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ABSTRAKT

Wstep. Toczen rumieniowaty uktadowy (SLE) jest przewlekta chorobg autoimmunologiczng o
zlozonej etiopatogenezie 1 bardzo zréznicowanym obrazie klinicznym. Schorzenie to moze
prowadzi¢ do zajecia wielu narzadéw i uktadéw, w tym skory, nerek, uktadu nerwowego czy
sercowo-naczyniowego. Jednym z charakterystycznych elementow przebiegu choroby sa
zmiany skorne, ktore niekiedy stanowig pierwszy objaw choroby 1 mogg mie¢ istotne znaczenie
diagnostyczne.

Cel pracy. Celem pracy byl przeglad aktualnej literatury dotyczacej epidemiologii,
etiopatogenezy, obrazu klinicznego oraz manifestacji skornych tocznia rumieniowatego
uktadowego, a takze omowienie wspotczesnych metod leczenia tej choroby.

Whioski. Toczen rumieniowaty uktadowy jest chorobg o wieloczynnikowej etiologii, w ktorej
istotng role odgrywaja czynniki genetyczne, immunologiczne i srodowiskowe. Obraz kliniczny
jest bardzo zroznicowany, a zmiany skoérne nalezg do najczgstszych 1 najbardziej
charakterystycznych manifestacji choroby. Wczesne rozpoznanie oraz wlasciwie dobrane
leczenie, obejmujace m.in. leki przeciwmalaryczne, glikokortykosteroidy, leki
immunosupresyjne oraz terapie biologiczne, moga znaczgco ograniczy¢ aktywno$¢ choroby i
poprawi¢ jako$¢ zycia pacjentoOw. Istotne znaczenie ma takze kompleksowe postepowanie
obejmujace profilaktyke powiktan oraz odpowiednig opicke wielospecjalistyczna.

Stlowa Kkluczowe: toczen rumieniowaty ukladowy, SLE, epidemiologia, etiopatogeneza,

manifestacje skorne, leczenie

ABSTRACT

Introduction. Systemic lupus erythematosus (SLE) is a chronic autoimmune disease with a
complex etiopathogenesis and a highly diverse clinical presentation. The disease may involve
multiple organs and systems, including the skin, kidneys, nervous system, and cardiovascular
system. One of the characteristic features of the disease course are cutaneous manifestations,
which may sometimes be the first symptom and can have important diagnostic value.

Aim of the study. The aim of this study was to review the current literature on the epidemiology,
etiopathogenesis, clinical presentation, and cutaneous manifestations of systemic lupus
erythematosus, as well as to discuss contemporary treatment methods for this disease.
Conclusions. Systemic lupus erythematosus is a disease of multifactorial etiology in which
genetic, immunological, and environmental factors play an important role. The clinical

presentation is highly heterogeneous, and skin lesions are among the most common and



characteristic manifestations of the disease. Early diagnosis and appropriately selected
treatment, including antimalarial drugs, glucocorticosteroids, immunosuppressive agents, and
biological therapies, may significantly reduce disease activity and improve patients’ quality of
life. Comprehensive management, including prevention of complications and appropriate
multidisciplinary care, is also of great importance.

Keywords: systemic lupus erythematosus, SLE, epidemiology, etiopathogenesis, cutaneous

manifestations, treatment

Epidemiologia

Poczatek choroby na toczen rumieniowaty ukladowy (SLE) najcze$ciej obserwuje sie
pomiedzy 16. a 55. rokiem zycia. Znacznie cz¢$ciej dotyka ona kobiet - wystepuje u nich okoto
o$miokrotnie czeg$ciej niz u mezczyzn. W skrajnych grupach wiekowych, czyli przed 14.
rokiem zycia oraz po 65. roku zycia, roznica ta jest mniejsza i wynosi okoto 2:1. Szacunkowa
czesto$¢ wystepowania tocznia rumieniowatego uktadowego w populacji europejskiej wynosi
okoto 25-39 przypadkéw na 100 000 osdéb, natomiast w populacji amerykanskiej jest nieco
wyzsza i osiaga 40-51 przypadkow na 100 000 mieszkancoéw. Roczna zapadalno$¢ w Europie
szacowana jest na 3,3-4,8 nowych zachorowan na 100 000 oséb, podczas gdy w Stanach
Zjednoczonych miesci si¢ w przedziale 2-8 na 100 000. Choroba czesciej rozwija si¢ u 0sob
pochodzenia afroamerykanskiego oraz latynoskiego, a w tych grupach etnicznych zwykle

przebiega rOwniez cigzej niz u 0sob rasy kaukaskie;j. [1,2]

Etiopatogeneza

Doktadny mechanizm powstawania SLE nie zostal dotychczas w pelni poznany. Uwaza sig, ze
choroba rozwija si¢ w wyniku wieloetapowych 1 ztozonych zaburzen funkcjonowania uktadu
odpornosciowego, ktore pojawiajg si¢ u oséb z predyspozycja genetyczng, a ich rozwoj jest

dodatkowo modulowany przez czynniki srodowiskowe. [3]

