KAZUISTIKY | 319

Atypicka forma Goodpastureovy nemoci
Tab. 1. Dynamika laboratornich a klinickych parametrd pacienta
31.1.2022 16.2.2022 2.5.2022 1.8.2022 2.3.2023 2.3.2023
pred HD po HD

urea 16 33 194 23 29 87
mmol/I
kreatinin 444 673 791 1085 113 459
pmol/I
CKD-EPI 0,22 014 0 0,08 0,07 —
ml/s
i 157 2,03 2,16 1,96 248 091
mmol/I
K

41 35 58 41 43 36
mmol/I
pH 734 — 739 733 73 —
HCO3 26,1 — 251 23,1 20,7 —
mmol/I
13 -0,3 — 0,6 -24 -5 —
mmol/I
. 56 47 48 63 67 —
g/l
1) 28 26 31 44 47 -
g/l
T2 2000 1750 1000 820 800 -
ml/den
:;wt"“t 104 100 91 88,5 86 —

HD — hemodialyza, BE - base excess, CB - celkovd bilkoving, alb — albumin

33 mmol/l, kreatinin 670 pmol/l) a nutnosti provedeni prvni akutni
hemodialyzy. Dalsi pribéh komplikuje rozvoj heparinem indukované
trombocytopenie (HIT) 2. typu pfi poklesu hladiny trombocytl z pU-
vodnich 131 x 10%1 na 58 x 10%/1. HIT byla stanovena screeningem pro-
tilatek IgG proti komplexu heparinu a destickového faktoru 4 (metoda
ELISA-HIT). Déle konfirmacni vysetfeni potvrdilo HIT excesivni agregaci
trombocytd v pfitomnosti heparinu. Jiz po pozitivité screeningu HIT
byl nadroparin nahrazen pentasacharidem fondaparinuxem. Vyloucena
byla Zilni trombdza dolnich koncetin kompresni ultrasonografii jakozto
Castad komplikace HIT. Pro trombocytopenii bylo nutné odlozit 2. pulz
cyklofosfamidu a redukovat jeho davku na 10 mg/kg, tzn. celkem bylo
podano 1000 mg. Po vysazeni nizkomolekuldrniho heparinu a redukci
cyklofosfamidu doslo k postupnému nardstu trombocytd se stabilizaci
hodnot. Progredujici retence dusfkatych katabolitd a zndmky hyper-
hydratace vedly k zavedeni pravidelné intermitentni hemodialyzy 3x
tydné. Nasledujici dny hospitalizace jiz byly bez komplikaci. Pacient byl
propustén po 26 dnech s nastavenou chronickou medikaci zahrnujicf
prednison v redukénim schématu, antihypertenziva (perindopril, nit-
rendipin, urapidil a doxazosin), dale furosemid, antikoagulac¢ni profylaxi
fondaparinuxem, co-trimoxazol, omeprazol, atorvastatin a podpUrnou
terapii (vitamin D, vapnik, kyselina listov4, vitaminy skupiny B, esencidlni
aminokyseliny). Dispenzarizace pokracovala v nefrologické ambulanci
s podavanim 3.-6. cyklu cyklofosfamidu v dévce 1110 mg (redukce
davky na 12,5 mg/kg) kazdé 3 tydny. Postupné byly redukovany glu-
kokortikoidy na nutnou udrzovaci davku pfi plicnim postizenf 2,5 mg
prednisonu denné. Pacient byl nadale dependentni na hemodialyze
bez schopnosti restituce renalnich parametrd a dusikaté katabolity se
po 12 mésicich od diagndzy pohybovaly na hodnotach urea 22 mmol/I,
kreatinin 1130 umol/I. S ohledem na neustupujici hyperhydrataci trvala
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nutnost vyssich ultrafiltraci v prdbéhu hemodialyz. Tim doslo k rychlejsi
ztraté diurézy, kterd byla na podpore vysokodavkovanym furosemidem
pouze 600 ml/den.V pravidelnych odbérech jsou patrné zmény charak-
teristické pro chronické rendlni selhani, a to anémie (stabilni hodnoty
100-120 g/1), sekundéarni hyperparatyreéza (PTH 23 pmol/l, cut off 1,6-6)
a hyperfosfatemie 1,86 mmol/I. Hladina trombocytd kolem 150 x 10%/I
se jiz stabilizovala. Déle je pacient sledovan v ambulanci pro intersti-
cidIni plicni procesy. Kontrolnf zobrazovaci i funkeni vysetienf plic byla
bez zhorseni ndlezu. Od stanoveni diagnézy uz pacient nekoufil. Pro
nevratné selhdni ledvin u mladého pacienta bylo zahajeno vysetfovani
pfed zafazenim na Cekacf listinu k transplantaci ledviny. PFi trvajici ne-
gativité anti-GBM protildtek byl zafazen po 10 mésicich od stanoventi
diagnodzy na Cekaci listinu. Transplantaci kadaverézni ledviny nésledné
podstoupil bez komplikaci.

Diskuze

Goodpastureova nemoc se projevuje glomerulonefritidou charak-
teru RPGN s nefritickym syndromem a plicnimi hemoragiemi. Nefriticky
syndrom je zpUsobeny intraglomerularnim zanétem. Ten vede k posko-
zeni GBM a nésledné i glomerult. DUsledkem je hematurie a proteinurie.
Popisovand kazuistika ukazuje na atypicky pribéh, kdy se vyznamnost
proteinurie prezentovala nefrotickym syndromem. Ten dale zahrnuje
hypoproteinemii, hyperlipidemii a otoky. Dal$im atypickym pfiznakem
onemocnéni bylo jen mirné postizeni plic a také hypertenze. Ta byla
volum-dependentni pfi hyperhydrataci. Jeji vyznamnost byla nepfimo
zavisla na mite ultrafiltrace.

Inicidlné bylo v ramci diferencidlni diagnostiky dusnosti a otokd
dolnich koncetin pomysleno pfedevsim na srdecni a rendlni selhani.

Odlisenf jednotlivych typl kardiorendiniho syndromu je ¢asto ne-
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