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Granulomatéza s polyangitidou (\WWegenerova granulomatoéza)

Abstrakt

Granulomatéza s polyangitidou (GPA, pred tym Wegene-
rova granulomatdza) patri spolu s mikroskopickou polyan-
gitidou (MPA) a eozinofilnou granulomatézou s polyangi-
tidou (EGPA alebo syndrom Churga - Straussovej) medzi
ANCA asociované vaskulitidy. Postihnutie pI'ic patri me-
dzi najcastejSie klinické priznaky tychto ochoreni a moze
sa prejavovat’ nekrotizujucim granulomatdéznym zapalom,
tracheobronchidlnym postihnutim, difiznou alveolarnou
hemoragiou, alebo intersticidlnym pl'icnym postihnutim.
Vyskyt jednotlivych priznakov je variabilny podla typu
vaskulitidy. V laboratornom naleze sa u vicSiny pacientov
potvrdi pozitivita antineutrofilovych cytoplazmatickych
protilatok (c-ANCA) proti proteinaze 3. V clanku je po-
pisovand etiologia, klinicky obraz, diagnostika a moznosti
liecby GPA. Predstavujeme dve kazuistiky pacientov lie-
genych a sledovanych v NUTPCH a HCH Vy$né Hagy
s roznymi klinickymi prejavmi, radiologickymi nalezmi,
liecbou a efektom podavanej liecby, s cielom poukazat
na mnohotvarnost’ symptomatolédgie, klinického priebehu
a radiologickych nalezov.

KPriacové slova: granulomat6za s polyangitidou, Wegene-
rova granulomatéza, c-ANCA protilatky

Abstract

Granulomatosis with polyangiitis (GPA, formerly known
as Wegener‘s granulomatosis) belongs, along with micro-
scopic polyangiitis (MPA) and eosinophilic granulomatosis
with polyangiitis (EGPA or Churg-Strauss syndrome), to
the group of ANCA-associated vasculitides. Lung involve-
ment is one of the most common clinical manifestations of
these diseases and can present as necrotizing granuloma-
tous inflammation, tracheobronchial involvement, diffuse
alveolar hemorrhage, or interstitial lung disease. The oc-
currence of individual symptoms varies depending on the
type of vasculitis. In the laboratory findings, most patients
with granulomatosis with polyangiitis (GPA) demonstrate
positivity for antineutrophil cytoplasmic antibodies (c-AN-
CA) against proteinase 3. The article describes the etiol-
ogy, clinical presentation, diagnosis, and treatment options
for GPA. We present two case reports of patients treated

and monitored at the National Institute for Tuberculosis,
Lung Diseases, and Thoracic Surgery in Vysné Hagy, high-
lighting the diversity of symptomatology, clinical course,
and radiological findings, as well as the treatment and re-
sponse to therapy administered.

Key words: granulomatosis with polyangiitis, Wegeners$
granulomatosis, c-ANCA antibodies

Uvod

Granulomatéza s polyangitidou je vzacne ochorenie prvy-
krat popisané H. Klingerom v 1931 a neskor podrobnejsie
Friedrichom Wegenerom v roku 1936.

Je definovana ako multisystémové ochorenie nejasne;j
etiologie charakterizované nekrézami, granulomatéznym
zapalom a vaskulitidou v oblasti dychacich ciest, nekro-
tizujucou glomerulonefritidou a systémovou vaskulitidou.
Okrem pl'uc a obli¢iek mozu byt postihnuté aj iné organy
ako koza, kiby, o¢i, srdce, periférne nervy a CNS.2

GPA je tretou najéastejSou systémovou vaskulitidou
s ro¢nou incidenciou 3 — 11 / milién obyvatel'ov. Postihuje
najmi pacientov medzi 30. — 50-tym rokom Zivota. Zeny
a muzi su postihnuti priblizne v rovnakej miere, l'ahko pre-
vazuji muzi.