Badania wskazuja, ze ryzyko zachorowania na SLE jest znacznie wigksze wsrod cztonkow
rodzin 0séb chorych - szacuje si¢, ze moze by¢ nawet okoto stukrotnie wyzsze niz w populacji

ogo6lnej. U bliznigt jednojajowych zgodno$¢ wystgpowania choroby sigga okoto 40%. W



licznych analizach genetycznych zidentyfikowano rézne polimorfizmy oraz mutacje genow
zwigzanych z rozwojem tej choroby. Dotycza one migdzy innymi genéw odpowiedzialnych za
prezentacje antygenéw w obrebie uktadu HLA, zwlaszcza klas II (DR2, DR3) oraz III.
Opisywano réwniez zmiany w genach elementéw uktadu dopetiacza, takich jak Cl1q, Clr, Cls,
C2 1 C4, a takze w genach kodujacych receptory Fcy. Zaburzenia te moga prowadzi¢ do
nieprawidlowego przebiegu apoptozy. Ponadto stwierdzono nieprawidtowosci w genach
uczestniczacych w szlaku aktywacji interferonéw typu I za posrednictwem receptorow Toll-

podobnych, co wigze si¢ m.in. ze zwiekszong produkcjg interleukiny 17. [4,5]

Istotng rol¢ w ujawnianiu si¢ 1 zaostrzeniach choroby przypisuje si¢ czynnikom
srodowiskowym. Do najwazniejszych z nich nalezy promieniowanie ultrafioletowe,
szczegblnie zakres UVB o dlugosci fali 290-320 nm, ktére moze nasila¢ zaro6wno zmiany
skorne, jak i objawy narzadowe. Na przebieg choroby moga wplywaé takze egzogenne
estrogeny, stosowane np. w hormonalnej terapii zastgpczej lub w antykoncepcji hormonalne;.
Wsrod potencjalnych czynnikow infekcyjnych rozpatruje si¢ udziat niektérych wirusow, w tym
retrowirusow oraz wirusa Epsteina-Barr, a takze antygenow bakteryjnych. Opisywano rowniez
przypadki polekowego indukowania objawow przypominajagcych SLE, mi¢dzy innymi po

stosowaniu takich lekow jak hydralazyna czy izoniazyd. [6,7]

Uszkodzenia tkanek w przebiegu choroby sag w duzej mierze konsekwencja dziatania
autoprzeciwcial, ktore moga wywotywac proces zapalny bezposrednio lub poprzez tworzenie
kompleksow immunologicznych. W SLE obserwuje si¢ liczne nieprawidlowosci dotyczace
zaréwno liczby, jak i funkcji komorek uktadu odpornosciowego. Obejmuja one m.in. ich
nadmierng reaktywno$¢, zaburzenia mechanizmow autotolerancji oraz nieprawidtowe
usuwanie komplekséw immunologicznych. Charakterystyczne jest zmniejszenie liczby
limfocytdw T, zwigzane z obecno$cig przeciwciat antylimfocytarnych. Jednoczes$nie limfocyty
T CD4+ wykazuja sktonnos$¢ do poliklonalnej aktywacji, a limfocyty T CD8+ cechuja si¢
zwigkszong aktywnos$cig. Wzrost liczby aktywowanych limfocytow B prowadzi natomiast do
nasilonej produkcji przeciwcial. Dodatkowo stwierdza si¢ podwyzszone stgzenie cytokiny
BLYS (B-lymphocyte stimulator), ktora odgrywa istotng rolg w regulacji funkcji limfocytow
B. [8,9]

Obraz Kliniczny

Jednymi z najczgstszych wezesnych objawdw SLE sg symptomy ogdlne, takie jak przewlekle

zmeczenie, ostabienie, spadek masy ciata oraz stany podgoraczkowe lub goraczka. Moga one



pojawia¢ si¢ zardowno na poczatku choroby, jak i w okresach jej zaostrzenia. W aktualnych
kryteriach klasyfikacyjnych opracowanych w 2019 roku przez European League Against
Rheumatism (EULAR) oraz American College of Rheumatology (ACR) goraczka zostata
zaliczona do objawdw ogodlnoustrojowych i1 okreslona jako temperatura ciata przekraczajaca
38,3°C przy jednoczesnym wykluczeniu innych mozliwych przyczyn. [10,11]

