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Toczen rumieniowaty ukfadowy
— kryteria diagnostyczne i kliniczne
skale oceny aktywnosci chorohy

— 1ys historyczny

Systemic lupus erythematosus — clinical diagnostic
criteria and rating scales of disease activity
— historical hackground

STRESZCZENIE

Historia badan nad toczniem rumieniowatym uktadowym (TRU) obejmuje ponad 100 ostat-
nich lat. Pierwsze wzmianki o chorobie pojawity sie jednak duzo wczes$niej, bo juz w XIII
wieku. Poczatkowo traktowana jako choroba dermatologiczna, szybko okazata sie byé cho-
roba wielonarzadowa o skomplikowanym i czesto niejednoznacznym i zindywidualizowanym
przebiegu. To z kolei rodzito i nadal rodzi problemy z identyfikowaniem, diagnozowaniem
i klasyfikowaniem tej jednostki chorobowej. Kryteria diagnostyczne TRU, na przestrzeni
ostatnich 40 lat, zmieniaty sie wraz z pojawianiem sig nowych narzedzi i poszerzaniem sig
wiedzy na temat patomechanizméw choroby. Dzieki badaniom naukowym prowadzonym
w kierunku lepszego poznania podtoza choroby, wtaczono w kryteria migdzy innymi zaburze-
nia immunologiczne, co — biorac pod uwage, ze TRU jest uznawane za chorobe o podtozu
autoimmunologicznym — wydaje sig logiczne. Skale aktywnos$ci choroby dostepne dla
lekarzy reumatologow, rdwniez sg stale adaptowane do potrzeb lekarzy i pacjentéw. Dzigki
nim mozliwe jest monitorowanie stanu pacjenta w okresie pomiedzy kolejnymi wizytami, co
przy zatozeniu przewlektosci choroby jest istotnym elementem pozwalajacym na kontrole
stanu zdrowia pacjenta.
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ABSTRACT

History of the research on systemic lupus erythematosus (SLE) counts over 100 years. How-
ever, the first mention of the disease appeared much earlier — already in the thirteenth
century. Initially SLE was regarded as a dermatological disease, but it quickly proved to
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be a multi-organ disease of the complex and often ambiguous and individualized course.
This, inturn, has led to problems with identifying, diagnosing and classifying this disease.
Diagnostic criteria for SLE for the last 40 years, has been constantly changing with
the emerging of new tools and expanding knowledge of the pathomechanisms of the
disease. Due to conducted research into diagnostic criteria were included new immu-

nological parameters.

Scales of disease activity available to physicians also are constantly adapted to the
needs of physicians and patients. They make it possible to monitor the patient’s con-
dition during the period between visits, which assuming the chronic character of the
disease is an important element which allows the inspection of the patient’s health.
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WSTEP

Toczen rumieniowaty uktadowy (TRU) jest
choroba o podtozu autoimmunologicznym.
Pomimo intensywnych badan w ciagu ostat-
nich lat, etiologia choroby pozostaje tajem-
nica. Mimo ze historia TRU liczy sobie juz
ponad siedem wiekéw, fakt, ze przyczyny
choroby pozostaja nieznane oraz mnogos$é
postaci, jakie moze przyja¢ choroba, powo-
duja bardzo duze problemy z jej diagnozo-
waniem i jednoznacznym sklasyfikowaniem.
Pierwsza wzmianka na temat zmian na twarzy
przypominajacych ,,ugryzienie wilka” pocho-
dzi z XIII wieku [1], a historia dotyczaca po-
glebiania wiedzy na temat TRU jest dlugaiza-
wita. Na poczatku traktowana byta wylacznie
jako choroba dermatologiczna. W 1895 roku
Cazenave i wsp. opisali ja jako lupus erythe-
mateaux,uwzgledniajac posrdd innych choréb
dotyczacych skory [1]. Niemal w tym samym
czasie pojawily si¢ pierwsze sygnaty (okoto
1875 roku), ze TRU by¢ moze nalezy postrze-
gacéjako chorobg systemowa, wielouktadowa,
poniewaz towarzysza jej, oprocz skornych,
réwniez inne objawy, takie jak goraczka,
anemia, utrata wagi, powigkszenie weztow
chlonnych i zapalenie stawéw. Na poczatku
XX wieku zaczeto réwniez wskazywac na
czesto towarzyszace powyzej wymienionym

objawom zmiany w nerkach, jako te, ktore

czesto moga prowadzi¢ do Smierci chorego
na TRU [1]. Mniej wigcej na tym etapie nie
mowiono jeszcze o potencjalnym udziale ukta-
du odporno$ciowego w patogenezie TRU,
a klasyfikowano go jako chorobg z grupy ko-
lagenoz. Dopiero p6Zniejsze doniesienia o fat-
szywie pozytywnych wynikach w kierunku kity
u pacjentéw z TRU oraz testy, w ktorych fago-
cyty pobrane od pacjentéw niszczyly komorki
optaszczone autoprzeciwcialami, zaczely su-
gerowaé zaangazowanie uktadu immunolo-
gicznego w rozwoj choroby i jej potencjalne
podtoze autoimmunologiczne [2]. Od tego
czasu (okoto 1948 roku) rozpoczeta rozwijaé
si¢ diagnostyka w kierunku TRU. Pojawito
si¢ pojecie komoérek LE, a dzigki rozwojowi
technik biologii molekularnej mozliwa stata
si¢ ocena poziomu kolejnych, odkrywanych
we krwi pacjentéw z TRU autoprzeciwcial
(samo pojecie ,,autoprzeciwciato” réwniez
nie nalezy do najstarszych, poniewaz pocho-
dziz 1957 roku), na przyktad autoprzeciwciat
zwigzanych z czgsto stwierdzang u pacjentow
z TRU hipergammaglobulinemia, lub auto-
przeciwcial skierowanych przeciw DNA (rok
1957). Paradoksalnie jednak zdaje si¢, ze za-
miast rozwigza¢ problem diagnostyki TRU,
rozwoj biologii molekularnej i immunologii
sytuacje jeszcze bardziej skomplikowal. Wy-

kryto wiele nowych autoprzeciwcial, skiero-
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wanych przeciw réznym elementom komor-
kowym, z ktérych zadne obecnie nie wydaje
si¢ by¢ specyficzne dla tocznia rumieniowa-
tego uktadowego, co sprawia nadal olbrzymie
problemy diagnostyczne i réznicujace TRU
z innymi chorobami [2].

KRYTERIA DIAGNOSTYGZNE TRU NA
PRZESTRZENI OSTATNICH 40 LAT

W 1971 roku Amerykanskie Towarzystwo Reu-
matologiczne (ARA, American Rheumatology
Association) stworzyto i opublikowato pierw-
sze kryteria diagnostyczne dla TRU (tab. 1) [3,
4]. Owczesne badania Davis i wsp. wykazaty
wysoka (91,7) korelacje pomigdzy przyjetymi
kryteriami ARA a przeanalizowanymi 36 przy-
padkami pacjentéw z toczniem rumieniowa-
tym uktadowym. Wyniki te dodatkowo zostaly
wzmocnione podobnie obiecujacymi wynikami
z 52 o§rodkéw reumatologicznych z péinocne;j
Ameryki (natacznej populacji pacjentéw licza-
cej 696 przypadkéow TRU), co dato nadzieje,
ze przyjete kryteria utatwia diagnostyke TRU.
I mimo ze juz w chwili przyjecia kryteriow
mozna byto ustysze¢ ich krytyke [5], wskazujac
mig¢dzy innymi, ze cz¢$¢ kryteriow (zwtaszcza
falszywie pozytywne wyniki testow w kierunku
kity) wystepuje réwniez u pacjentéw z innymi
chorobami autoagresywnymi (reumatoidalne
zapalenie stawow i skleroderma), przez kolej-
nych 11 lat byly to kryteria obowiazujace. Je-
denascie lat p6Zniej zdecydowano o ponownej
analizie kryteriow iw 1982 roku wprowadzono
kilka istotnych zmian. Polegaty na usunigciu
z listy kryteriéw zespotu Raynouda oraz ty-
sienia. Uznano bowiem, zZe sa niespecyficzne
i maja niska czuto$¢ [6]. Wedlug badan prze-
prowadzonych w celu ustalenia kryteriow
z 1982 roku, na czutosci stracit takze parametr
do tej pory uznawany za istotny w diagnostyce
w kierunku TRU — obecno$¢ komoérek LE
(nie spowodowato to jednak jego wykresle-
nia z listy kryteriow), ttumaczono to mi¢dzy
innymi pojawieniem si¢ testow laboratoryj-
nych, ktérych uzycie w tym czasie stawato si¢

coraz bardziej popularne [6]. Nalezy bowiem
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Tabela 1
Kryteria diagnostyczne dla TRU

wedtug ARA w roku 1971 [3, 4]

