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Recidivujici asfykticka zastava obéhu - neobvyklad manifestace SLE

Tab. 1. Parametry funkéniho vysetieni plic a proteinurie pied imunosupre-
sivni terapii a po stabilizaci stavu. PouZité zkratky: n. h.: ndlezité hodnoty; IVC:
inspiracni vitdini kapacita; FEV1: usilovné vydechnuty objem za 1 sekundu;,
TLC: celkovd plicni kapacita

Pfi diagnoze Po lécbé
IvC 39%n.h. 80% n.h.
FEV 1 36%n.h. 73%n.h.
TLC 55%n.h. 79%n.h.
Proteinurie 931g/24hod. pod 40mg/24 hod.

v kontrolnich laboratornich vysetfenich trva regrese laboratornich
patologif veetné proteinurie a zlepseni parametrd funkeniho vysetreni
plic (Tab. 1). Nicméné pro nové diagnostikovanou trombocytopenii,
kterd je vyhodnocena jako nezddouci Uc¢inek imunosupresivni |é¢-
by, je mykofenoldt mofetil nahrazen azathioprinem. Po mésici nové
terapie byl v8ak stav pacientky komplikovan komunitni pneumoni,
kterd vyzadovala parenteraini antibiotickou terapii za hospitalizace. Po
této infekeni komplikaci byla opét navracena imunosupresivni terapie
mykofenolatem mofetilem. Pacientka pokracuje na této zavedené
udrzovaci terapii v ambulantnim rezimu dosud, tedy vice nez pét let
po primodiagnostice SLE.

Diskuze

Nejzadvaznéjsi z plicnich postizeni pfi SLE je akutni pneumonitida
s difuzni alveoldrni hemoragif (DAH). Tato patologie byla diagnosti-
kovéna ve vyse popsaném priipadu. Difuzni alveoldrni hemoragie je
projevem plicni vaskulitidy asociované s SLE. Je to vzacna, ale zdvazna
manifestace SLE, kterd je spojena az s 90% mortalitou. Tento projev
postihuje nicméné méné nez 5% nemocnych lupusem. Vice versa
az u 20% pacientd s difuzni alveoldrni hemorrhagii vede tento stav
k primodiagnostice SLE (3). Zadsadni je tedy zvaZzovat autoimunitn{
postizeni vzdy v piipadé difuzniho alveolarniho krvéacenf. Pro ¢asnou
diagnostiku s ur¢enim etiologie DAH ma podstatny vliv provedent
emergentni bronchoskopie s bronchoalveoldrnf lavazi (BAL). Pro DAH
je charakteristické progresivni hemorhagické zbarveni v nasledujicich
porcich BAL s cytologickym nalezem siderofagu. V rdmci diferencidlni
diagnostiky difuzni alveoldrni hemoragie je nutno primarné po-
myslet na ANCA-asociované vaskulitidy. Nej¢astéjsi pficinou DAH je
granulomatéza s polyangiitidou a mikroskopické polyangiitida, které
jsou etiologii témér poloviny vsech pfipadd DAH (1). Dalsimi ¢asty-
mi pficinami DAH je Goodpasturelv syndrom a SLE (4). Nej¢astéjsi

neinfekenf pficiny difuzni alveoldrni hemoragie shrnuje prehledova
tabulka (Tab. 2).

Pacienti se sekundarnim antifosfolipidovym syndromem (hyper-
koagula¢ni stav zpUsobeny autoprotildtkami proti koagula¢nim fakto-
ram, které obsahuji fosfolipidy) jsou ve vyssim riziku difuzni alveoldrnf
hemoragie, obzvlasté pokud nemaji anamnézu trombotické pfihody.
Tento fakt naznacuje, Ze se nejedna o komplikaci antikoagula¢ni terapie,
ale o vysledek dosud ne zcela objasnéného mechanismu cévniho po-
stizen( (5). Ve vyse popsaném pfipadé pacientky nebyly autoprotilatky
patognomické pro antifosfolipidovy syndrom (ACLA, anti 32-glyko-
protein |) detekovany.

