WEGENEROVA GRANULOMATOZA

MUDr. Sona Zlamalova

Psychiatricka lé¢ebna, interni oddéleni, Kroméfiz

Ve sdéleni je prezentovano systémové onemocnéni, které podle literatury postihuje ¢astéji muze nez zeny (1,3:1) a mtze
se vyskytnou v kterémkoli véku, nejéastéji mezi 45-55 lety (1). Upozoriuje, Ze i v bézné praxi se mlizeme setkat s timto
onemocnénim ze skupiny vaskulitid, zahrnuje moznosti diagnostiky a 1é¢by s naslednym dosazenim remise.

Kazuistika

Ze spadové infekéni ambulance byla v led-
nu 2004 na nase interni oddéleni odeslana pa-
cientka M.S. (1969) pro artralgie k vylou¢eni
revmatického onemocnéni.

Rodinna anamnéza: u dcery byla nové
zjisténa Henoch-Schonleinova purpura.

Alergicka anamnéza: negativni.

Farmakologicka anamnéza: Cilest, NSA
(Brufen).

Osobni anamnéza: prodélala bézné dét-
ské nemoci, jinak bezvyznamna operace: SC,
AE, Uraz: 0.

Domaci zvifectvo: pes, kozni onemocnéni
0, oéni onemocnéni 0, klisté 0, stfevni onemoc-
néni 0, gynekologické potize 0, fotosenzitivita-jen
LJjami“ exantém po prvnim sluni¢ku, ORL potize
0, nekufacka, alkohol a kédva pfilezitostné.

Pracovni a socialni anamnéza: vdana, 2
déti, pecovatelka v USP.

Nynéjsi onemocnéni

V lednu 2004 opét zvyraznéni kloubnich
potiZi, proto byla odeslana do infekéni ambu-
lance, kde byla jiz opakované vySetfovana.
Doplnény revmatickeé testy (RF ve tfidach IgG,
IgM, IgA negativni) a nésledné odesléana pro
celkové zhorSeni zdravotniho stavu k hospita-
lizaci na internim oddéleni k doSetfeni.

Pfi cilenych dotazech udava jiz od konce
srpna 2003 zhorSeni stavu—vodnatd ryma, pocit
plného a ucpaného nosu, pomyslela na alergii.
Dale se objevuje Unava, bolesti svalstva a viech
kloubU. Nejprve postihuje drobné klouby nohou,
potom kotniky, paty, postupné i otok. Nasledné
bolesti velkych kloubl — ramena, kycle, kolena.
Prakticky lékaf nasadil antibiotika (pfeléCena 2x
Sumamedem, pak Deoxymykoin), efekt antibio-
tik byl vzdy jen kratkodoby.

Pfi pfijeti uvadi od ledna 2004 vétsi dnav-
nost, nemohla dojit do prace pro bolesti nohou,
otoky drobnych kloubl na rukou, neotevfe
minerélku, nezapne si boty, nezvladd bézné
doméci prace. V noci buzena bolestmi kloubd,
subfebrilie do 37,5°C, brnéni prsti na rukou,
ranni ztuhlost asi hodinu, pocity paleni v oéich,
nechutenstvi a hubnuti.

Objektivni nalez
Hmotnost 56 kg, krevni tlak 130/70, té-
lesnd teplota 37 °C, klidova eupnoe, bleda,
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anemického vzhledu, astenického habitu, na-
znacend rhinolalie.

Hlava - zarudnuti spojivek, jazyk bélavé
povlekly, krk — hraniéni 8titna zlaza.

Hrudnik fyziol. nalez, AS prav. o. 0., bficho
fyziol. nélez, DK lytka nebol., bez zn. flebitidy

artritida MCP I1.-IV. bilat., PIP Il.-V. bilat.,
RC kl. bilat., TC kl. bilat.

