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Definicja

Mieszana choroba tkanki tacznej (mixed connective
tissue disease — MCTD) jest zaliczana do przewlektych
zapalnych choréb autoimmunizacyjnych. W obrazie kli-
nicznym taczy cechy tocznia rumieniowatego uktado-
wego (TRU), twardziny uktadowe] (TU), zapalenia wielo-
miesniowego (polymyositis — PM) i skdrno-miesniowego
(dermatomyositis — DM) oraz reumatoidalnego zapa-
lenia stawdéw (RZS), jednak niektére objawy kliniczne
wystepuja w MCTD znacznie czesciej niz w wyzej wy-
mienionych chorobach. Nalezg do nich: objaw Raynau-
da, obrzek grzbietowej strony rak oraz catych palcéw,
tetnicze nadcisnienie ptucne (pulmonary arterial hyper-
tension — PAH). Wazna cechg rozpoznawczg MCTD jest
stwierdzana w surowicy chorych obecnos¢ przeciwciat
przeciwjadrowych przeciw rybonukleoproteinie U1-RNP
w wysokim mianie.

Obraz kliniczny

Szacuje sie, ze MCTD wystepuje u 10/100 000 os6b,
a poczatek choroby przypada na 3.—4. dekade zycia, cho¢
obserwuje sie takze jej rozwdj w wieku dzieciecym oraz
u 0s6b starszych. Kobiety chorujg srednio 9-krotnie cze-
sciej niz mezczyzni[1].

Obraz MCTD jest zmienny, wraz z czasem jej trwania
dotaczaja sie nowe objawy kliniczne i serologiczne. Pierw-
sza oznakg choroby jest obecnos¢ przeciwciat anty-Ul-
-RNPR, ktére mniej wiecej o rok wyprzedzajg wystapienie
pierwszych objawéw. Sa to zazwyczaj: ostabienie ogdlne,
bol miesni, bol stawdw, objaw Raynauda, obrzek rak (puf-
fy hands) i stany podgoraczkowe. Z czasem pojawiajg sie
inne objawy skdrne, miesniowo-szkieletowe oraz zajecie
narzadéw wewnetrznych (ptuc, przewodu pokarmowego,
naczyn krwionosnych). W trakcie obserwacji i zastosowa-
nego leczenia stwierdza sie poprawe w zakresie objawu
Raynauda i zaburzen funkgji przetyku u czesci chorych,

natomiast PAH, choroba ptuc i objawy neurologiczne maja
tendencje do utrzymywania sie lub pogarszania.

Kryteria diagnostyczne

Nie opracowano dotychczas jednolitych, powszech-
nie akceptowanych kryteriéw klasyfikacyjnych dla MCTD,
chot dostepne sg 4 zestawy wysoko ocenianych kryte-
riow diagnostycznych [2]. Dwa z nich byty najczesciej
stosowane w opublikowanych badaniach. Sa to kryteria
Alarcon-Segovii i Villareala [3] (tab. I) oraz kryteria Kasu-
kawy [4] (tab. II). Najstarsze, opublikowane w 1972 r. kry-
teria Sharpa [5] daty podstawy wyodrebnienia MCTD jako
zdefiniowanej jednostki chorobowej. Najnowsze kryteria,
71991 . s autorstwa Kahna [6].

Zakres badan do ustalenia rozpoznania

» Badanie lekarskie podmiotowe i przedmiotowe, obej-
mujace:

— ocene zmian skoérnych, naczyniowych, w tym obja-
wu Raynauda, zapalenia stawow i migéni, narzgdow
klatki piersiowej i jamy brzusznej.