W przebiegu choroby stosunkowo charakterystyczna jest autoimmunologiczna niedokrwisto$¢
hemolityczna, wystepujaca u okoto 10-15% pacjentow. Towarzyszy jej zwigkszona liczba
retikulocytow oraz dodatni wynik bezposredniego testu Coombsa. Mechanizm tego zaburzenia
wiaze si¢ z obecno$cig autoprzeciwcial skierowanych przeciwko antygenom krwinek
czerwonych. Nalezy jednak zaznaczy¢, ze anemia u 0s6b z SLE moze wystepowaé znacznie
czesciej 1 mie¢ réznorodne podtoze, miedzy innymi przewlekly stan zapalny prowadzacy do
niedokrwisto$ci chorob przewlektych lub niewydolnos¢ nerek. [12]

U ponad potowy chorych obserwuje si¢ leukopenig, definiowana jako liczba leukocytow
ponizej 4000/mm?. Czgsto wspotistnieje rowniez limfopenia, czyli zmniejszenie liczby
limfocytow ponizej 1500/mm?. Matoptytkowos$¢, zazwyczaj o tagodnym przebiegu, wystepuje
u okoto 25-50% pacjentow. Wyroznia si¢ kilka jej postaci, w tym ostra, przewlekla oraz
towarzyszaca wspotistniejgcemu zespotowi antyfosfolipidowemu. [12]

Zmiany dotyczace osrodkowego, obwodowego oraz autonomicznego uktadu nerwowego moga
pojawi¢ si¢ na kazdym etapie choroby. Manifestacje neurologiczne moga prowadzi¢ do
trwalych uszkodzen uktadu nerwowego 1 w niektorych przypadkach stanowi¢ zagrozenie zycia.
Spektrum objawow jest bardzo szerokie - od cigzkich, takich jak udar mozgu, drgawki czy
mielopatia, po tagodniejsze zaburzenia koncentracji i funkcji poznawczych. Do najczesciej
zglaszanych dolegliwosci nalezg bole glowy (rowniez o charakterze migrenowym), zaburzenia
nastroju oraz trudnosci poznawcze. [13]

W starszych kryteriach klasyfikacyjnych ACR z 1982 roku zajecie uktadu nerwowego
definiowano gtéwnie poprzez wystepowanie drgawek lub psychoz. W pdzniejszych kryteriach
SLICC z 2012 roku zakres objawOw poszerzono 0 mnogie mononeuropatie, zapalenie rdzenia
kregowego, neuropatie nerwoéw czaszkowych i obwodowych oraz ostry stan splatania. W
aktualnych kryteriach z 2019 roku uwzglgdniono m.in. majaczenie, psychoze i drgawki. [13]
Najczestsza manifestacjg ze strony uktadu oddechowego jest toczniowe zapalenie optucnej.
Dotyczy ono okoto potowy pacjentdw i czesciej wystepuje u oséb w starszym wieku lub w
przypadkach tocznia indukowanego lekami. Zajecie optucnej ma zazwyczaj tagodny przebieg,
bywa obustronne i nie zawsze wiaze si¢ z obecnoscig wysigku. Objawy kliniczne obejmuja

ktujacy bol w klatce piersiowej nasilajacy sie podczas glebokiego wdechu, suchy kaszel oraz



czasami podwyzszong temperatur¢ ciata. Przy duzej ilo$ci ptynu w jamie optucnej moze
pojawic si¢ duszno$¢ i zmniejszona tolerancja wysitku. [14,16]

Czesto obserwuje si¢ takze zapalenie osierdzia, ktére w wielu przypadkach przebiega
bezobjawowo. Jesli pojawiajg si¢ objawy, pacjenci moga odczuwaé bol zamostkowy lub
przedsercowy, zwykle tagodzony w pozycji siedzacej z pochyleniem do przodu. Przy znaczne;j
ilosci ptynu w worku osierdziowym moga wystapi¢ dusznos$¢, tachykardia oraz spadek
ci$nienia tetniczego. Rozpoznanie potwierdzaja badania obrazowe, takie jak echokardiografia
czy tomografia komputerowa, a takze charakterystyczne zmiany w  zapisie
elektrokardiograficznym. [15,16]

Objawy ze strony uktadu ruchu naleza do cze¢stych manifestacji choroby. Najcz¢sciej dominuja
bole stawdw, rzadziej obserwuje si¢ ich obrzgk lub obecno$¢ wysicku w jamie stawowe;j.
Dolegliwosci mogg mie¢ charakter wedrujacy i zwykle dotyczg nadgarstkow, stawow
$rédreczno-paliczkowych, miedzypaliczkowych blizszych, a takze stawdéw kolanowych 1 stop.
Zmiany majg zazwyczaj charakter symetryczny i w wigkszosci przypadkdw nie prowadza do
trwatego uszkodzenia stawow. Niekiedy dochodzi jednak do deformacji okreslanej jako
artropatia Jaccouda. Rzadziej wystepuje jalowa martwica kosci, ktora moze by¢ zwigzana z
leczeniem glikokortykosteroidami. Bolom stawéw czgsto towarzysza bole miesniowe,
natomiast zapalenie mig$ni obserwuje si¢ jedynie u niewielkiego odsetka chorych. [17,18]
Zmiany nerkowe, okre$lane jako lupus nephritis, wystepuja u okoto potowy pacjentow,
szczegolnie u 0s6b mtodych 1 we wezesnym okresie choroby. Proces zapalny moze prowadzi¢
do stopniowego pogarszania funkcji nerek, a w skrajnych przypadkach do ich schylkowej
niewydolnoséci. Jednym z najwazniejszych laboratoryjnych objawow zajgcia nerek jest
biatkomocz przekraczajacy 0,5 g na dobe oraz obecno$¢ waleczkéw w osadzie moczu. W
przypadku podejrzenia tej postaci choroby zaleca si¢ wykonanie biopsji nerki, ktora umozliwia
oceng¢ zmian histopatologicznych. [19]

