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Anamnéza

20 leta zena
AA: polyvalentni alergie
OA: astma bronchiale bez terapie
SA: slozité rodinné poméry, vychovavana prarodici
PA: studentka zdravotnické Skoly
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Nefrologicka anamnéza

6 let: dg. juvenilni nefronoftiza
11 let: zaveden Tenckhoffiv katetr a zahajena CAPD
m rychla progrese — vzestup kreatininu z 360 pmol/I na 660 pmol/I/ béhem
3 tydnl
12 let: 1. transplantace kadaver6zni ledviny (nekomplikovany prabéh)
18 let: epizoda akutni celularni rejekce (la)
m |éCena methylprednisolonem
19 let: zhorsSeni f-ce — chronicka humoralni rejekce,
20 let: zhorSeni funkce Stépu a narist anti-HLA, nutna hospitalizace, anémie,
hematemeza (Hb65 g//)

Anamnéza Nefrologicka anamnéza
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Juvenilni nefronoftiza (NPH)

m cystické onemocnéni ledvin s autozomalné recesivnim
prenosem (cysty v oblasti pfechodu kury a diené)
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Juvenilni nefronoftiza (NPH)
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m cystické onemocnéni ledvin s autozomalné recesivnim
prenosem (cysty v oblasti pfechodu kury a diené)
m defekt genu NPH1 na chromozomu 2q

m kdduje nefrocystin — adheze s okolnimi bufikami i cytoskeletem
m porucha rasinek

'Genome Decoration Page

Juvenilni nefronoftiza 4/31


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/genome/tools/gdp

Juvenilni nefronoftiza (NPH)
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m cystické onemocnéni ledvin s autozomalné recesivnim
prenosem (cysty v oblasti pfechodu kury a diené)
m defekt genu NPH1 na chromozomu 2q

m kdduje nefrocystin — adheze s okolnimi bufikami i cytoskeletem
m porucha rasinek

m priCina selhani ledvin u adolescentl v 6 — 15% pripadu
m incidence: Kanada 1:50 000 novorozencu, Finsko 1:100 000,
USA 1:922 000, jinde neznama
m dalsi nefronoftizy — NPH2 (infantilni) a NPH3 (adolescentni)
m chromozémy 3 a9

'Genome Decoration Page
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http://www.ncbi.nlm.nih.gov/genome/tools/gdp

Juvenilni nefronoftiza (NPH)

Symptomatologie

m symptomatologie kolem 4 let véku, selhani ve Skolnim véku
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Juvenilni nefronoftiza (NPH)

Symptomatologie

m symptomatologie kolem 4 let véku, selhani ve Skolnim véku

m polyurie, polydipsie, velké ztraty soli mocCi (Casto pozdni nalez)
m v détstvi Casto torpidni enuréza

m u 1/3 anémie (porucha tvorby erytropoetinu)

m hypertenze
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m hypertenze

m v 10—15% asociace s Retinitis pigmentosa — Seniorlv-Lakenové
syndrom
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Juvenilni nefronoftiza (NPH)

Symptomatologie

m symptomatologie kolem 4 let véku, selhani ve Skolnim véku
polyurie, polydipsie, velké ztraty soli moci (Casto pozdni nalez)
v détstvi Casto torpidni enuréza

]
[ ]
m u 1/3 anémie (porucha tvorby erytropoetinu)
m hypertenze

[ ]

v 10—15% asociace s Retinitis pigmentosa — Seniorlv-Lakenové
syndrom

okulomotoricka apraxie (Coganuv sy.), aplazie vermis mozecku
(Joubertav sy.), kuzelovity tvar epifyz, kongenitalni fibréza jater
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NynéjSi onemocnéni

