Vyskyt onemocnéni

Vyskyt pulmo-rendlniho syndromu je obecné vzacny, ANCA-
-asociované vaskulitidy maji v Evropé odhadovanou incidenci kolem
10-20/milion obyvatel/rok a anti-GBM choroba jen 1-1,5/milion obyvatel/
rok, navic ne viechny piipady téchto onemocnéni se projevi prave pulmo-
-renalnim syndromem (u AAV se DAH vyskytuje u 10-35 % pacient(
a postizenfledvin u vice nez 70-80 %, u anti-GBM choroby je vyskyt DAH
popisovan u 60-80 % pacientl a postizeni ledvin u priblizné 90 %) (1).

AAV se nejcastéji vyskytuji u pacientd v 5.-7. dekaddé Zivota, s té-
mér stejnym zastoupenim Zen a muzd, anti-GBM ma vrchol vyskytu
u mladych muz( ve 2.-3. dekadé a druhy (mensi) pak v 6.-7. dekadé.
Imunokomplexové vaskulitidy (zejména IgA vaskulitida a lupusova
vaskulitida) jsou ¢astéjsi u mladsich pacientd.

Jak u AAV, tak u anti-GBM choroby byla popsdna geneticka predis-
pozice, kterd ke vzniku onemocnéni pfispiva spolu s environmentalnimi
faktory. Onemocnéni mize byt spusténo probéhlou infekci, vznik kr-
vaceni do plic u anti-GBM choroby je ¢astéjsi u kurdkd, u AAV je vyskyt
Castéjsi u pacientl s vyssi expozici kiemiku, nebo také u farmara (1, 2, 7).

PrestoZe jsou onemocnénivzacna, jedna se o onemocnéni poten-
cidlné Zivot ohrozujici, na kterd je vhodné pomyslet ve viech nejasnych
pfipadech soucasného (zavazného) akutniho postizenf ledvin a plic.
Mnoho studif prokazalo, Ze progndza pacienta je jednoznacné zavisla na
vcasném stanoveni diagndzy a neodkladném zahéjeni pfislusné terapie.

Diagnosticky postup pri podezieni
na pulmo-renalni syndrom

Klinicky obraz i ¢asovy prdbéh PRS je zna¢né variabilni, od velmi
mirnych ¢&i jen pliZzivé nastupujicich projevd témér bez subjektivnich
potizi, po velmi zavazny stav progredujici béhem nékolika hodin k nut-
nosti umélé plicni ventilace a/nebo dialyzy. Pfiznaky a projevy jak DAH
(dusnost, hemoptyza, anémie, hypoxie), tak RPGN (oligurie, periferni nebo
plicni edém, hypertenze) nejsou ani specifické, ani pfilis senzitivni. Nekdy
byvaji piftomny systémové (,chfipkovité") pfiznaky (napf. artralgie, teploty,
Unava, Ubytek vahy) a patrny mohou byt projevy systémové vaskulitidy
v jinych postizenych organech (typicky zejména v ORL oblasti) (1, 2, 8).

V pfipadé jiz jen ddvodného klinického podezieni na PRS je indiko-
vano imunologické vysetfeni — stanoveni ANCA protiltek (protilatek
proti cytoplazmé neutrofild) a protildtek proti glomeruldrni bazalni
membrané (anti-GBM). Pozitivni vysledek je pro stanoveni diagnoézy ve
spravném klinickém kontextu povazovan za dostatecny, diagnézu Ize
jesté potvrdit provedenim (nejcastéji rendlni) biopsie, ale ta nemusi byt
v akutni fazi snadné a neméla by v zadném pfipadé zpozdit pfislusnou
terapii. Pokud jsou ANCA a anti-GBM protilatky negativni, stava se renaini
biopsie naléhavéjsi, vhodné je vysettit hladiny komplementu (C3, C4),
hladinu IgA, anti-nukledrni protiltky, protilatky proti dvouvladknové DNA
(anti-dsDNA), revmatoidni faktor, ASLO a pfipadné kryoglobuliny (1,4, 9).

