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Kazuistyka

Nawracajace krwawienia do pecherzykow plucnych
w przebiegu zespolu Goodpasture’a

Recurrent alveolar hemorrhage
in the course of Goodpasture’s syndrome
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Summary: We describe the case of 24-years old man, smoking up to 60 cigarettes daily, with rapidly progressive
crescentic glomerulonephritis in the course of Goodpasture’s syndrome. The disease was initially presented with
recurrent diffuse pulmonary hemorrhage with normal renal function and moderate proteinuria and haematuria on
urinalysis lasting 2 months. Immunologic tests for ANCA and anti-GBM Ab were negative until the patient’s renal
function rapidly deteriorated during next 3 weeks. At the time of the diagnosis patient presented with renal insuf-
ficiency with oliguria requiring hemodialysis but without pulmonary hemorrhage. Renal biopsy showed cellular
crescents in all glomeruli with linear deposition of IgG along the GBM. Repeated testing showed anti-GBM Ab.
The patient received pulse cyclophosphamide, and pulse methylprednisolone continued by oral prednisone, and
consecutive plasma exchange treatment but remained oliguric after 3 weeks of the treatment. The case confirm that
in Goodpasture’s syndrome even several days’ delay in diagnosis and treatment has a strongly negative impact on

outcome.

Goodpasture’s syndrome
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Wprowadzenie

Wspotistnienie rozlanego krwawienia do pgcherzy-
kéw plucnych (KP) i kigbuszkowego zapalenia ne-
rek (KZN) okres$lane jest jako zespot ptucno-nerko-
wy (ZPN). Podtoze ZPN stanowi najczesciej pro-
ces autoimmunologiczny. W$rdd chordb przebie-
gajacych z objawami ZPN okoto 2/3 stanowig tzw
~ANCA-zalezne” zapalenia naczyn. Drugim co do
czestosci jest zespot Goodpasture’a (ZG) stwier-
dzany w okoto 20% przypadkow.(1) ZPN obejmu-
je wiec grupe chorob o czgsto bardzo dynamicznym
przebiegu i duzej $Smiertelnosci wymagajacych pil-
nej diagnostyki, gdyz odpowiednio wczesnie usta-
lone rozpoznanie i wlaczenie leczenia znacznie po-
prawia rokowanie i ogranicza wyst¢gpowanie trwa-
tych zmian narzadowych. Chociaz wstgpne rozpo-
znanie ZPN jest mozliwe w oparciu o obraz kli-
niczny choroby, wazny element diagnostyki stano-
wia badania serologiczne oraz ocena mikroskopowa
uzyskanego materialu tkankowego.

Zachorowalno$¢ na ZPN szacuje si¢ na okoto 2-3
przypadkow/mln mieszkancéw /rok, co przy bardzo
zréznicowanej symptomatologii utrudnia ustalenie
ostatecznego rozpoznania.

Ponizej przestawiamy chorego na ZPN u ktérego
po 2 miesigcznym okresie stabilnej czynnosci ptuc
i nerek doszto do gwattownie postepujacej niewy-
dolnosci nerek wymagajacej leczenia nerkozastep-
czego

Opis przypadku

24-letni chory, palacy papierosy i okresowo nad-
uzywajacy alkoholu, wczesniej nie chorujacy, zo-
stat przyjety do Kliniki 25.01.2005 w celu diagno-
styki nawracajacego krwioplucia o niewielkim na-
sileniu i ustgpujacego samoistnie. Do chwili przy-
jecia incydenty krwioplucia wystgpowaty 2-krotnie
i poprzedzone byly zwigkszona liczba wypalanych
papieroséw (do 60 szt/dzien). Nie towarzyszyly im
objawy infekcji ani inne dolegliwosci. Nie stwier-
dzono narazenia na $rodki chemiczne ani zwigzku
krwioplucia z przyjmowaniem lekéw i narkotykow
(chociaz chory przyjmowal okresowo duze dawki
niesterydowych lekéw p-zapalnych z powodu bo-
low glowy).

