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Zesnot Goodpasture’a z powrotem funkcii nerek
10 7 miesiacach dializoterapii

STRESZCZENIE

W niniejszej pracy przedstawiono przypadek klinicz-
ny 35-letniego mezczyzny, u ktérego rozpoznano
zespot Goodpasture’a na podstawie typowego ob-
razu zmian w ptucach i nerkach oraz wysokiego
miana przeciwcial antyGBM. Wczesnie rozpoczete
leczenie zabiegami plazmaferezy, hemodializami
oraz podanie pulsow steroidowych i cyklofosfami-
du nie zapobiegty rozwojowi niewydolnosci odde-
chowej i chory wymagat leczenia w Klinice Inten-
sywnej Terapii. W wyniku leczenia uzyskano regre-
sje zmian ptucnych i obnizenie stezenia przeciwciat
antyGBM, ale byto konieczne dfugotrwate leczenie

WSTEP

Zespo6t Goodpasture’a jest rzadka cho-
roba o podlozu autoimmunologicznym, cha-
rakteryzujaca si¢ wystgpowaniem rozlanego
krwawienia do pecherzykéw plucnych, gwat-
townie postgpujacego klebuszkowego zapale-
nia nerek (RPGN) oraz obecnoS$cia autoprze-
ciwciat skierowanych przeciw antygenowi bto-
ny podstawnej (antyGBM).

Antygenem doktadnie jest niekolageno-
wa domena tancucha a3 kolagenu typu IV,
identyczna w btonie podstawnej kigbuszka
nerkowego i pecherzykéw ptucnych. Zespot
Goodpasture’a nalezy do postaci klinicznych
uktadowych zapalen naczyfi z obecnoScia
komplekséw immunologicznych, ktére zawie-
raja wlasnie przeciwciala antyGBM. Bardzo
rzadko zesp6t Goodpasture’a moze ograni-

hemodializami. Po 7 miesigcach dializoterapii od-
stgpiono od kontynuacji leczenia nerkozastgpcze-
go, z powodu poprawy funkcji nerek. W chwili
obecnej chory pozostaje pod opiekg ambulatoryjng
w poradni nefrologicznej, a parametry niewydol-
nosci nerek sg w zakresie wartosci prawidtowych.
Chory zakonczyt leczenie immunosupresyjne pul-
sami cyklofosfamidu, przyjmuje podtrzymujace
dawki steroidow doustnie i wrocit do wykonywa-
nego zawodu.
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Stowa kluczowe: zespét Goodpasture’a, gwattownie
postepujace kitebuszkowe zapalenie nerek, prze-
ciwciata antyGBM

czy¢ si¢ wylacznie do zmian plucnych. Zmia-
ny w nerkach sa charakterystyczne i w wigk-
szoSci przypadkdéw klinicznych stwierdza si¢
postepujaca niewydolno$¢é nerek, z klinicznym
obrazem RPGN, a w badaniu biopsyjnym ner-
ki — zapalenie klebuszkéw nerkowych z pot-
ksigzycami w ponad 50% klebuszkéw, czyli
crescentic glomerulonephritis. Przebieg choro-
by jest bardzo szybki, postepujacy, czego wy-
razem jest obecnos$¢ bardzo duzej ilosci pot-
ksiezycow komoérkowych o podobnym sta-
dium zaawansowania zmian, co odréznia
zespot Goodpasture’a od innych postaci za-
palefi naczyf, migedzy innymi ANCA-dodat-
nich, gdzie poétksiezyce wystepuja w réznych
stadiach zaawansowania, a potksi¢zyce wiok-
niste wspolistnieja z komorkowymi. W kie-
buszkach moga by¢ obecne segmentalne ogni-
ska martwicy petli naczyniowej czy naciecze-

Forum Nefrologiczne
2009, tom 2, nr 2, 91-96

Copyright © 2009 Via Medica
ISSN 1899-3338

M

VIA MEDICA
www.fn.viamedica.pl

Adres do korespondenciji:

dr med. Barbara Butto

Klinika Nefrologii, Transplantologii
i Choréb Wewnetrznych UM

ul. Debinki 7, 80-952 Gdansk
tel.: (058) 349 25 59

e-mail: bbullo@amg.gda.pl

91
s



92

nie petli przez leukocyty i limfocyty. Zmiany
zejSciowe, w postaci stwardnienia kiebuszka
i widknienia potksiezyca komorkowego, stwier-
dza sie¢ juz po kilku tygodniach choroby. W ba-
daniu immunofluorescencyjnym sa obecne linij-
ne ztogi IgG (rzadko IgA) wzdtuz btony pod-
stawnej kiebuszkéw nerkowych. W zespole
Goodpasture’a nie wystepuja — typowe dla in-
nych postaci vasculitis — zmiany naczyniowe.

