

- zapalenie stawow



Badanie dodatkowe

- kinaza keratynowa

- aldolaza

 mioglobina

« aminotransferaza alaninowa

« aminotransferaza asparaginianowa
- dehydrogenaza mleczanowa

 biatko C-reaktywne, odczyn Biernackiego



Badanie dodatkowe

- kapilaroskopia

- badanie
elektromiograficzne (EMG)

e rezonans magnetyczny

- biopsja miesnia (objetego
niewielkim lub
umiarkowanym stanem
zapalnym)




Przeciwciata przeciwjadrowe

(+) u 80% pacjentow z zapaleniem skorno-miesniowym

anty-ARS (np. anty-Jo-1)
anty-MDA-5

anty-Mi-2

anty-SRP

anty-TIF1-Y

anty-NXP2

anty-SAE

syntetazy tRNA

biatko typu 5 zwigzane z rozwojem czerniaka
jadrowa helikaza

czgsteczka rozpoznajgca sygnat

antygeny pl55

biatko macierzy jgdrowej 2

enzym aktywujgcy SUMO-1



Przeciwciata przeciwjadrowe

(+) u 80% pacjentow z zapaleniem skorno-miesniowym

anty-ARS (np. anty-Jo-1) syntetazy tRNA

anty-MDA-5 biatko typu 5 zwigzane z rozwojem czerniaka
anty-Mi-2 jadrowa helikaza

anty-SRP czgsteq

anty-TIF1-Y ey wystepowanie

anty-NXP?2 biatko N OWOtWO ru
anty-SAE enzym dt




« 10-20% dorostych z zapaleniem
skoérno-miesniowym

* rozpoznanie zapalenia skorno-
miesniowego moze poprzedzac
rozpoznanie choroby nowotworowej

* najczesciej: rak jajnika, sutka, ptuc,
przewodu pokarmowego




Tabela |. Krytena klasyfikacyjne idiopatycznych miopatii zapalnych European League Against Rheumatism (EULAR) wspalnie z American
College of Rheunatology (ACR) [2]

Zmienne Punktacja Punktacja bez
w przypadku wykonania biopsiji
biopsji miesni miesni

Wiek zachorowania miedzy 8. a 40. rokiem zycia 1,5 1,3

Wiek zachorowania = 40 lat 2,2 2,1

Objaw heliotropu 3,2 3,1

Grudki Gottrona 2.7 2,1

Objaw Gottrona 3,7 3.3

Wieksze oslabienie sity zginaczy szyi niz prostownikow |6 1,9

Obiektywne symetryczne oslabienie sity proksymalnych miesni konczyn gomych 0,7 0,7

Obiektywne symetryczne oslabienie sity proksymalnych miesni konczyn dolnych 0,5 0,8

Proksymalne miesnie konczyn dolnych slabsze niz miesnie dystalne 1.2 0,9

Dysfagia lub zaburzenia perystaltyki przetyku 0.6 0,7

3.8 3.9

Podniesiona aktywnosc CPK lub LDH, lub AST, lub ALT w surowicy | 4 .3

Maciek zapalny zlozony z komarek jednojadrzastych w obrebie endomysium |7 -

MNacieki okolonaczyniowe 1| okolomiesniowe zlozone z komorek jednojgdrzastych |2 -

Obwodowa wakuclizacja komorek migsniowych 3, —~

Obwodowy zanik widkien miesniowych 1,9 —

ALT — aminotransferaza alaninowa, AST — aminotransferaza asparaginowa, CPK — kinaza fosfokreatynowa, LDH — dehydrogenaza kwasu miekowego.



L eczenie

glikokortykosteroidy (prednizon 0,75 — 1 mg / kg / dobe;
ewentualnie metyloprednizolon dozylnie)

metotreksat, azatiopryna, mykofenolan mofetylu
lub dozylne immunoglobuliny




Leczenie — zmiany skorne

miejscowe glikokortykosteroidy lub
Inhibitory kalcyneuryny

leki przeciwmalaryczne (chlorochina,
hydroksychlorochina)




	Slajd 1
	Slajd 2
	Slajd 3: Toczeń rumieniowaty układowy
	Slajd 4: Toczeń rumieniowaty skórny
	Slajd 5: Ostry skórny toczeń rumieniowaty (acute cutaneous lupus erythematosus)
	Slajd 6: Ostry skórny toczeń rumieniowaty
	Slajd 7: Podostry skórny toczeń rumieniowaty (subacute cutaneous lupus erythematosus)
	Slajd 8: Podostry skórny toczeń rumieniowaty
	Slajd 9: Przewlekły skórny toczeń rumieniowaty (chronic cutaneous lupus erythematosus)
	Slajd 10: Przewlekły skórny toczeń rumieniowaty
	Slajd 11: Toczeń skórny ogniskowy
	Slajd 12: Toczeń skórny ogniskowy
	Slajd 13
	Slajd 14: Owrzodzenia jamy ustnej
	Slajd 15: Łysienie
	Slajd 16: Objawy dermoskopowe DLE 
	Slajd 17: Diagnostyka tocznia skórnego
	Slajd 18: Badanie immunofluorescencji bezpośredniej
	Slajd 19: Leczenie
	Slajd 20
	Slajd 21
	Slajd 22: Objawy ogólne
	Slajd 23: Zaburzenia hematologiczne
	Slajd 24: Zajęcie układu nerwowego
	Slajd 25: Zajęcie błon surowiczych
	Slajd 26: Zajęcie stawów
	Slajd 27: Zajęcie nerek
	Slajd 28: Inne zmiany narządowe
	Slajd 29: Badania laboratoryjne
	Slajd 30: Badanie immunologiczne
	Slajd 31: Przeciwciała
	Slajd 32: Przeciwciała
	Slajd 33: Badania dodatkowe
	Slajd 34: Kryteria klasyfikacyjne EULAR/ACR (2019)
	Slajd 35: Kryteria klasyfikacyjne EULAR/ACR (2019)
	Slajd 36: Kryteria klasyfikacyjne EULAR/ACR (2019)
	Slajd 37: Leczenie
	Slajd 38: Leczenie
	Slajd 39: Toczeń noworodkowy  (neonatal lupus)
	Slajd 40
	Slajd 41
	Slajd 42: Epidemiologia
	Slajd 43: Zapalenie skórno-mięśniowe
	Slajd 44: Zmiany skórne
	Slajd 45: Grudki nad stawami śródręczno-paliczkowymi  i międzypaliczkowymi rąk
	Slajd 46
	Slajd 47
	Slajd 48
	Slajd 49
	Slajd 50: Zmiany skórne
	Slajd 51: Dolegliwości mięśniowe
	Slajd 52: Inne objawy
	Slajd 53: Badanie dodatkowe
	Slajd 54: Badanie dodatkowe
	Slajd 55: Przeciwciała przeciwjądrowe 
	Slajd 56: Przeciwciała przeciwjądrowe 
	Slajd 57: Nowotwory
	Slajd 58: Kryteria rozpoznania 
	Slajd 59: Leczenie
	Slajd 60: Leczenie – zmiany skórne