* Badania dodatkowe:
— obrazowe [rentgenowskie (RTG), ultrasonograficz-
e (USG), echokardiografia, rezonans magnetyczny

Tabela 1. Kryteria diagnostyczne MCTD wg Alar¢on-Se-
govii i Villareala [3]

Kryterium serologiczne Kryteria kliniczne

obecnos¢ przeciwciat
anty-U1-RNP (test
hemaglutynacji >1: 1600)

1) obrzek rak

2) synovitis

)
3) zapalenie miesni

4) objaw Raynauda

5) acrosclerosis (sklerodaktylia)

Rozpoznanie MCTD: kryterium serologiczne i > 3 kryteria
kliniczne (kombinacja 1, 4, 5 wymaga spetnienia 2 lub 3)
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Tabela Il. Kryteria diagnostyczne MCTD wg Kasukawy [4]

I. Objawy wspélne objaw Raynauda

obrzek palcéw lub rak

Il. Obecnos¢ przeciwciat anty-U1-RNP

lll. Objawy ,,mieszane”:

A. Objawy podobne do tocznia

1) zapalenie wielostawowe

uktadowego

2) powiekszenie weztéw chtonnych

3) rumien twarzy

4) zapalenie bton surowiczych

5) leukopenia lub trombocytopenia

B. Objawy podobne do twardziny 1) sklerodaktylia

uktadowej 2) zajecie ptuc

3) zajecie przetyku

C. Objawy podobne do zapalenia

1) ostabienie sity miesniowej

wielomig$niowego

2) zwiekszenie stezenia enzymow ,,miesniowych”, zmiany typu miogennego w EMG

Rozpoznanie MCTD: obecnos¢ przynajmniej jednego objawu wspdlnego (1), kryterium serologicznego (I1) oraz, wsrdd objawow
mieszanych” (II1), przynajmniej jednego z kazdej grupy (A, B, C)

(MR), tomografia komputerowa (CT), kapilarosko-
pial

— elektrofizjologiczne [elektrokardiograficzne (EKG),
elektromiograficzne (EMG), elektroencefalograficz-
ne (EEG)],

— badanie histopatologiczne wycinka skérno-mies-
niowego,

— biochemiczne,

— serologiczne (ocena obecnosci przeciwciat przeciw-
jadrowych w immunofluorescencji posredniej oraz
testem ELISA lub Western-blot, przeciwciat specy-
ficznych dla MCTD: anty-U1-RNP).

Zakres koniecznej diagnostyki w zaleznosci od zaje-
tego narzadu lub uktadu przedstawiono w tabeli ll.

Algorytm postepowania terapeutycznego

Opieke medyczna nad chorymi na MCTD powinni
przede wszystkim sprawowac reumatolodzy, we wspot-
pracy z lekarzami innych specjalnosci, zaleznie od zaje-
tego uktadu/narzadu. Leczenie powinno mie¢ na celu
jak najlepsza opieke i musi sie opiera¢ na wspdlnej de-
cyzji pacjenta i lekarza. Leczenie powiktah narzadowych
MCTD (np. PAH, owrzodzenia palcow w przebiegu ciez-

kiego objawu Raynauda) jest kosztowne i wymaga le-
czenia w wysokospecjalistycznych osrodkach.

Ustalajac plan leczenia chorego na MCTD, powinno
sie uwzgledni¢ przede wszystkim objawy aktywnego za-
palenia w poszczeg6lnych uktadach i narzadach oraz po-
wiktania narzadowe zagrazajace zdrowiu i zyciu pacjenta.
Waznym aspektem w terapii choroby tkanki tacznej jest
przewlekta glikokortykosteroidoterapia, obarczona duza
liczba dziatah niepozadanych. Nalezy pamieta¢ o stoso-
waniu najmniejszych skutecznych dawek glikokortykoste-
roidow i o redukowaniu ich dawki wraz z poprawa klinicz-
na. Pomocna w tym zakresie jest takze terapia taczona
z lekami immunosupresyjnymi. Z uwagi na niekorzystny
wptyw na rokowanie w MCTD powiktah miazdzycy, PAH
oraz zakazen nalezy zwroci¢ szczegbdlng uwage na profi-
laktyke i leczenie w tym zakresie. Zasady postepowania
terapeutycznego w zaleznosci od objawéw klinicznych
przedstawiono w tabeli lll.