Etiopatogenéza

Etiologia GPA nie je znama. Ochorenie je spojené s tvor-
bou ANCA protilatok, ktorych vySetrenie sa zacalo vy-
uzivat' v 90. rokoch minulého storoéia, a vd’aka tomu je
zaznamenanych viac diagnostikovanych pripadov. ANCA
protilatky su antineutrofilové protilatky, namierené naj-
Castejsie proti proteinaze 3 (PR3), menej Casto proti my-
eloperoxidaze (MPO). RozliSujeme dva typy — c-ANCA
— cytoplazmatické, zvy€ajne namierené proti PR3 a p-
-ANCA - perinuklearne protilatky, obvykle namierené
proti MPO. Praotilatky proti proteinaze 3, c-ANCA, su vy-
sokosenzitivnym a Specifickym markerom v diagnostike
GPA a vyskytujua sa u 90 % pacientov s aktivnou formou
ochorenia. Bola pozorovana pozitivna korelacia medzi vy-
sokymi hodnotami c-ANCA a rizikom relapsu ochorenia.?
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V patogenéze ochorenia moéze zohravat’ tlohu geneticka
predispozicia, mozné st aj vplyvy vonkajSicho prostre-
dia, respira¢né infekcie, alergie, praca v pol'nohospodar-
stve, prace s rozpustadlami alebo s kremi¢itym prachom.*
Z bakterialnych infekcii moéze zohravat’ ulohu v spusteni
imunitnych procesov kolonizécia Staphylococcus aureus.
Z virusovych ochoreni sa zvazuje asociacia s infekciou
virusom hepatitidy C (HCV), cytomegalovirusom (CMV)
alebo Ebstein — Barrovej virusom (EBV) a parvovirusom.®

Klinicky obraz

Podrla Eurdpskej skupiny pre stadium vaskulitid (EUVAS)
z 2009 rozoznavame tri klinické formy ochorenia. Lokali-
zovana forma, pri ktorej st postihnuté horné a/alebo dolné
dychacie cesty, véasna systémova forma a forma generali-
zovana. Dychacie cesty st postihnuté u viac ako 90% pa-
cientov. Priznaky ochorenia mozu byt systémové, nespe-
cifické - ide hlavne o febrility, unavu, slabost’, chudnutie,
malatnost’, pritomné mozu byt polyartralgie a myalgie.®

Z postihnutia jednotlivych organov nésledne vyplyvajd
dalsie priznaky.

Klinicky priebeh ma dve typické Casti. V tivodnej faze
je typicky nélez granulomat6znej, ulcerdznej a na anti-
biotika rezistentnej rinitidy, sinusitidy alebo mastoiditidy.
Druha faza je charakterizovana plicnou manifestaciou
a nekrotizujucou glomerulonefritidou.**

Z postihnutia hornych dychacich ciest, ktoré je zazna-
menané u 90 % pacientov, je najcastejSia chronicka nad-
cha, sinusitida, epistaxa, zapaly stredného ucha s poruchou
sluchu. Opakované zapaly mozu viest’ az k destrukeii no-
sovych chrupaviek a vzniku tzv. sedlovitého nosa. Pritom-
né mdzu byt aj ulceracie v laryngu a priedusnici (asi 25 %
pripadov). Ochorenie sa moze prejavovat’ aj ako izolované
postihnutie trachey, ¢i postihnutie endobronchialnej oblas-
ti.” U pacientov méze byt postihnuta ktorakol'vek oblast’
trachey a bronchov, ale najcastejsie je postihnutie subglo-
tickej oblasti, pricom postihnutie je ¢asto lokalizované po
celom obvode ¢o predisponuje k rozvodu stendzy alebo
az kompletnej okluzie. Pacienti s tymto typom postihnu-
tia maju najcastejSiec dokazanu c-ANCA pozitivitu, menej
Casto p-ANCA pozitivitu, ale nie je neobvykla aj ANCA
negativita. V pripade postihnutia tracheobroncialnych
chrupaviek moze nastat’ tracheomaldcia alebo bronchoma-
lacia. Manazment takéhoto postihnutia musi byt komplex-
ny, méze byt rezistentny na podavani imunosupresivnu
terapiu. V tomto pripade je nutné uvazovat’ o intervenc-
nych bronchoskopickych zékrokoch, pripadne implantécii
stentu, avSak efekt tychto postupov moze byt’ len docasny.
V niektorych pripadoch moze subgloticka sten6za moze
u pacienta vyzadovat tracheostomiu.