Rumien twarzy

Rumien krgzkowy

Objaw Raynauda

tysienie

Nadwrazliwos$¢ na $wiatto stoneczne

o o A~ WO N =

Owrzodzenia jamy ustnej
i nosogardzieli

Zapalenie stawow bez deformacji

© N

Dwie lub wiecej komorek LE

Przewlekle fatszywie pozytywny test
w kierunku kity

10 Biatkomocz (> 3,5 g/dzien)

11 Wateczki komorkowe

12 Zapalenie opfucnej lub osierdzia
13 Drgawki lub psychoza

14 Anemia hemolityczna lub leukopenia
(< 4000/mm>3) lub trombocytopenia

wspomniec, ze pierwsze kryteria byly tworzo-
ne juz od wezesnych lat 60., w zwigzku z tym
nie uwzglednily doé¢ szeroko stosowanych
(juz nawet w 1971 roku) testéw immunolo-
gicznych, takich jak oznaczanie przeciwciat
przeciw DNA (FANA, fluorescence antinucle-
ar antibody), czy oznaczanie poziomu uktadu
dopetniacza. I te wtasnie testy diagnostyczne
w latach 70. i 80. XX wieku zaczety nabie-
rac coraz wigkszego znaczenia w diagnostyce
w kierunku tocznia rumieniowatego uktado-
wego.

Taniwsp., opracowujac nowe kryteria dia-
gnostyczne TRU, brali pod uwage, podobnie
jak zespot ekspertow w roku 1971, wiele para-
metréw (tab. 2) ostatecznie dzigki ocenie czu-
tosciispecyficznoSci wykazano, ze nowe kryte-
ria byly czute i specyficzne w 96% przypadkow
pacjentéw z TRU, co ponownie wzbudzito
nadzieje na to, ze diagnostyka TRU bedzie
tatwiejsza i bardziej jednoznaczna. Ostatecz-
nie kryteria Amerykanskiego Towarzystwa
Reumatologicznego w 1982 roku przyjety po-
stac przedstawiona w tabeli 3. Zgodnie z tymi
wytycznymi, u osoby stwierdzano TRU w przy-
padku spetnienia co najmniej 4 z 11 przedsta-

wionych w tabeli kryteriow.
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Tabela 2

Parametry brane pod uwage przy tworzeniu kryteriéw diagnostycznych dla

TRU (1971 rok) oraz przy ich aktualizowaniu w 1982 roku, ich czuto$¢ oraz
specyficznosé (na podstawie [6])

Parametr Czutosc* Specyficznosé**

1982 1971 1982 1971
Rumien policzkowy 101/177 (57) (64) 156/162 (96) (98)
Rumien krazkowy 31/177 (18) (17) 161/162 (99) (99)
tysienie 99/177 (56) (43) 143/162 (88) 97)
Wrazliwo$¢ na $wiatto 76/176 (43) (37) 155/162 (96) (99)
stoneczne
Owrzodzenia jamy ustnej 47/177 (27) (15) 155/162 (96) (99)
Objaw Raynauda 51/176 (29) (20) 132/162 (81) (99)
Zapalenie stawow 152/177 (86) (86) 60/162 (37) Brak danych
Biatkomocz 89/177 (50) (61) 148/157 (94) (82)
Wateczki moczowe 64/176 (36) (48) 152/157 (97) (89)
Demencja 11/177 (6) Brak danych 160/162 (99) Brak danych
Drgawki 21/177 (12) (13) 160/162 (99) (98)
Spigczka 8/177 (5) Brak danych 162/162 (100) Brak danych
Psychoza 22/176 (13) (19) 161/162 (99) (95)
Ogniskowe objawy 21/177 (12) (11) 155/161 (96) (92)
neurologiczne
Zapalenie optucnej 92/177 (52) (60) 144/162 (89) (91)
Zapalenie osierdzia 31/177 (18) (19) 155/162 (96) 97)
Niedokrwisto$¢ 31/176 (18) (16) 160/161 (99) (98)
hemolityczna
Leukopenia 82/177 (46) (40) 144/161 (89) (94)
Trombocytopenia 37/177 (21) (11) 160/161 (99) (98)
Komorki LE 58/79 (73) (92) 46/48 (96) (98)
Przeciwciata anty-Sm 34/108 (31) Brak danych 59/62 (95) Brak danych
Testy serologiczne 19/129 (15) (12) 80/80 (100) (99)
w kierunku kity
Biopsja nerkowa 57/69 (83) Brak danych 10/10 (100) Brak danych
Biopsja wycinka skory 47/69 (68) Brak danych 13/16 (81) Brak danych
Przeciwciata 174/175 (99) Brak danych 68/139 (49) Brak danych
przeciwjgdrowe
Przeciwciata przeciw DNA 113/168 (67) Brak danych 84/91 (92) Brak danych
CH50 84/120 (70) Brak danych 33/47 (70) Brak danych
C3 88/137 (64) Brak danych 69/76 (91) Brak danych
C4 65/102 (64) Brak danych 33/51 (65) Brak danych
Cc2 0/0 Brak danych 0/0 Brak danych

*oznaczana na podstawie liczby pacjentéw, ktérzy wykazywali pozytywne (lub nietypowe) wyniki w danym parametrze
wzgledem calej przebadanej populacji; dane w nawiasie wskazujg procent populacji

**oznaczana na podstawie liczby pacjentéw, ktérzy wykazywali negatywne (lub prawidiowe) wyniki w danym parametrze,
wzgledem calej przebadanej populacji; dane w nawiasie () wskazujg procent populaciji

W kolejnych latach, wraz z rozwojem
wiedzy na temat TRU oraz technik wspoma-
gajacych stawianie prawidtowej diagnozy,
ponownie pojawity si¢ glosy sugerujace po-
trzebe modyfikacji obowiazujacych kryteriéw
diagnostycznych TRU. Miedzy innymi juz

w 1983 roku Harris i wsp. [7] wykazali zwiazek
pomiedzy rozwojem TRU a obecnoScia prze-
ciwciat przeciwkardiolipidowych i zespotu
antyfosfolipidowego u pacjentéw, sugerujac
tym samym, ze nalezy obowigzujace wowczas
kryteria klasyfikacji TRU odpowiednio zmo-
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Tabela 3
Kryteria diagnostyczne dla TRU wedtug ARA w 1982 roku [6]

Rumien okolicy skroniowo-
-jarzmowej

Rumien krgzkowy

Nadwrazliwo$¢ na swiatto
stoneczne

Owrzodzenia w jamie ustnej
Zapalenie stawow

Zapalenie bton surowiczych

Zaburzenia pracy nerek
Zaburzenia neurologiczne
Zaburzenia hematologiczne

Zaburzenia
immunologiczne

Obecnos¢ przeciwciat
przeciwjadrowych

Trwaly rumien, pfaski lub wyniosty ponad wyniostosciami jarzmowymi

Rumieniowate, koliste, wypukte zmiany z keratotycznym ztuszczaniem
i zaczopowaniem mieszkéw wiosowych; mogg wystgpi¢ blizny zanikowe