Zasady monitorowania chorych

Zasady monitorowania chorych na MCTD w codzien-
nej praktyce lekarskiej przedstawiono w tabeli IV.
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Tabela Ill. Postepowanie diagnostyczne i terapeutyczne u chorych na MCTD [7]

Diagnostyka

Leczenie

Zajecie uktadu miesniowo-szkieletowego

bél/zapalenie stawow

USG, RTG zajetych stawéw
bél/zapalenie migsni
kontrola CK, AspAT, AIAT, LDH
EMG

badanie histopatologiczne
wycinka skorno-miesniowego

osteoporoza
bilans Ca/P
densytometria

w bélu stawéw, miesni: NLPZ (ryzyko aseptycznego meningitis)

w tagodnym nienadzerkowym zapaleniu stawdw: NLPZ

w przewlektym zapaleniu stawdw: mate dawki GKS przez krétki czas, leki
antymalaryczne

w destrukcyjnym zapaleniu stawdw postepowanie jak w RZS (MTX, gdy zachodzi
nietolerancja LEF), z wyjatkiem leczenia inhibitorami TNF (ryzyko indukcji/zaostrzenia
autoimmunogennosci)

zapalenie miesni: postepowanie jak w zapaleniu wielomiesniowym (prednizolon 0,5-1,0
mg/kg m.c. na dobe, MTX lub AZA, w przypadku nieskutecznosci lub ciezkiego przebiegu:
duze dawki/pulsy GKS + AZA + MTX, ew. dodac IVIG)

osteoporoza: suplementacja Ca/wit. D, profilaktyka i leczenie zgodnie z aktualnymi
rekomendacjami

uzupetnieniem farmakoterapii w zajeciu narzadu ruchu jest rehabilitacja

Zajecie uktadu sercowo-naczyniowego

zapalenie osierdzia/miesnia
sercowego

RTG klatki piersiowej

EKG

badanie echokardiograficzne
serca

MR/CT serca

objaw Raynauda
kapilaroskopia watéw
paznokciowych

USG metoda Dopplera

w zaburzeniach krazenia
obwodowego

PAH

EKG

RTG klatki piersiowej

EKG metoda Holtera
6-minutowy test chodu

z pulsoksymetrig

badanie czynnosciowe ptuc
zDLCO

badanie echokardiograficzne
serca

stezenie NT-proBNP i troponin
cewnikowanie prawego serca
wspbtpraca z kardiologiem

w zapaleniu osierdzia NLPZ lub GKS ok. 20 mg/dobe (w przeliczeniu na prednizon) przez
krétki czas; tamponada — drenaz przezskérny lub chirurgiczny

w zapaleniu miesnia sercowego: GKS 1,0 mg/kg m.c. lub w ciezkich przypadkach zacza¢
od pulséw i.v. 0,5-1,0 MP przez 3 dni; w nawrotach doda¢ AZA, MMF lub CYC (uwaga na
kardiotoksycznos¢ CYC i digoksyny)

objaw Raynauda: postepowanie jak w twardzinie uktadowej;

modyfikacja stylu zycia (unikanie ekspozycji na zimno i urazéw palcow;

ciepte rekawiczki i buty; zakaz palenia papieroséw; unikanie stosowania
sympatykomimetykéw)

leki —antagonisci kanatu wapniowego z grupy dihydropirydyny: nifedypina, felodypina,
amlodypina; antagonista receptora AT — losartan; pentoksyfilina; fluoksetyna

w przypadku owrzodzen palcéw/martwicy — wlewy prostaglandyny i analogéw: iloprost,
alprostadyl; inhibitory PDES5: sildenafil, wardenafil, tadalafil; leki przeciwzakrzepowe

i antyagregacyjne; antybiotyki; zaopatrzenie chirurgiczne

w opornych przypadkach sympatektomia farmakologiczna lub chirurgiczna
profilaktyka nowych owrzodzen — antagonista receptora endoteliny — bosentan

TNP: postepowanie jak w twardzinie uktadowej (inhibitory kanatu wapniowego;
inhibitory PDE5; antagonisci receptora endoteliny; prostacyklina i analogi; leki
przeciwzakrzepowe i antyagregacyjne)

skutecznos¢ CYC i GKS jako pierwszej linii leczenia u chorych z I/1l klasg NYHA

leczenie chirurgiczne (septostomia); przeszczep ptuc i/lub serca

Zajecie uktadu oddechowego

choroba $rédmiazszowa ptuc

RTG klatki piersiowej
badania czynnosciowe ptuc
zDLCO

6-minutowy test chodu

z pulsoksymetrig

biopsja ptuca z badaniem
histopatologicznym

badanie echokardiograficzne
serca

wspotpraca z pulmonologiem

w zapaleniu optucnej: NLPZ lub GKS ok. 20 mg/dobe (w przeliczeniu na prednizon) przez
krotki czas

choroba $rédmiazszowa ptuc (patrz tab. IV):

posta¢ samoograniczajaca — nie wymaga farmakoterapii; monitorowac w celu oceny
progresji choroby

postac ciezka, postepujaca — stosowac leczenie modyfikujace przebieg choroby: GKS