Leczeniem z wyboru jest wykonywanie za-
biegéw plazmaferezy oraz podawanie steroidow
z cyklofosfamidem. Choroba wyjatkowo moze
przebiegac z nawrotami. U okoto 40-50% cho-
rych nie uzyskuje si¢ poprawy funkcji nerek
i wymagaja oni leczenia nerkozastepczego.

OPIS PRZYPADKU

W dniu 21 maja 2007 roku 35-letni pa-
cjent (J.B.), stolarz, palacy papierosy od S lat,
dotychczas zdrowy (poza okresowo stwierdza-
nymi podwyzszonymi warto$ciami ci§nienia
tetniczego), zostat przyjety do kliniki nefro-
logii z podejrzeniem zespotu Goodpasture’a.
Tydzien przed hospitalizacja chory zaczat od-
czuwacé duszno$é, poczatkowo wysitkowa,
a nastgpnie spoczynkowa o charakterze napa-
dowym. Towarzyszyt jej kaszel — suchy, a na-
stepnie z nasilajacym si¢ krwiopluciem — oraz
dreszcze. W wykonanym w tym czasie ambu-
latoryjnie zdjeciu RTG klatki piersiowej nie
stwierdzono patologii. Wiaczono amoksycyli-
ne¢ z kwasem klawulonowym, jednak mimo
leczenia, stan pacjenta pogarszal sie.

Przy przyjeciu do Kliniki Nefrologii, Trans-
plantologii i Choréb Wewnetrznych Akademii
Medycznej w Gdansku stan chorego okreslo-
no jako $rednio cigzki. Pacjent byt przytom-
ny, z zachowanym kontaktem stowno-logicz-
nym. Obserwowano duszno$¢ spoczynkowa.
Temperatura ciata wynosita 38,6°C, ci§nienie
tetnicze — 140/90 mm Hg, akcja serca byla
miarowa (112/min), a ostuchowo u podstawy
obu ptuc byly styszalne trzeszczenia.

Na powtdrnie wykonanym zdjeciu RTG
klatki piersiowej (kilka dni po poprzednim
badaniu) stwierdzono rozlane zmiany $rod-
miagzszowe w obu ptucach. Stezenie kreatyni-
ny wynosito 3,5 mg%, azotu mocznika —
41 mg%, wskaznika filtracji klgbuszkowej
(GFR), obliczony skréconym wzorem MDRD
— 21,4 ml/min/1,73 m’. Poza tym stwierdzo-
no masywny krwinkomocz oraz biatkomocz
(7,6 g/d.). Diureza dobowa wynosita okoto
2000 ml. W badaniu USG uktadu moczowe-
go uwidoczniono nerki, wielkosSci 121 mm
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i 127 mm, o zachowanym zréznicowaniu ko-
rowo-rdzeniowym, obustronnie powi¢kszonej
szerokoSci warstwy miazszowej — do 35 mm,
z do$¢ waskim echem centralnym. Uktady kie-
lichowo-miedniczkowe nie byly poszerzone,
nie stwierdzono patologii w obrebie pecherza
moczowego. Obserwowano niedokrwisto$¢ ze
stezeniem Hgb 8,4 g% i Hct 24,9%, w gazo-
metrii krwi wlo$niczkowej — pO2 50 mm Hg,
pCO2 38 mm Hg i saturacj¢ 85%. Oznaczony
w tym czasie poziom przeciwcial antyGBM
wynosit 281,7 j./ml, co ostatecznie potwierdzi-
fo rozpoznanie zespotu Goodpasture’a (tab. 1).