Postihnutie dolnych dychacich ciest je charakterizo-
vané dychavicou, kasl'om, hemoptyzami, ale aj bolest’a-
mi na hrudniku. Inicidlne méa takmer polovica pacientov
nalez bilateralnych, alebo unilateralnych infiltratov pltc.

Fluidothorax byva pritomny v 15 — 20 % pripadov. Zivot
ohrozujucim stavom je diftizna alveolarna hemoragia.?
Okrem postihnutia obli¢iek sa ochorenie moze prejavovat’
aj postihnutim kibov, oéi, koZe, srdca, traviaceho traktu,
vzacne je postihnutie CNS. Postihnutie obli¢iek sa pre-
javuje mikroskopickou hematdriou, progredujlicou glo-
merulonefritidou a méze viest’ az k akitnemu renalnemu
zlyhaniu.®® Postihnutie o¢i vyplyva z obstrukcie ductus
lacrimalis, pritomné mézu byt granuldomy v orbite, konjuk-
tivitida, episkleritida, zapaly rohovky s tvorbou ulcerécii,
alebo aj exoftalmus v doésledku granulomatdznych mas re-
trobulbarne. Ochorenie sa moéze prejavovat’ prevodovou aj
senzorineuralnou poruchou sluchu.' Postihnutie srdca sa
modze prejavit’ ako perikarditida, dilatatna kardiomyopa-
tia, zaznamenané mo6zu byt arytmie, zmeny na chlopniach,
postihnutie koronarnych artérii. Postihnutie gastrointesti-
nalneho traktu sa prejavuje hnackami, krvacanim do GIT
alebo bolest’ami brucha. Prejavom GPA mozu byt aj kozné
zmeny ako purpura postihnujica najmi dolné koncatiny.
Vzacne je postihnutie Stitnej zl'azy, pe¢ene a mocového
Gstrojenstva. Castymi priznakmi su artralgie.

Diagnostika

Diagn6za ochorenia sa stanovi na z&klade klinického nale-
zu, histopatologického vyS3etrenia a radiologickeho obrazu.
V laboratornych vysetreniach moze byt u pacienta pritom-
na anémia, leukocytoza so zvysenim neutrofilov, eozino-
filov, trombocytopénia. Zvysena je sedimentacia erytro-
cytov a hodnoty C - reaktivneho proteinu (CRP). V mo¢i
je dok&zand erytrocytdria a mierna proteindria. V pripade
pokrocilejSieho ochorenia elevacia rendlnych parametrov
- kreatininu a znizenie glomerularnej filtracie. Charakteris-
tickym nalezom je elevacia ANCA protilatok, hlavne pod-
typ c-ANCA. Koreluja s aktivitou ochorenia.

Prvym zobrazovacim vysetrenim je RTG hrudnika
a nasledne by mal byt doplnené CT hrudnika. Radiologic-
ky obraz je pestry, pritomné mézu byt noduly, infiltraty,
vacsinou bilateralne, nehomogénne. Pritomné mozu byt aj
kavitacie, pleuralne vypotky, ¢i stendza trachey a priedu-
siek. V pripade postihnutia CNS sa indikuje MR vysetre-
nie. Sonografické vySetrenie sa moze vyuzit' v ramci posu-
denia parenchymu obliciek a pecene.

