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Przypadek gwaitownie postepujacego
kiehuszkowego zapalenia nerek
(choroba Goodpasture’a)

STRESZCZENIE

Opisany przypadek 37-letniego pacjenta z chorobg
Goodpasture’a jest przyktadem zespofu ptucno-ner-
kowego o gwattownym przebiegu. Poczatek choro-
by sugerowat zakazenie gornych drog oddecho-
wych, rozpoznano zapalenie oskrzeli i chory byt le-
czony przez lekarza rodzinnego antybiotykiem. Nie
uzyskano poprawy, po 3 tygodniach od poczatku
choroby pojawity sie skagpomocz i krwiomocz. Wy-
nik wykonanej w trybie pilnym biopsji nerki oraz do-
datni wynik badania krwi na obecnosc przeciwciat
anty-GBM pozwolity na postawienie rozpoznania
choroby Goodpasture’a. Niezwfoczne zastosowano

Choroba Goodpasture’a odpowiada za
20% gwattownie postepujacych kiebuszkowych
zapalen nerek, cho¢ wystepuje z czgstoScia zale-
dwie 1 osoby/mln/rok. W swoim przebiegu kli-
nicznym charakteryzuje si¢ szybka progresja do
schytkowej niewydolnoSci nerek oraz zagrazaja-
cymi zyciu krwotokami ptucnymi. Istota choro-
by polega na uszkodzeniu bton podstawnych kie-
buszkéw nerkowych i pecherzykéw plucnych
przez autoprzeciwciata skierowane przeciwko
antygenowi btony podstawnej (anty-GBM).

W niniejszej pracy przedstawiono przypa-
dek pacjenta z choroba Goodpasture’a diagno-
zowanego i leczonego na Oddziale Klinicznym
Nefrologii Szpitala Klinicznego im. H. Swiecic-
kiego w Poznaniu. Chory lat 37, informatyk, zo-
stat przekazany 29 wrzeSnia 2008 roku ze Szpi-
tala MSWiA w Poznaniu z powodu gwattow-

skojarzong terapie immunosupresyjng glikokortyko-
steroidami i cyklofosfamidem z jednoczesnym le-
czeniem wymiennymi przetaczaniami osocza. Wy-
stapienie pancytopenii polekowej zmusito do prze-
rwania terapii cyklofosfamidem. Zastosowane
leczenie umozliwito uzyskanie remisji zmian ptuc-
nych bez powrotu czynnosci nerek. Aktualnie chory
jest w dobrym stanie ogolnym, pozostaje w ambu-
latoryjnym programie przewlektych hemodializ i po-
biera podtrzymujace dawki glikokortykosteroidow.
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nie postepujacego klebuszkowego zapalenia
nerek z towarzyszacym zapaleniem ptuc.
Poczatek choroby byt zwiazany z infekcja
gornych drég oddechowych (8.09.2008), ktdra
pacjent najpierw leczyt sam. Chory odczuwat
duszno$¢ o charakterze napadowym poczat-
kowo wysitkowa, a nastepnie spoczynkowa,
towarzyszyl jej suchy kaszel oraz stan podgo-
raczkowy. Po tygodniu odnotowatl wzrost go-
raczki do 39°C, bdl gardta, drzenia migsnio-
we i dalsze pogorszenie samopoczucia, ktore
sktonily chorego do wizyty w poradni lekarza
rodzinnego, gdzie rozpoznano zapalenie
oskrzeli — zalecono przyjmowanie amoksycy-
liny z kwasem klawulanowym. Mimo leczenia
stan pacjenta si¢ pogarszat i 24 wrze$nia 2008
roku wystapity oliguria (200 ml/d.) oraz brunat-
ne zabarwienie moczu. W okresie 26.09.08-



—29.09.2008 chory byt hospitalizowany w Szpi-
talu MSWiA z rozpoznaniem ostrej niewydol-
noSci nerek w przebiegu gwattownie postepuja-
cego ktebuszkowego zapalenia nerek. W bada-
niach laboratoryjnych odnotowano kreatyni-
nemi¢ 726 umol/l oraz stezenie mocznika
w surowicy 28,7 mmol/l.