Na podstawie obrazu mikroskopowego wyrdznia si¢ szes¢ klas toczniowego zapalenia nerek,
roéznigcych si¢ przebiegiem i rokowaniem. Klasy I i I obejmujg tagodniejsze postacie choroby
z dobrym rokowaniem. W klasach III i IV wyst¢puja zmiany rozplemowe o roznym nasileniu,
ktérym czgsto towarzysza nadcis$nienie tetnicze, znaczny biatkomocz oraz obnizone stezenie
sktadnikow dopetniacza. Klasa V odpowiada btoniastemu zapaleniu kiebuszkow nerkowych,
ktore moze prowadzi¢ do rozwoju zespotu nerczycowego. Klasa VI oznacza zaawansowane i
nieodwracalne uszkodzenie nerek prowadzace do ich schytkowej niewydolnosci. [19]

Oproécz zapalenia osierdzia u chorych na SLE obserwuje si¢ rowniez inne powiklania sercowo-

naczyniowe. Wraz z postepem w leczeniu choroby staja si¢ one jedng z gléownych przyczyn



zgondow w pdzniejszym okresie zycia pacjentow. Charakter choroby oraz stosowane leczenie
sprzyjaja wystepowaniu czynnikow ryzyka przedwczesnej miazdzycy, takich jak nadci$nienie
tetnicze, zaburzenia lipidowe czy niewydolno$¢ nerek. Dodatkowo obecnos$¢ przeciwcial
antyfosfolipidowych zwigksza ryzyko powiktan zakrzepowo-zatorowych, w tym zawatu serca,
udaru niedokrwiennego mézgu czy zatorowosci ptucne;j. [15,16]

Szczegolnym powiktaniem jest nieinfekcyjne zapalenie wsierdzia typu Libmana-Sacksa, ktore
najczesciej dotyczy zastawek lewego serca, zwlaszcza zastawki mitralnej, i zwykle przebiega
bezobjawowo. U czesci pacjentow obserwuje si¢ takze zaburzenia rytmu serca, W tym
tachykardi¢ zatokowa lub napadowe czgstoskurcze nadkomorowe. W badaniu EKG mogg by¢
réwniez widoczne zaburzenia repolaryzacji, przejawiajace si¢ wydluzeniem odstepu QT.
[15,16]

Objawy ze strony przewodu pokarmowego wystepuja stosunkowo czgsto 1 obejmujg przede
wszystkim bodle brzucha, nudno$ci oraz wymioty. Ich przyczyny moga by¢ roéznorodne -
zard6wno zwigzane bezposrednio z procesem chorobowym, jak w przypadku jalowego zapalenia
otrzewnej, autoimmunologicznego zapalenia watroby czy zapalenia naczyn krezkowych, jak
rowniez bgdace nastepstwem stosowanego leczenia, zwlaszcza terapii niesteroidowymi lekami

przeciwzapalnymi. [20]

Manifestacje skorne

Rumien na twarzy o charakterystycznym ksztatcie motyla

Jedng z typowych manifestacji skornych w przebiegu tocznia rumieniowatego uktadowego jest
rumien twarzy w ksztalcie motyla. Zmiany te maja zwykle ostry charakter i najczgsciej
pojawiaja si¢ u kobiet w trzeciej dekadzie zycia, towarzyszac postaci uktadowej choroby. Moga
ogranicza¢ si¢ wylacznie do skory twarzy, jednak w niektorych przypadkach obejmujg takze
tulow oraz konczyny. [21]

Najbardziej charakterystyczny obraz kliniczny stanowi wyraznie odgraniczony rumien
zlokalizowany na policzkach oraz grzbiecie nosa, ktoéry swoim ksztattem przypomina skrzydta
motyla. Typowa cecha tej zmiany jest brak zajecia fatdow nosowo-wargowych. Zmiany skorne
czgsto majg charakter obrzekowy i1 wykazuja tendencj¢ do nasilenia po ekspozycji na
promieniowanie stoneczne. Ich obecno$¢ zwykle koreluje z aktywno$cig choroby, a po
ustgpieniu nie pozostawiaja blizn ani trwatych przebarwien. [21]