Zastosowano leczenie objawowe oraz
rozpoczeto terapi¢ immunosupresyjna. Poda-
no dozylnie 4 g metyloprednizolonu (w daw-
kach po 1 g/d. co 2 dni), a nastepnie wlaczo-
no prednizon w dawce 1 mg/kg masy ciala na
dobe (80 mg). W 9 dni po przyjeciu podano
dozylnie pierwszy bolus cyklofosfamidu
w dawce 0,8 g. Jednocze$nie wykonano 7 za-
biegdw plazmaferez. Chory wymagat licznych
przetoczen koncentratu krwinek czerwonych.
Uzyskano ustapienie krwioplucia i dusznosci
oraz czg$ciowa regresje zmian radiologicz-
nych w plucach (pozostaly niewielkie zmiany
w placie dolnym ptuca lewego). Z powodu
narastajacych parametréw niewydolnoSci ne-
rek i stopniowego zmniejszania diurezy, po
6 dniach hospitalizacji rozpocze¢to leczenie
nerkozastgpcze metoda hemodializy.

Po przejSciowej poprawie stanu ogdlnego
chorego w 21. dobie leczenia obserwowano
ponownie narastanie dusznosci spoczynkowej,
krwioplucie, z towarzyszacymi stanami podgo-
raczkowymi, oraz progresj¢ zmian radiologicz-
nych w ptucach (zmiany bardziej nasilone niz
na zdjeciach wyjSciowych — zajete cate ptuca,
poza szczytami). Stwierdzono ponownie narasta-
jaca niedokrwistos¢ ze stezeniem Hgb 7,0 g%,
Hct 19% oraz niewydolno$¢ oddechowa z pO2
48 mm Hg i saturacja krwi tetniczej 74%. Pa-
cjenta przeniesiono czasowo do Kliniki Intensyw-
nej Terapii. Zastosowano wentylacje mecha-
niczna (5 doéb). Zintensyfikowano leczenie
immunosupresyjne, podajac dodatkowo mety-
loprednizolon (3 bolusy po 0,5 g dozylnie), cy-
klofosfamid (po 0,8 g dozylnie co 2 tygodnie)
oraz wykonujac kolejne 4 zabiegi plazmaferez.

Ostatecznie w wyniku zastosowanego le-
czenia uzyskano ustapienie objawdw i znaczna
regresje zmian radiologicznych. W badaniu
tomokomputerowym klatki piersiowej, wyko-
nanym w 45. dobie hospitalizacji, stwierdzo-
no dyskretne zmiany §rodmiazszowe w seg-
mencie 6 i 10 ptuca lewego.



Tabela 1. Wyniki badar immunologicznych i radiologicznych u chorego przed rozpoczeciem leczenia immunosupresyjnego

Rodzaj badania

Wyniki przy przyjeciu

Przeciwciata przeciw btonie podstawne;j
kigbuszkéw nerkowych (norma: < 15 j./ml)

Przeciwciata przeciwjadrowe (norma: < 1:40)
Kompleksy immunologiczne

Skfadniki dopetniacza:

C3 (norma: 0,9-1,8 g/l)

C4 (norma: 0,1-0,4 g/1)

Przeciwciata przeciwgranulocytarne:

If/elisa (norma: < 1:20)

Mpo (norma: < 20 u/ml)

Pr3 (norma: < 20 u/ml)

IgG (norma: 5,40-20,34 g/1)

IgA (norma: 0,63-4,84 g/l)

IgM (norma: 0,22-2,40 g/I)

Odczyn antyglobulinowy bezposredni i poSredni

Immunofiksacija biatek w surowicy

Typowanie lekkich tancuchow w moczu

RTG klatki piersiowej

281,7 j/ml

Ujemne

W normie

1,67 g/l
0,204 g/l

Ujemne
1,2 j./ml
0,68 j./ml

2,47 g/l
1,30 g/l
0,21 g/l

Ujemne

Stwierdzono obecnos¢ niewielkiego pasma biatka
monoklonalnego typu 4 i « na tle obnizonych
poziomow poliklonalnych 4

Nie wykryto obecnosci biafek monoklonalnych,

obecne poliklonalne immunoglobuliny. W rozdziale
elektroforetycznym widoczne rowniez pozostate frakcje
biatkowe odpowiadajace proteinogramowi surowicy
(of. albumina i transferyna)

W obu ptucach masywne rozlegte silnie wysycone zmiany
pecherzykowe, najbardziej wyrazone przywngkowo.