Ekspozycja na $wiatto ultrafioletowe wywotuje rumien

Owrzodzenia jamy ustnej i nosogardzieli stwierdzone przez lekarza

Nienadzerkowe zapalenie dwéch lub wiecej stawoéw obwodowych
z tkliwoscig, obrzgkiem lub wysigkiem

Zapalenie optucnej (bdl, tarcie albo cechy wysieku) lub zapalenie
osierdzia udokumentowane EKG badz tarcie albo cechy wysieku

Biatkomocz > 0,5 g/d lub = 3+ lub wateczki
Drgawki lub psychoza bez innej przyczyny
Niedokrwisto$¢ hemolityczna lub leukopenia (< 4000/ul), lub limfopenia

(< 1500/ul) bgdz matoptytkowos$¢ (< 100 000/ul) po wykluczeniu zmian
polekowych

Obecnos¢ komérek LE lub obecno$¢ przeciwciat anty-dsDNA lub
obecnos¢ przeciwciat anty-Sm lub fatszywie pozytywny test w kierunku
kity, utrzymujgcy sie przez 6 miesiecy, potwierdzony ujemnym testem
immobilizacji Treponema pallidum lub FTA-ABS*

Nieprawidiowe miano ANA** w badaniu immunofluorescencyjnym lub
innym odpowiadajacym mu tescie, w dowolnym okresie choroby, po
wykluczeniu polekowej indukcji ANA

*FTA-ABS test immunofluoroscencji kretkow w modyfikacji absorpcyjnej

**ANA

dyfikowaé. Na bazie tych i innych, podobnie
brzmiacych, doniesiefi w 1997 roku zdecydo-
wano si¢ ponownie zmodyfikowac istniejace
kryteria TRU, tak aby pozwalaly one wykorzy-
stywa¢ posiadana na temat rozwoju choroby
wiedze ijednocze$nie moc zaniechac stosowa-
nia pomiaréw od jakiego$ czasu uznawanych
za niewystarczajace lub nieprawidlowe [8].
I tak od 1997 roku w punkcie dotyczacym za-
burzen immunologicznych:
— zaniechano wlaczania w kryteria rozpo-
znawania TRU obecnoS$ci komoérek LE;
obok obecnosci przeciwcial przeciw na-
tywnemu DNA, lub biatku Sm, uwzgled-
niono réwniez obecno$¢ przeciwciat anty-
fosfolipidowych:
* przeciwciat przeciw kardiolipinie klasy
IgG lub klasy IgM,
* antykoagulantu toczniowego,
w falszywie pozytywnym tescie VDRL
(venereal diseases research laboratory; test
mikroskopowy ktaczkowania) w kierunku

kity utrzymujacy si¢ przez 6 miesigcy, po-
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twierdzony ujemnym testem immobilizacji

Treponema pallidum (8, 9].

Kryterium pozwalajace na postawienie
diagnozy stwierdzajacej TRU pozostato ta-
kie samo — pacjent powinien spetni¢ co naj-
mniej 4 z 11 kryteriow, z tym ze pojawito si¢
pojecie kryterium koniecznego. Staty si¢ nim
zaburzenia immunologiczne i/lub obecnosé
przeciwciat przeciwjadrowych (punkt 10 i/lub
11 kryteriow wedtug ARA), co jednoznacznie
potwierdza, niegdy$ zupetnie nie brany pod
uwagg, znaczny udziat uktadu odpornoscio-

wego w rozwdj choroby.

KLINICZNE SKALE POMIARU AKTYWNOSCI

TOGZNIA RUMIENIOWATEGO UKLADOWEGO

Sam fakt stwierdzenia nieprawidtowosci u pa-
cjenta i zakwalifikowanie go do grupy oséb
chorych stanowi pierwszy etap w pracy. Ko-
lejnym jest ocena stanu poprzez okreslenie
stopnia zaawansowania choroby. W zalez-
nosci od tego, co stwierdzono, decyduje si¢

o wlaczeniu odpowiedniego leczenia, o po-
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trzebie prowadzenia rehabilitacji lub o wia-
czeniu specjalistycznego — organospecyficz-
nego — leczenia.

Aby méc mierzy¢ i monitorowac zmiany
aktywnosci choroby, potrzebne sg narzedzia
na to pozwalajace. Przez kilkadziesiat ostat-
nich lat podejScie do tego zadania zmieniato
si¢ do$¢ znacznie.

Sytuacja idealna bytaby taka, w ktorej le-
karz prowadzacy mdéglby postugiwac si¢ jed-
na, ujednolicong dla kazdej specjalizacji me-
dycznej, skala pomiaru aktywnoSci choroby.
W przeciwnym wypadku, w sytuacji gdy mamy
do czynienia z choroba, w ktérej przebiegu
dochodzi do zajecia wielu narzadéw, istnia-
loby ryzyko, ze lekarz specjalista danej dzie-
dziny mogtby nie zachowacé obiektywizmu,
Swiadomie lub tez nie§wiadomie zwigkszajac
znaczenie jednego powiktania narzadowego
(na przyktad ze strony stawow w przypadku
reumatologa) i pomniejszajac znaczenie inne-
go powiktania (na przyktad ze strony nerek).

Poza samym faktem, ze istnieje potrzeba
stworzenia narz¢dzia mierzacego aktywno$¢
choroby, jej postep i remisje w sposéb mozli-
wie jak najbardziej obiektywny, prowadzona
byta réwniez przez lata dyskusja, czy nalezy
w takiej ocenie bra¢ pod uwage subiektywna
oceng stanu zdrowia dokonywang przez same-
go pacjenta. W chwili obecnej lekarze prowa-
dzacy pacjentaz TRU dysponuja narzedziami,
ktdre réznia si¢ miedzy innymi tym, w jakim
stopniu (i czy w ogéle) biora pod uwage od-
czucia zgtaszane przez osobe¢ z TRU.

W chwili obecnej powszechnie stosowa-
nych jest pie¢ skal oceny aktywnoSci tocznia
rumieniowatego uktadowego z ponad 60, kt6-
re od wezesnych lat 80. pozostawaty w mniej-
szym lub szerszym uzyciu, przy czym nalezy
zaznaczy¢, ze uzycie czeéci ze skal nigdy nie
wyszto poza jeden oSrodek lub jedna grupe
badawcza [10].

BILAG
Najstarsza spoSrod obecnie uzywanych skal

pomiaru aktywnoSci choroby jest BILAG

(British Isles Lupus Assessment Group).
W 1984 roku grupa brytyjskich naukowcow
rozpoczeta prace nad zestawem parametrow,
ktére moglyby z odpowiednig czutodcia umoz-
liwi¢ podjecie decyzji o potrzebie leczenia lub
tez jej braku (przy czym nalezy zaznaczy¢,
ze od poczatku zaktadano, ze zadaniem ska-
li nie bedzie determinowanie dalszej Sciezki
leczenia). W chwili obecnej w powszechnym
uzytku pozostaje trzecia wersja skali, czy-
li BILAG-2004 (tak zwana klasyczna skala
BILAG) [11-13]. Jest to najbardziej rozbu-
dowana skala, bioraca pod uwage 97 parame-
tréw, posrdd ktérych znajduja si¢ zaréwno
parametry laboratoryjne i kliniczne, zbie-
rajace informacje na temat kondycji 9 ukta-
doéw (ogdlnoustrojowo, ze strony skory i bton
Sluzowych, uktadu nerwowego, mig§niowo-
-szkieletowego, krazeniowo-oddechowego,
pokarmowego, narzadu wzroku, uktadu
wydalniczego i krwiotworczego) [14]. Dzig-
ki temu, ze zbiera informacje obiektywne,
niepodlegajace ocenie przez pacjenta, oraz
subiektywne, zdaniem wielu lekarzy pozwala
na stworzenie petnego obrazu rozwijajacej si¢
choroby i wlacza pacjenta w proces ewaluacji
jego stanu zdrowia. Bedac jednoczes$nie ska-
la bardzo rozbudowana, wymaga, zdaniem
wielu lekarzy, duzo czasu na wypeknienie jej
tak, aby dane byly wiarygodne i mogly pdzZniej
postuzy¢ do oceny zmian w postepie choroby
w czasie. Parametry brane pod uwage w skali
BILAG-2004 zostaly ujete w zataczniku 1 (na
podstawie [15, 16]).