1,0 mg/kg m.c. lub pulsy i.v. MP oraz CYC p.o. lub i.v.; leczenie podtrzymujace — AZA,
MME, takrolimus
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Tabela Il cd.

Diagnostyka

Leczenie

Zajecie skory i bton sluzowych

biopsja skéry z badaniem
histopatologicznym
wsp6tpraca z dermatologiem

w objawach podobnych do TRU unika¢ ekspozycji na stofice, stosowac fotoprotekcje;
leki antymalaryczne, miejscowo GKS

w objawach skérnych podobnych do twardziny — MTX

w objawach suchosci: nawilzajace krople do oczu, takrolimus miejscowo w nasilonej
suchosci oczu; profilaktyczna opieka stomatologiczna; nawilzanie skory; leki
antymalaryczne

Zajecie przewodu pokarmowego

» gbrnego odcinka przewodu
pokarmowego (choroba
refluksowa, dysfagia, zwezenie
przetyku)

RTG przetyku z barytem
gastroskopia
manometria przetyku

¢ dolnego odcinka przewodu
pokarmowego
(biegunki z objawami zespotu
ztego wchtaniania, zaparcia,
nietrzymanie gazow i stolca)
kolonoskopia
manometria anorektalna
badanie bakteriologiczne

w zapobieganiu i leczeniu zaburzeh motoryki i funkcji zwieraczy przetyku w MCTD
Srednie dawki GKS s3 skuteczniejsze niz w twardzinie

w objawach dyspeptycznych: spanie z podwyzszonym zagtéwkiem, zakaz palenia
papierosow, redukcja masy ciata, unikanie kofeiny; wykluczenie zakazenia H. pylori
w refluksie Zotadkowo-jelitowym: IPR antagonisci kanatéw wapniowych,
antycholinolityki

w zaparciach obowigzuje dieta bogatoresztkowa, zwiekszona podaz ptynéw

i systematyczna aktywnos¢ fizyczna; metoklopramid

nadmierny rozwdj flory jelitowej, zespoty ztego wchtaniania wymagaja leczenia
antybakteryjnego (tetracykliny, erytromycyna) i dietetycznego (zywienie pozajelitowe)
w warunkach szpitalnych

Zajecie uktadu nerwowego

badanie neurologiczne

EMG

EEG

MR/CT mézgu i rdzenia
badanie psychologiczne

naczyniopochodny bél gtowy moze ustgpi¢ po NLPZ, matych dawkach tréjcyklicznych
lekéw antydepresyjnych lub po selektywnych inhibitorach wychwytu serotoniny
stosowane od niedawna w leczeniu migreny tryptany (selektywni agonisci receptora
5-HT1B/D) moga nasili¢ kurcz naczyn i objaw Raynauda

po duzych dawkach NLPZ stwierdza sie niekiedy zaostrzenie bélu gtowy badz
wystapienie aseptycznego zapalenia opon mézgowo-rdzeniowych

w neuropatii nerwu tréjdzielnego stosuje sie leki przeciwbélowe, antydepresyjne oraz
przeciwdrgawkowe