Po 2 incydencie krwioplucia w okresie
05-13.01.2005 byl hospitalizowany w Oddziale
Pulmonologicznym. W badaniach laboratoryjnych
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stwierdzono niewielka niedokrwistos¢ (Hb 12,6g/dl),
leukocytoze 13 tys/uL z neutrofilia 80%, OB wyno-
sito 10mm/godz, a PaO2 =68mmHg z normokapnia.
W moczu stwierdzano biatko do 2g/l oraz leukocyty
i erytrocyty pokrywajace luzno cate pole widzenia,
przy prawidlowym stgzeniu kreatyniny (0,8mg/dl).
W badaniu RTG klatki piersiowej wykazano obec-
nos¢ obustronnych stabo wysyconych zmian miaz-
szowych w phucach, odpowiadajacych w obra-
zie tomografii o wysokiej rozdzielczosci (TKWR)
obszarom ,,matowej szyby”. (Ryc 1) W broncho-
skopii stwierdzono obecno$¢ swiezej krwi w oskrze-
lach. Wyniki badan mikrobiologicznych wydzieli-
ny oskrzelowej byly ujemne. Z podejrzeniem krwa-
wienia pecherzykowego (KP) z towarzyszaca glo-
merulopatia chorego skierowano do naszej Kliniki
w celu dalszej diagnostyki. Leczenia nie wlacza-
no. Do chwili przyjecia i w czasie pobytu w Klinice
krwioplucia nie obserwowano.

Przy przyjeciu i w czasie hospitalizacji w IGiChP
chory byt w bardzo dobrym stanie og6lnym, bez do-
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legliwo$ci i bez odchylen w badaniu przedmioto-
wym. Wartosci cisnienia tgtniczego byly prawidto-
we. Obraz stwierdzanych zmian w badaniach labo-
ratoryjnych nie roznit si¢ istotnie od poprzednich.
Nadal obserwowano biatkomocz do 3g/l, oraz zmia-
ny w osadzie moczu, z tym, ze w ciagu pobytu stop-
niowo zmniejszata si¢ leukocyturia. Stgzenie kreaty-
niny pozostawato prawidtowe, chociaz w kolejnych
badaniach obserwowano wzrost z 0,9 do 1,2mg/dl,
przy stabilnym stezeniu mocznika 20mg/dl. Z uwa-
gi na stwierdzana leukocyturi¢ wykonano liczne
posiewy moczu nie stwierdzajac wzrostu bakterii,
w tym pratkow gruzlicy. Nie wykazano zmian w oce-
nie USG i TK nerek i pecherza moczowego. Wyko-
nana ponownie ocena TKWR 1 RTG phluc wykaza-
la czg$ciowe ustgpowanie zmian w ptucach. (Ryc 2)
W ocenie histologicznej wycinka z ptuca pobranego
w czasie bronchoskopii stwierdzono obecnos¢ licz-
nych makrofagow wypehionych hemosyderyna, ale
bez erytrocytdéw w pecherzykach ptucnych. Nie uwi-
doczniono zapalenia naczyn. Obraz ten odpowiadat

Obraz TKWR phuc na poziomie gornych ptatow,
obustronnie widoczne sa rozleglte obszary mato-
wej szyby — podejrzenie krwawienia pgcherzy-
kowego

HRCT scan on the level upper lobes shows bi-
lateral diffuse ground-glass areas — suspition of
alveolar haemorrhage

Ryc. 2. Obraz TKWR phuc, na poziomie dolnych pta-
tow, widoczne sa dyskretne obustronne obszary
matowej szyby oraz ognisko zaggszczen migz-
szowych w ptacie dolnym lewym, odpowiada-
jace wypehieniu prawdopodobnie krwia peche-
rzykoéw

HRCT scan on the level of lower lobes shows
also bilateral diffuse ground-glass areas and air-
space consolidation in the left lower lobe proba-
bly — pulmonary haemorrhage.
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przebytemu krwawieniu do pgcherzykow ptucnych,
co potwierdzono badaniem popluczyn oskrzelowo-
pecherzykowych, w ktorym stwierdzono obecnosé
ok. 80% hemosyderynofagow, oraz ocena zdolno-
$ci dyfuzyjnej dla tlenku wegla (DLCO), ktora byta
prawidlowa. W tym czasie nie wykazano obecnosci
ANA, anty-GBM Ab w ocenie posredniej immuno-
fluorescencji (IIF) ani ANCA w badaniach IIF i ELI-
SA. Rozpoznano zespdt ptucno-nerkowy.