m cca 20 dni opét pravidelné dialyzovana pfi selhani stépu (po 8 letech)
m symptomaticky stép — vyrazna anemizace
m zachovana diuréza — snaha oddalit graftektomii
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m cca 20 dni opét pravidelné dialyzovana pfi selhani stépu (po 8 letech)
m symptomaticky stép — vyrazna anemizace
m zachovana diuréza — snaha oddalit graftektomii
m hospitalizace pro dekompenzovanou HT a rychle se rozvijejici amaur6zu

m podle oftalmologll amauroéza pri nizkém onkotickém tlaku a proteinurii
m podle pacientky dekompenzace HT cca posledni mésic (TK 200/100) —
zatim bez terapie
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NynéjSi onemocnéni

m cca 20 dni opét pravidelné dialyzovana pfi selhani stépu (po 8 letech)
m symptomaticky stép — vyrazna anemizace
m zachovana diuréza — snaha oddalit graftektomii
m hospitalizace pro dekompenzovanou HT a rychle se rozvijejici amaur6zu

m podle oftalmologll amauroéza pri nizkém onkotickém tlaku a proteinurii
m podle pacientky dekompenzace HT cca posledni mésic (TK 200/100) —
zatim bez terapie

m po 4 dnech hospitalizace preklad do IKEM ke graftektomii
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m relativné nekomplikovana graftektomie v den pfijmu

Vykon v doplnované anestezii, s UPV, invazivni
monitorace. Perioperac¢né obéhové sklon k hypertenzi,
nekomplikovany prubéh. Perioperac¢né poddno 200ml
krystaloid, 1 TU EM, krevni ztrdta 0 ml.

Graft mirné zvétseny, na ¥fezu prokrvacend kira, bez
abscesu.

m nasledné hospitalizace na KARIP
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Prabéh — KARIP

0. den nekomplikovana greftektomie, Casna extubace
obéhové a ventilaéné stabilni, sklon k HT
v noci nutna kratka HD pro hyperkalémii

Pribéh KARIP 8/31



Prabéh — KARIP

0. den nekomplikovana greftektomie, Casna extubace
obéhove a ventilacné stabilni, sklon k HT
v noci nutna kratka HD pro hyperkalémii
1. den silné anxiozni az depresivni, vysoka potieba analgetik
~Jkomplikovana domluva“
progrese do Uplné amaurozy, bez reakce na osvit
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Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani

m nizky onkoticky tlak pfi proteinurii

Mozné pric¢iny amaurézy 10/ 31



Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani

m nizky onkoticky tlak pfi proteinurii
m Bilkovina v moéi + + +, Albumin 34,4 g/I, Celkova bilkovina 61,2 g//
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Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani

III Il-l,“Iv. l. .

®m amauroza pii zakladnim onemocnéni
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Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani

Retinitis pigmentosa — SENIORUV-L@KENOVE syndrom

m zavadeéjici nazev retinitis”
m jedna se o dystrofii, ne zanét

m porucha sitnice (tyCinek)

m ztrata no¢niho vidéni v détstvi

m pozdéji ztrata periferniho vidéni
m tunel/trubice

m nejcastéjsi asociace s hluchotou (30 %)
m Usherlv syndrom

m v prabéhu let az desetileti postupna

ztrata centralniho vidéni a Uplna slepota

Mozné pric¢iny amaurézy Retinitis pigmentosa



Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani
Retinitis pigmentosa — visus
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Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani
Retinitis pigmentosa — visus
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Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani

III Il-l,“Iv. l. .
s v /II I, v s

m vznik béhem let, jiny charakter amaurdzy
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Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani

III Il-l,“Iv. l. .

s v /II I, v s

m amoce pri dekompenzované HT
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Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani

III Il-l,“Iv. |. .

s v /II I, v s

m amoce pri dekompenzované HT
m dekompenzovana HT trvala skoro mésic, amauréza dny
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Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani

III Il-l,“Iv. l. .
s v /II I, v s

B amoce pri dekompenzované HT
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Oc¢ni konzilium

Visus OP: prsty na 1 m, Visus OL: prsty na 1/2 m

Oboustranné bulby klidné, vpravo plosné podspojivkové suffuze starsiho
data, rohovky jasné, zornice 2 mm, nepatrné reaguji na jasny zdroj
svétla, optickd prostfedi ¢ird. Fundus v mydridze oboustranné -
venézni systém mirné dilatovany, sitnice oboustranné v dolnim
kvadrantu s vysokou exsudativni ablaci, v ostatnich kvadrantech lezi,
papily s mirnym prosdknutim.

