PYi pfijmu byl ndpadny bledy kolorit kiiZe, kterd byla bez patologic-
kych eflorescenci. Pacientka byla subfebrilni, méla sinusovou tachykardii,
hypertenzi se vstupnimi hodnotami TK 180/90 mm Hg. Byly pfitomny
téstovité otoky dolnich koncetin ke kolentm, jinak byl fyzikdIni ndlez
bez pozoruhodnosti. V laboratornim nalezu pfi pfijeti dominovala
vyznamna normocytarni anémie s hodnotami hemoglobinu 67 g/I,
déle pak rendinfinsuficience s hodnotami urey 11,5 mmol/l a kreatininu
173 umol/l, GF 0,52 ml/s/1,73 m? Vstupné byly podany 4 TU erymasy
a byl konzultovan hematolog vyslovujici podezfeni na mnohocetny
myelom, amyloidosu ¢i systémové onemocnéni pojiva. Na celotélovém
low-dose CT viak nebyly nalezeny osteolytické Iéze, v bioptickém
materidlu ziskaném z biopsie rekta nebyl nalezen amyloid a vysetfen{
kostni dfené nesvédcilo pro hematologickou malignitu. Po celou dobu
hospitalizace trvaly febrilie az 39 °C, a to zejména v nocnich a rannich
hodinédch, empiricky podana antibiotika byla bez efektu. Pro progresi
dusnosti a otokd dolnich koncetin byla zahdjena diureticka terapie,
korigovana hypertenze, pro hyperurikemii byl nasazen alopurinol.
Vzhledem k proteinurii 1,8 g/24 hodin, zvy3ené echogenité ledvin
pfi USG vysetieni a pozitivité ANA a anti ds-DNA protildtek vzniklo
podezreni na lupusovou nefritidu a pacientka byla prelozena k dalsf
diagnostice a terapii na nase pracovisté.

Zde pfi pfijeti v klinickém nalezu dominoval celotélovy exantém
a projevy vaskulitidy na DKK doprovazené otoky po kolena. Laboratorné
byla potvrzena progrese renalni insuficience (urea 15,4 mmol/l, kre-
atinin 204 pmol/l, GF 0,42 ml/s/1,73 m?), tézka hypalbuminemie
(19,7 g/1, norma 35-52 g/I), v moci zaznamenana proteinurie, mikro-
skopickd hematurie a pyurie, byla vysoka hladina NT-proBNP a CRP,
nevyrazné zvysend hladina LDH (4,47 pkat/l, norma 2,25-4,20 pkat/I).
Pretrvévala normocytarni anémie, hladina hemoglobinu po predchozi
transfuzni terapii dosahovala 97 g/I, pocty trombocytd byly v normé
(227 x 10%, norma 150-400 x 10%), nové byla pfitomna i vyraznéjsi lym-
fopenie 0,52 x 10° a pozitivita Coombsova testu bez zndmek aktivni
hemolyzy (opakované bez zachytu schistocytd v krevnich natérech,
sérové hladiny haptoglobinu a volného hemoglobinu v normé). Pro
klinicky zjevnou diagndzu systémového onemocnéni pojiva byla zaha-
jena terapie pulznimi glukokortikoidy v celkové davce 3 g, ndsledné pak
bylo pfistoupeno k provedeni biopsie ledviny. Na ultrazvukovém obraze
byly ledviny velikosti pfi horni hranici normy (vpravo 126 x 48 mm,
vlevo 126 x 54 mm) s vyssi echogenitou edématdzniho parenchymu.
Prekvapivé histologicky obraz lupusové nefritidé neodpovidal, v nalezu
byly pfitomny nekrézy glomerull s celuldrnimi ¢i fibroceluldrnimi srpky,
¢asti zachovalych glomeruld byly morfologicky prakticky normélni, bez
jednoznacnych proliferativnich zmén.Vimunofluorescencnim vysetrenf
nebyla nalezena depozita typickd pro SLE (v nékterych glomerulech
byly pfitomny stopy IgA; IgG a IgM negativni, stopy C1 a C3, stopy kappa
fetézcd, lambda negativni). Nalez dle morfologie a imunofluorescence
sveédci pro pauciimunni nekrotizujici glomerulonefritidu se srpky a ob-
razem vyrazné tubulointersticialni nefritidy (Obr. 1, 2). Hodnotitelna
muskuldrni arterie nebyla zastizena, v arteriolach byla vyjadrena fib-
rinoidni nekréza (Obr. 3). Na radiogramu hrudniku se nové objevily
retikulonodula¢nizmeény plicniho parenchymu, spirometrie prokazala
stfedné tézké snizenf transfer faktoru, na HRCT plic bylo popsdno
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Obr. 1. Glomeruly se segmentdini nekrézou (Cervend sipka) a s celuldrnim
srpkem (modrd sipka); barveni HE

Obr. 2. Glomerulus s celuldrnim srpkem (Cervend Sipka), v okoli glomerulu
je vintersticiu intenzivni zdnétlivy infiltrdt; barveni HE

Obr. 3. Arteriola s fibrinoidni nekrézou (Cervend Sipka); barveni HE

zesflenf interlobularnich sept, dilatace plicnich cév a vpravo lateroba-
zalné nevyrazny pruh konsolidace. Byly pfitomny i bilateralnf pleuralnf
vypotky, pfi echokardiografickém vysetfeni byl pfitomen i perikardi-
alnf vypotek. Vysledky imunologického vysetfeni potvrdily pozitivitu
ANA (homogennf typ), vysoké titry anti ds-DNA protilatek > 200 U/ml
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