Prikaz bolesnika s Goodpasturovom bolesti
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Ponovo je hospitaliziran nakon mjesec dana zbog simptomatske
mikrocitne anemije 1 po prijemu se prati aktivni sediment urina, uz
postupno asimptomatsko pogorSanje bubrezne funkcije. Ponovnom
imunoloskom obradom naden je poviSeni titar anti-GBM protutijela

Ant1-GBM (Goodpastureova) bolest je vaskulitis malih krvnih zila koji
se najcesce manifestira akutnim nefritickim sindromom sa/bez plucne (GBM 70 AU/mL), dok je nalaz MPO i PR3 ANCA protutijela

hemoragije, a javlja 1-1.5 sluaja na milijjun stanovnika, wuz
karakteristicnu bimodalnu raspodjelu. Tipi¢no se radi o postojanju
cirkuliraju¢ih IgG autoprotutijela usmjerenth na NC1 domenu alfa-3
lanca kolagena tipa IV.

Prikazat ¢emo sluCaj netipiCne manifestacije bolesti u 19-godiSnjeg
bolesnika.

viSekratno bio negativan.
BIOPSIJA BUBREGA
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PRIKAZ SLUCAJA

Bolesnik se javio u hitnu sluzbu sa simptomima umora, uz povremenu

nelagodu u desnom hemiabdomenu nakon obroka. U laboratorijskim

nalazima uradenima kod obiteljskog lijeCnika biljezi se znacajna

sideropenic¢na anemija (Hgb 65 g/, MCV 76 1), bez anamestickih

podataka o vidljivom gubitku krva. Slika 2. Nalaz bubrezne biopsyje A 1 B. celularn1 polumjesect u
glomerulima 1 eritrocitni cilindri u lumenu kanalica uz oskudni
mononuklearni infiltrat u intersticyu (HE 1 PAS, 200x) C. linearni
depozit IgG na glomerularnoj bazalnoy membrani (IgG/FITC, 400x). a.

HOSPITALIZACIJA ZAVOD ZA GASTROENTEROLOGIJU _ , . I o
Radiogram pluca uraden kod prijema pokazao je difuzno naznaceni

Laboratorijski nalazi Hb 65 /L, MCV 76 £, Fe 6 pluc¢ni intersticyy, a u kontroli difuzne infiltrate, bez pratece kliniCke

umol/L. 11¢E, CRP 6.4g/L. simptomatologije.
kreatinin 71 pumol/L, eGFR -
CKD-EPI 129 ml/min Zapoceto je lyjeenje bolusima metilprednizolona, ciklofosfamidom 1
Sediment urina: uredan nalaz plazmaferezama (PF). Cetvrti dan od pocetka terapije javlja se kasalj
RTG srca i pluéa uredan nalaz s hemoptizama, uz brzu progresiju respiracijske insuficijencije.
PremjeSten je u Jedinicu intenzivnog lijeCenja, intubiran 1 mehanicki
Mikrobioloska obrada bez porasta patogena \ ventiliran, uz primjenu krvnih nadomjestaka, ciklokaprona,
Tumorski biljezi i imunoloske uredan nalaz konakiona 1 preparata protrombinskog kompleksa zbog opsezne
pretrage hemoptoe. Unato¢ provedenim mjerama, istoga dana dolazi do
Endoskopska obrada uredan nalaz smrtnog 1shoda.
Spirometrija - restriktivne smetnje
entolini tes negatiar
- ventolinski test negativan.
- difuzija CO sniZena Ant1-GBM bolest je rijedak klinicki entitet s dominantno bubreznim
Bronhoskopija L etk manifestacijama. Na ovu bolest treba musliti u mladih ljudi s

nerazjasnjenim uzrokom sideropeni¢ne anemije, buduci da se pojedini
cito, PHD) . elementi do potpuno razvijene klinicke slike (jedan od njih je seroloski
dokaz anti-GBM protutijela) mogu javljati postupno. Goodpasturova

- uzeti uzorci (biogram, M. tbc,

CT toraksa - difuzno multipli centrilobularni ’ ' , 1phe . |
Svoriéi denziteta mlijetnog bolest moze dovesti do fatalne plu¢éne hemoragije 1 smrti, a uz rani
STl pocetak 1munosupresijskog lijeCenja 1 PF mozZe se ocekivati
CT abdomena uredan nalaz prezivljenje vece od 90%; u 40 -70% lijecenih bolesnika konacni ishod

je terminalna bubreZna bolest.

MR enterografija uredan nalaz :
_ o Literatura
-

Slika 1. Nalaz transbronhalne biopsije rijeSen
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Nakon korekcije anemije viSekratnim transfuzijama deplazmatiziranih - — L S
eritrocita 1 primjene visokodoznog zeljeza, bolesnik je otpusten kuci = =
u dobrom kliniCkom stanju.




