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Stenodza proximalni plicni arterie — vzacna manifestace granulomatozy s polyangiitidou

23lety muz navstivil v ervnu 2015 urgentni piijem pro nahle vzniklou zhorSujici se duSnost bez kasle, hore¢ky nebo bolesti na hrudi.
Pted 3 lety mu byla diagnostikovana granulomato6za s polyangiitidou, ktera byla zalécena vysokymi davkami kortikosteroidti a
cyklofosfamidem s naslednym uzivanim azathioprinu po dobu 2 let. V dobg, kdy pfisel do nemocnice, uzival jen 5 mg prednisolonu
denné. Fyzikalni vySetieni ukazalo sinusovou tachykardii, plice byly poslechové ¢isté. Zakladni krevni testy odhalily zvySeny pocet
leukocytd (16 x 109/L), predominantné neutrofilt, lehce zvysené CRP (11 mg/L) a sedimentaci. Elektrolyty, renalni funkce a jaterni
testy byly v normé. CT angiografie plic ukazala velky perikardialni vypotek (2 cm) a vyznamné zuZenou levou plicni arterii. Plicni
parenchym vypadal zcela normalné. Na echokardiografii se neprokazala srde¢ni tamponada, ale priitok v kmeni plicnice byl zvyseny.
MRI srdce odhalilo ztlu§téni stény plicni arterie v kmeni i v obou jejich vétvich. Lékaii stanovili pracovni diagnozu vaskulitidy na
podklad¢ relapsu granulomatézy. Analyza mocového sedimentu ukazala granularni valce, krev a protein v moci a krevni testy byly
pozitivni na ANCA a antiPR3 protilatky typické pro vySe zminéné onemocnéni. Zahajili lé¢bu intravendznim methylprednisolonem a
jednou davkou rituximabu. Dusnost velmi zahy ustoupila a pacient byl po tydnu propustén domt s denni davkou prednisolonu 50 mg.
Po 2 mésicich se zopakovala MRI srdce, kde témér uplné vymizel perikardialni vypotek i stendza plicnice. DuSnost jako pfiznak u
pacientl s granulomat6zou s polangiitidou mtze byt zptisobena vice jevy — postiZzenim plicniho parenchymu nebo dychacich cest,
plicni arterialni hypertenzi a myokarditidou. Vaskulitida pulmonalnich artérii je v ptipad¢ této diagnézy pomérné vzacna, ale musime
s ni pocitat. Proto je vhodné provést v ramci diagnostiky MRI. Pro G¢ely vyzkumu by byla tieba dalsi vySetfeni — napt.
histopatologické vysetteni, které by pomohlo odhalit pfi¢inu vzniku vaskulitidy.
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Genetické rizikové faktory pro diabetes mellitus 1. Typu

Diabetes mellitus 1. typu je chronické onemocnéni charakterizované absolutnim nedostatkem insulinu z divodu destrukce f-bunék
pankreatu autoprotilatkami. V této sérii autoti uvadéji dosud znamé genetické faktory, které stoji za spusténim autoimunitni odpovédi
proti B-buiikam a které se podileji na dal§im rozvoji onemocnéni. Autoprotilatky mifi primarné€ proti insulinu, glutamat dekarboxylaze
(ptipadné proti obéma molekulam) nebo vzacné proti ostrivkovému antigenu 2. Kratce po inicialni produkci téchto biomarkerd se
zaénou tvofit autoprotilatky proti dal§im strukturdm, napf. proti ZnT8 transportéru. Cim vice typi autoprotilatek imunitni sy stém
vytvori, tim se zvySuje riziko rychlejsi progrese onemocnéni a ¢asné€jsiho klinického projevu. Primarnim rizikovym faktorem
autoimunity u pacientl s DM 1. typu je genetika. Predisponovani jedinci maji haplotypy HLA-DR3-DQ2 nebo HLA-DR4-DQ8, ale
ke spusténi DM je nutny zasah z vnéjsiho prostiedi. Patogenezi onemocnéni mizeme rozd¢lit na 3 stadia: 1. pfitomnost autoprotilatek
proti B-buiikam, normoglykémie, Zadné klinické symptomy, 2. pfitomnost autoprotilatek, dysglykémie, Zadné symptomy, 3.
pritomnost autoprotilatek, dysglykémie a klinické projevy diabetu. Geneticky zéklad se u kazdého z téchto stadii 1isi. DM 1. typu
muze slouzit jako modelové onemocnéni pro dalsi orgdnove specifické autoimunitni choroby, napt. celiakii, autoimunitni tyroiditidu
nebo Addisonovu nemoc, u nichz se také setkavame s tvorbou biomarkert dlouho pied tim, nez dojde k prvnim klinickym projevim
onemocnéni.
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