Z uwagi na regresj¢ KP przy utrzymywaniu
si¢ zmian nerkowych chorego wypisano z Klini-
ki 10.02.2005 i skierowano do dalszej diagnostyki
nefrologicznej. Po ocenie nefrologicznej u chorego
zaplanowano biopsj¢ nerki po szczepieniu przeciw
wzw B, co opo6znito zabieg o 3 tygodnie. W tym cza-
sie ponownie wystapit krotkotrwaty incydent krwio-
plucia, po czym narastalo oslabienie, a pod koniec
lutego pojawity si¢ nudnos$ci i wymioty trescia po-
karmowa.

Chory zostal przyjety do Kliniki Nefrologii A.M.
01.03.2005r. z objawami mocznicy W przebiegu
ostrej niewydolnosci nerek z oliguria 300ml/dobg.
W  badaniach stwierdzono stg¢zenie kreatyniny
15,8mg/dl, mocznika — 260mg/dl, potasu 5,2mEq/I,
niedokrwisto$¢ z Hb 5,2¢g/dl i Ht 0,15 L/1, leukocy-
ty 9,7G/1, hipoalbuminemi¢ 1,9g/dl, cechy kwasi-
cy metabolicznej z HCO3 16mmol/l oraz znacznie
podwyzszone CRP do 110 mg/l. W badaniu moczu
nadal stwierdzano biatkomocz i masywny krwinko-
mocz. Nie opisano natomiast zmian w badaniu RTG
klatki piersiowej. Po przetoczeniu masy erytrocytar-
nej zalozono tymczasowy cewnik dializacyjny i roz-
poczeto hemodializy. W dniu 04.03.2005 wykonano
biopsj¢ nerki rozpoznajac ktebuszkowe zapalenie ne-
rek z potksiezycami. Potksigzyce komorkowe stwier-
dzono w 26/28 klgbuszkdéw, w pozostatych 2 komor-
kowo-wldkniste, z towarzyszacym obrazem ostrego
uszkodzenia cewek, i niewielkimi zmianami w $rod-
migzszu. Nie stwierdzono zmian w naczyniach tet-
niczych. Badanie immunofluorescencyjne wykaza-
fo linijne ztogi IgG wzdluz GBM. Jednoczes$nie po-
twierdzono tez obecno$¢ anty-GBM w surowicy w
mianie 320 w ocenie IIF. Nie stwierdzono ANCA ani
ANA. Rozpoznano zespdt Goodpasture’a.

Chory od 02.03.2005 otrzymat wlewy metylpred-
nizolonu 5x 0,5g i.v., a nastepnie prednizon 1mg/kg
m.c., a w dn. 04.03.2005 wlew cyklofosfamidu
750mg. Prowadzono takze leczenie objawowe i po-
dawano antybiotyki. W ciagu kolejnych 4 tygodni
przeprowadzono 5 zabiegdw wymiany osocza kon-
tynuujac leczenie prednizonem oraz podano kolejny
wlew cyklofosfamidu. W wyniku leczenia uzyskano
normalizacje¢ CRP i zmniejszenie miana anty-GBM
do 80, nie osiagnigto natomiast poprawy czynnosci
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Zespot Goodpasture

nerek. Wykonana po 2 miesiacach od rozpoczgcia le-
czenia biopsja nerki wykazata cechy sklerotyzacji we
wszystkich pobranych klebuszkach oraz wtorny roz-
legly zanik cewek i witdknienie zrebu. Chory konty-
nuuje dializoterapig i leczenie prednizonem i bedzie
oczekiwal na przeszczepienie nerki.