SLEDAI

W 1985 roku, w Toronto 15 lekarzy reuma-
tologdw, migdzy innymi dr Murray Urowit
oraz dr Dafna Gladman, zostali poproszeni
oocen¢ 37 réznych parametréw pod katem ich
uzytecznosci w ocenie aktywnosci TRU [17].
ZespOtuznat, ze 24 sposrod tych parametrow
wnoszg istotng informacj¢ dla oceny klinicznej
pacjenta. Pierwsza wersja skali zostata opubli-
kowana w 1992 roku [18]. Ostatecznie skala

bierze pod uwage 19 elementéw reprezentu-
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jacych 9 uktadéw oraz 24 czynniki w obrebie
danego uktadu. Zdecydowano, ze nie s brane
pod uwage czynniki hematologiczne, ponie-
waz nie sa dostatecznie wrazliwe na zmiany
aktywnoSci choroby. Czynniki laboratoryjne,
pomimo stwierdzenia progowej czutosci, zo-
staly wlaczone do skali. Teoretycznie tacznie
mozna przypisa¢ pacjentowi 105 punktow
w skali SLEDAI (SLE Disease Activity In-
dex). W codziennej praktyce jednak wartos¢
tarzadko przekracza liczbe 45. W przeciwien-
stwie do skali BILAG, skala SLEDALI bierze
pod uwage objawy stwierdzane w ciagu 10 dni
poprzedzajacych wizyte u lekarza reumatolo-
ga. Skala ta doczekata si¢ réwniez wielu mody-
fikacji. Najczesciej stosowane w chwili obec-
nej warianty to SELENA-SLEDALI (Safety of
Estrogens in Lupus Erythematosus National
Assessment) oraz SLEDAI-2K.

Uwaza sig, ze skala SELENA-SLEDAI
powinna by¢ stosowana w przypadku oceny
aktywnosci TRU u kobiet w wieku pomeno-
pauzalnym, stosujacych hormonalna terapie
zastepcza oraz u kobiet przed menopauza,
stosujacych doustne §rodki antykoncepcyjne
[21, 22].

Skala SLEDAI-2K opracowana
w 2002 roku przez Gladman i wsp. zostata
stworzona przede wszystkim dla pomiaru
aktywnosci TRU w sytuacji, gdy wystepujace
objawy sg ostre i utrzymujg si¢ bardzo dlugo;
nie bierze pod uwage tylko nowych i nawraca-
jacych zdarzen [23]. Parametry uwzglgdniane
w skali najczeSciej obecnie wykorzystywanej
(posrdd licznych modyfikacji skali SLEDAT)
SLEDAI-2K znajduja si¢ w zataczniku 2 (na
podstawie [19, 20, 24]). Wazna dla wielu leka-
rzy jest rowniez modyfikacja skali dla kobiet
w cigzy — skala SLE-P-DAI (SLE Pregnancy
Disease Activity Index) [25].

SLAM

Inng skala jest tak zwana skala bostonska,
czyli SLAM (Systemic Lupus Activity Me-
asure). Zostata opracowana przez Liang

i wsp. w 1989 roku i podobnie jak dwie po-
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wyzsze skale doczekata si¢ kilku modyfika-
cji: w 1992 roku (SLAM) oraz w 1996 roku
(SLAM-2). Obecnie najczesciej stosuje si¢
skalg¢ SLAM-R. Ocenia ona 23 objawy klinicz-
ne podmiotowe i przedmiotowe oraz 7 para-
metréw laboratoryjnych (nie uwzgledniajac
jednak badan immunologicznych), biorac
pod uwage tylko te objawy, ktoére ujawnily
sie w ciagu 30 dni poprzedzajacych wizyte
u lekarza [19, 20]. Maksymalna liczba punk-
tow jaka mozna nadaé w pomiarze aktywno-
Sci TRU to 84. Podobnie jak skala BILAG
bierze pod uwage nasilenie danego objawu,
nadajac mu od 0 (brak objawu) do 3 punk-
tow (silny objaw). W poréwnaniu do skali
BILAG, nie jest tak rozbudowana, chociaz
z drugiej strony uwaza si¢, Ze ograniczajac
stopien rozbudowania skali SLAM, zmniej-
$zZono znacznie, czy wrecz uniemozliwiono,
wzigcie pod uwage wagi danego narzadu dla
funkcjonowania organizmu. Fakt ten przez
cze$¢ lekarzy uznawany jest za istotng wade
skali, podobnie jak jej znaczna subiektywno$¢
[10]. Wersja skali SLAM-R zostata zamiesz-
czonaw zalaczniku 3 (na podstawie [19, 24]).

LAl

W 1989 roku zostata réwniez opracowana ska-
la LAI (Lupus Activity Index). Jest uznawana
za najprostsza i najmniej rozbudowana skalg,
poniewaz obejmuje tylko 5 parametrow [1].
Skala ta bierze pod uwage objawy, ktére
pojawity si¢ u pacjenta z TRU w przeciagu
ostatnich 14 dni. Bierze pod uwagg 8 organéw
oraz parametry laboratoryjne, takie jak: mia-
no przeciwcial anty-dsDNA, biatkomocz oraz
poziom biatek uktadu dopelniacza. W skali
uwzgledniono réwniez punkty dla terapii
kortykosteroidowej immunosupresyjnej. Po-
dobnie jak skala BILAG oraz SLAM pozwala
na ocen¢ intensywnosci objawu [10]. Jej naj-
bardziej znang modyfikacja jest modyfikacja
stworzona przez Ruiz-Irastorza i wsp. dla
kobiet w cigzy (LAI-P) [25, 26]. Parametry
uwzgledniane w skali LAI znajduja si¢ w za-

taczniku 4 (na podstawie [1]).
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Tabela 4

Poréwnanie powszechnie stosowanych skal do pomiaru aktywnos$ci TRU (na podstawie [10])