Zajecie nerek

badanie ogdlne moczu,

stezenie kreatyniny/GFR, albumin
W surowicy

USG nerek

biopsja nerki

wspbtpraca z nefrologiem

w btoniastym ktebuszkowym zapaleniu nerek w zaleznosci od stopnia nasilenia
biatkomoczu mozna zastosowac jedynie ACEl lub dotgczy¢ GKS z MMF lub CYC; Scista
kontrola NT, leczenie hipolipemiczne i antykoagulacja

w kryzie nerkowej obowigzujg zasady stosowane w twardzinie uktadowej — ACElI

w duzych dawkach lub antagonisci receptora AT-1

Zajecie uktadu krwiotwérczego

morfologia krwi obwodowej
punkcja szpiku

odczyn Coombsa
gospodarka zelazem
witamina B,,/kwas foliowy
wsp6tpraca z hematologiem

tagodne, takie jak niedokrwistos¢ czy leukopenia, ustepuja po leczeniu zmniejszajacym
aktywnos¢ choroby; nalezy sprawdzi¢ przyczyny niedoborowe

w ciezkich przypadkach autoimmunologicznej niedokrwistosci lub matoptytkowosci
duze dawki GKS (1,0 mg/kg m.c. na dobe w przeliczeniu na prednizon)

w opornych przypadkach IVIg danazol, rytuksymab, rozwazy¢ splenektomie

ACEl = inhibitory enzymu konwertujgcego angiotensyne; AIAT — aminotransferaza alaninowa; AspAT — aminotransferaza asparaginiano-
wa; AT-1 - receptor angiotensyny typu 1; AZA — azatiopryna; CK — kinaza kreatynowa; CT —tomografia komputerowa; CYC — cyklofosfamid;
DLCO - zdolnos¢ dyfuzji tlenku wegla; EEG — elektroencefalografia; EKG — elektrokardiografia; EMG — badanie elektromiograficzne;

GKS — glikokortykosteroidy; 1VIg — dozylne immunoglobuliny; IPP — inhibitory pompy protonowej; LDH — dehydrogenaza mleczanowa;
LEF - leflunomid; MTX — metotreksat; MMF — mykofenolan mofetylu; MP — metyloprednizolon; MR — rezonans magnetyczny; NLPZ — nie-
steroidowe leki przeciwzapalne; NT — nadcisnienie tetnicze; NT-proBNP — N-koncowy fragment (pro)peptydu natriuretycznego typu B;

PAH — tetnicze nadcisnienie ptucne (pulmonary arterial hypertension); PDE5 — fosfodiesteraza typu 5; 5-HT1B/D — receptory 5-hydroksy-
tryptaminowe typu 1 B/D; RTG — rentgenogram; TNF — czynnik martwicy nowotworu; USG — ultrasonografia
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Tabela IV. Zasady monitorowania chorych na MCTD [wg 7-11]

Zalecenie Jak czesto?

1. Standardowe badanie lekarskie oraz dodatkowo ocena: na kazdej wizycie
— aktywnosci choroby (na podstawie objawdw klinicznych, badan laboratoryjnych)

—jakosci zycia (SF-36 i/lub 0-10 VAS — ogdlna ocena pacjenta)

— choréb towarzyszacych, reakcji polekowych

— uszkodzenia w przebiegu choroby raz na rok

2. Ocena czynnikdw ryzyka sercowo-naczyniowego: na pierwszej wizycie

— palenie papieroséw, incydenty sercowo-naczyniowe, aktywnos¢ fizyczna, doustna i wizycie kontrolnej
antykoncepcja, terapia hormonalna, wywiad rodzinny choroby sercowo-naczyniowe;] €O najmniej raz na

—kontrola stezenia cholesterolu i glikemii we krwi rok; czesciej, jesli sa

— kontrola RR, BMI (i/lub zmierzenie obwodu pasa) podawane GKS

3. Ocena czynnikéw ryzyka innych choréb towarzyszacych
» Osteoporoza na kazdej wizycie
—kontrola wtasciwego przyjmowania preparatéw wapnia i witaminy D
—zalecenie aktywnosci fizycznej i rzucenia palenia papieroséw
— badanie osteoporozy przesiewowe i kontrolne: a) u kobiet w okresie pomenopauzalnym*,
b) u chorych leczonych GKS lub lekami redukujgcymi BMD*
* Nowotwory

—badania przesiewowe takie jak dla populacji ogélnej, tacznie z badaniem cytologicznym™