Omowienie

Zespdt Goodpasture’a (ZG) jest rzadka choroba, kto-
ra charakteryzuje triada objawdw: 1) krwawienie do
pecherzykoéw plucnych (KP), 2) kigbuszkowe zapa-
lenie nerek (KZN) z potksiezycami (crescentic glo-
merulonephritis), 3) obecno$¢ przeciwcial prze-
ciwko btonie podstawnej kiebuszkéw nerkowych
(anty-GBM Ab- anti-glomerular basement membra-
ne antibodies). Przeciwciata te odgrywaja istotna role
w patogenezie choroby, stad zespot objawow klinicz-
nych zwiazanych z ich obecnoscia obecnie okresla
si¢ najczesciej jako chorobg anty-GBM. Okreslenie
to obejmuje zaréwno chorobe z zajeciem phluc oraz
nerek (,,klasyczny” zespot Goodpasture’a stwierdza-
ny w okoto 60% przypadkow), jak i dotyczaca tylko
jednego narzadu: nerek (co okreslane jest jako cho-
roba anty-GBM i stanowi ok. 40% przyp.) lub ptuc
(1-2%) Zachorowalnos$¢ na chorobg anty-GBM oce-
nia si¢ na 1 przypadek/1000000/rok (2,3,4).

Prezentowany przez nas 24-letni, palacy papiero-
sy, mezczyzna odpowiada ,,typowej” charakterysty-
ce chorego na ZG. Okoto 60-80% chorych stanowia
bowiem mezczyzni, a szczyt zachorowan przypa-
da pomigdzy 20 a 30 rz (ok. 1/3 przypadkéw). Ob-
serwuje si¢ takze drugi szczyt zachorowan w wieku
60-70 lat. (2,3)

Uwaza sig, ze palenie tytoniu zwiazane jest
z czgstszym wystgpowaniem KP w przebiegu cho-
roby anty-GBM. W tej grupie palacy stanowia bo-
wiem 72%, a tylko u 2 na 9 niepalacych chorych z
anty-GBM dochodzi do rozwoju KP (2, 4,5). Wsrod
czynnikdéw predysponujacych do rozwoju choroby
anty-GBM (glownie w postaci ZG) wymienia sig
takze wdychanie weglowodoréw oraz infekcje wi-
rusowe drog oddechowych (2,6).

Glownym i praktycznie jedynym objawem cho-
roby w przedstawionym przypadku byto nawracaja-
ce krwioplucie. Jest to takze najczesciej stwierdzany
objaw choroby wystgpujacy u 80% chorych na ZG.
W okoto potowie przypadkow krwioplucie poprzedza
wystapienie KZN (2,6,7). Opisano takze przypadki
nawracajacego w ciagu miesigcy, a nawet lat, krwio-
plucia zwiazanego z KP, przy stabilnej funkcji nerek,
z lub bez zmian w osadzie moczu. U czesci z tych cho-
rych, podobnie jak w naszym przypadku, nie stwier-
dzano obecnosci anty-GBM w surowicy. (7,8,9)
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Zajecie pluc w przebiegu choroby anty-GBM
czedciej zwiazane jest z jej objawowym przebie-
giem. Poza wymienionym krwiopluciem wystepuja
takze duszno$¢, kaszel, goraczka (do 30% chorych),
rzadziej natomiast chorzy podaja objawy zwiaza-
ne glownie z zajgciem nerek, jak obrzeki konczyn
dolnych, czy zmniejszenie ilosci wydalanego mo-
czu (okoto 15%). (2) Wsrod odchylen w badaniu
przedmiotowym najczgsciej stwierdza sig¢ obecno$¢
trzeszczen nad plucami (46%) oraz obrzeki kon-
czyn dolnych (32%), za$ tachykardia i tachypnoe
wystepuje u 25% chorych. W 1/3 przypadkow ZG
nie stwierdza si¢ zmian w badaniu przedmiotowym,
podobnie jak w prezentowanym przypadku (2).