W diagnostyce roznicowej nalezy uwzgledni¢ inne choroby dermatologiczne o podobnym

obrazie klinicznym, zwlaszcza tradzik rézowaty, w ktorym oprdcz rumienia obserwuje si¢



grudki i krosty, oraz lojotokowe zapalenie skory, dla ktorego typowe jest zajecie faldow
nosowo-wargowych oraz obecno$¢ ztuszczania naskorka. [21]

Poniewaz zmiany skorne stanowig element choroby ogdlnoustrojowej, w surowicy pacjentow
czgsto stwierdza si¢ obecno$¢ autoprzeciwcial. Najczgsciej wykrywane sa przeciwciata
przeciwjadrowe (ANA), natomiast bardziej swoiste dla SLE sg przeciwciata anty-dsDNA, anty-
Sm oraz przeciwciata antyfosfolipidowe. W bezposrednim badaniu immunofluorescencyjnym
skory niezmienionej klinicznie, lecz narazonej na dziatanie promieniowania stonecznego (tzw.
test LBT), mozna uwidoczni¢ ziarniste ztogi immunoglobulin, najcze¢sciej 1gG, rzadziej IgM
lub IgA, zlokalizowane wzdtuz granicy skorno-naskorkowej. [21,22]

Pecherzowa posta¢ tocznia

Rzadkg odmiang choroby jest pecherzowa postac toczen rumieniowatego uktadowego (bullous
systemic lupus erythematosus), zaliczana do autoimmunologicznych chordb pecherzowych z
lokalizacja zmian podnaskorkowych. Wystgpuje ona u okoto 5% pacjentéw z toczniem i
dotyczy przede wszystkim mtodych kobiet, czgéciej o ciemniejszym fototypie skory. [23,24]
Zmiany skorne pojawiajg si¢ zawsze w przebiegu tocznia ukladowego, a niekiedy moga
stanowi¢ pierwszy objaw choroby. Czesto wspoétistniejg z ciezszym przebiegiem schorzenia, w
tym z zajeciem nerek. Klinicznie obserwuje si¢ dobrze napigte pecherze lub pecherzyki, ktére
po wygojeniu nie pozostawiaja blizn ani prosakéw. Wykwity moga pojawiaé si¢ w roznych
okolicach ciata, jednak najczesciej lokalizujg si¢ w goérnej czesci tutowia, na konczynach
goérnych, szyi, twarzy oraz w obrgbie czerwieni wargowej. Zmiany mogg roéwniez obejmowac
btony $luzowe. [23,24]

Pecherze zazwyczaj rozwijajg si¢ na podtozu rumieniowym, cho¢ moga wystepowac takze na
skorze niezmienionej. Wypelnione sg trescig surowiczg, a po pgknieciu ich pokrywy powstaja
strupy o warstwowej budowie. W badaniu histopatologicznym stwierdza si¢ obecnos¢ pecherzy
podnaskérkowych oraz naciekéw neutrofilowych w obrgbie warstwy brodawkowatej skory.
[23,24]

W patogenezie tej postaci choroby istotng role przypisuje si¢ autoprzeciwciatom skierowanym
przeciwko kolagenowi typu VII, ktéry stanowi glowny skladnik widkien kotwiczacych
odpowiedzialnych za polaczenie naskorka ze skora wilasciwa. W bezposrednim badaniu
immunofluorescencyjnym materiatu pobranego ze zmian skornych lub ich okolicy obserwuje
si¢ linijne badz ziarniste ztogi immunoglobuliny IgG wzdtuz granicy skorno-naskorkowej. W
badaniu metodg tzw. splitu skornego widoczna jest fluorescencja po stronie skdrnej sztucznie
utworzonego pecherza. W surowicy pacjentdéw moga by¢ obecne przeciwciata skierowane

przeciwko btonie podstawnej. [23,24]
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W leczeniu najczesciej stosuje si¢ pochodne sulfonowe, przede wszystkim dapson. Terapia
rozpoczyna si¢ zazwyczaj od dawki 50 mg na dobe, ktdra nastgpnie zwigksza si¢ do 100 mg
dziennie. Leczenie kontynuuje si¢ zwykle przez okoto rok od momentu uzyskania remisji
klinicznej. W przypadku nieskutecznosci terapii mozliwe jest zastosowanie doustnych
glikokortykosteroidow lub lekow immunosupresyjnych. [23,24]

Pecherzowa posta¢ tocznia wykazuje liczne podobienstwa kliniczne i immunologiczne do
nabytego pecherzowego oddzielania si¢ naskorka (epidermolysis bullosa acquisita). W
diagnostyce roznicowej nalezy rowniez bra¢ pod uwage takie jednostki chorobowe jak rumien
wielopostaciowy, zespot Stevensa-Johnsona oraz toksyczna nekroliza naskorka. [23,24]
Toksyczna nekroliza naskorka - wariant toczniowy