V ramci diferencialnej diagnostiky postihnutia pltc-
neho parenchymu je realizované aj funkéné vysetrenie
plic, bronchoskopické vysetrenie a bronchoalveolarna la-
vaz. V pripade diftiznej aleveolarnej hemoragie je BALT
makroskopicky hemoragicka, mikroskopicky je dokazany
nalez siderofagov (hemosiderinom vyplnené makrofagy).
V pripade postihnutia dolnych dychacich ciest mézu byt
pritomné ulceracie, zelenozlté plaky, pigmentacie, ¢i gra-
nulacie. Histologicka verifikdcia ochorenia je zalozena
na dékaze epiteloidnych granulémov s podielom nekrézy
a s vaskularnymi zmenami. V pripade, ze sa pri broncho-
skopickom vysetreni nepodarilo zo vzoriek diagnostikovat’
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ochorenie, nasleduje pl'icna biopsia cestou video-asistova-
nej torakoskopie /VATS/. Pri postihnuti obli¢iek moze byt
zvazovana aj renalna biopsia.

Diferencidlna diagnostika

V ramci zlozitej diferencialnej diagnostiky je mozné uva-
zovat’ o Goodpasterovom syndréome, systémovych vas-
kulitidach ako mikroskopicka polyangitida a eozinofilna
granulomat6za s polyangitidou. Pri postihnuti renalneho
systému je potrebné zvazovat aj niektoré primarne glome-
rulonefritidy. V ramci pritomnosti granuldomov je potrebné
odlisit EGPA, kde je ale pritomna astma bronchiale alebo
alergicka rinitida a eozinofilia. Sarkoidéza, tuberkul6za
a iné mykobakteriozy, ¢i mykotické infekcie mozu byt tiez
charakterizované pritomnostou granulomov.

Liecba

Lie¢ba a sledovanie pacientov by malo zabezpeCované
v ramci multidisciplinarnej spoluprace. LieCba je urCena
podla rozsahu postihnutia, zavaznosti ochorenia, veku
a celkového stavu pacienta. Ciel'om indukénej lieCby je
navodit’ remisiu ochorenia. Udrziavacia lieCba ma za-
branit” vzniku relapsov, udrzat’ nizku aktivitu ochorenia
a minimalizovat’ vyskyt neziaducich Uc¢inkov. Zakladom
indukénej lieCby je kombinacia glukokortikoidov (GP)
a cyklofosfamidu (CFA). V indikovanych pripadoch mé6ze
byt podany rituximab (RTX). Pacienti s limitovanou for-
mou ochorenia mézu byt lieCeni kombinaciou metotrexa-
tu (MTX) a glukokortikoidov.'? Systémové kortikoidy sa
pouzivaju aj v indukénej aj v udrziavacej faze liecby. Pri
tazkom generalizovanom postihnuti st nutnost'ou vysoké
davky glukokortikoidov v kombinacii s cyklofosfamidom
a doplnenim plazmaferézy. Na udrzanie remisie sa pouzi-
va kombinacia glukokortikoidov s azatioprinom, pri jeho
intolerancii je mozné pouzit’ metotrexat, leflunomid alebo
mykofenolat-mofetil. Ako remisiu oznaCujeme obdobie
bez priznakov trvajlce viac ako tri mesiace.*

Rituximab je v stc¢asnosti mozné podat’ aj v inicialnej
faze ochorenia, pripadne pri kontraindikacii podania CFA.
Indikaciou je relabujtce, refraktérne alebo perzistujuce
ochorenie. Metotrexat MTX sa pouziva v pripade limito-
vanych foriem, ktoré nemaju renalne postihnutie, alebo
pri intolerancii CFA alebo RTX. Podéava sa v kombinacii
s glukokortikoidmi. V pripade tazkého generalizovaného
postihnutia s kreatininom nad 500 umol/l je indikované pa-
renterdlne podanie pulzov kortikoidov.