BILAG SLEDAI SLAM LAI ECLAM
Liczba parametréw 86 30 30 24 14
Liczba badanych narzadow 8 10 9 9 8
Okres (dni) brany pod uwage 28 28 28 10 14
przy ocenie
Ocena Narzadowo- Globalna Globalna Globalna Globalna
specyficzna
Obiektywizm//subiektywizm Obydwa Obydwa Subiektywna Obiektywna Obydwa
Zmienne wazone Nie Tak Tak Tak Nie
Pomiar zaostrzen Tak Nie Tak Nie Tak
Parametry immunologiczne Nie Tak Nie Tak Tak
Terapia Nie Nie Nie Nie Tak
Pomiar retrospektywny Nie Tak Tak Tak Tak
Modyfikacja dla kobiet w cigzy Nie Tak Tak Tak Tak
Stosowana u dzieci Tak Tak Tak Tak Nie
Znaczenie dla badan Mozliwosé Moze uniemozliwi¢  Trudno odrézni¢  Nie umozliwia Pozwala na
klinicznych odnotowania Sledzenie zmian pacjentow pomiaru stopnia  szacunkowe
zaostrzen W zaawansowaniu z wieloma ostrosci objawu okreslenie zmian
w przypadku kazdego  choroby zczasem  lekkimilub dla danego aktywnosci
narzgdu; punktacja polepszajgcymi organu; nie i wptywu terapii
jest zalezna od sie objawami, potrafi wskaza¢ lekowej przez
zaostrzenia lub od tych na poprawe lub lekarza
ztagodzenia TRU zjednym lub pogorszenie
dwoma ostrymi stanu pacjenta
objawami
ECLAM skala ECLAM moze przyjac wartos¢ punktowa
Stosunkowo najmtodsza skala, powstata dopie-  od 0 do 10; parametry brane pod uwage w ska-
row 1992 roku, po trzech latach badanianaliz, i ECLAM zostaly przedstawione w zataczni-
jestskala ECLAM (European Consensus Lupus ~ ku 5 (na podstawie [10, 19, 24]).
Activity Measurement). W przeciwienstwie do Wszystkie przedstawione powyzej skale
powyzszych skal, ta powstala odrazuna podsta- maja swoich zwolennikéw i przeciwnikow.
wie badan na duzej grupie pacjentéw. Zatozono  Wszystko zalezy od tego, czy danemu lekarzo-
réwniez, ze gtéwna komponenta tej skalibedzie ~ wi zalezy na ocenie narzadowo-specyficznej
ocena lekarza, bez niepotrzebnej — zdaniem  (BILAG), czy ocenie ogdlnoustrojowej (pozo-
tworcow skali,— subiektywizacji poprzez pyta- ~ stale skale). Czy istotna dla lekarza reumato-
nie o oceng (nasilenia bolu, samopoczuciaitp.) logajestzupelnie obiektywna ocena stanu pa-
pacjenta [10]. Skala bierze pod uwage objawy cjenta, bez odnoszenia si¢ do jego osobistych
rejestrowane przez pacjenta w ciggu 30 dni  odczuciocen (LAI), czy tez woli, aby pacjent
przed wizyta u lekarza i ocenia 15 parametréw  réwniez mial mozliwo$¢ oceny swojego stanu
klinicznych i serologicznych. Kazdej z powyz-  zdrowia (pozostate skale, w mniejszym lub
szych zmiennych mozna przyporzadkowa¢ wigkszym stopniu). Ostatecznego wyboru ska-
warto$¢ od 0,5 do 2, w zaleznoSci od stopnia i pomiaru aktywno$ci TRU zawsze dokonuje
nasilenia objawu. W przypadku zajecia tylko  lekarz, w zaleznosci od wtasnych oczekiwan
jednego narzadu (nerek, migs$ni czy wystapie-  izatozen. W tabeli 4 znajduje si¢ poréwnanie
nia niedokrwisto$ci hemolitycznej) dodatkowo — wszystkich powyzszych skal pod katem przed-
doliczane sg 2 punkty, poniewaz §wiadczy to  stawionych, a takze innych parametréw (na
ociezkosci TRU. Aktywnos¢ choroby oceniana  podstawie [10]).
232
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Dodatkowo rézne skale aktywnosci tocz-
nia rumieniowatego uktadowego zastosowane
u tego samego pacjenta moga inaczej korelo-
wacd z aktywnoscia uktadu odpornosciowego,
w szczegolnosci z aktywacja limfocytéw CD4 +
krwi obwodowej, co wykazano w pracy [27].

Wszystkie powyzsze skale réwniez zostaty
niejednokrotnie poddane ocenie wiarygodno-
$ciiczutosci. W zaleznosci od stosowanych na-

rzedzi, liczby os6b uczestniczacych w badaniu,

czy wreszcie rasy osob przebadanych, wyniki

ocen sg bardzo rdézne i trudno tylko na pod-

stawie tych publikacji wydawac jednoznaczna

opinie, ktora z przedstawionych skal jest naj-

lepsza [28-33]. The European League Against

Rheumatism zaleca stosowanie dowolnej skali

z wymienionych w artykule, poniewaz nawet

cztonkowie komitetu nie narzucaja jednej kon-

kretnej skali do oceny aktywnosci TRU [26],

pozostawiajac wybodr lekarzom i naukowcom.
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Zatacznik 1. BILAG (British Isles Lupus Assessment Group Index)

Wszystkie parametry muszg by¢ zwigzane z TRU i odnosi¢ sig¢ do ostatnich 4 tygodni, w poréwnaniu

do aktywnosci rejestrowanej w czasie ostatniej wizyty.

Zaznacz, ktore z czynnikbw ponizej sg obecne: 0 — nieobecne, 1 — poprawa, 2 — bez zmian, 3 — po-

gorszenie, 4 — nowy objaw lub ponowne pojawienie sie objawu.

Objawy ogélnoustrojowe — koniecznie zwigzane z TRU

1. Gorgczka (udokumentowana) 01234

2. Niezamierzona utrata wagi > 5% 01234

3. Limfadenopatia/splenomegalia 01234

4. Zmeczenie/zte samopoczucie/letarg 01234

5. Anoreksja/nudnosci/wymioty 01234
Objawy dotyczace bton sluzowych i skéry — koniecznie zwigzane z TRU

6. Wykwity skérne ciezkie, aktywne (zmiany pgcherzowe) 01234

7. Wykwity skorne — tagodne 01234

8. Ostre zmiany krazkowe — uogoélnione/rozlegte 01234

9. Ostre zmiany krgzkowe — lokalne tagcznie z zapaleniem tkanki podskoérne;j 01234
10. Lysienie — cigzkie, ostre 01234
11. tysienie —tagodne 01234
12. Zapalenie tkanki podskornej — ostre 01234
13. Obrzek naczynioruchowy 01234
14. Owrzodzenie bton sluzowych — rozlegte 01234
15. Niewielkie owrzodzenie bton $luzowych 01234
16. Rumien policzkowy 01234
17. Guzki podskorne 01234
18. Zmiany odmrozinowe 01234
19. Zmiany rumieniowe w okolicy watéw okotopaznokciowych 01234
20. Obrzekniete palce O tak O nie
21. Sklerodaktylia O tak O nie
22. Kalcynoza O tak O nie
23. Teleangiektazja O tak O nie
Objawy neurologiczne — koniecznie zwigzane z TRU

24. Pogarszajacy sie poziom przytomnosci 01234
25. Ostra psychoza, stany splatania, majaczenia 01234
26. Zaburzenia drgawkowe 01234
27. Udar mézgu 01234
28. Aseptyczne zapalenie opon mézgowych 01234
29. Mnogie zapalenie pojedynczych nerwéw 01234
30. Wstepujgce lub poprzeczne zapalenie rdzenia 01234
31. Obwodowa lub czaszkowa neuropatia 01234
32. Obrzeki dyskow/ciatka cytoidalne 01234
33. Plgsawica 01234
34. Ataksja mozdzkowa 01234
35. Nieprzerwane, ostre bole gfowy 01234
36. Depresja organiczna 01234
37. Organiczne uszkodzenie mézgu, w tym tagodne nadcisnienie érédczaszkowe 01234
38. Epizodyczne bole migrenowe 01234
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Objawy migsniowo-szkieletowe — koniecznie zwigzane z TRU

39. Potwierdzone zapalenie miesni (kryteria Bohan i Petera) 01234
40. Ostre zapalenie wielostawowe z utrata funkcji 01234
41. Zapalenie stawow 01234
42. Zapalenie Sciegien 01234
43. tagodne, przewlekte zapalenie miesni 01234
44. Bole stawow 01234
45. Bole miesni 01234
46. Przykurcze sciggien i trwate deformacje O tak O nie
47. Aseptyczna martwica O tak O nie
Objawy ze strony serca i uktadu oddechowego — koniecznie zwigzane z TRU (v)jesli
zwigzane
zTRU
48. Bol optucnowo-osierdziowy 01234 [m}
49. Dusznos$c¢ 01234 [m}
50. Niewydolno$c¢ serca 01234 [m}
51. Tarcie opfucnowe lub osierdziowe 01234 ]
52. Wysigk osierdziowy lub optucnowy 01234 [m}
53. tagodne lub przerywane bdle w klatce piersiowej 01234 [m}
54. Postepujgce zmiany w RTG pfuc — pola ptuc O tak O nie m]
O nie wykonano
55. Postepujace zmiany w RTG ptuc — rozmiar serca O tak O nie [m}
O nie wykonano
56. Dowod w EKG na zapalenie osierdzia lub mie$nia O tak O nie m]
SECOMVEYO O nie wykonano
57. Arytmia serca, w tym tachykardia >100 przy braku gorgczki 0O tak O nie [m}