Serce w normie. Jamy optucnowe wolne

Z uwagi na utrzymujaca si¢ niewydol-
nos¢ nerek z diureza okoto 1000 ml na dobe
(wzrost po stanie anurii stwierdzanej w okre-
sie nasilenia aktywnosci choroby podstawo-
wej) i wskazania do przewlektego leczenia
nerkozastgepczego po wytworzeniu stalego
dostgpu naczyniowego w postaci przetoki pro-
mieniowo-odpromieniowej pacjenta wypisa-
no po 58 dobach hospitalizacji, przekazujac
pod opieke stacji dializ w celu kontynuacji
leczenia.

Ustalono leczenie hemodializami 3 razy
w tygodniu po 5 godzin w Stacji Dializ Klini-
ki Nefrologii Transplantologii i Choréb We-
wnetrznych Akademii Medycznej w Gdansku.
Poniewaz nie obserwowano objawéw klinicz-
nych choroby ukladowej, zadecydowano
o dalszym — juz ambulatoryjnym — zmniej-
szaniu dawki steroidow doustnych oraz zaleco-
no kontynuowanie leczenia immunosupresyj-
nego pulsami cyklofosfamidu parenteralnie
raz w miesiacu w okresie dializoterapii. W sierp-

niu 2007 roku poziom przeciwcial antyGBM
wynosit 4,0 j./ml (przy normie < 20 j./ml).
W okresie leczenia nerkozastepczego nie ob-
serwowano zadnych objawéw choroby uktado-
wej, jedynie mimo terapii erytropoetyna, cho-
ry wymagal przetoczen masy erytrocytarne;j.
Na przetomie listopada i grudnia 2007 roku
chory zauwazyl wzrost diurezy, a w badaniach
laboratoryjnych stwierdzano niskie stezenia
parametréw niewydolnoS$ci nerek. Stezenie
kreatyniny w surowicy mieScito si¢ w zakresie
1,9-2 mg/dl przy diurezie dobowej 2,5 1. Wow-
czas odstapiono od kontynuowania leczenia
nerkozastgpczego, a ostatnig hemodialize
wykonano w dniu 2 stycznia 2008 roku i zale-
cono kontrole ambulatoryjna w poradni ne-
frologicznej. Stezenie kreatyniny ustabilizo-
walo si¢ na poziomie 1,8-1,9 mg/dl, przy
GFR okoto 44 ml/min, st¢zenie CRP wynosito
3,06 mg/dl, nie obserwowano zaburzen wod-
no-elektrolitowych czy gospodarki kwasowo-
-zasadowej, natomiast utrzymywata si¢ niedo-
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»W leczeniu zespotu
Goodpasture’a
stosuije sie zabiegi
plazmaferezy,

duze dawki steroidow
oraz cyklofosfamid«4
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krwistos$¢ ze stezeniem hemoglobiny okoto
10 g/dl oraz nieznaczna matoplytkowosc¢ z liczba
plytek krwi rzedu 120 tys./mm’. W badaniu
moczu stwierdzono biatkomocz (ok. 1,6 g/l;
ok. 5 g/d.) oraz erytrocyturi¢ (w osadzie mo-
czu erytrocyty pokrywaly pole widzenia),
a wielkos¢ klirensu kreatyniny, wyliczona z do-
bowej iloSci moczu, wynosita 88 ml/min. W wy-
konanym w styczniu 2008 roku badaniu steze-
nie przeciwciat antyGBM wynosito 17,2 j./ml
(przy normie < 20 j./ml). W zwiazku z obec-
noscia aktywnych zmian w moczu zadecydo-
wano o wykonaniu biopsji nerki (badanie
przeprowadzono w dniu 22.04.2008 r.).
W obrazie morfologicznym bioptatu nerki
(tab. 2) stwierdzono na 30 kigbuszkow: 22 kie-
buszki catkowicie lub czesciowo stwardniate,
w tym w 7 kiebuszkach widkniste potksiezy-
ce, a ponadto w 2 klebuszkach segmentalne
potksiezyce komorkowe, odcinkowg martwi-
c¢ petli naczyniowej w 1 kigbuszku, a w bada-
niu IFL — obfite linijne ztogi IgG i lekkich
taficuchéw A i kK immunoglobulin, zlokalizowa-
nych wzdtuz btony podstawnej. W badaniach
laboratoryjnych nadal nie stwierdzano podwyz-
szonego miana przeciwciat antyGBM, a kon-
trolnie wykonane przeciwciala ANCA, jak na
poczatku choroby, byly ponizej zakresu nor-
my, krioglobuliny — ujemne; obserwowano