4. Ryzyko zakazen
—nalezy wykona¢ badania przesiewowe w kierunku: na pierwszej wizycie i/lub
* HIV, jesli wystepuja u pacjenta czynniki ryzyka jesli wystepuja wskazania
* HCV, HBYV, jesli wystepuja u pacjenta czynniki ryzyka, szczegélnie przed immunosupresja
(rowniez przed glikokortykoterapia)
« gruzlicy*, szczegodlnie przed immunosupresja (réwniez przed glikokortykoterapia)
* CMV, u wybranych pacjentéw
—w MCTD wystepuje duze ryzyko zakazen, rekomendowana metoda profilaktyki sa szczepienia
—zdecydowanie zacheca sie do stosowania inaktywowanych szczepionek (gtéwnie przeciw
wirusowi grypy i pneumokokom) u chorych leczonych immunosupresyjnie; szczepienia nalezy
wykonywaé wtedy, gdy choroba jest nieaktywna; w stosunku do innych szczepien zaleca sie
rozwazenie indywidualnego bilansu korzysci i ryzyka
—zaleca sie statg ocene ryzyka zakazenia, biorgc pod uwage obecnos¢: ciezkiej neutropenii na kazdej wizycie
(< 500 komarek/ul), ciezkiej limfopenii (< 500 komarek/ul), mate stezenie 1gG (< 500 mg/dl)

5. Czestos¢ wizyt kontrolnych co 6-12 miesiecy
— jesli nie stwierdza sie cech aktywnosci MCTD, objawdw uszkodzenia, choréb towarzyszacych;
na wizytach zwréci¢ uwage na badania profilaktyczne

6. Kontrola wynikéw badan laboratoryjnych
—immunologicznych: autoprzeciwciat ANA, anty-dsDNA, anty-Ro, anty-La, anty-U1-RNR na pierwszej wizycie
anty-Sm, aPL, C3, C4
—ponowna kontrola wczesniej negatywnych wynikéw
a) aPL: przed planowang ciazg, zabiegiem chirurgicznym, transplantacja, zastosowaniem lekéw
zawierajgcych estrogeny
lub jesli wystgpity nowe objawy neuropsychiatryczne badZ naczyniowe
b) anty-Ro i anty-La: przed planowana ciaza
c) anty-U1-RNP moga stanowi¢ dowdd aktywnosci/remisji choroby
—innych badan: co 6-12 miesiecy, jesli
morfologia krwi, OB, CRP steZenie albumin w surowicy, stezenie kreatyniny w surowicy/GFR, choroba nie jest aktywna
badanie ogdlne moczu, CK, AspAT, AIAT, kapilaroskopia oraz innych badan w zaleznosci od
obrazu klinicznego
—jesli stosowane jest specyficzne leczenie, nalezy dodatkowo monitorowac zgodnie z zaleceniami
zawartymi w odpowiedniej charakterystyce produktu leczniczego
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Tabela IV cd.

Zalecenie Jak czesto?

7. Monitorowanie zajecia narzadéw wewnetrznych
A. Choroba $rédmiazszowa ptuc [10]

U kazdego chorego z nowo rozpoznang MCTD wskazane sg badania przesiewowe: na pierwszej wizycie oraz
— RTG klatki piersiowej o 3—6 miesiecy (w celu
—badania czynnosciowe ptuc z DLCO, oceny progresji choroby)
Jesli wyniki tych badan sg prawidtowe, nalezy je powtérzy¢, gdy wystapia nowe objawy

chorobowe

Jesli wyniki tych badan sg nieprawidtowe, wykona¢ HRCT klatki piersiowej

Zalecana wspétpraca z pulmonologiem

W przypadku wskazan wykonaé: echokardiografie serca, 6-minutowy test chodu

z pulsoksymetrig, stezenie NT-proBNR troponiny, biopsja ptuca z badaniem histopatologicznym