O nie wykonano

58. Utrata funkcji ptuc 0 20% O tak O nie (m]
0O niewykonano

59. Dowdd w badaniu cytohistologicznym na zapalenie ptuc O tak O nie [m}
O nie wykonano

Zmiany naczyniowe — koniecznie zwigzane z TRU

60. Zapalenie gtéwnych naczyn skory, w tym zmiany wrzodowe 01234 [m}
61. Ostre béle brzucha na skutek zapalenia naczyn 01234 [m}
krwionosnych

62. Nawracajace zakrzepice bez udarow 01234 (m]
63. Objaw Raynauda 01234 [m}
64. Sinica 01234 ]
65. Zapalenie zyt powierzchniowych 01234 [m}
66. Zapalenie mniejszych naczyn skory 01234 [m}
(watu paznokciowego, palcow)

67. Pierwszy epizod zakrzepicy (wytgczajac udary) O tak O nie (m]
Zmiany nerkowe — koniecznie zwigzane z TRU

68. Cisnienie skurczowe (wpisa¢ wartoé¢) mm Hg O
69. Cisnienie rozkurczowe (wpisa¢ wartos¢) mm Hg O
70. Przyspieszone tetno O tak O nie (m]
71. Test paskowy (wpisa¢ warto$¢: -=0; + =1; ++=2;, [m}
+++ =3
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72. Biatko w moczu (wpisa¢ w ,.a” lub ,b”) a: g [m}

a: 24-godz. zbiérka moczu

b:___ mm/mmol

b: stosunek albumina-kreatynina w moczu

73. Biatkomocz (wpisa¢ ,a” lub ,b”) m}

a: Swiezo udokumentowany biatkomocz > 1 g/24 godz. a: O tak O nie

b: $wiezo udokumentowany stosunek albumina- b: O tak O nie

kreatynina > 100 mg/mmol
74. Zespot nerczycowy O tak O nie m]
75. Kreatynina (surowica) (wpisac¢ wartosc) o m]
76. Klirens kreatyniny/GFR (wpisa¢ wartos¢) ml/min [m}
77. Aktywny osad moczu O tak O nie (m]
78. Dowdd w badaniu histologicznym na aktywne zapalenie 0O tak O nie [m}
nerek — w ciggu 3 mies.
Zmiany hematologiczne — koniecznie zwigzane z TRU
79. Hemoglobina [g/dl] (wpisa¢ warto$¢) g/ [m}
80. Liczba biatych krwinek (x 109/1) (wpisa¢ wartos¢) x 109/1) ]
81. Neutrofile (x 109/1) (wpisa¢ warto$¢) __x10%)) m]
82. Limfocyty (x 109/I) (wpisa¢ wartos¢) x 109/1) m]
83. Ptytki krwi (x 109/I) (wpisa¢ wartosc) __x109)) m]
84. Dowdd na aktywng hemolize O tak O nie m]
85. Dodatni wynik testu Coombsa 0O tak O nie [m}
86. Dowdd na krgzgcy antykoagulant O tak O nie m]

Zatgcznik 2. SLEDAI (SLE Disease Activity Index)

Liczba Zaburzenie Opis
punktéow
8 Napad padaczkowy Swiezy przypadek

Nalezy wykluczy¢ objawy spowodowane zaburzeniami
metabolicznymi, zakazeniami, lekami

Psychoza

Zmieniajgce sie zdolnosci funkcjonowania w normalnej
aktywnosci spowodowane cigzkimi zaburzeniami

w postrzeganiu rzeczywistosci; obejmuje halucynacje, urojenia,
niespéjnosé (mowy, myslenia), wyrazng asocjacje myslowa,
zubozatg tre$¢ myslenia, utrate logicznego myslenia lub
katatonie

Nalezy wykluczy¢ mocznice i objawy wywotane przez leki

Organiczne
uszkodzenie mozgu

Zmieniajgca sie funkcja umystowa z ostabiong orientacjg oraz
pamiegcig lub innymi intelektualnymi funkcjami, z gwattownym
poczatkiem i wahaniami w nasileniu objawoéw klinicznych;
obejmuje za¢mienie Swiadomosci ze zmniejszeniem zdolnosci
do skupienia uwagi i niemoznoscig utrzymania uwagi plus

co najmniej dwa z nastepujgcych objawoéw: zaburzenia
postrzegania, niespdjna mowa, bezsennos¢, sennos¢

w ciggu dnia, zwigkszona lub zmniejszona aktywnos¢
psychomotoryczna

Wykluczy¢ nalezy objawy spowodowane zaburzeniami
metabolicznymi, zakazeniem lub zazywaniem lekow

Zaburzenia wzroku

Zmiany w siatkéwce w TRU; obejmuje wysiek do siatkdwki,
krwotok do siatkdwki, wysiek surowiczy lub krwotoczny do
naczyniowki lub zapalenie nerwu Il

Nalezy wykluczy¢ nadcis$nienie, zakazenie lub oddziatywanie
lekow

Zaburzenia ze strony
nerwow czaszkowych

Swiezy przypadek neuropatii czuciowej lub ruchowej dotyczacej
nerwow czaszkowych
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Toczniowy bol glowy

Silny, uporczywy bél gtowy; moze by¢ migrenowy, ale nie
ustepuje po narkotycznych lekach przeciwbolowych

Udar naczyniowy
mbzgu

Swiezy przypadek udaru naczyniowego mézgu

Nalezy wykluczy¢ miazdzyce

Zapalenie naczyn

Owrzodzenie, zgorzel, bolesne guzki na palcach, zawaty
okotopaznokciowe, linijny krwotok podpaznokciowy lub
zapalenie naczyn potwierdzone w biopsji lub angiogramem

Zapalenie stawow

Dotyczy wigcej niz dwoch stawdw — bdl i cechy zapalenia
(tkliwo$¢, obrzegk lub wysiek)

Zapalenie migs$ni

Bél/ostabienie sity migéniowej proksymalnych miesni,
skojarzone z podwyzszong aktywnoscig kinazy kreatynowej,
aldolazy lub ze zmianami w EMG lub wynik biopsji wskazujacy
na zapalenie miesni

Wateczki w moczu

Hemowoziarniste lub z krwinek czerwonych

Krwinkomocz

Krwinki czerwone w polu widzenia przy ocenie osadu moczu;
Nalezy wykluczy¢ kamice, zakazenie i inne przyczyny

Biatkomocz > 0,5 g/24 godz., $wiezo wystepujacy lub zwigkszenie o wigcej
niz 0,5 g/24 godz. w poréwnaniu do poprzedniego badania

Ropomocz > leukocytéw w polu widzenia, przy ocenie osadu moczu;
Nalezy wykluczy¢ zakazenie

Nowa wysypka Swiezy przypadek lub nawrét wysypki o typie zapalenia

tysienie Swiezy przypadek lub nawrét plackowatego lub rozlanego

tysienia

Owrzodzenia
Sluzéwkowe

Swiezy przypadek lub nawrét owrzodzen w jamie ustnej lub
nosowej

Zapalenie optucnej

Bél optucnowy z tarciem optucnej lub wysiekiem lub zgrubienie
optucnej

Zapalnie osierdzia

Bol z towarzyszgcym przynajmniej jednym z nastgpujacych
objawoéw: tarcie, wysiek, potwierdzenie zapalenia osierdzia
w EKG lub USG

Niskie stezenie
dopetniacza

Zmniejszone stezenie sktadowych dopetniacza C3, C4 lub
ostabiona aktywnos¢ hemolityczna CH50

Zwigkszone wigzanie
DNA

Powyzej normy dla testéw laboratoryjnych

Wzrost cieptoty ciata

> 38°C;

Nalezy wykluczy¢ zakazenie

Trombocytopenia

< 100 000/mm3

Leukopenia

< 3000/mm3;
Nalezy wykluczy¢ leukopenie polekowg
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Zatacznik 3. SLAM-R (Systemic Lupus Activity Measure)