Lie¢ba GPA refraktérnej na lieCbu, pri recidive, alebo
pri perzistujicom ochoreni je mozné podat’ intraven6zne
imunoglobuliny (IVIG) v kombiné&cii s glukokortikoidmi
alebo cyklofosfamidom. DalSou alternativou je cielena
blokada TNF alfa pomocou monoklonalnych protilatok
(infliximab), pripadne liecba monoklonalnymi protilatka-
mi anti CD-20 (rituximab).

Liecba a kontroly pacientov by mali byt’ multidiscipli-
narne — spolupraca reumatologa, nefrologa, otorinolaryn-
gologa, oftalmoldga a kardiolodga. Pri postihnuti d’alSich
organov je potrebné pacienta poslat k prislusnému $pe-
cialistovi. Kontroly pacientov s GPA by mali prebiehat
v trojmesac¢nych intervaloch, v pripade remisie ochorenia
kazdych 6 mesiacov. Liecba sa hodnoti na zaklade klinic-
kého stavu, RTG dynamiky ochorenia, realizuje sa funkéné
vySetrenie pl'ic a ANCA protilatky. Je potrebné sledovat
aj toxicitu podavanej lieCby, pri kortikoterapii sa sleduje
glykémia, kaliémia, hepatdlne transaminézy, krvny tlak.
Pri liecbe cyklofosfamidom sa sleduje krvny obraz, je po-
trebny monitoring renalnych funkcii, mo¢ového sedimentu
a kontrola EKG. U nelieCenych pacientov je stredné pre-
Zitie pacientov do 5 mesiacov.’® Kombinacia lie¢by kor-
tikoidov s cyklofosfamidom vyznamne zlepsila prognézu
ochorenia. Remisia po indukénej lie¢be byva navodena
u priblizne 90 % pacientov. Lepsia progndza je u pacien-
tov, ktori maju limitovant formu ochorenia a nemaju po-
stihnutie obli¢iek. Ochorenie moze recidivovat’, preto je
nutna dlhodoba lie¢ba, minimalne 1,5 — 2 roky. Komplika-
ciami imunosupresivnej liecby st infekcie, glukokortiko-
idmi navodena osteoporodza, katarakta, adrenalna supresia
a steroidny diabetes mellitus.

Kazuistika ¢. 1

51-ro¢ny pacient bol v oktobri 2021 prijaty na kontrolna
hospitalizaciu pre zhodnotenie nalezu infiltratu v dolnom
laloku pravych pltc, zachytenom uz lete 2021. Vtedy bol
infiltrat v regresii a hodnoteny ako v.s. bronchopneumonia
vpravo. Subjektivne pacient udaval obcasny suchy kasel
bez hemoptyz, bolesti kibov, hlavne ramennych, bez febri-
lit. Mal bolesti hrdla, tyZden nechutenstvo, priznaky nadchy
a zal'ahnutia v oboch usiach, kvoli comu v spade absolvo-
val ORL vySetrenie a mal nasadeny kotrimoxazol. Objek-
tivny nalez bol v norme. Na vstupnom RTG hrudnika bol
pritomny infiltrat pravych plic, zmnozené pruhovité tiene
v plicnom parenchyme vlavo, oproti predchadzajucim
vySetreniam bol nalez v progresii. Laboratorne sme zazna-
menali elevéciu hodnoty hepatalnych transaminéz, elevéciu
zapalovych parametrov (CRP 48 mg/l), l'ahki mikrocytova
anémiu (HGB 131 g/l). Sputum, vySetrené na nespecificka
floru, bolo kultivaéne negativne, na mikroskopické potvrde-
nie Mycobacterium tuberculosis negativne, kultivacne tiez
negativne. Protilatky p-ANCA boli negativne, c-ANCA boli
pozitivne, ANA negativne. Vo funkénom vysetreni pl'uc bez
potvrdenia ventilaénej poruchy, hyperinflacia 1. stupia, bez
zvysenych odporov v periférnych dychacich cestach, trans-
fer faktor pre CO bol v norme.

