ve tfeti dekadé s projevy postiZeni plic i ledvin. Druhym vrcholem je
sestd dekada, kdy se obvykle projevi jen postizenim ledvin (1). Poprvé
byl syndrom rendlniho selhani a plicnich hemoragii popsan americkym
lékafem Ernestem Goodpasturem v roce 1919 (2).V pffpadé souc¢asného
postizeniledvin a plic hovoiime o Goodpastureoveé nemoci. Terminem
Goodpasturellv syndrom je oznac¢ovéna skupina glomerulonefritid
charakteru RPGN s plicnimi hemoragiemi jakékoli geneze napt.i u sys-
témového lupusu, Behcetovy nemoci, revmatoidni artritidy a dalSich (3).
Patogeneticky mechanismus predstavuji autoprotilatky proti kolagenu
IV bazalni membrany glomerull (glomerular basement membrane,
GBM) a alveolt plic. Spektrum projevl onemocnéni je rlznorodé.
Zahrnuje jednak minoritni a méné agresivni formu s dobrou funkci
ledvin, lehkou hematurif a proteinurii bez plicniho poskozeni, ve veétsing
pfipadl se viak prezentuje jako RPGN a v 50-75 % byva doprovazena
plicni hemoragif. U pacientt s typickym obrazem antirenalni nefritidy
nebo Goodpastureovy nemoci Ize detekovat anti-GBM protilatky ve tfi-
dé IgG metodou ELISA. Nezbytny krok v diagnostice pfedstavuje biopsie
ledviny. Zde svételnou mikroskopif prokdzeme typicky histologicky
obraz. Tim je v zavislosti na ¢asnosti odbéru vzorkl segmentdinf az
difuzni proliferativni glomerulonefritida se srpky, nekrézami, pfipadné
az glomerulosklerézou ¢i intersticidlnf fibrozou. K potvrzenf definitivni
diagndzy pak slouzi imunofluorescence s priikazem linedrni pozitivity
IgG podél GBM (1, 3).

Z povahy onemocnéni vyplyva, ze zakladem terapie je imuno-
supresivni 1é¢ba v kombinaci s plazmaferézou. Pfi renalnim selhani
je nutné pfistoupit k ndhraddm funkce ledvin. Cilem 1écby je odstra-
néni cirkulujicich protilatek a prevence tvorby novych. V inicidIni fazi
jsou u vsech indikovény glukokortikoidy, cyklofosfamid a provedeni
plazmaferézy. Lé¢ba by méla byt zahdjena ¢asné jiz pii podezieni na
anti-GBM glomerulonefritidu v priibéhu prvnich 24 hodin bez ohledu
na dostupnost vysledku biopsie. Vyjimku z imunosuprese predstavujf
pripady, kdy jsou jiz glomeruly postiZzeny z vice nez 85 % srpky anebo
nad 50 % glomerulosklerézou a soucasné nedoslo k plicnimu poskozent.
Déle nema intenzivni imunosuprese opodstatnénf pfi plné rozvinutém
selhani ledvin a probihajici hemodialyze (4).

Observacni studie ukazuji, ze restituce rendlnich funkci je méné prav-
dépodobnd, pokud je uz v pocatku nemoci pfftomna oligurie s nutnostf

Obr. 1. Kolabovany glomeruldrni kapildrni trs pod celuldrnim srpkem
(sttibfeni, zvétseni 400x), archiv autord
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Atypicka forma Goodpastureovy nemoci

hemodialyzy, dale pfi hladiné kreatininu nad 500 umol/I a pfi pfitomnosti
velkého poctu srpkd v histologickém vysetteni. U pacientd s inicidlné ne-
zbytnou hemodialyzou byla schopnost zotaveni rendlnich funkci jen 8 %.
U pacientd s terminalnim renalnim selhanim Ize pfistoupit k transplantaci
ledviny pfi minimalné 6 mésic trvajici séronegativité. V opacném piipadé
hrozi relaps s rizikem rejekce Stépu az v 50 % pripadd (5).

Kazuistika

Devétatricetilety muz byl odeslan praktickym lékafem na ambulanci
urgentniho pfijmu Fakultni nemocnice Brno pro 10 dnd trvajici otoky
dolnich koncetin, pfirlstek na vaze 5 kg a ndmahovou dusnost. Doposud
se s ni¢im nelécil, neuzival zddnou chronickou medikaci. Neudaval
také uzivani analgetik ani vyzivovych doplfkd a v pracovnim prostfedf
nebyl exponovan inhala¢nim toxindm. Anamnesticky pfiznaval abuzus
20 cigaret denné po dobu vice nez 10 let. Pfi klinickém vysetieni byly
patrné bilaterdlni otoky dolnich koncetin do Urovné kolen bez jinych
zndmek kongesce. Z hodnot vitalnich funkci dominovala arteridini
hypertenze 180/90 mm Hg. Ve vstupnich laboratornich odbérech by-
la patrnd elevace dusikatych latek, urea 16 mmol/| a kreatinin 444
pumol/l, snizend celkova bilkovina 56 g/1 a albumin 28 g/I. V. mocovém
sedimentu byla pfitomnost bilkoviny i erytrocytd 3 arb. j, ostatni la-
boratorni parametry byly v normé. Pacient byl pfijat k dosetfeni na
internf kliniku. Vzhledem k hodnotdm dusikatych latek byl doplnén
ultrazvuk bficha vcetné urotraktu a pfi Udaji o ndmahové dusnosti
byl proveden zadopfednf rentgenovy snimek hrudniku. Obé zobra-
zovaci vysetieni neprokdzala patologické nélezy. Dalsim vysetfenim
byla zjisténa proteinurie 14 g/24 hod., hrani¢ni hladina cholesterolu
5mmol/l a vyssi hodnota triacylglycerolu 2,0 mmol/I. Dle dostupnych
anamnestickych, laboratornich i zobrazovacich vysetfeni byla stanovena
pracovni diagnéza neoligurického akutniho renéiniho selhani de novo
s nefrotickym syndromem. Pro arteridIni hypertenzi byla zahéjena
kombinovana terapie (perindopril, nitrendipin a doxazosin). Dale byla
podavéna diureticka terapie a profylaxe tromboembolické nemoci na-
droparinem. Pi terapii furosemidem byla diuréza zachovana v objemu
2750 ml/24 h. Po Uspésné korekci tlaku byla bez komplikaci provedena
rendlni biopsie. Histologické vysetreni vzorku prokazalo difuzni floridnf
srpkovitou glomerulonefritidu (Obr. 1, 2). Biopsii bylo zachyceno celkem

0br. 2. Okludujici srpek a pod nim zanikly glomerulus (barveni PA, zvétsent
200x), archiv autor(i
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