W chorobie anty-GBM przebiegajacej z KP
uszkodzenie nerek postepuje wolniej i rzadziej do-
prowadza do ich krancowej niewydolnosci. Wiaza-
no to gtdownie z mozliwoscia wczesniejszego wy-
krycia choroby z uwagi na wczesniej stwierdzane
objawy. (10) Ostatnio jednak wykazano, ze w gru-
pie tej $redni okres od wystapienia objawow do roz-
poznania jest dluzszy 1 wynosi 70 dni w poréwna-
niu do okoto 44 dni u wszystkich chorych, co wska-
Zuje na inne przyczyny wolniejszego postgpu zmian
nerkowych (3). W naszym przypadku po obser-
wowanej przez 2 miesigce stabilnej czynnosci ne-
rek doszto do gwaltownego pogorszenia ich czyn-
nosci, w ciagu 3 tygodni st¢zenie kreatyniny wzro-
sto z 1.2 do 15.8 mg/dl. By¢ moze zawazyt na tym
wplyw czynnikow zewngtrznych jak np. palenie
papieroséw. Trudno takze oceni¢ rolg szczepienia
przeciw wzw B jako czynnika immunomoduluja-
cego, co bezposrednio poprzedzato progresje cho-
roby w prezentowanym przypadku. Doniesienia
z ostatnich lat dokumentuja bowiem istotng role
limfocytow w inicjowaniu choroby anty-GBM.
Stwierdzono, ze uwrazliwiona antygenowo swoista
populacja limfocytow Thl jest bezposrednio zwia-
zana z pierwotnym uszkodzeniem btony podstaw-
nej, czego nastepstwem dopiero jest wzrost produk-
cji przeciwciat (11).

Przeciwciata anty-GBM (w wigkszo$ci w klasie
IgG1) skierowane sa przeciwko niekolagenowej do-
menie tancucha a3 kolagenu typu 4. Wykrywa si¢
je w surowicy w 92% przypadkéw choroby anty-
GBM. (2) Nizsze miano tych przeciwciatl stwierdza
si¢ jednak u chorych z KP, a takze przy prawidlo-
wej funkcji nerek. (3,7) U czegsci chorych nie uda-
je si¢ wykaza¢ obecnosci anty-GBM standardowy-
mi metodami, co moze wynika¢ badz to z ich zwia-
zania w tkankach, badz z nietypowego charakteru,
jak np. inna podklasa przeciwcial lub mniejsze po-
winowactwo do antygenu. (2,7,12) Zastosowana w
naszym przypadku metoda oznaczania anty-GBM
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za pomoca posredniej immunofluorescencji (IIF)
ma coraz mniejsze znaczenie z uwagi na mniejsza
czuto$¢. Obecnie najcze$ciej stosowane sa meto-
dy immunoenzymatyczne (ELISA) i Westernblott
(2,3,13).

Nieobecno$¢ przeciwcial w surowicy w poczat-
kowej fazie choroby u naszego chorego opdzni-
fa rozpoznanie choroby. W podobnych przypad-
kach podstawe rozpoznania stanowia badania biop-
syjne z oceng materialu zar6wno w mikroskopie
$wietlnym, jak i badanie immunofluorescencyj-
ne (2,7,14). Wykonana u naszego chorego przezo-
skrzelowa biopsja ptuca wykazata cechy przebyte-
go krwawienia do pecherzykow plucnych, za czym
przemawiata obecno$¢ wypetnionych hemosydery-
na makrofagéw przy braku §wiezych erytrocytow.
Potwierdzita to takze ocena BALF i brak typowe-
go dla ,,swiezego krwawienia” wzrostu DLCO (15).
Nie uwidoczniono bezposrednich ani posrednich
cech $wiadczacych o zapaleniu naczyn wlosowa-
tych, jednak w celu oceny zapalenia naczyn prefe-
rowana jest biopsja chirurgiczna (15,16). W naszym
przypadku pomocnym mogtoby by¢ badanie immu-
nofluorescencyjne materiatu z biopsji ptuca, ale w
ocenie histologicznej ptuc nie jest to rutynowo sto-
sowana metoda i nie wykonano tego badania w na-
szym przypadku.