niskie (ponizej zakresu warto$ci normy) ste-
zenie IgG w surowicy, zwigzane prawdopo-
dobnie z utrata z moczem albo prawdopo-
dobna aktywnoSciag immunologiczna choro-
by. W RTG klatki piersiowej nie opisywano
zmian oraz dodatkowo wykluczono krwawie-
nie z przewodu pokarmowego. Zadecydowa-
no ostatecznie o kontynuacji leczenia pulsami
cyklofosfamidu parenteralnie co miesigc, tym
razem dawke leku zwigkszono do 800 mg i.v.
i podano 6 takich pulséw do pazdziernika
2008 roku. Lacznie przez caly okres leczenia
chory otrzymat dawke kumulacyjna 10,4 g cy-
klofosfamidu parenteralnie. W chwili obec-
nej stan chorego jest dobry, chory pracuje za-
wodowo. W badaniach laboratoryjnych utrzy-
muje si¢ niewielka niedokrwistoS¢, ze
stezeniem Hgb 12,3 g/dl, liczba ptytek krwi
jest w granicach 120 tys., a stgzenie kreaty-
niny w surowicy wynosi 1,26 mg/dl, GFR
powyzej 60 ml/min, a klirens kreatyniny —
100 ml/min. Obserwuje si¢ biatkomocz rzedu
0,8 g/l (ok. 2 g/d.), z erytrocyturia (4,10 ery-
trocytow w polu widzenia). Chory przyjmuje
leki hipotensyjne (ramipril, losartan), hipo-
lipemizujace (atorwastatyna) oraz podtrzy-
mujaca dawke metylprednizolonu 4 mg do-
ustnie. Zaplanowano w najblizszej przyszto-
Sci catkowite odstawienie steroidow.

Tabela 2. Wynik badania biopsyjnego nerki (dr med. A. Perkowska-Ptasinska, Instytut Transplantologii, WUM)

Ocena morfologiczna biopatu nerki (nr 14225 z dn. 22.04.2008 r.)

Ktebuszki (30):

w pozostatych kigbuszkach stwierdza sie:
odcinkowg martwice petli naczyniowej w 1 kigbuszku
Srodmiazsz:

miernie rozlegte widknienie zrebu
Cewki:

drobne ogniska zaniku cewek
Naczynia tetnicze:

bez uchwytnej patologii

Badanie IFL wykazato obecnos¢:

miernie obfitych ztogow fibrynogenu w kiebuszkach

ROZPOZNANIE

2. Obecno$¢ ztogow anty-GBM

w kiebuszkach

Skrawki obejmuja fragmenty kory i rdzenia o tgcznej diugosci okoto 2 cm

22 kiebuszki s czesciowo lub catkowicie stwardniate, z czego w 7 kigbuszkach sg widoczne widkniste potksiezyce
w 2 kiebuszkach — segmentalne potksiezyce komorkowe

miernie rozlegty naciek zapalny z komérek jednojadrowych, zlokalizowany na podfozu widkniejacego zrgbu

obfitych (3+) linijnych ztogow IgG i lekkich tancuchow 4, « zlokalizowanych wzdtuz GBM

1. Martwicze zapalenie kfgbuszkow nerkowych — miernie aktywne

3. Ogniskowe segmentalne twardnienie kigbuszkow wspotistniejace w wigkszosci z segmentalnymi
wioknistymi potksiezycami — wyraz bliznowacenia wtérnego do zmian zapalnych i martwiczych