Vysetreni

Laboratorni a pomocna vysetreni:

*  biochemické vySetfeni séra — vSe v nor-
mé, CK 0, 42 pkat/l, LD 4, 2 pkat/I

*  biochemické vySetfeni moce - bilk. 01,
ery 21-40, leu 0-4

* hematologické vySetfeni — Hb 111g/l, HTK
31,7, leu 8, 4 10%1, ery 3, 7 10%/I, trombo
276 10%1, TIFF. segm 0, 7 eos. 0, 07, mono
0, 03, lymfo 0, 20

o FW 74/118, Quick 0, 98 INR, aPTT 35, 3s,
D-dimer 2063 mg/l, Coombs(v test pfimy
negativni

* Latex 1:160, Rose-Waller(v test 1:64, CRP
42 mg/l

* Hemocare 3x negativni, stolice BC nega-
tivni

*  vytér z krku BC: bézna flora HCD

*  Mantoux 0 mm

* Hamburger-ery 9000
3000 arb. |.

o Kv. proteinurie — 321, 2g/d, Cl. kreatini-
nu -2, 69 ml/s vnormé

* imunologické vySetfeni — ANF 1:400 ho-
mogenni, CIK 0, 11

* anti SS-B negativni, anti SS-A negativni,
anti Scl-70 negativni

e ANCA c pozitivni, ANCA p negativni,
ANCA c proteinasa 3 pozitivni

* chlamydie pneumonie-IgG negativni, IgM
pozitivni 1, 8, IgA pozitivni 1, 9

* Imunoelfo-Bence-Jones. bilkovina nepro-
k&zéna, atypické rozdéleni pfi elektroforé-
ze

o EKG-prav. sin. rytmus, fr. QRS 90/min,
bez lozZisek.

arb. j, leu

Zobrazovaci vySetreni

* rtg plic a srdce — nélez pfiméfeny véku
(obrézek 1).

o rtg rukou, kolennich kloubl, hlezen. kI.
— bez patol. ndlezu
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rtg PND- Clenité, bez patologie

UZ bficha ledvin-zvétSeni intraabdominal-
nich uzlin, jinak bez patologického nélezu
rtg plic a srdce, pravé plicni kfidlo bez
loZisek a bez infiltrace, vlevo v rozsahu
stfedniho a dolniho plicniho pole rozsahla
zanétliva infiltrace s obrazem pseudolo-
Ziska ve stf. plic. poli, srdce nezvétseno
(obrézek 2)

rtg plic a srdce zanétliva infiltrace v levém
plic. kfidle vykazuje progresi, zaujima celé
dolni a stfedni plic. pole vlevo a rozsifuje

Obrazek 1. RTG srdce a plic

| Obrazek 1. RTG srdce aplic |
N
| Obrazek 2. Nalez na levém plicnim poli _|

Obrazek 2. Nélez na levém plicnim poli

Obrazek 3. Progrese nalezu
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se i na dolni partie horniho plicniho pole.
Zastfeni je nehomogenni, mechovitého
charakteru, ostatni nalez nezménén (ob-
razek 3).

Konziliarni vySetieni

*  spirometrie—ventilatni funkce plic je dob-
ra

* neurologické vySetieni — zavér - iritace
v nerv. n. ulnaris bilat., méné n. medianus
l. sin., t€. bez paretickych projev(i —moznd
souvislost s pfedpokladanym systémovym
onemocnénim, jinak neurotop. bez patolo-
gického nélezu

* oCni pozadi ODS - bez patologie

* echokardiograf — bez patologie

* sterndlni punkce — zmény spise reaktivni,
nalez v periferni krvi t¢. nesvédci pro he-
matologickou malignitu.

Pribéh hospitalizace

Pétatficetiletd pacientka byla pfijata pro
symetrickou polyartritidu drobnych ruénich
kloubu, vysokou sedimentaci, vahovy Ubytek.
Béhem hospitalizace provedena vySetfeni
k vylou€eni malignity, doplnény imunologic-
ké odbéry a funkéni vySetfeni ledvin, vyslo-
veno podezfeni na systémové onemocnéni.
Nasazena pulzniterapie kortikoidy, po kterych
dochdazi k Ustupu polyartritidy a ¢asteéné-
mu zlepSeni stavu, pacientka ponechana na
udrZovaci davce kortikoidl (Medrol). Pribéh
hospitalizace komplikovén kaslem s hemop-
tyzou a ndlezem na rtg snimku, zaléCena
antibiotiky (Klacid SR, Tavanic). Dle kliniky,
laboratornich a imunologickych vysledku
byla diagnostikovana Wegenerova granu-
lomatéza. Nélezy byly konzultovény s as.
doc. MUDr. Hordkem, CSc. v revmatologické
ambulanci lIl. interni kliniky FN Olomouc a po
domluveé byla pacientka pfelozena k provede-
ni bioptickych vySetfeni.

