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Pulmo-rendlni syndrom

Pulmo-renalni syndrom

Zdenka Hruskova, Vladimir Tesaf
Klinika nefrologie 1. LF UK a VFN v Praze

Pulmo-rendlni syndrom je definovan jako soucasny vyskyt plicniho (krvaceni do plic) a renélniho postizeni (s typickym nalezem
sprkovité nekrotizujici rychle progredujici glomerulonefritidy). Jeho pfi¢inou jsou autoimunitni onemocnéni, nejcastéji ANCA-
-asociované vaskulitidy a anti-GBM (glomerularni bazalni membréana) choroba. Pro pfiznivou prognézu pacientd je zasadni
véasné stanoveni spravné diagndzy a neprodlené zahdjeni terapie. Terapii volby jsou dodnes zejména vysokodavkované
kortikosteroidy a cyklofosfamid, obvykle spolu se sou¢asnym provedenim plazmaferéz. Mezi novéjsi lé¢ebné alternativy patfi

vyvy

predevsim rituximab, i kdyZ zkusenosti s jeho vyuzitim u nejtézsich pfipadd pulmo-renalniho syndromu jsou relativné omezené.
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Pulmonary-renal syndrome

Pulmonary syndrome is defined by occurrence of lung involvement (alveolar haemorrhage) in association with renal failure
(with a typical crescentic necrotizing rapidly progressive glomerulonephritis). It is caused by an autoimmune disease, most fre-
quently ANCA-associated vasculitides and anti-GBM (glomerular basement membrane) disease. Early establishment of the right
diagnosis and immediate treatment are crucial for favourable prognosis of the patients. First choice therapy includes high-dose
corticosteroids and cyclophosphamide, usually with plasma exchange added. Newer therapeutic possibilities include especially
rituximab even though there is limited experience with its use in the settings of the most severe cases of pulmonary syndrome.

Key words: ANCA, anti-glomerular basement membrane (anti-GBM) antibodies, diffuse alveolar haemorrhage, rapidly pro-
gressive glomerulonephritis, rituximab, vasculitis.

Uvod - definice
Pulmo-renaini syndrom (PRS) je charakterizovan sou¢asnym vy-

ragii — DAH). V ledvinéch je PRS doprovéazen priinikem bunék imunitniho
systému a fibrinu porusenou glomerularni bariérou do mocového prostoru,

skytem rendlniho a respira¢niho selhani, resp. rychle progredujici
glomerulonefritidy a difuzniho alveolarniho krvaceni, vzniklych na
podkladé autoimunitniho onemocnéni (1, 2). Nej¢astéjsi pficinou PRS
jsou ANCA (Anti-Neutrophil Cytoplasmic Antibodies) — asociované
vaskulitidy (AAV) zodpovédné za priblizné 55-75 % vsech pfipadu
PRS a anti-GBM (glomerularni bazalni membrana) choroba (dfive
Goodpastureova, asi 10-15 %). Méné castou pfic¢inou vzniku PRS jsou
pak daldf autoimunitni onemocnéni (Tab. 1), kterd ke krvaceni do plic
a/nebo selhanf ledvin vedou pomérné vzacné, i kdyz jejich celkovy
vyskyt vzacny byt nemusi (1-4).

Patologickym podkladem PRS je zanét (vaskulitida) malych cév (arteriol,
kapilar, venul) spojeny s nekrézou a narusenim cévni stény. V plicich pak
dochédzi k pfimé extravazaci erytrocytd do alveold (difuzni alveoldrni hemo-

s naslednou tvorbou charakteristickych srpkd a vznikem nekrotizujici

rychle progreduiici glomerulonefritidy (RPGN), kterd mdze vést k rychlému

selhdnfledvin (faddové béhem nékolika dnf az tydnd) (1, 3, 5, 6). RPGN jsou
obvykle déleny do 3 skupin podle pfitomnosti a distribuce imunodepozit
vimunofluorescencnim obraze v rendini biopsii:

B typ1(10%) - s linedrnimi depozity IgG podél glomerularni bazalnf
membrany (GBM), vyskytujici se u anti-GBM choroby,

B typ 2 (10-15 %) — s granularnimi depozity imunoglobulind a kom-
plementu, ktery mUze byt projevem rliznych imunokomplexovych
onemocneéni (napr. systémového lupus erythematodes),

B typ 3(75-80 %) — s tzv. pauciimunitnim obrazem v imunofluorescenci
s malym mnoZstvim nebo zcela chybéjicimiimunodepozity, ktery je
charakteristicky pro ANCA-asociované vaskulitidy (AAV) (3-5).
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