4. Miernie rozlegte wtoknienie zrebu i zanik cewek
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OMOWIENIE

Zespol Goodpasture’a nalezy do scho-
rzen rzadko wystepujacych, czesciej dotyczy
mezczyzn palacych papierosy i charakteryzu-
je sie triada objawdw: zmianami w plucach
z obrazem klinicznym krwawienia z drég od-
dechowych, gwattownie postepujacym kie-
buszkowym zapaleniem nerek oraz obecno-
Scig przeciwcial przeciw blonie podstawnej
ktebuszkow nerkowych i pecherzykéw ptuc-
nych (antyGBM). W leczeniu zespotu Good-
pasture’a stosuje si¢ zabiegi plazmaferezy,
duze dawki steroidéw oraz cyklofosfamid. Od
czasu kiedy wprowadzono leczenie plazmafe-
rezami w zespole Goodpasture’a rokowanie
bardzo si¢ poprawito, ale nadal ryzyko zgonu
w ostrym okresie choroby jest wysokie i wyni-
ka gtéwnie z rozwoju niewydolnoSci oddecho-
wej. Leczenie zabiegami plazmaferezy prowa-
dzi si¢ do czasu eliminacji przeciwcial an-
tyGBM i liczba tych zbiegéw moze wynosic¢
kilka w tagodniejszych przypadkach klinicz-
nych, ale zwykle dochodzi do kilkunastu za-
biegdw wymiany osocza. Przedstawiony przy-
padek kliniczny przebiegal wyjatkowo burzli-
wie. Pomimo ze weze$nie rozpoczeto leczenie
immunosupresyjne, mi¢dzy innymi zabiegami
plazmaferezy oraz hemodializami, stan kli-
niczny chorego pogarszat si¢ tak, ze koniecz-
ne bylo leczenie niewydolnoS§ci oddechowe;j
w klinice intensywnej terapii. Leczenie immu-
nosupresyjne okazato si¢ na tyle skuteczne, ze
uzyskano catkowita regresj¢ zmian w ptucach,
ale niestety doszto do rozwoju niewydolnosci
nerek, ktérg uwazano za nieodwracalng. Wy-
konanie biopsji nerki w ostrej fazie choroby
byto niemozliwe z powodu cigzkiego stanu
klinicznego oraz wspétistniejacych zaburzen
krzepnigcia. W okresie prowadzenia leczenia
nerkozastgpczego stan kliniczny chorego byl
na tyle dobry, ze wykonano badania w celu
zgloszenia chorego do przeszczepienia nerki,
zwlaszcza Ze nie obserwowano zadnych obja-
wow choroby uktadowej ani podwyzszonych
mian przeciwciat antyGBM. Po 7 miesiacach
leczenia nerkozastepczego odstapiono od
jego kontynuacji z powodu poprawy funkcji
nerek. W przypadkach RPGN, w przebiegu
réznych postaci uktadowych zapalen naczyn
i efektywnie leczonych immunosupresyjnie,
powrdt funkcji nerek zwykle wystepuje
w pierwszych tygodniach leczenia. Tacy chorzy
wymagaja leczenia nerkozastgpczego na ogot
tylko w ostrej fazie choroby. Przypadki poz-
nego powrotu funkcji nerek sa obserwowane

wyjatkowo rzadko. Opisano tylko pojedyncze
przypadki kliniczne, kiedy po wielu miesia-
cach leczenia nerkozastepczego uzyskiwano
powr6t funkcji nerek. Nadal uwaza sig, ze
okoto 40-50% chorych z zespotem Goodpa-
sture’a wymaga dlugotrwatego leczenia ner-
kozastgpczego, nawet w przypadku wczesnie
rozpoczetego leczenia immunosupresyjnego
w postaci zabiegdw plazmaferezy.

W zespole Goodpasture’a zmiany w ptu-
cach sa charakterystyczne, wystepuja w posta-
ci rozsianych naciekéw §rédmiazszowych, be-
dacych wynikiem zapalenia naczyn, ktére do-
tyczy tkanki plucnej. Uwaza si¢, ze zmiany
ptucne na ogoét wyprzedzaja wystapienie po-
wiktafi nerkowych choroby. Wczesne rozpo-
znanie choroby i zastosowanie leczenia immu-
nosupresyjnego moze zapobiegaé postepowi
niewydolnoSci nerek czy w ogdle nawet jej
rozwojowi. Nie zawsze tez powiklania nerko-
we choroby sa na tyle powazne, ze chorzy
wymagaja leczenia nerkozastgpczego, nato-
miast cz¢sto sa obserwowane zmiany w osa-
dzie moczu pod postacia erytrocyturii. Rzad-
ko zesp6t Goodpasture’a moze si¢ ograniczy¢
wylacznie do zmian w plucach. Rokowanie
woweczas jest bardzo pomysSlne i nie obserwu-
je si¢ nawrotdw choroby. Jeden taki przypa-
dek kliniczny obserwowano w tutejszej klini-
ce u mtodej, 21-letniej kobiety, ktdra byta le-
czona jednak standardowo: wykonano
3 zabiegi plazmaferezy, otrzymywala pulsy ste-
roidowe i cyklofosfamidu (podano 3 X 1,0 g
leku). Po 6 miesigcach leczenia powoli odsta-
wiono steroidy. Jak na razie nie obserwowa-
no nawrotu choroby w okresie 5 lat obserwa-
cji klinicznej. Najpowazniejszym rokowaniem
odnosnie przezycia czy powrotu funkcji nerek
sa obciazeni chorzy, u ktorych jednoczesnie
rozwijaja si¢ zmiany w plucach i nerkowe
w postaci RPGN, co obserwowano u opisane-
g0 w niniejszej pracy chorego.