Zavér

Podle rozdéleni vaskulitid je toto onemoc-
néni zafazovano jako vaskulitida postihujici
malé cévy (1, 2, 6). Jedna se o se granulo-
matdzni, nekrotizujici angiitidu nezndmé eti-
ologie, postihujici horni i dolni dychaci cesty
a ledviny. Pro diagnostiku je dllezita klasicka
trias postizeni (ORL, plice, ledviny), déle his-
tologické vySetfeni (biopsie z nosu, PND, plic,
ledvin), imunologie (zvlasté stanoveni ANCA
protilatek), rtg nalezy (2). Klinicka posloupnost
pfiznakd mize byt rizna— mize zagit i rendl-
nim postiZzenim a postizeni dychacich cest se
vyvine aZ postupné. Mohou byt téz myalgie
nebo postizeni perifernich nervi, déle postize-
ni traviciho Ustroji (krvaceni do GIT, prdjmy) ¢i
oéni symptomatologie (episkleritis, konjuktivi-
tis, exoftalmus) (2, 4).

BohuZel na naSem pracovisti nebylo moz-
né proveést potfebna bioptickd vySetfeni k upl-
né verifikaci diagndzy, proto byla pacientka
pfeloZena na vy$Si pracovisté.

Na Ill. interni klinice FN Olomouc byly
dopInény biopsie z nosu a ledvin a dali la-
boratorni vy3etfeni. Diagndéza Wegenerovy
granulomatdzy byla potvrzena (pozitivni c-AN-
CA, proteinasa 3, eosinofilie), postizeni ledvin
glomerulonefritidou, postizeni plic prchavymi
plicnimi infiltraty, periferni symetricka polyar-
tritida.

Pacientka byla zaléCena cyklofosfami-
dem (2x50 mg denné), kortikoidy (nejprve
Medrol 48 mg denné, déle potom v sestupné
davce), chemoterapeutiky (Bismoral) (5, 7, 8).

Literatura

Vzhledem K terapii kortikoidy nasazen ome-
prazol (Loseprazol 20 mg denné) ke zmirnéni
rizika postizeni GIT a zérovefi substituovan
véapnik a vitamin D (Kombi-kalz 1x denné) ke
zmirnéni rizika Iéky indukované osteopordzy.
Dochézi k ustupu kloubnich a subjektivnich
potizi, regresi rtg nélezu a nasledné remisi.
Pacientka byla propusténa a pfedana do am-
bulantni péce.

Postupné v listopadu 2004 snizena dévka
cyklofosfamidu a nésledné redukovana i dav-
ka kortikoid(.

Pro rizika 1éCby cyklofosfamidem (Utlum
krvetvorby, hemoragicka cystitida, nédorova
onemocnéni atd.) je na misté upozornit na
nutnost pravidelné monitorace laboratornich
odbérd. Dale pfi snizovani davek kortikoidu
a imunosupresiv hrozi nebezpedi relapsu sys-
témového onemocnéni.

Pacientka nadéle sledovéna v revmatolo-
gické ambulanci FN Olomouc i v dalSich od-
bornych ambulancich dle mista svého bydlisté
(nefrologicka, TRN, interni).

Po roce (Unor 2005) od stanoveni diagné-
zy Wegenerovy granulomatézy se pacientka
citi dobfe, vykonava své plvodni povolani na
Castecny Uvazek.

Chtéla bych touto cestou podékovat
as. doc. MUDr. Hordkovi, CSc., a vsem pra-
covnikim 1ll. interni kliniky FN Olomouc za
vstficnost a vybornou spoluprdci, diky niZ
mohla byt véas stanovena diagndza u mladé
pacientky s pomérné vzacnym onemocnénim,
nasazena terapie a dosazeno remise.
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