Obecnos¢ nieprawidlowego badania moczu suge-
rujacego KZN jest wskazaniem do wykonania biop-
sji nerki. Typowo u chorych z anty-GBM obserwuje
si¢ umiarkowany biatkomocz (ponizej 3g/24 godz)
i krwinkomocz (75% przypadkow), rzadziej izolo-
wany krwinkomocz (8%). U okoto 10% chorych
nie obserwuje si¢ jednak zadnych zmian w badaniu
moczu. (2) Obecna u naszego chorego, w poczat-
kowym okresie, leukocyturia wymagata réznicowa-
nia z procesem infekcyjnym. Wykonane posiewy,
w tym ocena w kierunku pratkow gruzlicy nie wy-
kazaly obecno$ci bakterii.

Biopsja nerki jest nie tylko metoda z wyboru
w diagnostyce zespotu plucno-nerkowego, ale ma
rowniez znaczenie rokownicze (1,2,10). Na pod-
stawie biopsji nerki rozpoznano u naszego chore-
go gwaltownie postgpujace klebuszkowe zapalenie
nerek (GPKZN) z obecnos$cia potksigzycow. Cho-
robg anty-GBM- stanowiaca okoto 1/5 wszystkich
GPKZN wyrdznia najwigksza aktywno$¢ zmian
i agresywny przebieg, czego wyrazem w ocenie pa-
tologicznej jest odsetek uszkodzonych kigbuszkow
z poltksigzycami (13,14). W momencie rozpozna-
nia w okoto 90% przypadkow choroby anty-GBM
stwierdza si¢ obecno$¢ potksiezycow w ponad po-
lowie klebuszkow. Nieco mniejsza aktywnos¢ ce-
chuje ANCA-zalezne zapalenia naczyn, bgdace naj-
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czestsza przyczyna GPKZN 50% chorych ma pot-
ksiezyce w ponad 50% kiebuszkow) (3,10).

Stwierdzana w naszym przypadku homogenno$¢
zmian w klebuszkach (praktycznie we wszystkich
ktgbuszkach stwierdzano poétksiezyce komorkowe)
to takze cecha najczg$ciej spotykana w chorobie
anty-GBM. W przypadkach GPKZN w przebiegu
zapalen naczyn potksigzyce sa zwykle na réznych
etapach rozwoju. Cechy sklerotyzacji klebuszkéw
rozpoczynaja si¢ po okolo tygodniu od powstania
potksiezycow. Wtornie do zmian kigbuszkowych
obserwuje si¢ wtedy takze zanik cewek i zmia-
ny $rédmiazszowe. (14) Zmian tych nie wykazano
w pierwszej biopsji nerki u naszego chorego, co su-
geruje bardzo wczesny etap uszkodzenia klebusz-
kéw w chwili rozpoznania.

Rozpoznanie przyczyny GPKZN na podstawie
oceny w mikroskopie $wietlnym nie jest z regu-
Iy mozliwe. Postawienie ostatecznej diagnozy wy-
maga najczesciej badania immunofluorescencyjne-
go. W chorobie anty-GBM, podobnie jak u nasze-
go chorego, obserwuje si¢ obecnos¢ linijnych zto-
gow immunoglobulin (najcze¢sciej IgG) rozmiesz-
czonych wzdluz blony podstawnej kiebuszkow.
W chorobie z obecno$cig komplekséw immunolo-
gicznych (jak np. SLE) ztogi maja charakter ziarni-
sty, natomiast w przebiegu ANCA-zaleznych zapa-
len naczyn nie obserwuje si¢ zwykle zlogdéw Ig w
badaniu IF (1,13).

Ostateczne rozpoznanie w prezentowanym przy-
padku ustalono na etapie bardzo rozlegtych zmian
w nerkach (zajecie 100% kigbuszkow) z oligurycz-
na niewydolnoscia nerek i koniecznoscia stosowa-
nia hemodializy w momencie rozpoznania. Wszyst-
kie te czynniki zwiazane sa z bardzo ztym rokowa-
niem co do powrotu funkcji nerek (3,4,7,10). Po-
mimo leczenia immunosupresyjnego nie udato sig
uzyska¢ zwigkszenia diurezy i istotnej poprawy
funkcji nerek.