Doplnili sme CT vySetrenie hrudnika, na ktorom boli
popisované viaceré nepravidelné skvrnito-nodularne plicne
infiltraty s okolitym GGO, prevazne v dolnych lalokoch pl'uc
— progresia nalezu a mediastinalna lymfadenopatia (LAP).

Realizovali sme bronchoskopické vySetrenie, ktoré
bolo bez patologického endobronchiélneho nélezu, v bron-
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choalveolarnej lavazovanej tekutine (BALT), ktora bola
makroskopicky hemoragickd, sme prietokovou cytomet-
riou potvrdili zvysené polymorfonukleary, nalez pocetnych
erytrocytov. Hodnota imunoregula¢ného indexu (IRI) bola
v norme, BALT kultiva¢ne s nalezom S. viridans, vySetre-
nie M. tuberculosis a plesni bolo negativne.

Vzhl'adom na vysledky naSich vySetreni a klinického
ndlezu sme suponovali granulomatézu s polyangitidou
(Wegenerova granulomat6za).

Za tUcelom definitivneho potvrdenia diagnézy bola
u pacienta planovana indikacia na histologick verifikaciu
chirurgickou cestou na pracovisku hrudnikovej chirurgie.

Pocas hospitalizacie vSaku pacienta doslo k zhor$eniu
klinickych symptomov a to najmé bolesti kibov. Na kon-
trolnom RTG hrudnika sme zaznamenali d’al§iu progresiu
nalezu, viac vpravo, objavili sa hemoptyzy. Suponovali
sme diftiznu alveolarnu hemoragiu pri zakladnom ocho-
reni, pri CT hrudnika do$lo oproti predchadzajucemu vy-
Setreniu k progresii pl'icneho nalezu v zmysle alveolarnej
hemoragie v plicnom parenchyme. V kontrolnom labora-
tornom néleze pretrvavali elevacie hepatdlnych transami-
naz, zapalovych parametrov (CRP 53 mg/l), doslo k po-
klesu hodnoty hemoglobinu (HGB 115 g/I). Vzhl'adom na
vysSie uvedené, CT nélez, vysledky bronchoskopického
vySetrenia s makroskopicky hemoragickou BALT, pozi-
tivitu c-ANCA protilatok a na zaklade klinického nalezu
sme upustili od histologickej verifikacie. Ochorenie sme
zhodnotili ako Granulomatéza s polyangitidou (Wegene-
rova granulomatoza) s postihnutim plic bilateralne a al-
veolarnou hemoragiou. Iniciovali sme liecbu celkovymi
kortikoidmi — v Gvode bola indikovana pulzné kortikote-
rapia Solumedrol 500mg i.v. (3 dni po sebe) s naslednym
prechodom na peroralnu formu (Prednison). Do lie¢by sme
pridali aj cyklofosfamid. Pri uvedenej lieCbe sme zazna-
menali klinické zlep3enie stavu pacienta, Ustup hemoptyz
a regresiu pl'icneho nalezu bilateralne. Pacient mal nasled-
ne zaciatkom roku 2022 realizované kontrolné CT hrudni-
ka za ucelom zhodnotenia efektu liecby, pri ktorom bola
zaznamenana d’alSia regresia pldcneho nalezu. Pri kon-
trolnej hospitalizacii v lete v roku 2022 bol stav opdtovne
hodnoteny ako vo vyznamnej regresii a davka kortikoi-
dov a cyklofosfamidu bola redukovana. Posledna kontro-
la pacienta bola v maji 2023. Pacient pokracoval v liecbe
kortikoidmi s cyklofosfamidom, neudaval ziadne klinické
tazkosti, v laboratornom naleze boli hodnoty hemoglobinu
a zapalove parametre v norme, rovnako ako aj hodnoty he-
patalnych transaminaz. Ochorenie je v remisii, lieCbu kor-
tikoidmi a cyklofosfamidom bolo mozné opétovne znizit.