Dg.: Oedema paille nervi optici bilat.
Amotio retinae exsudattiva bilat.

Zavér: Exsudativni amoce v.s. v souvislosti s dlouhotrvajicim vysokym
krevnim tlakem a celkovym stavem organismu. Prognosticky nelze
pfedpovédét zrakovou funkci. Chirurgické redeni neni indikovéano.
Antiedematdzni terapie by mohla urychlit vsttrebavani, ale vzhledem k
celkovému stavu Jje obtizné néjaky postup doporucit.
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Neurologické konzilium

Zavér: Amaurosis bilat. pfi edému papily nn. optici
bilat. Neurologicky ndlez bez lateralizace. Nelze
vyloucit pseudotumor cerebri.

Doporucéeni: Vhodné doplnit MR mozku k vylouceni
pritomnosti znamek zvys3eného tlaku likvoru
(transependymédlni prestup likvoru?). Event. lumbalni
punkce se zmérenim tlaku likvoru. Pri zvySeném tlaku nad
10 cmH20 vlezZe zavést lumbdlni drendz a odesilat likvor
na bioch. vysS. a cytologii (hypoproteinorhachie?).
Dialyzy v Setrném rezimu s ohledem na kolisdni osmolarity

a albuminemie.
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Prubéh — KARIP

1. den silné anxidzni az depresivni, vysoka potfeba analgetik
Jkomplikovana domluva“
progrese do Uplné amaurdzy, bez reakce na osvit
o¢ni konzilium
neurologické konzilium
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Prubéh — KARIP

1. den silné anxidézni az depresivni, vysoka potreba analgetik
Jkomplikovana domluva“
progrese do Uplné amaurdzy, bez reakce na osvit
o¢ni konzilium
neurologické konzilium
CT
zahajeno CRRT (snaha o pomalé zmény vnitfniho prostredi)
nasazeny kortikoidy
zvazovana lumbalni drenaz (neprovedena)
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Komorovy systém a subarachnoiddlni prostory nejsou rozs$ifeny, bez
tlakovych ¢i trakénich zmén. Loziskovy proces ani nitrolebni krvdceni
v mozkové tkani neprokazuji. Lebni baze, vnittfni zvukovody a turecké

sedlo bez strukturdlnich nebo traumatickych zmén.

Zavér: Na nativnim CT mozku bez patologickych zmén v
nervové tkani.
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Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani

Pseudotumor cerebri (Idiopaticka intrakranialni hypertenze)

m zvyseni nitrolebniho tlaku bez zjevné pri¢iny

m popsan QUINCKEM 1897

m Castéj zeny (8:1), Casto obézni nebo s nedavnym rychlym vzestupem
hmotnosti

m bilateralni edém papil optického nervu = porucha visu
m relativné pozdni nalez
m pfi delSim trvani (dny az tydny) atrofie

Mozné priciny amaurézy Pseudotumor cerebri



Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani

Pseudotumor cerebri (Idiopaticka intrakranialni hypertenze)

m zvyseni nitrolebniho tlaku bez zjevné pri¢iny
m popsan QUINCKEM 1897

m Castéj zeny (8:1), Casto obézni nebo s nedavnym rychlym vzestupem
hmotnosti

m bilateralni edém papil optického nervu = porucha visu
m relativné pozdni nalez
m pfi delSim trvani (dny az tydny) atrofie

Terminologie

m benigni intrakranialni hypertenze
m idiopaticka intrakranialni hypertenze
m pseudotumor cerebri