Ze zobrazovacich metod je zakladni diagnostickou metodou pro
plicnf postizen{ prosty RTG snimek hrudniku, pokud je ale dostupné,
mélo by byt u pacientl s podezfenim na pulmo-rendlnf syndrom
preferovdano HRCT vysetieni. Zejména v pfipadech diagnostickych
pochyb ¢i obav z infekce je na misté bronchoskopie s bronchoal-
veolarnf lavazi. Plicni biopsie mtze definitivné potvrdit diagnézu
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Pulmo-rendini syndrom

Tab. 1. Piiciny pulmo-rendiniho syndromu (upraveno podle (1, 2))

Pfic¢iny pulmo-renalniho syndromu

ANCA-asociované vaskulitidy: Granulomatéza s polyangiitidou
(GPA, dfive Wegenerova)
Mikroskopicka polyangiitida
(MPA)

Eozinofilni granulomatdéza

s polyangiitidou (EGPA, dfive
syndrom Churga a Straussoveé)

Anti-GBM choroba (Goodpastureova)

Jiné primarni vaskulitidy: IgA vaskulitida (Henoch-
Schoenleinova purpura)
Kryoglobulinemicka vaskulitida

Behcetova choroba

Antifosfolipidovy syndrom

Systémova onemocnéni pojiva Systémovy lupus
erythematodes
Revmatoidni artritida
(vaskulitida)

Systémova sklerodermie
Polymyositida/
dermatomyositida

SmiSené onemocnéni pojiva

Polékové vaskulitidy Hydralazin
Propyl-thiouracil

Penicilamin

Idiopaticky PRS

Tab. 2. Redukce ddvek pulzniho cyklofosfamidu s ohledem na vék a rendini
funkci (podle studie CYCLOPS (15))

Vék (v letech)

Kreatinin (umol/I)

<300 =300
<60 15 mg/kg/pulz 12,5 mg/kg/pulz
60-70 12,5 mg/kg/pulz 10 mg/kg/pulz
>70 10 mg/kg/pulz 7,5 mg/kg/pulz

vaskulitidy, ale vytéZnost transbronchialni biopsie nebyva vzdy
vysokd a ostatni zpUsoby odbéru plicnf biopsie jsou jiz pomérné
dost zatézujici. V zahrani¢nf literatufe byva také zminovano funkeni
vysetfenf plic s typickym nalezem zvysené difuzni kapacity pro CO
(DLCO) pfi pokracujicim krvaceni (10), ale i jeho prakticky diagnos-
ticky vyznam je v akutnich stavech sporny.

Co se tyce postizeni ledvin, kromeé zvyseného (stoupajiciho) kreati-
ninu je pro diagnozu zdsadnf vysetfeni moce, kde u pacienta s aktivnf
proliferativni glomerulonefritidou nachdzime smiseny mocovy nélez:
mikroskopickou hematurii (glomerularni, tedy s dysmorfnimi erytrocyty
a/nebo akantocyty) a malou az stfedni proteinurii. RendInf biopsie je
pak u RPGN diagnostickou metodou volby a doporucuje se ji provést
nejen pro vlastni potvrzeni diagndzy, ale i pro posouzeni miry aktivniho/
chronického postizenf a reverzibility zmén, jak jiz ale bylo zminéno, nenf
pro zahdjeni terapie zcela nezbytna (4).

Diferencialné-diagnosticky je pfi podezfeni na PRS tieba vyloucit
jind onemocnéni, kterd mohou soucasné postihovat plice a ledviny
a napodobovat jej, jako je napft. kardidInf insuficience s plicnim edé-
mem a hypoperfuzi ledvin, maligni hypertenze, infekéni onemoc-
néni (napf. legionella, leptospirdza, malarie) ¢i bronchopneumonie
se sepsi-indukovanym rendInim selhanim. V zdsadé kazdé pficina
akutniho rendlniho selhani maze vést k oligurii s ndslednym plicnim

edémem, ktery je také nutné odlisit od DAH. Situace mUZze byt navic
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