Kazuistika ¢.2

46-ro¢na pacientka bola prijata za G¢elom diagnostiky roz-
padového tumoru pravych pltic, s loziskami plic bilate-
ralne, ktoré boli podla CT v spade hodnotené ako mozné
metastazy, LAP mediastina a bilateralne v axilach, minimal-
ny fluidothorax vpravo. Subjektivne udavala v poslednom

polroku stazené dychanie pri malej namahe, kasel’, boles-
ti kibov, chudnutie, slabost’ a potenie. Na vstupnom RTG
hrudnika bol nélez infiltratu v pravom dolnom pl'icnom poli
s rozpadom, zmnoZzena prazkovita kresba v pl'acnom paren-
chyme vlavo, mierne rozsirené hilové oblasti bilateralne.
Laboratorne sme zaznamenali elevaciu zapalovych para-
metrov (CRP 79 mg/l), stredne tazk(i mikrocytovi anémiu
(HGB 90 g/l), trombocytozu, vysoko pozitivne D-diméry,
l'ahky hypokoagula¢ny stav, erytrocytariu, leukocyturiu.

Funkéné vySetrenie pltic bolo bez ventilaénej poruchy,
zaznamenana hyperinflacia pl'ic 1. stupna, zvySené odpo-
ry v periférnych dychacich cestach a redukovany transfer
faktor pre CO na 62 %.

Pri sonografickom vySetreni hrudnika bol nalez hod-
noteny ako absces pravych plac, dif. dg. rozpadnuty tu-
mor, do liecby boli nasadené antibiotika v dvojkombinacii
(moxifloxacin, klindamycin). Bronchoskopické vysetrenie
bolo bez patologického endobronchialneho nalezu, cytolo-
gicky bol potvrdeny akutny zéapal, bez zndmok malignity,
kultivacie z BALT boli negativne.

Doplnili sme kontrolné CT hrudnika, pri ktorom bolo
popisované vel’ké rozpadajuce sa lozisko v dolnom laloku
pliic vpravo, nepravidelné ohrani¢ené hypodenzné loziska
apikalne obojstranne a ojedinelé noduly v S2 vpravo a S1,
S6 vlavo subpleuralne, mierna mediastinalna a pravostran-
na hilova LAP, maly ohrani¢eny fluidothorax v zadnom
brani¢nom uhle vpravo. Pri laboratornej kontrole sme za-
znamenali zhor$enie renalnych parametrov, tazky stupen
anémie (HGB 75 g/l) s potrebou opakovanych transfizii
erytrocytov a vzostup zapalovych parametrov. V laboratér-
nom néleze boli potvrdené pozitivne c-ANCA protilatky.
Vzhladom k pretrvavaniu pl'icneho nalezu, pozitivite c-
-ANCA protilatok, erytrocytirii a zvySenym renalnym pa-
rametrom sme suponovali granulomatézu s polyangitidou.
Realizovali sme transparietalnu biopsiu z tumoru v dol-
nom laloku pravych plic pod sonografickou kontrolou,
histologicky bola potvrdenad granulomatéza s polyangiti-
dou. Pri ORL vySetreni bol popisovany nalez suchej, za-
Cervenanej, krvacavej sliznice s tvorbou hlienohnisavych
priskvarov. Indikovali sme podanie pulznej kortikoterapie
(Solumedrol 250mg i.v., 3 dni po sebe) s prechodom na
peroralne kortikoidy (Prednison) a cyklofosfamid. Napriek
liecbe u pacientky doslo k zhorSeniu stavu, s vyraznym
zhorSenim zraku, absovovala oéné vysetrenie, ktoré bolo
bez patologického nalezu, bez znamok intrakraniélnej hy-
pertenzie. Realizované CT mozgu a nasledne MRI mozgu
s popisom akutnych ischemickych zmien bilateralne pri
akdtnom priebehu diagnostikovanej vaskulitidy. Pacientka
prelozena na OAIM oddelenie, kde pre zhorSeny stav pa-
cientky bolo realizované kontrolné CT mozgu s pritomny-
mi s ischemickymi zmenami mozgu, subarachnoidalnym
krvacanim, supra aj infratentorialne, so zakrvacanim do
komorového systému, s edémom mozgu. Napriek intenziv-
nej liecbe sa stav pacientky rychlo zhorsoval, progredoval
a ochorenie sa skon¢ilo umrtim.
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Granulomatéza s polyangitidou je pomerne vzacne ocho-
renie, ktorého incidencia sa zvysuje aj v dosledku zlepSu-
jucej sa diagnostiky. V ramci diferencidlnej diagnostiky je
na ochorenie nutné mysliet’ v pripade protrahovanych feb-
rilnych stavov bez jasnej etioldgie pri su¢asne zodpoveda-
jucich klinickych prejavoch, opakovanych respiracnych in-
fekciach, recidivujucich zapaloch v ORL oblasti a renalnom
postihnuti. K definitivnemu stanoveniu diagndzy pomaha aj
potvrdenie antineutrofilnych protilatok a histopatologické
vySetrenie. Liecba tychto pacientov je dlhodoba, po jej za-
vedeni sa prognéza pacientov zlepsila. Starostlivost’ o tych-
to pacientov vyzaduje izku multidisciplinarnu spolupracu.
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Obrazova priloha