Mozné priciny amaurézy Pseudotumor cerebri



Mozné pri¢iny amaurdzy u renalniho selhani
Pseudotumor cerebri (Idiopaticka intrakranialni hypertenze)
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Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani
Pseudotumor cerebri (Idiopaticka intrakranialni hypertenze)

Diagnosticka kritéria (DANDY 1937, SMITH 1985)

syndromy nitrolebni hypertenze (cefalea, edém papil)
normalni neurologicky nalez (kromé n. VI) i stav védomi
normalni nalez na zobrazovacich metodach
normalni nalez v mozkomiSnim moku
zvysSeny intrakranialni tlak

m pii lumbalni p-ci opening pressure > 25 cmH, O
m neprokazany priciny nitrolebni hypertenze

Mozné priciny amaurézy Pseudotumor cerebri



Ohranic¢end loZiska v nervové tkdni supra ani infratentoridlné nejsou

patrna, komorovy systém a cisterny Jjsou v mezich normy, oblast sedla a
vnitfni zvukovody bez ndlezu.

Nn. optici jsou i intraorbitdln& normdlné Siroké a v jejich okoli
nediferencujeme patologickou tkan. Zadni stény bulbd jsou rozsSirteny
nékolika plochymi nebo konvexnimi apozicemi vyklenujicimi se do
sklivcl - vpravo jsou relativné masivnéjs$i (cca 4 mm) a uloZené
bazdlnéji, vlevo vétSinou plossi, ale s vétsi extenzi po lat. i

med. obvodu. Signédl je homogenni - vysoky na vétsiné T2 sekvenci a
spi%e stfedné& vysoky na SPACE-T2 a Tl obrazech (ndlez odpovidd jiZ

prokdzanym amocim bez z¥etelnych hemoragii) .

Zavér: Loziskovy proces intrakranidlné neprokazujeme -
jen znamky amoce sitnic.
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Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani

u rizki-onkoticki-tak o N
. , b akdadni -
B amoce pri dekompenzované HT

m pseudotumor cerebri
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Mozné priciny amaur6zy u renalniho selhani

u rizki-onkoticki-tak o N
. , b akdadni -
B amoce pri dekompenzované HT

m pseudotumor cerebri
m imunologicka aktivace pfi selhani stépu

Mozné pric¢iny amaurézy 27 /31



Prabéh — KARIP

1. den silné anxiozni az depresivni, vysoka potieba analgetik
progrese do Uplné amaurozy, bez reakce na osvit
neurologické konzilium
CT
nasazeny kortikoidy
zvazovana lumbalni drenaz (neprovedena)

2.den MR
pokracuje CRRT
porucha visu stagnuje
trva ,komplikovana domluva“
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rano tu byl dobrej kousek,
a‘ sel by, ale bez sance ®
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Pribéh — KARIP

3. den vyrazné zlepSeni stavu
témér normalni visus
vyrazné zlepseni psychického stavu a spoluprace
ukonceni CRRT a prechod zpét k iHD

Prabéh

KARIP
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Pribéh — KARIP

3. den vyrazné zlepSeni stavu
témeér normalni visus

vyrazné zlepseni psychického stavu a spoluprace

ukonceni CRRT a prechod zpét k iHD

6. den preklad do spadové nemocnice

Prabéh

KARIP
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B amoce pri dekompenzované HT

m pseudotumor cerebri
m imunologicka aktivace pri selhani stépu
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Zavér
. i v.s,”:,' -

m amoce pri dekompenzované HT

m pseudotumor cerebri
m imunologicka aktivace pri selhani stépu

Co pomohlo?

m graftektomie
m Kkortikoidy
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Zavér
. i v.s,”:,' -

m amoce pri dekompenzované HT

m pseudotumor cerebri
m imunologicka aktivace pri selhani stépu

Co pomohlo? Aktualni situace

m graftektomie m zafazena na WL k tx. ledviny
m kortikoidy m vidi!
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