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Difuzni alveoldrni hemoragie jako Zivot ohroZujici manifestace nové diagnostikované granulomatdzy s polyangiitidou navazujici na infekci covid-19 - kazuistika

probiha bez pfispéniimunokomplexd. Autoprotildtky byvaji zaméfeny
proti serinové proteindze 3 (c-ANCA) nebo myeloperoxidéaze (p-ANCA).
Mezi zéstupce AAV nalezi granulomatdza s polyangiitidou (GPA), eo-
sinofilni granulomatdza s polyangiitidou (EGPA) a mikroskopickd po-
lyangiitida (MPA).

Granulomatoéza s polyangiitidou (GPA) je vaskulitida vyznacujici
se ptitomnostf protildtek proti proteindze 3 (PR3), c-ANCA, postihuje ze-
jmeéna malé cévy. Je typicka triddou priznakd — nekrotizujici vaskulitidou
postihujici hlavné malé cévy v plicich; srpkovitou fokdIné-segmentaini
nekrotizujici glomerulonefritidou (GN) a nekrotizujicimi granulomy nej-
¢asté&ji v hornich cestach dychacich, které mohou destruovat kosténé
struktury orbit ¢i nosu. Tato choroba mize byt doprovazena fadou
dalsich projevd, jako je postiZzenf ocnich struktur a centralniho i peri-
ferniho nervového systému, stfev, pankreatu a klize ¢i celkové priznaky.
Incidence onemocnéni je kolem 7 az 12 pfipadl na 1 milion za rok se
zvysujici se tendenci. Prevalence je v Evropé od 20 do 150 pacient(
na 1 milion obyvatel s vy3sim zastoupenim v severskych zemich (1).

Soucasna klasifika¢ni kritéria GPA jsou ddna doporucenim ACR
(American College of Rheumatology, Americka revmatologicka kolej)
/ EULAR (The European Alliance of Associations for Rheumatology,
Evropska liga proti revmatismu) z roku 2022 a jsou nésledujici: epistaxe,
nazéIni krusty nebo ucpany nos (+3); postizeni chrupavky (+2); pfevodnf
nebo senzorineurdlni ztrata sluchu (+1); pozitivita ANCA nebo PR3 (+5);
plicni uzly, hmota nebo kavitace (+2); granulom nebo obraz tzv. giant

Obr. 1. Rozsev koznich vaskulitickych eflorescenci na dolnich koncetindch
43leté nemocné s granulomatézou s polyangiitidou a difuzni alveoldrni
hemoragif (archiv autorky)
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cell na biopsii (+2); zadnét nebo konsolidace nosnich/paranazalnich
dutin (+1); pauci-imunitni GN (+1); pozitivita perinukledrni ANCA nebo
antimyeloperoxidazy (-1); a pocet eosinofild > 1 x 10%/litr (-4). Klasifikacnf
kritéria splfiuje pacient s kumulativnim skére > 5 bodU (2).

Difuzni alveolarni hemoragie (DAH) je stav vyznacujici se Uni-
kem krve z plicnich cév do alveold, nezfidka vede k akutnimu ohrozent
Zivotnich funkci az respira¢nimu selhani. DAH mdze mit mnoho pficin.
Napfiklad Bradna a kol. zkoumali soubor 32 pacientl s DAH, z toho
u 18 slo o vaskulitidy, dal$imi pficinami byly Sjogrendv syndrom, systé-
mova sklerodermie, syndrom s anti-GBM protildtkami (Goodpasterv
syndrom) nebo rychle progredujici GN. Plicni hemoragie byla prvnim
projevem onemocnéni u tfetiny ze sledovanych pacientd (3). Prevalence
DAH napfi¢ vaskulitidami je rdznd; od 0—4 % u EGPA pfes 8-18 % u GPA
aZ po 12-29 % u MPA. Pro srovnani prevalence DAH u systémového
lupusu je 2-5 %, zatimco u Goodpasterova syndromu je az 10 % (4, 5).

Tento stav nevznikad pouze pfi vaskulitidach ¢i autoimunitnich cho-
robéch. Z neimunologickych pfic¢in Ize uvést napfiklad aspirace cizich
téles ¢i tekutin, infekce (chfipka, covid-19 (6-8)), nédory plic a plicni
metastazy, poruchy koagulace (trombocytopenie, diseminovana intra-
vaskularni koagulopatie), srde¢ni selhdni, vliv toxint a nékterych léka.

K diagnostice DAH mUze napomoci klinicky obraz hemoptyzy
adudnosti. Laboratorné byvé nalez anemizace. Dle vysledk( studie od
Quaderelli S. a kol. zahrnujici 39 pacientl s prokdzanym imunitné zpro-
stfedkovanym DAH se hemoptyza vyskytovala pouze u 30 nemocnych
(76,9 %), zatimco anemizace s poklesem hemoglobinu o 10 az 30 g/I
u 100 % (9). Radiograficky obraz je charakterizovan nalezem bilateralnich
infiltraci, CT ¢i HRCT (vypocetni tomografie, vypocetni tomografie s vy-
sokym rozlisenim) nalezem opacit mlé¢ného skla (Ground-glass opacity,
GGO), ktery mUze svédcit nejen pro zvysenou alveoldrni ndpl, ale také
napriklad pro fibrézu ¢i neoplazii. Invazivni diagnostickou metodou je
bronchoskopie s bronchoalveoldrni lavazi (BAL).

Prognosticky je DAH vzdy vcelku zavaznou manifestaci. Umrtnost
za hospitalizace je bez ohledu na etiologii DAH vysokd, udadvana od 20

0br. 2. Radiografické vysetieni plic pacientky s ndlezem masivni bilaterdini
infiltrace (archiv autorky a Kliniky radiologie FN Olomouc)
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