Lécba tézkého postizeni plic pfi SLE je zalozena na podani intra-
vendznich kortikoidd, cyklofosfamidu, eventudiné plazmaferéze, ¢i
podani intravendznich imunoglobulinl (6). Kombinace kortikoterapie
a cyklofosfamidu se jevi jako nejoptimalng;jsi terapie DAH, ktera je
asociovana s nejvétsim prezitim téchto pacientt. Plazmaferéza je
|écebna strategie vyhrazend pro pacienty s DAH, u kterych nebylo
dosazené adekvétni terapeutické odpovédi terapif cyklofosfamidem
a kortikoidy (7).

Terapie intravendznimi imunoglobuliny (IVIG) byva indikovana u pa-
cientl s DAH az po selhédni predchozich terapeutickych moznosti. Dalsf
skupinou indikacf IVIG jsou pacienti s vaznym orgdnovym postizenim
pfi SLE, u kterych konkomitantné probihd infekce, je pfitomna hypo-
gammaglobulinemie, nebo je pfitomna autoimunitni trombocytopenie,
¢i autoimunitnf anémie (8).

U nasi pacientky byla, vzhledem k zavaznému multiorgdnovému
postizeni, zvolena pulzni terapie cyklofosfamidem v rezimu v dévce 1g
& 3 tydny s kortikoterapif. PFi velice dobré klinické odpovedi na zvolenou
terapii nebyla indikovana plazmaferéza ani podani IVIG. Celkem bylo
podéano 7 pulzd cyklofosfamidu, postupné byla detrahovana davka
kortikoidU, jak jiz bylo zminéno vyse. Velice uspokojivy klinicky stav
pacientky umoznil ¢asny pfevod na udrzovaci terapii mykofenolatem
mofetilem a malou davku kortikoidd, na které je pacientka stabilni do
dnesnich dnf.

Zavérem: komplexni pfistup v rdmci diferencidlni diagnostiky
nejasné etiologie rdznorodych potizi mdze adekvétni diagnostikou
predejit katastrofalnim fulminantnim staviim. Zejména pohled in-
ternisty mUze ¢asné rozlisit autoimunitni etiologii, rychle nasméro-
vat pacienta ke specialistovi a takto vyznamné sniZit riziko vazného

poskozeni zdravi.

Tab. 2. Nejcastesi neinfekeni piiciny difuzni alveoldrni hemoragie, typicky klinicky obraz a paraklinicky ndlez (9)

Pri¢cina DAH Typicka klinicka manifestace

Serologicky, histologicky nebo radiologicky nalez

SLE Zena, druhé/tieti decénium, rendini selhanf

ANA, anti-dsDNA, hypokomplementemie, depozita
imunokomplex dle rendIni biopsie

Granulomatoéza s polyangiitidou
dychacich

Muz, paté decénium, chronicky zanét hornich cest

c-ANCA, antiPR3, noduly na RTG/CT hrudniku, pauciimunitni
fokalné a segmentarné nekrotizujici glomerulonefritis

Mikroskopicka polyangiitida

Celkové nespecifické priznaky, pulmorendlni syndrom

p-ANCA, anti-MPO, negativni nalez rendIni biopsie

Goodpasturetv syndrom

Muz, druhé decénium, kufak, selhani ledvin,
hemoptyza/DAH, mikroskopickd hematurie

anti-GBM, C3, 1gG, line&rni imunofluorescence glomerularni
bazalni membrany

Antifosfolipidovy syndrom
potrat

Zena, anamnéza trombotickych pithod a/nebo

antikardiolipinové protildtky, anti 32-GP 1, lupus antikoagulans

Mitralni regurgitace/sten6za

dolnich koncetin

Anamnéza bolesti na hrudi, dusnost, perifernf otoky

elevace NTproBNP, zndmky méstnani v malém obéhu,
dilatace levé siné dle ECHO srdce
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