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Atypicka forma Goodpastureovy nemoci

16 glomeruld, z toho 2 globalné zaniklé. V 12 glomerulech byl pfito-
men okludujici celuldrni srpek a byla zachycena fokalné segmentélné
fibrinoidni nekréza kapildrnich trsd. Ve vysetfovaném vzorku byla pfi-
tomna fibréza intersticia do 20 %. Tubuly byly bez atrofie s lozisky mirné
dilatace s odloupanymi epiteliemi a simplifikaci epitelu, tedy obrazem
akutni tubuldrni nekrdzy. Prikaz cévnich zmén, jakozto zesflenf stény,
byl v oblasti arteriol. Imunofluorescencni vysetieni potvrdilo linedrnf
depozita IgG podél GBM (Obr. 3). V krvi byly detekovany anti-GBM pro-
tilatky s hodnotou 28 U/ml (norma do 20), ANA screening byl pozitivni
s titrem 200. Ostatni protilatky (ANCA, ENA, ACLA, APLA2R, dsDNA,
anti-32GP1) byly negativni. V rdmci screeningu infekce pred zahajenim
imunosuprese absolvoval pacient sérologické vysetienf hepatitid, HIV
a CMV s negativnim vysledkem. V dalSich krocich byl doplnén transto-
rakdIni ultrazvuk srdce a ultrazvuk rendlnich tepen, které neprokézaly
patologii. O¢ni vysetieni ukazovalo na obraz hypertenzni angiosklerézy.
CT (computed tomography) vysetfeni hrudniku zobrazilo bilateraini
difuznf centrilobuldrni denzity mléc¢ného skla (Obr. 4) jako nespecificky
nélez, ktery by mohl nasvédcovat poskozeni alveolu s obrazem difuzni
alveoldrni hemoragie (DAH). Proto bylo doplnéno komplexni plicni
vysetfeni v¢etné spirometrie, bodypletysmografie a CO-difuze, vie

Obr. 3. Linedrni zdvojovitd pozitivita IgG na GBM (imunofluorescence),
archiv autord

Obr. &. CT hrudniku - bilaterding difuzni centrilobuldrni denzity mlécného
skla, transverzdini fez — uroveri Th7 (se svolenim Kliniky radiologie a nukledrni
mediciny, FN Brno, MUDr. R. Bdrta)
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s fyziologickym vysledkem. Bronchoskopické vysetieni prokazalo fy-
ziologicky nalez sliznice s lehce zvyraznénou cévni kresbou bez makro-
skopického obrazu krvaceni. Analyza bunék z bronchoalveolarnflavaze
(BAL) v3ak potvrdila pfitomnost 96 % makrofagu, z toho 55 % siderofag,
tedy nalez svédcici pro DAH (Obr. 5). Po rychlém stanoveni definitivni
diagndzy z biopsie a pozitivity protilétek byla zahdjena kombinovana
imunosupresivnf terapie. Celkem byly podany tfi pulzy metylpredni-
solonu, kazdy v dévce 750 mg iv,, s naslednym pfevodem na per os
formu 80 mg prednisonu denné a postupnem snizovanim davky v na-
sledujicich tydnech. Za hospitalizace byl podén 1. pulz cyklofosfamidu
v ddvce 1200 mg. Nutnd byla redukce davky na 12,5 mg/kg s ohledem
na hladinu kreatininu. Podavani probéhlo standardné s uroprotekcf
prepardtem mesna. Dale byla indikovéna plazmaferéza. Celkem bylo
provedeno 5 vyménnych plazmaferéz v dennim rezimu, s primérnym
objemem vymény 5234 ml plazmy, tedy 1,25x TPV (total plasma volu-
me) pacienta. Substitu¢nim roztokem byl zvolen 5% albumin a smésna
lidska plazma. P¥i 1. plazmaferéze byl pomér substitu¢nich roztokd 1: 1
vzhledem k hypoalbuminemii. Po prvni plazmaferéze doslo k poklesu
fibrinogenu, a proto bylo nutné navyseni substitu¢niho roztoku plazmy.
V prébéhu imunosupresivni lé¢by byla poddvéna antibiotické profylaxe
pneumocystové pneumonie co-trimoxazolem. | pfes kombinovanou

lé¢bu s plazmaferézou dochézi k progresi renélnich parametrd (urea

Obr. 5. Ndlez siderofdg v bronchoalveoldrni tekuting, barveni May
Griinwald Giemsa, zvétseni 100X (se svolenim Ustavu patologie, FN Brno,
MUDr. V. Kubes)
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