Obr. 1. RTG hrudnika (PA projekcia) 51-roéného muza z kazuistiky ¢. 1,
prijatého na kontroln( hospitalizaciu, s pritomnym zhor§enym vstupnym
RTG nalezom. Nepravidelné zatienenie perihil6zne vpravo, mensie nodu-
larne zatienenia v strednom pl'icnom poli vl'avo.

Obr. 2. CT hrudnika (axialny rez, pl'icne okno) 51-ro¢ného muza z ka-
zuistiky €.1, so zhorSenym plicnym nalezom na RTG pl'uc. V CT obraze
pritomné nepravidelné Skvrnito-nodularne neostro ohranicené lézie v dol-
nom plicnom laloku bilat, s okolitym GGO.
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Obr. 3. CT hrudnika (axialny rez, plicne okno) 51-ro¢ného muza z ka-
zuistiky €. 1, indikované pre zhorSeny stav pacienta a hemoptyzy. V CT
obraze pribudli zndmky alveolarneho zakrvacania vpravo.

Obr. 5. RTG hrudnika /PA projekcia/ 46-ro¢nej zeny z kazuistiky €. 2,
prijatej za ucelom diagnostiky rozpadového tumoru pravych plic. RTG
obraz rozpadovej hrubostennej dutiny v dolnom plicnom poli vpravo
s pritomnym air-fluid level a septaciami. Nehomogénne zatienenia oboj-
stranne apikalne bilat.

Obr. 7. CT hrudnika /axialny rez, pl'acne okno/ 46-roénej zeny z kazu-
istiky ¢. 2. CT obraz vicsej hrubostennej rozpadovej dutiny v dolnom
pl'icnom poli, s postkontrastnym enhancement stien, so septaciami, s ob-
sahom tekutiny a vzduchu.

Obr. 4. CT hrudnika (axialny rez, plicne okno) 51-ro¢ného muza z ka-
zuistiky €. 1. Pacient v lieCbe pre Wegenerovu granulomatézu, v CT obra-
ze s vyraznou regresiou plucnych zmien bilat.

Obr. 6. CT hrudnika /sagitalny rez, mediastindlne okno/ 46-ro¢nej zeny
z kazuistiky ¢. 2. CT obraz vic¢sej rozpadovej dutiny v dolnom plicnom
poli, so septaciami, s postkontrastnym enhancement stien, s obsahom te-
kutiny a vzduchu.

Obr. 8. CT hrudnika /axilny rez, pl'acne okno/ 46-roénej zeny z kazu-
istiky €. 2. V CT obraze s pritomnymi nepravidelnymi hypodenznymi
arealmi v hornom pl'icnom poli bilat, postkontrastne s jemnym sytenim
steny, centralne bez enhancement.