Jedng z rzadkich manifestacji skornych obserwowanych w przebiegu tocznia rumieniowatego
uktadowego jest obraz kliniczny przypominajacy toksyczng nekrolize naskorka, okreslang jako
wariant toczniowy (toxic epidermal necrolysis-like lupus erythematosus). Zmiana ta pojawia
si¢ najczeSciej u pacjentdw z cigzkim przebiegiem choroby uktadowej. Zmianom skérnym
czesto towarzysza objawy ogolne, takie jak zte samopoczucie, uczucie ogolnego ostabienia,
goraczka, a takze nasilone dolegliwosci bolowe ze strony stawow. [25]

Rozwdj zmian bywa poprzedzony intensywng ekspozycja na promieniowanie ultrafioletowe.
Poczatkowo pojawiajg si¢ one w obrgbie istniejacych wczesniej wykwitow typowych dla
tocznia, a nastgpnie moga rozprzestrzeniac si¢ na kolejne obszary skory. W obrazie klinicznym
dominujg rozlegle plamy rumieniowe, grudki oraz ogniska rumienia obejmujace duze
powierzchnie ciata. W ich obrebie moga tworzy¢ si¢ pecherze o stosunkowo napigtej pokrywie.
Charakterystycznym objawem jest dodatni objaw Nikolskiego, polegajacy na oddzielaniu si¢
naskorka przy niewielkim ucisku lub potarciu skory w sgsiedztwie pecherza. [25]

Mechanizm powstawania tych zmian wigze si¢ z nasilonym procesem apoptozy komorek
warstwy podstawnej naskorka, co prowadzi do jego oddzielania si¢ od skory wlasciwej. Zmiany
skorne zwykle goja si¢ bez pozostawienia blizn, chociaz w niektérych przypadkach moga
utrzymywac si¢ przebarwienia pozapalne. [25]

Osutka plamisto-grudkowa

W przebiegu SLE moga pojawiac si¢ takze ostre zmiany skorne w postaci uogdlnionej osutki
plamisto-grudkowej. Obraz kliniczny tych wykwitow moze przypomina¢ zmiany polekowe lub
wysypke wystepujacag w przebiegu odry. Zmiany sg zazwyczaj rozmieszczone symetrycznie i
obejmuja gtownie skoérg tulowia oraz konczyn. W obrebie watéw paznokciowych mozna
zaobserwowaé rumien, poszerzenie drobnych naczyn krwionosnych oraz przerost naskorka.
[21]
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Osutka plamisto-grudkowa po ekspozycji na promieniowanie ultrafioletowe

Jednym z charakterystycznych zjawisk obserwowanych u pacjentow z SLE jest nadwrazliwos¢
skéry na promieniowanie stoneczne. W miejscach eksponowanych na $wiatlo sloneczne
pojawiajg si¢ zmiany rumieniowe, ktorych nasilenie jest czgsto nieproporcjonalne do czasu
przebywania na stoncu. [21,26]

U czes$ci chorych dochodzi do tzw. fotoprowokacji zmian skornych, polegajacej na pojawieniu
si¢ typowych dla tocznia wykwitow dopiero po Kilku dniach, a niekiedy nawet tygodniach od
ekspozycji na promieniowanie ultrafioletowe. Ze wzgledu na stosunkowo dtugi odstgp czasowy
pomigdzy dzialaniem promieniowania a wystapieniem objawdw (najczgsciej kilkadziesiat
godzin), pacjenci czesto nie kojarza ich bezposrednio z przebywaniem na stoncu. [21,26]
Podostra skérna posta¢ tocznia rumieniowatego

Podostra skorna posta¢ tocznia rumieniowatego (SCLE) moze przyjmowac dwie gléwne formy
morfologiczne: zmiany o charakterze obrgczkowatym lub zmiany przypominajace obraz
huszezycy. [21,27]

Wykwity najczescie] lokalizujg si¢ na tutowiu oraz na powierzchniach wyprostnych konczyn
goérnych, natomiast rzadko wystepuja ponizej linii bioder. Poczatkowo majg posta¢ grudek,
ktore z czasem powickszaja si¢ i moga tworzy¢ ogniska o uktadzie obragczkowatym albo zmiany
o wygladzie tuszczycopodobnym. Zdarza si¢, ze oba typy zmian wystepuja jednoczesnie u
jednego pacjenta. Obecnos¢ konkretnej postaci morfologicznej nie wptywa istotnie na przebieg
choroby. [21,27]