W wywiadzie stwierdzono ponadto: od li-
stopada 2008 roku cukrzyce (oznaczony panel
przeciwciat nie okreslit jednoznacznie typu scho-
rzenia, sugerujac istnienie zaburzen autoimmu-
nologicznych), wole guzkowe tarczycy (w euty-
reozie), astme oskrzelowa od lutego 2006 roku.

Przy przyjeciu na Oddziat Nefrologii stan
og6lny pacjenta okre§lono jako Sredni. Chory
byl przytomny z zachowanym kontaktem logicz-
nym, wysoko goraczkujacy (cieptota ciata 39—
—40°C), wystepowaly obrzeki koficzyn dolnych,
ciSnienie tetnicze wynosito 145/80 mm Hg,
czynno$¢ serca miarowa 108/min, ostuchowo
stwierdzono trzeszczenia w okolicy podtopat-
kowej prawej. Nie obserwowano i nie odnoto-
wano w trakcie pozniejszej hospitalizacji incy-
dentéw krwotoku z ptuc ani krwioplucia.

Na zdjeciu RTG klatki piersiowej stwier-
dzono zmiany zapalne w prawym ptucu z od-
czynem optucnowym w prawym kacie przepo-
nowo-zebrowym.

W badaniach laboratoryjnych wyjSciowe
parametry czynnoSciowe nerek wynosily: ste-
Zenie kreatyniny w surowicy — 9 mg/dl, mocz-
nika — 180 mg/dl, warto§¢ szacunkowe;j filtra-
cji klebuszkowej obliczonej wedtug wzoru
Cokcrofta-Gaulta — 15 ml/min/1,73 m* Ob-
serwowano wyktadniki niedokrwistoSci:
Hgb 8,7 g/dl, Ht 24,1%, MCV 86,6 fl, stezenie
zelaza w surowicy 13 ug/dl; w gazometrii wto-
Sniczkowej stwierdzono wyktadniki kwasicy
metabolicznej. Ponadto zanotowano znacznie
podwyzszone parametry stanu zapalnego:
CRP 370 mg/l, OB 120 mm/godz.

W ocenie USG: nerka prawa o wielkoSci
14,2 X 6,3 cm z obrzeknigtg warstwg korowa sze-
rokoSci 25 mm z widocznymi obrzeknietymi pi-
ramidami i zatartg granica migdzy korg a echem
centralnym; nerka lewa o wymiarach 14,0 X 6,2
cm, warstwa korowa szerokosci 22-24 mm, za-
tarta granica migdzy kora a echem centralnym.

W pierwszej dobie hospitalizacji na od-
dziale nefrologicznym, z uwagi na gwattownie
postepujaca niewydolnos$¢ nerek, zatozono
cewnik Shaldona, wlaczajac chorego w pro-
gram hemodializ. Nastgpnego dnia wykona-
no biopsje nerki.

Opis badania histopatologicznego biop-
tatu nerki z dnia 30.09.2008 roku: Glomeru-

lonephritis membrano-proliferativa. Glomerulo-
nephritis extracapillaris.

W skrawkach seryjnych znajdowato si¢
6 ktebuszkéw, w tym 1 zmieniony sklerotycz-
nie. W pozostatych byta zaznaczona struktu-
ra zrazikowa, zwigkszenie liczby komdrek
w obszarach mezangialnych, w §wietle licznych
petli skrzepliny. We wszystkich klebuszkach
wystepowaly potksiezycowate zrosty petli z to-
rebka Bowmana. Zanotowano liczne ogniska
witdéknienia i mniej liczne nacieki zapalne
w Srédmiazszu. W preparatach impregnowa-
nych solami srebra wedtug Jonesa byto wi-
doczne podwdjne okonturowanie Scian wielu
petli wlosniczkowych. Obraz najbardziej od-
powiadal zapaleniu btoniasto-rozplemowe-
mu. Konieczna byta korelacja z obrazem im-
munofluorescencyjnym.