W postaci samoograniczajacej sie, bez objawdw klinicznych (rozlegtos¢ zmian w HRCT< 10% co 3-6 miesiecy
i/lub FVC > 75% i/lub DLCO > 65%) (zob. tab. II1) pod katem progresji
W postaci ciezkiej, postepujacej (rozlegtos¢ zmian w HRCT > 10% i/lub FVC < 5%, i/lub DLCO co 3 miesigce pod katem
< 65%) (zob. tab. I11) skutecznosci leczenia
B. Tetnicze nadcisnienie ptucne (PAH) [11]
Zalecany skrining jedynie u chorych z objawami takimi jak w twardzinie (t]. sklerodaktylia, na pierwszej wizycie

typowe zmiany w kapilaroskopii i typowy profil autoprzeciwciat):
badania czynnosciowe ptuc z DLCO

badanie echokardiograficzne serca

stezenie NT-proBNP

Jesli wyniki tych badan sg prawidtowe, powtérzy¢ badania czynnosciowe ptuc z DLCO i echo raz na rok
serca
Powtérzy¢ badania czynnosciowe ptuc z DLCO, echokardiografie serca i NT-proBNP jesli wystapia nowe

objawy chorobowe
Jesli wyniki tych badan sg nieprawidtowe, skierowa¢ chorego do dalszej diagnostyki i opieki
kardiologicznej (cewnikowanie prawego serca — obowigzkowe do rozpoznania PAH)
C. Zmiany skérne i na btonach $luzowych
— powinny zosta¢ ocenione jako: specyficzne dla tocznia, specyficzne dla twardziny, specyficzne
dla DM, polekowe
— powinny by¢ ocenione pod wzgledem aktywnosci i uszkodzenia
D. Zajecie nerek

Badanie ogdlne moczu z osadem moczu, biatkomocz dobowy, stezenie kreatyniny, GFR, na pierwszej wizycie
Przy podejrzeniu nefropatii: USG nerek, rozwazy¢ biopsje nerki lub czesciej, jesli wystapia
E. Objawy neuropsychiatryczne wskazania
—nalezy ukierunkowa¢ wywiad chorobowy na objawy neuropsychiatryczne, takie jak: drgawki, na kazdej wizycie
parestezje, dretwienie, ostabienie, bél gtowy, padaczka, depresja, zaburzenia funkcji
poznawczych
8. Badanie oczu u chorych leczonych GKS lub LA* na pierwszej wizycie
—u chorych leczonych GKS z duzym ryzykiem jaskry lub zaémy kontrola zgodnie
z decyzja okulisty
—u chorych leczonych LA i z matym ryzykiem powiktan kontrola za 5 lat,
nastepnie raz na rok
— u chorych z duzym ryzykiem powiktan (wiek > 60 lat, degeneracja plamki z6ttej, dystrofia raz na rok

siatkéwki, otytos¢, choroba watroby, niewydolnos¢ nerek, terapia LA > 5 lat, dobowa dawka
HCQ > 6,5 mg/kg m.c.** lub CQ > 3 mg/kg m.c.**)

*Zgodnie z obowiqzujgcymi zaleceniami;

**mg/kg prawidtowej masy ciata;

AIAT — aminotransferaza alaninowa; ANA — przeciwciata przeciwjgdrowe; aPL — przeciwciata antyfosfolipidowe; AspAT — aminotrans-
feraza asparaginianowa; BMI — wskaznik masy ciata (body mass index); GKS — glikokortykosteroidy; BMD — wskaznik gestosci mi-
neralnej kosci (bone mineral density); CK — kinaza kreatynowa; CMV — cytomegalowirus; CRP — biatko C-reaktywne; CQ — chlorochina;
(3, C4 — sktadowe dopetniacza; DLCO — zdolnos¢ dyfuzji tlenku wegla; EMG — badanie elektromiograficzne; FVC — natezona pojemnosc
zyciowa; GFR — wskaznik filtracji ktebuszkowej (glomerular filtration rate); HBV — wirus zapalenia wqtroby typu B (hepatitis B virus);
HCQ — hydroksychlorochina; HIV — ludzki wirus uposledzenia odpornosci (human immunodeficiency virus); HCV — wirus zapalenia watroby
typu B (hepatitis C virus); HRCT — tomografia komputerowa o wysokiej rozdzielczosci (high resolution computed tomography); LA — leki
antymalaryczne; NT-proBNP — N-koncowy fragment (pro)peptydu natriuretycznego typu B; OB — odczyn Biernackiego; RR — cisnienie tetni-
cze; SF— kwestionariusz oceny jakosci zycia (Short Form Health Survey), VAS — wizualna skala analogowa (visual analogue scale)
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