Goodpastureliv syndrom

Jde o vzacné systémové autoimunitni onemocnéni, jehoz patofyziologickym
podkladem je imunopatologicka reakce Il. typu s Gcasti autoprotilatek typu IgG
proti bazalni membrané (anti-GBM protiladtky) glomerull a alveolarnich
kapilar. Patologicky jde o RPGN kombinovanou s plicni hemoragii a s ni spojenou
hemoptyzou. Mlzeme se téz setkat s ndzvem pulmorendlni syndrom, i kdyz .
tento nazev mlze byt spojen i s ANCA pozitivnimi vaskulitidami, které mohou PR
také vykazovat symptomatologii pulmorenalniho poSkozeni (Wegenerova
granulomatéza, mikroskopicka polyangiitida nebo syndrom ChurgGv-
Straussové).
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Glomerulonefritida je zplsobend autoprotilatkami proti karboxyterminaini
nekolagenni globuldrni doméné molekuly alfa-3 podjednotky kolagenu IV
(Goodpastureliv antigen).[!

Vznik syndromu je ddvan ¢asto do souvislosti s

exogennimi vlivy s nemalym prispénim genetickych fisk FacTors
predispozici. Nej¢astéjSimi exogennimi pri¢inami —_—
vzniku syndromu je ddvén do souvislosti s
koufenim, vdechovanim par tézkych kov ci
organickych rozpoustédel a uhlovodika.

GeneTic: GEnes ot Cobe for HL

Symptomy

Dominujicimi symptomy poskozeni plic jsou masivni
hemoptyza, bolesti na hrudi a epizody dyspnoe. U
ledvin jde ¢asto o erytrocyturii az hematurii,
proteinurii (vznik otok(), hypertenzi a zvyseni urey.

Patogenze

Video v angli¢tiné, Goodpasturelv syndrom

Patogeneticky podklad poskozeni bazdlni membrany
spociva v navazani anti-GBM protilatek na BM s niZ je spojena aktivace komplementové kaskady. Jistou Ulohu
pfi poSkozeni maji i cytotoxické T-lymfocyty.

Diagnoza

Diagn6za Goodpastureova syndrom je pomérné slozita kvali dosti nespecifickym priznakdm. Jako nejspolehlivéjsi
metoda byva uvadéna biopsie ledviny s prikazem linedrni imuniflorescence podél GBM (IgG a C3) a prikaz
cirkulujicich protildtek anti-GBM. Jejich titr koreluje pocas diagndzy se zavaznosti. U 90 % pacientl lze v
bioptickém vzorku nalézt srpky. Prlikazu anti-GBM protildtek mdze predchézet ndlez ANCA protilatek v krvi.
Diferencialni diagnéza pak zahrnuje vyse zminéné ANCA pozitivni vaskulitidy. Nemoc v 80 % procentech postihuje
soucasné ledviny i plice, v 10 % procentech izolované ledviny a ve zbylych 10 % izolované plice. Syndrom byva
¢astéjsi u muzd a kurakd ve vékové skupiné mezi 20. a 30. rokem zivota. Druhy vrchol byva mezi 60. a 70. rokem
Zivota.

Lécba
Lécba musi byt agresivni - kombinace toxického ale Gcinného cyklofosfamidu a kortikosteroid(i po dobu alespori 3
mésicl. Casto je kombinovéna s plazmaferézou, kdy se z krevniho obé&hu odfiltruji anti-GBM protilatky po dobu

alespon 14 dni nebo titr autoprotilatek vyznamné poklesne. Pacienty s ireverzibilnim rendlnim selhdnim jsou IéCeny
na dialyze, nebo po negativizaci autoprotildtek mohou byt po 6 mésicich transplantovéany.

Prognoza a epidemiologie
Prognéza onemocnéni je zadvazna, 2 roky prezije pouze 50 % pacientd. Pri¢inou smrti byvé selhéni ledvin nebo
plicni hemoragie. Pribéh mdze byt plizivy nebo perakutni. Pfi vyvoji rendlni insuficience se mlze onemocnéni

rychle vyvinou do terminalniho selhani ledvin. Goodpasturellv syndrom je onemocnéni raritni s incidenci 1 pacient
na milion za rok.
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= Autoimunitni onemocnéni ¢ Imunopatologicka reakce Il. typu ¢ Systémové vaskulitidy

= Glomerulonefritidy: Akutni glomerulonefritida ¢ Rychle progredujici glomerulonefritida ¢« Chronické
glomerulonefritidy

= Glomerulopatie: Glomerulopatie projevujici se nefrotickym syndromem
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