Pacjenci z SCLE wykazuja znaczng nadwrazliwo$§¢ na promieniowanie stoneczne, jednak
zmiany skorne stosunkowo rzadko obejmujg twarz. Wykwity moga utrzymywac si¢ przez wiele
tygodni, a nawet miesigcy po ekspozycji na promieniowanie ultrafioletowe. Zazwyczaj
ustepuja bez pozostawienia blizn, cho¢ czgsto obserwuje si¢ odbarwienia pozapalne skory. W
niektorych przypadkach na obwodzie zmian widoczne sg drobne pecherzyki, ktore powstaja w

wyniku wakuolizacji komérek warstwy podstawnej naskorka. [21,27]

Toczen rumieniowaty ogniskowy

Toczen rumieniowaty ogniskowy (discoid lupus erythematosus, DLE) stanowi jedng z
najczesciej spotykanych przewlektych postaci zmian skornych w przebiegu tocznia. W
zaleznos$ci od rozmieszczenia wykwitdw wyrdznia si¢ posta¢ ograniczong oraz rozsiang
(disseminated discoid lupus erythematosus, DDLE). W wariancie ograniczonym zmiany

wystepuja powyzej linii karku i najczeg$ciej obejmuja skore owlosiong glowy, twarz oraz
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matzowiny uszne. Natomiast w postaci rozsianej wykwity pojawiaja si¢ zarowno powyzej, jak
1 ponizej tej granicy anatomicznej. [21,28]

Obraz kliniczny charakteryzuje si¢ obecnoscia ognisk zapalnych o charakterze rumieniowo-
naciekowym, w obregbie ktérych obserwuje si¢ nasilone rogowacenie ujs¢ mieszkow
wlosowych, nadajace powierzchni zmian szorstkg i nierowng strukture. W miare postepu
choroby dochodzi do pojawienia si¢ hiperpigmentacji na obwodzie zmian, natomiast w ich
centralnej czesci rozwijaja si¢ odbarwienia oraz zanik o charakterze bliznowatym, co w
przypadku skory owlosionej moze prowadzi¢ do tysienia bliznowaciejacego. [21,28]

Zmiany te czesto powodujg trwate 1 wyrazne defekty kosmetyczne, ktore moga znaczaco
wplywa¢ na jako$¢ zycia chorych, zwlaszcza w aspekcie psychospolecznym i samoocenie
pacjentow. Toczen rumieniowaty ogniskowy moze wystepowaé jako izolowana jednostka
chorobowa, jednak bywa rowniez jedng z manifestacji tocznia rumieniowatego uktadowego.
Dane epidemiologiczne wskazujg, ze rozwoj postaci uktadowej choroby obserwuje si¢ u okoto
5-10% pacjentéw z DLE, przy czym ryzyko to wzrasta w przypadku obecnosci zmian o

charakterze rozsianym. [21,28]

Postac zlokalizowana w obrebie blony Sluzowej

U cze$ci pacjentdow obserwuje si¢ zmiany obejmujace blony sluzowe, ktére przyjmuja postac
zhuszczania nablonka. Klinicznie manifestujg si¢ one jako drobne grudki o charakterystycznym,
drzewkowatym uktadzie, pojawiajace si¢ najczesciej] w miejscach narazonych na przewlekle
draznienie mechaniczne. Lokalizujg si¢ gtownie na blonie $luzowej policzkdéw, dzigstach oraz
na czerwieni wargowej. W wielu przypadkach zmiany te nie powoduja wyraznych dolegliwosci,
jednak niektorzy chorzy zglaszaja uczucie nadwrazliwo$ci, suchosci btony $luzowej oraz

bolesnos¢ w obregbie zmienionych miejsc. [29]

Posta¢ obrzekowa

Posta¢ obrzekowa, okresSlana jako lupus tumidus, cechuje si¢ szczegdlnie nasilng
nadwrazliwo$cig na promieniowanie ultrafioletowe. W obrazie klinicznym dominujg wynioste,
obrzekowe ogniska rumieniowe o intensywnie czerwonym zabarwieniu i gtadkiej powierzchni.
Zmiany te lokalizujg si¢ przede wszystkim w okolicach skory narazonych na ekspozycje
stoneczng. Najczg$ciej ograniczaja si¢ wylacznie do skory, a ich wspdlwystepowanie z

uktadowa postacig tocznia rumieniowatego nalezy do rzadkosci. [30]
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Owrzodzenia i nadzerki blon sluzowych

Wsréd  kryteriow  diagnostycznych SLE uwzglednia sie obecno$¢ zmian o charakterze
owrzodzen zlokalizowanych w obrgbie bton §luzowych. Najczgsciej pojawiaja si¢ one w jamie
ustnej, szczegdlnie na podniebieniu twardym, blonie §luzowej policzkow oraz jezyku, a takze
w obrgbie btony §luzowej nosa. Warto podkresli¢, ze zmiany te moga mie¢ niekiedy postac
ptytkich nadzerek i nie zawsze powoduja dolegliwosci bolowe. Z tego powodu cze$¢ pacjentow

moze ich nie zauwazac lub nie zglasza¢ podczas wywiadu lekarskiego. [29]