W okresie efektywnego leczenia i popra-
wy funkcji nerek na ogdt nie ma wskazan do
wykonywania biopsji nerki. Obecno$¢ niewiel-
kiej erytrocyturii i biatkomoczu u chorych z tak
ciezkim przebiegiem klinicznym choroby byta
typowa. Natomiast wskazaniem do wykonania
biopsji nerki w opisanym przypadku bylo utrzy-
mywanie si¢ masywnej erytrocyturii, pomimo
poprawy funkcji nerek i obserwowanych poni-
zej zakresu normy poziomow przeciwcial an-
tyGBM. Wynik badania biopsyjnego oczywiScie
potwierdzit rozpoznanie choroby. Jedyna roz-
bieznoscia w konfrontacji patomorfologiczno-
-klinicznej jest fakt uzyskania spadku stezenia
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Rycina 1. Zmiany poziomu przeciwciat antyGBM u chorego w okresie obserwacii klinicznej

kreatyniny do wartoSci prawidtowych obserwo-
wanych obecnie, pomimo znacznej liczby
stwardniatych klebuszkéw. Dodatkowo w biop-
sji nerki pojawily si¢ zmiany §wiadczace o na-
dal obecnej aktywnosci choroby w nerkach, jak:
segmentalne potksiezyce komorkowe czy obec-
nos$¢ odcinkowej martwicy petli naczyniowej.
W tym okresie nie zaobserwowano zadnych
klinicznych objawéw choroby uktadowe;j.
Stwierdzono natomiast niewielki wzrost mia-
na przeciwciat antyGBM (ryc. 1) i, chociaz na-
dal znajdowaly si¢ one w zakresie normy, bra-

no pod uwage mozliwos¢ btedu laboratoryjne-
go czy po prostu byl to efekt zmiany odczynni-
ka do oznaczania tych przeciwciat. Mozna row-
niez przypuszczad, ze mogto to by¢ wynikiem
nienasilonej, ale jednak obecnej aktywnosci
choroby, a potwierdzeniem tego mogly by¢ opi-
sane zmiany w biopsji nerki czy stwierdzane ni-
skie stezenie IgG w surowicy. To zadecydowa-
fo o przedtuzeniu leczenia immunosupresyjne-
go pulsami cyklofosfamidu, czego efektem byt
dalszy spadek stezenia kreatyniny w surowicy
chorego i wzrost GFR oraz poprawa parame-
trow niedokrwistosci.

PODSUMOWANIE

W niniejszej pracy przedstawiono przy-
padek kliniczny zespotu Goodpasture’a u mto-
dego mezczyzny, ktorego leczono efektywnie
zabiegami wymiany osocza, steroidami i pul-
sami cyklofosfamidu, u ktérego po wielu mie-
sigcach uzyskano powr6t funkeji nerek i bylo
mozliwe zaprzestanie leczenia nerkozastep-
czego. Chory wymagal jednak znacznie dhuz-
szego leczenia immunosupresyjnego, niz si¢
powszechnie stosuje w zespole Goodpastu-
re’a. Nalezy zatem podkresli¢, ze w kazdym
przypadku, w ktérym dochodzi do zatamania
funkcji nerek, nawet przy wspotistnieniu za-
awansowanych zmian morfologicznych moz-
na za pomoca odpowiedniej terapii uzyskac
powrdt funkcji nerek.
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