Badanie immunopatologiczne: §rednia
liczba ktgbuszkéw w skrawku — 6-8; zmiany
w ktebuszkach obecne, zajecie kigbuszkéw roz-
lane, zakres zmian globalny, typ zmian linijny
(GBM); lokalizacja ztogéw obwodowa, naczy-
niowa; intensywnos¢ ztogéw drobnoziarnista.
Immunoglobuliny — obecne IgA, IgM, IgG,
sktadowe komplementu C3, Clq i C4. Fibry-
nogen dodatni, torebka — wynik dodatni.
Zmiany w kanalikach obecne, typ zmian linij-
ny, ziarnisty. Lokalizacja w §wietle naczyn C3,
Clq, w komérkach nabtonka C3, Clq, w bto-
nie podstawnej C3, Clq. Zmiany w Scianach
pozaktebuszkowych obecne, sktad zlogéw
w §cianach C3, Clq.

Whioski: proces o duzej aktywnosci im-
munologicznej. Obecny linijny typ fluorescen-
cji. W 6 z 8 ktebuszkéow obecne komérkowe
potksiezyce.

LECZENIE

W fazie indukcji remisji zastosowano
dawki pulsacyjne metyloprednizolonu 500 mg
dozylnie przez 3 kolejne dni, a nastgpnie
doustnie w dawce 64 mg. Z uwagi na otrzy-
many dodatni wynik na obecno$¢ przeciwciat
anty-GBM w surowicy przy jednocze$nie
ujemnych przeciwcialach ANCA dotaczono
do terapii cyklofosfamid w dawce 2 X 50 mg
oraz zabiegi plazmaferez — lacznie wykona-
no 6 zabiegdw.

Z uwagi na trudnoSci diagnostyczne roz-
nicowania zmian w ptucach (nacieki zapalne
w przebiegu choroby podstawowej v. zakazenie)
przy ujemnych wynikach badania bakteriolo-
gicznego krwi i plwociny wlaczono szeroko-
spektralng antybiotykoterapi¢ empiryczng.
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»Pojawienie sie
dusznosci wysitkowej,
a pozniej spoczynkowej
u chorego w mtodym
wieku i brak poprawy
po zastosowaniu
empirycznej
antybiotykoterapii
powinno skioni¢ do
pilnej weryfikaciji
rozpoznania

i wykonania chocby
podstawowych badan
laboratoryjnych4¢
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Po zastosowaniu leczenia obserwowano
stopniowa poprawe stanu ogdlnego pacjen-
ta. W trzeciej dobie hospitalizacji cieptota
ciata znormalizowata si¢. Odnotowano po-
nadto remisj¢ zmian zapalnych w ptucach
(kliniczna i radiologiczna), zaobserwowano
pelng remisje wyktadnikéw stanu zapalnego
(spadek CRP z 370 do 3 mg/l). Parametry
nerkowe w trakcie leczenia nerkozastgpcze-
go obnizyly si¢: stezenie kreatyniny w suro-
wicy do 5,5 mg/dl, mocznika do 80 mg/dl,
potasu z 7 do 4,3 mmol/I.

W trakcie leczenia obserwowano jednak
pogtebiajaca si¢ tendencje poczatkowo do
anemizacji (spadek stezenia Hgb do 6,7 g/dl),
a nastgpnie trombocytopenii (liczba ptytek
obnizyta si¢ z 300 do 47 G/1) i wreszcie supre-
sji trzech linii komérkowych (liczba leukocy-
téw przy steroidoterapii systemowej wynosita
tylko 4,4 G/1). W tej sytuacji, z uwagi na praw-
dopodobne mielotoksyczne dziatanie cyklofos-
famidu odstapiono od skojarzonego leczenia
immunosupresyjnego, kontynuujac terapig gli-
kokortykosteroidami. Chory byt dalej leczony
w dhugotrwalym programie przewleklych he-
modializ, wymagatl przetaczania preparatéw
krwi oraz ze wzgledu na niskie stezenie biatka
catkowitego — Swiezo mrozonego osocza.
W trakcie zabiegéw plazmaferez przetaczano
20% albuminy.