Lp. Objawy Narzad wzroku

Objawy ogélne 8 Wysigk do siatkdwki:
0 nieobecne

1 Utrata masy ciata

. . 1 n
0 nie stwierdzono DO

1 < 10% masy ciala 3 ostro$¢ wzroku ponizej 20/200

2 > 10% masy ciata ISR

9 Krwotoki (do siatkéwki lub naczyniowki)
lub zapalenie nadtwardéwki

nieokreslona

2 Zmeczenie: .
0 nieobecne
0 nieobecne
1 obecne
1 male - o
) 3 ostro$¢ wzroku ponizej 20/200
3 ogranicza zwyklg aktywnos¢ ) ,
nieokreslone
nieokreslone .
10 Zapalenie tarczy nerwu wzrokowego lub

3 Wzrost cieptoty ciata guz rzekomy
0 nieobecna 0 nieobecne
1 37,5-38,5°C 1 obecne
3 >385C 3  ostro$¢ wzroku ponizej 20/200 lub
nieokreslona pole widzenia ograniczone

Powtoki ciata nieokreslona

Uktad siateczkowo-$rédbtonkowy:

4 Owrzodzenia jamy ustnej lub
nosa; rumien okotopaznokciowy, 11 Uogolinione powigkszenie
wysypka swiattoczuta, zawat (obszar weztdéw chfonnych:

martwicy niedokrwiennej) obrgbka

. ) 0 nieobecne
naskérkowego paznokcia:

) 1 wyczuwalne drobne wezty
0 nieobecne

2 2 pakiety lub wezet

1 obecne o $rednicy >1 x 1,5¢cm

nieokreslone nieokreslone
5 tysienie 12 Hepato- lub splenomegalia

0 nieobecne 0 nieobecne

1 rata wtosdw zwigzana z urazem .
SEIE TS Bzanatiaze 1 wyczuwalne tylko w czasie wdechu

2 rwowane tysieni
PR RS 2 wyczuwalne bez wdechu

nieokreslone nieokreslone

6 Rumien, wysypka plamkowa lub
grudkowa, toczen krazkowy lub gteboki Ukiad oddechowy
lub pecherzowe zmiany 13 Zapalenie optucnej/wysiek
0 nieobecne w jamie optucnowej:
1 zajmujace < 20% powierzchni ciafa 0 nieobecny
2 zajmujgce od 20 do 50% 1 dusznos¢ lub bél optucnowy
powierzchni ciata 2 dusznos$¢ lub bdl optucnowy
3 zajmujgce > 50% powierzchni ciata w czasie wysitku
nieokreslone 3 dusznosc¢ lub bol optucnowy
7 Zapalenie naczyn (leukoklastyczne w czasie spoczynku
zapalenie naczyn, pokrzywka, 2 bezobjawowy wysigk optucnowy

plamica, livedo reticularis — sinica

) . . Uktad sercowo-naczyniowy:
siatkowata, owrzodzenie lub zapalenie

tkanki podskérnej) 14 Objaw Raynauda
0 nieobecne 0 nieobecny

1 zajmujgce < 20% powierzchni ciata 1 obecny

2 zajmujgce od 20 do 50% nieokreslony

powierzchni ciata
3 zajmujgce > 50% powierzchni ciata
nieokreslone
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PROBLEMY
KLINICZNE

15 Nadcisnienie (cisnienie rozkurczowe
w mm Hg)
0 <90
1 90-104
2 105-114
3 >115
nieokreslone
16 Zapalenie osierdzia/zapalenie migs$nia
sercowego
nieobecne

pozycyjny bol w klatce piersiowej
lub arytmia

3 zapalenie mie$nia sercowego lub
arytmia
nieokreslone

Uktiad pokarmowy

22 Bole miesni, zapalenie migsni:
0 nieobecne
1  bezograniczenia aktywnosci
2  ograniczajgce aktywnosc
3  unieruchamiajgce
nieokreslone

Stawy

23 Bol stawow
0 nieobecny

1 tylko bol
2  obiektywne zapalenie btony
maziowej

3  ograniczajgce funkcje
nie zarejestrowano

Badania laboratoryjne

17 Bol brzucha (zapalenie bfony surowiczej,
zapalenie trzustki, niedokrwienie jelita)
0 nieobecny
1 dolegliwosci
2 ograniczony bol
3  objawy otrzewnowe/puchlina
brzuszna

Uktad neuromotoryczny

18 Udar (z uwzglednieniem zapalenia
wielonerwowego: odwracalnego
przemijajgcego niedokrwienia moézgu
(RIND, reversible ischemic neurological
deficit), udaru naczyniowego mézgu
(CVA, cerebro-vascular accident) lub
zakrzepicy naczyn siatkowki)

0 nieobecny

2  RIND, zapalenie wielonerwowe,
neuropatia czaszkowa, plgsawica

3  CVA, mielopatia lub okluzja naczyn
siatkOwki

19  Atak padaczkowy
0 nieobecny
2 jeden lub wiecej w miesigcu
3  stan padaczkowy
nieokreslony
20 Zaburzenia czynnosci kory mézgowej
0 nieobecne

1 tagodne depresje/zaburzenia
osobowosci, postrzegania

2  zaburzenia czucia/cigzka depresja
3  psychoza, otepienie lub $pigczka
21 Bol glowy
0 nieobecne
1  bez ograniczenia aktywnosci
2  ograniczajgcy aktywno$¢
nieokreslone

24 Hematokryt

0 >35
1 30-35
2 25-29
3 <25

nie zarejestrowano
25  Leukocyty (w mm3)

0 >3500
1 2000-3500
2 1000-1999
3 <1000

nie zarejestrowano
26 Limfocyty (w mm3)

0 1500-4000
1 1000-1499
2 500-999

3 <500

nie zarejestrowano
27 Ptytki krwi (x 1000 w mm?3)

0 >150

1 100-150
2 50-99

3 <50

nie zarejestrowano

28 Odczyn opadania krwinek czerwonych
(OB) [mm/h]

0 <25

1 25-50

2 51-75

3 >75

nie zarejestrowano

29 Stezenie kreatyniny [mg/dl] lub klirensu
kreatyniny (% normy)

0 0,5-1,3lub80-100%
1 1,4-2,0lub 60-79%
2 2,1-4,0lub 30-59%
3 >4,0lub<30%
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30 Osad moczu (w polu widzenia)

1 6-10 krwinek czerwonych
lub 6-10 leukocytéw lub
0-3 wateczki biatokrwinkowe lub
czerwonokrwinkowe lub na jeden
plus (< 500 mg/l) biatka w dobowej
zbiérce moczu

2 11-25 krwinek czerwonych
lub 11-25 leukocytow
lub > 3 wateczki biatokrwinkowe
lub czerwonokrwinkowe lub na dwa
do trzech pluséw (500 mg-3,5 g)
biatka w dobowej zbiérce moczu

3 > 25 krwinek czerwonych
lub > 25 leukocytow lub
0-3 wateczki czerwonokrwinkowe
lub na cztery plusy (> 3,5 g) biatka
w dobowej zbiérce moczu

nie zarejestrowano

Zatgcznik 4. LAI (Lupus Activity Index)

I. Ocena aktywnosci choroby dokonana przez lekarza (0 — brak, 3 — wysoka)

1. Objawy

1.zmeczenie 0 1 2 3
2. wysypka 0 1 2 3
3. stawy 0 1 2 3
4. zapalenie bton sluzowych 0 1 2 3
11l. Zajecie uktadu

1. nerwowego 0 1 2 3
2. wydalniczego 0 1 2 3
3. oddechowego 0 1 2 3
4. krwiotworczego 0 1 2 3

IV. Stosowane leki:

1. prednizolon — 1 pkt za 1-15 mg/dzien; 2 pkt za 16-39 mg/dzien; 3 pkt za > 40 mg/dzien
2. lekiimmunosupresyjne (cyklofosfamid, chlorambucil, azatiopryna, metotreksat) — 3 pkt za kazdy

