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Pulmo-rendlni syndrom

Obr. 1. Diagnosticky algoritmus pfi podezieni na pulmo-rendini syndrom (upraveno podle (1))
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nékdy komplikovdna sou¢asnym vyskytem DAH a infekce, ¢i DAH
v terénu plicniho edému (1, 2). Mozny diagnosticky algoritmus pfi
PRS je zndzornén na Obr. 1.

Terapie
Jak jiz bylo zminéno, pulmo-rendlni syndrom mize byt akutné
Zivot ohrozujicim stavem a jakékoli prodleni v 1é¢bé je spjato se zhor-

Senim progndzy. Obecné maji nejvyssi mortalitu a riziko ireverzibilniho

ti s nutnostf dialyzy jiz v dobé diagndzy, déle starsi pacienti a také
pacienti s DAH vyZadujicim mechanickou ventilacni podporu (3, 8,
10). Terapie pulmo-rendiniho syndromu by méla byt pfizplsobena
zakladni diagndze, tiZi postizeni, stavu pacienta a jeho komorbidi-
tam, pravdou vsak je, Ze tradi¢ni terapeuticky pfistup je spolecny
a zahrnuje vysokodavkované (pulzni) kortikosteroidy, cyklofosfamid
a Casto také plazmaferézy. Kortikosteroidy potlacuji zanétlivou reakdi,
cyklofosfamid zastavuje produkci autoprotildtek a cilem plazmaferézy
je obecné rychlé odstranéni patogennich cirkulujicich autoprotilatek
(¢i jinych patogennich substanci).

V posledni dobé byly u pacientd s vaskulitidou testovany i novéjsi
|é¢ebné moznosti, nejvic zkusenostf je doposud k dispozici s rituxima-
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bem, ale je nutno podotknout, Ze pacienti s tézkym pribéhem byli
z randomizovanych studif mnohdy vylucovani.

V nasledujici ¢asti budou uvedeny jednotlivé pficiny PRS spolu
s prfehledem zékladnich terapeutickych moznosti.

ANCA-asociované vaskulitidy (AAV)

AAV jsou nekrotizujici vaskulitidy malych (az stfednich) cév bez
(nebo jen s malym mnozstvim) imunodepozit, obvykle (i kdyz ne vzdy)
spojené s vyskytem ANCA protilatek. ANCA mohou byt u AAV nami-
feny proti proteindze 3 (PR3-ANCA), pak v imunofluorescenci obvykle
vykazujf cytoplazmaticky typ fluorescence (c-ANCA), nebo je cilovym
antigenem myeloperoxidaza (MPO-ANCA) a typ imunofluorescence
je perinukledrni (p-ANCA).

Mezi AAV fadime 3 klinicko-patologické jednotky, a to granulo-
matdzu s polyangiitidou (GPA, dfive zndmou pod ndzvem Wegenerova
granulomatdza) — ¢astéji PR3-ANCA pozitivni; mikroskopickou polyan-
giitidu (MPA) — ¢astéji MPO-ANCA pozitivni; a eozinofilni granulomato-
zu s polyangiitidou (EGPA, dfive syndrom Churga a Straussové) — castéji
MPO-ANCA pozitivni, ale také ANCA negativni (11).

Jak jiz bylo zminéno, AAV (zejména GPA a, MPA, jen vzacné EGPA)
jsou nejcastéjsi pficinou PRS. Progndéza nelécené systémové AAV byvala
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