Lysienie niebliznowaciejace

Kolejnym elementem branym pod uwage w rozpoznaniu SLE jest wystgpowanie tysienia o
charakterze niebliznowaciejagcym. Objawia si¢ ono wyraznym przerzedzeniem wiosow, ktore
rozwija si¢ najczesciej] w mechanizmie tysienia telogenowego. Wiosy moga by¢ dodatkowo
ostabione, suche, cienkie i tamliwe. Najwicksze nasilenie zmian cz¢sto obserwuje si¢ w okolicy
czolowej. Stopien utraty wtosow zwykle koreluje z aktywnos$cig choroby ogdlnoustrojowej, a
niektorzy badacze uznajg to zjawisko za potencjalny wskaznik cigzszego przebiegu choroby.

W wielu przypadkach po skutecznym leczeniu mozliwy jest ponowny wzrost wlosow. [21]

Leczenie

Podstawowym celem terapii tocznia rumieniowatego uktadowego jest uzyskanie remisji
choroby lub utrzymanie jej w stanie niskiej aktywnosci, a takze ograniczenie ryzyka nawrotow.
[31,32,33]

Leki przeciwmalaryczne s zalecane u wigkszosci pacjentow, o ile nie wystepuja
przeciwwskazania do ich stosowania. Najczegsciej wykorzystywana
jest hydroksychlorochina w dawce nieprzekraczajacej 5 mg/kg masy ciata na dobe, natomiast
rzadziej stosuje si¢ chloroching w dawce 250-500 mg na dobe. Istotna rolg w leczeniu
odgrywaja rowniez glikokortykosteroidy, ktorych dawkowanie oraz droga podania zaleza od
nasilenia choroby 1 stopnia zajecia narzadow. W przypadku cigzkich manifestacji narzagdowych
stosuje si¢ wysokie dawki doustnego prednizonu (okoto 1 mg/kg masy ciata na dobg) lub
dozylne pulsy metylprednizolonu (500-1000 mg dziennie przez trzy kolejne dni). Nastepnie
terapi¢ kontynuuje si¢ doustnymi glikokortykosteroidami w dawkach $rednich, ktére stopniowo
redukuje si¢ do dawki podtrzymujacej, zwykle ponizej 7,5 mg prednizonu na dobe. U chorych
z tagodniejszym przebiegiem choroby stosuje si¢ niewielkie dawki glikokortykosteroidow w

skojarzeniu z lekami przeciwmalarycznymi. [31,32,33]
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U pacjentdw, u ktérych nie uzyskuje si¢ odpowiedniej kontroli choroby przy zastosowaniu
powyzszego leczenia lub gdy nie ma mozliwos$ci zmniejszenia dawki glikokortykosteroidow
do poziomu podtrzymujacego, wlacza si¢ leki immunosupresyjne. Do najczesciej stosowanych
naleza metotreksat (15-20 mg tygodniowo), azatiopryna (1-2,5 mg/kg masy ciata na dobg)
oraz mykofenolan mofetylu (1-3 g na dobe¢). Rzadziej wykorzystuje si¢ cyklosporyng w dawce
3-5 mg/kg masy ciata na dobg. W cigzkich powiktaniach narzagdowych, szczeg6lnie przy zajeciu
nerek lub o$rodkowego uktadu nerwowego, stosuje si¢ leczenie cyklofosfamidem. W
przypadku toczniowego zapalenia nerek z duzym ryzykiem rozwoju niewydolnosci nerek lek
ten moze by¢ podawany w pulsach dozylnych w dawce 500-1000 mg/m? co miesigc. [31,32,33]
W terapii choroby wykorzystuje si¢ rowniez leki biologiczne. Preparatem zarejestrowanym w
leczeniu SLE jest Belimumab, bedacy przeciwciatem monoklonalnym skierowanym przeciwko
biatku BLyS. Innym stosowanym lekiem jest Rytuksymab, przeciwcialo monoklonalne
skierowane przeciw antygenowi CD20 obechemu na limfocytach B. [33]

W sytuacjach bezposredniego zagrozenia zycia lub gdy standardowe metody leczenia sg
przeciwwskazane, stosuje si¢ dozylne immunoglobuliny badz przeprowadza zabiegi
plazmaferezy. Postepowanie terapeutyczne powinno obejmowacé takze dziatania wspomagajace,
takie jak skuteczna fotoprotekcja, profilaktyka zakazen, leczenie przeciwplytkowe Iub
przeciwzakrzepowe w przypadku powiklan zakrzepowo-zatorowych, kontrola nadci$nienia
tetniczego, poradnictwo dotyczace planowania cigzy oraz zapewnienie wsparcia

psychologicznego. [31,32,33]
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