V. Parametry laboratoryjne:
3. biatkomocz — 0 pkt za sladowy; 1 pkt za 1+; 2 pkt za 2-3+; 3 pkt za 4+ w tescie paskowym badania
moczu
4. przeciwciata przeciw DNA — 1-3 pkt w zaleznos$ci od wyniku w skali stosowanej w danym laboratorium);
5. biatka uktadu dopetniacza (C3, C4 lub CH50) — 0-3 pkt w zaleznosci od wyniku w skali stosowanej
w danym laboratorium

Zliczenie punktow

Nalezy dodac¢ wartosci: czesci |, Sredniej arytmetycznej z czesci Il, wartosci maksymalnej z czesci lll,
Sredniej arytmetycznej z czesci IV oraz $rednig arytmetyczng z trzech testéw laboratoryjnych czesci V.
Zakres punktacji w skali LAl waha sie od 0 do 3.
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Zatacznik 5. ECLAM (European Consensus Lupus Activity Measure)

Lp. Objawy Charakterystyka Punkty
1.  Objawy ogdlne: Ktérykolwiek z ponizszych: 0,5
— gorgczka udokumentowana podwyzszona temperatura ciafa (co
najmniej 37,5°C) rano, niepowodowana zakazeniem
— zmeczenie subiektywne odczucie nasilonej meczliwosci

2.  Objawy stawowe:
— zapalenie stawow

— postepujace bole
stawow

Ktorekolwiek z ponizszych: 1

nienadzerkowe zapalenie stawow obejmujgce

co najmniej dwa stawy obwodowe (nadgarstka,
srodreczne, migdzypaliczkowe blizsze)

nowe zdarzenie lub pogorszenie bélu bez
obiektywnych objawéw, ze strony co najmniej dwéch
stawéw obwodowych

3a. Aktywne objawy skoérno-
$luzobwkowe

— rumien twarzy

— uogolniona wysypka

— rumien krazkowy

— zapalenie naczyn skoéry

— owrzodzenia $luzowek
w jamie ustnej

Ktérekolwiek z ponizszych: 0,5

trwaty rumien, ptaski lub uniesiony ponad
wyniostosciami policzkowymi, czesto z pominieciem
fatdéw nosowo-wargowych

grudkowo-plamkowa wysypka nieindukowana lekami,
zlokalizowana gdziekolwiek na ciele, jej wystagpienie
niekoniecznie musi by¢ zwigzane z ekspozycjg na
promienie stoneczne

rumieniowate, koliste, uniesione zmiany

z keratotycznym ztuszczaniem i zaczopowaniem
mieszkow wiosowych

obejmujace owrzodzenia palcow, plamice,
pokrzywke, zmiany pecherzowe

owrzodzenia jamy ustnej i nosogardzieli, zwykle
niebolesne, stwierdzone przez lekarza

3b. Postepujgce zmiany skérno-
Sluzowkowe

Jezeli ktores z powyzszych objawéw ze strony bfon 1
Sluzowych i skory sg nowe, lub ulegty pogorszeniu od
ostatniej obserwacji doda¢ 1 pkt

4.  Zapalenie mies$ni*

Potwierdzone przez podniesione enzymy migsniowe 2
i/lub EMG i/lub badanie histopatologiczne

5. Zapalenie osierdzia

Udokumentowane w EKG lub tarcie osierdziowe lub 1
wysigk osierdziowy w badaniu w USG

6. Objawy zajecia jelit
— zapalenie naczyn jelit
— jatowe zapalenie otrzewnej

Ktérekolwiek z ponizszych: 2
udokumentowane ostre zapalenie naczyn jelita

udokumentowany wysiek w jamie brzusznej przy
braku procesu zakaznego

7. Objawy ptucne
— zapalenie optucnej

— zapalenie ptuc

— postepujgca dusznoscé
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Ktorekolwiek z ponizszych: 1

klinicznie lub radiologicznie udokumentowany wysiek
w optucnej, przy nieobecnosci procesu zakaznego
pojedyncze lub mnogie zacienienia w ptucach w RTG
klatki piersiowej Swiadczace o aktywnej chorobie
niebedacej efektem procesu zakaznego

na skutek postepujacego zajecia tkanki
srodmigzszowe;j

www.fmr.viamedica.pl



Agnieszka Daca, Ewa Bryl
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— kryteria diagnostyczne i kliniczne
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— 1ys historyczny

8. Postepujgce Nowe pojawienie sie lub pogorszenie ktéregokolwiek 2
objawy neuropsychiatryczne* z ponizszych:
— bdle gtowy/migreny wystepujace od niedawna, utrzymujgce sie lub
nawracajgce; stabo reagujgce na wiekszo$¢
powszechnie stosowanych lekow, ale
czesciowo lub catkowicie ustepujgce po lekach
glikokortykosteroidowych

drgawki napady drgawkowe typu grand mal, petit mal, napady
jacksonowskie, padaczka skroniowa lub zespét
plasawicy przy nieobecnosci lekéw wywotujacych
lub zaburzen metabolicznych (na przykiad mocznica,
kwasica ketonowa lub zaburzenia elektrolitowe)

— udar niedokrwienny lub krwotoczny, potwierdzony
badaniami obrazowymi

— choroba organiczna zaburzenia pamieci, orientacji, percepcji i zdolno$ci

mdzgu liczenia

— psychoza cechy dysocjacyjne przy braku wywotujgcych lekow

lub zaburzen metabolicznych (na przyktad mocznica,
kwasica ketonowa lub zaburzenia elektrolitowe)

9a. Objawy nerkowe*** Ktérekolwiek z ponizszych: 0,5
— biatkomocz co najmniej 500 mg/dobe
— wateczki w moczu erytrocytarne, hemoglobinowe, ziarniste, cewkowe

lub mieszanokomadrkowe
— krwinkomocz mikroskopowy lub makroskopowy
— podwyzszone stgzenie kreatyniny lub obnizony klirens kreatyniny

9b. Postgpujgce objawy nerkowe jezeli ktére$ z powyzszych objawow nerkowych sg 2
nowe lub ulegty pogorszeniu od ostatnich dwoch
obserwacji doda¢ 2 pkt

10. Zmiany hematologiczne Ktérekolwiek z ponizszych: 1
— niedokrwistosé niedokrwisto$¢ normocytarna hipochromiczna
niehemolityczna z ujemnym odczynem Coombsa, bez retikulocytozy
— niedokrwistosc¢ niedokrwisto$¢ hemolityczna z dodatnim odczynem
hemolityczna* Coombsa, z retikulocytozg, podwyzszonym LDH przy

braku lekow wywotujgcych
— leukopenia Ponizej 3500/mm3 biatych krwinek
(lub limfopenia) (lub 1500/mm3 limfocytéw) przy braku
lekoéw wywotujgcych;
— trombocytopenia ponizej 100 000/mm3 przy braku lekdéw wywotujacych

11.  Odczyn opadania erytrocytow 1

podwyzszone OB > 25 mm/godz. metodg Westergrena lub

poréwnywalng; niespowodowane innymi procesami
patologicznymi

12a. Hipokomplementemia Obnizone stezenie w osoczu ktéregokolwiek 1
z ponizszych:
— C3 metodg immunodyfuzji radialnej lub nefelometrii
laserowej
— CH50 za pomocg wystandaryzowanych metod
hemolitycznych
12b. Postgpujgca Istotnie obnizony poziom ktéregokolwiek 1
hipokomplementemia z powyzszych (oraz C4) w poréwnaniu do

poprzedniego badania
Suma punktow***:

*Jezeli ten uktad (lub objaw) jest jedynym zajetym (obserwowanym) sposrod parametrow 1-10, dodac 2 pkt
**Wytgczy¢ pacjentow ze schytkowg niewydolnoscig nerek

*Jezeli suma nie jest liczbg catkowita, zaokragla¢ w dét dla wartosci <6, a w gore dla wartosci >6; jezeli suma punktow
wynosi >10, zaokragla¢ do 10
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