Uwaza sig, ze konieczno$¢ dializoterapii na po-
czatku choroby jest najistotniejsza z klinicznych
przestanek $wiadczacych o ztym rokowaniu. Zaled-
wie 8% z tych chorych ma bowiem szans¢ powrotu
funkcji nerek po roku od rozpoznania, podczas gdy
nawet znaczne uposledzenie funkcji nerek (ze ste-
zeniem kreatyniny powyzej. 5,7mg/dl), ale bez ko-
nieczno$ci hemodializy zwiazane jest z zachowa-
niem funkcji nerek w 82% przypadkow (10). Wa-
runkiem tego jest jednak wiasciwe i jak najszybsze
leczenie.

Polska 2005/73

Zespot Goodpasture

W momencie ustalenia rozpoznania u naszego
chorego nie obserwowano cech KP. Rownolegle
z dializoterapia rozpoczgto podawanie glikokorty-
koidow (GKS) oraz podano wlew cyklofosfamidu,
a nastepnie wdrozono leczenie plazmaferezami.

W przypadku ZG intensywno$¢ leczenia zale-
zy od objawow klinicznych (bierze si¢ pod uwage
stopien uszkodzenia nerek oraz obecnos¢ KP) oraz
wieku chorego.

Podstawe stanowi leczenie immunosupresyjne
z zastosowaniem cyklofosfamidu (podawany naj-
czesciej doustnie w dawce 2-3mg/kg m.c./dobg)
i prednizonu (Img/kg m.c./dobg). Celem tego le-
czenia jest zmniejszenie wytwarzania przeciwciat
anty-GBM i opanowanie towarzyszacego chorobie
stanu zapalnego. Same GKS nie powoduja istotnej
poprawy (2,7,10,13,14). W przypadkach o lepszym
rokowaniu, zwlaszcza u chorych niedializowanych
dodatkowo powinno si¢ stosowac intensywne wy-
miany osocza celem usunigcia krazacych przeciw-
ciat anty-GBM. Codzienne zabiegi wymiany o0so-
cza powinno si¢ wigc prowadzi¢ przez 14 dni, lub
do czasu stwierdzenia nieobecno$ci przeciwciat
anty-GBM. Niezaleznym wskazaniem do wymiany
osocza jest wystapienie KP, ktore w 90% przypad-
kéw catkowicie ustepuje (3,6,10).

Choroba anty-GBM bardzo rzadko nawraca.
Wobec powyzszego rowniez leczenie ogdlne sto-
suje sig¢ stosunkowo krotko. Czas podawania cy-
klofosfamidu nie powinien przekracza¢ 3 miesigcey,
a prednizon stosuje si¢ do 6-9 miesigcy. Okres ten
powinien by¢ jednak dhluzszy w przypadku wspot-
istnienia ANCA (obserwowanego w 1/3 przypad-
kow, gtownie u osob starszych) z uwagi na znacz-
nie wigksza tendencj¢ do nawrotéw choroby, cha-
rakterystyczna dla zapalenia naczyn (6,16). Chorzy
przewlekle dializowani z nieodwracalnym uszko-
dzeniem nerek sa kandydatami do przeszczepu ner-
ki, po uptywie roku od uzyskania remisji klinicznej
i serologiczne;.

Opisany przypadek przedstawia olbrzymi pro-
blem diagnostyczny chorego z bardzo rzadka cho-
roba, jaka jest ZG. Istotne utrudnienie stanowilo
dlugotrwate utrzymywanie si¢ ,.tlacej si¢” skapo-
objawowej choroby, bez typowych cech serologicz-
nych, poprzedzajace niespodziewane i dramatycz-
ne pogorszenie funkcji nerek. Powyzszy przyktad
przypomina takze, ze ZG jest choroba, w ktorej
o skutecznosci leczenia moga decydowac dni, a nie-
wielka nawet zwloka w diagnostyce i leczeniu ma
kardynalny wptyw na rokowanie.
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