W piatym tygodniu hospitalizacji uzy-
skano ujemny wynik badania na obecno§¢
przeciwcial anty-GBM, jednak bez powrotu
funkcji nerek. Z uwagi na wskazania do prze-
wlektego leczenia nerkozastgpczego wytwo-
rzono staty dostep naczyniowy w postaci
przetoki Brescia, przekazujac pacjenta pod
dalsza opieke ambulatoryjna. Aktualnie cho-
ry jest w dobrym stanie ogélnym, pobiera
podtrzymujace dawki glikokortykosteroidow
doustnie, wrdcit do wezesniej wykonywane-
go zawodu. W badaniach laboratoryjnych
utrzymuje si¢ umiarkowana niedokrwistos¢,
tendencja do hiperkaliemii oraz hiperfosfa-
temia. Kontrolowane badania immunolo-
giczne wykazujg stan remisji choroby.

OMOWIENIE

Opisany przypadek pacjenta z chorobg
Goodpasture’a jest przyktadem zespotu ptuc-
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no-nerkowego o gwattownym przebiegu [1-3].
Poczatek choroby sugerowat zakazenie gor-
nych drég oddechowych, rozpoznano zapale-
nie oskrzeli i chory byt leczony przez lekarza
rodzinnego antybiotykiem. Taki poczatek cho-
roby jest czesto spotykany w przebiegu zespo-
16w ptucno-nerkowych [3]. Tym niemniej, po-
jawienie si¢ dusznoSci wysitkowej, a pdzniej
spoczynkowej u chorego w mlodym wieku
i brak poprawy po zastosowaniu empirycznej
antybiotykoterapii powinno sktoni¢ do pilnej
weryfikacji rozpoznania i wykonania chocby
podstawowych badan laboratoryjnych (RTG
klatki piersiowej, morfologia, OB, badanie
ogblne moczu). Wykazanie biatkomoczu
i zmian w osadzie moczu powinno by¢ z kolei
wskazaniem do wykonania badan czynnoScio-
wych nerek (stezenie kreatyniny w surowicy,
oszacowanie GFR). Stwierdzenie zmian na-
ciekowych w plucach i wyktadnikéw choroby
nerek o gwaltownym przebiegu bytoby wow-
czas podstawa do skierowania chorego do dal-
szej pilnej diagnostyki w jednostce specjali-
stycznej [2]. Niestety, chory zostal skierowa-
ny do szpitala dopiero po 3 tygodniach i po
wystapieniu makroskopowego krwiomoczu
i skapomoczu.

Wynik wykonanej w trybie pilnym biop-
sji nerki oraz dodatni wynik badania krwi na
obecnos¢ przeciwciat anty-GBM pozwolily na
postawienie rozpoznania choroby Goodpa-
sture’a. Niezwloczne zastosowanie skojarzo-
nej terapii immunosupresyjnej glikokorty-
kosteroidami i cyklofosfamidem (w 3. dobie
po wykonaniu biopsji nerki) z jednoczesnym
leczeniem wymiennymi przetaczaniami oso-
cza (w 9. dobie pobytu i po ustaleniu osta-
tecznego rozpoznania). Niestety, pojawienie
si¢ pancytopenii interpretowanej jako pole-
kowe uszkodzenie szpiku zmusito do prze-
rwania terapii cyklofosfamidem. Nie mozna
wykluczy¢, ze brak powrotu czynnoSci nerek
u chorego, mimo ze obraz patomorfologiczny
bioptatu nerki sugerowat wczesny okres zmian,
wynikal z niedostatecznej immunosupresji
[4, 5]. Zastosowane leczenie umozliwito jed-
nak uzyskanie remisji zmian ptucnych, co na-
lezy uznac za zadowalajacy wynik terapii, zwa-
zywszy, ze krwotoki plucne stanowia istotne za-
grozenie zycia u chorych z zespotem Good-
pasture’a [1, 6].
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