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Sedesitileta pacientka dosud bez anamnézy zdvaznych
onemocnéni byla prijata na nasi kliniku z oddéleni rev-
matologie pro akutni postizeni ledvin s hyperkalcemii
v rdmci systémového onemocnéni. V pfedchorobi byla am-
bulantné diagnostikovéna hlubok4 zilni trombdza (HZT)
svalovych vétvi levé dolni koncetiny a vyznamn4 rendlni
dysfunkce (s-kreatinin 226 pmol/l) s malou proteinurif
(pomér proteinu/kreatininu [P/Cr] 25 g/mol).

Od prosince 2024 nasi pacientku trapila celkova difuzn{
svalovd slabost, nevtile, inava a nechutenstvi s ubytkem
hmotnosti 10-12 kg, ddle dysfagie a intermitentni subfebri-
lie s kaslem, a predevsim vyraznd xerostomie a paleni/své-
déni oci - symptomy odpovidajici sicca syndromu. Pro
suspektni respiracni infekci byla ambulantné 1éCena anti-
biotikem (klaritromycin). V té dob¢ se objevil nesvédivy
mincovity exantém na dolnich koncetinach a trupu.

V rezii revmatologti byla zvazovana Sirokd diferencidln{
diagnostika vcetné autoimunitnich onemocnéni. Sérolo-
gické vySetfeni prokdzalo pozitivni protilatky proti ex-
trahovatelnému nukledrnimu antigenu (ENA) s vysokym
titrem anti-SS-A/Ro; ostatni parametry byly negativni, vy-
Setfeni elektroforézou (ELFO), M-proteinu a volnych leh-
kych fetézch bylo bez pritkazu monoklondlni gamapatie.

K objasnéni ndlezu bylo indikovdno doplnéni vySetfeni
pozitronovou emisni tomografii (PET) / vypocetni to-
mografii (CT), které prokézalo ¢etnd loziska akumulace
fluorodeoxyglukdzy (FDG) s lymfadenopatii (lymfatické
uzliny [LU] do 1 cm, bez postizeni hild, nejvétsi paratra-

chedlné a paraaortdlné) a obraz centrilobuldrniho mikro-
noduldrniho postizeni plic, solidni tumor nebyl patrny. Po-
psdna byla hrani¢ni splenomegalie a mirnd hepatomegalie.
Pacientka byla v tivodu hemodynamicky stabilni, non-
oligurickd, klinicky vyrazné hypovolemickd, bez zndmek
subrendlni blokady. V pribéhu hospitalizace dochdzi
k progresi rendlni dysfunkce (s-kreatinin max. 360 pmol/l),
k hyperkalcemii (celkovy Ca 3,6 mmol/l, ionizovany Ca
1,85 mmol/l), pfi nizké koncentraci imunoreaktivniho pa-
rathormonu (iPTH) a 25-OH vitaminu D, s elevaci aktivni
formy 1,25-OH vitaminu D. Pravdépodobné v diisledku hy-
perkalcemie se v ndsledujicim priibé¢hu rozvinula akutni
edematoézni pankreatitida, kterd byla zvladnuta konzerva-
tivné. Infek¢ni pficina se neprokazala (negativni virologie
véetné viru lidské imunodeficience [HIV], herpes virt),
krevni obraz a diferencidlni rozpocet byly nesuspektni. Ne-
specifické testy Schirmertv i Skachtv byly pozitivni. Byla
zahdjena parenteralni rehydratace, poddvani bisfosfondta.
S predpokladem tézké formy Sjogrenova syndromu s orga-
novym postizenim byly podany pulzy metylprednisolonu,
na které navazovala ndslednd peroralni terapie prednisonem
v dévce 1 mg/kg. Hyperkalcemie rychle regredovala, doslo
k poklesu hodnot N-katabolitti, pacientka obnovila diurézu.
Xerostomie a oni postizeni byly feSeny symptomaticky.
Renalni biopsie ukazala chronickou tubulointersticialni
nefritidu s kulatobunéc¢nou infiltraci v terénu lehké inter-
sticialni fibrézy. Ojedinéle byly pritomny obrovskobunéc-
né elementy, bez zndmek malignity. Glomeruldrni a cévni
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struktury byly intaktni. Laboratorni metodou prutokové
cytometrie (fluorescence-activated cell sorting, FACS)
byl zjistén nélez monoklondlni B lymfocytézy (CD19+/
CD23+), bez klinickych zndmek chronické lymfocytdrni
leukemie - po konzultaci s hematoonkologem to bylo
interpretovano jako reaktivni zména.

Na zéklad¢é kombinace klinickych a laboratornich na-
lezti bylo onemocnéni hodnoceno jako overlap syndrom
Sjogrenovy choroby a sarkoiddzy. Ke kortikoterapii byl ze-
jména pro plicni postizeni ptidan azathioprin. V kontextu
pfetrvavajicich dysfagii, neimyslného ubytku hmotnosti,
laboratorné prokdzané hyperkalcemie a nové diagnos-
tikovaného Sjogrenova syndromu se sarkoidézou bylo
indikovdno endoskopické vySetfeni horni ¢ésti traviciho
traktu, které odhalilo ulceraci v oblasti jicnu, bez priikazu
maligni etiologie ¢i infekce (Helicobacter pylori negativni),
velmi pravdépodobné $lo o dalsi komplikaci plynouci z hy-
perkalcemie. Vzhledem k malnutrici, minimdlnimu per-
ordlnimu prijmu a doznivajici pankreatitidé byla do¢asné
indikovadna enterdlni vyziva nazogastrickou sondou. Pa-
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Kazuistika popisuje zajimavy a pomérné vzdcny piipad koin-
cidence dvou autoimunitnich chorob — Sjogrenova syndromu
a sarkoiddzy. V literatur'e bylo dosud popsdno 59 pripadii. Im-
pulzem k podrobnému vySetieni nasi nemocné byly neptilis spe-
cifické klinické priznaky, jednim 2 projevii byla rendIni dysfunkce
s nevpraznym ndlezem v mocovém sedimentu a bez vyznamnéjsi
proteinurie. Obvykly vySetiovact program v regiondini nefrolo-
gické ambulanci prokdzal pritomnost autoprotildtek svédcicich
pro Sjogrentv syndrom. To bylo ditvodem k revmatologickému
vySetient za hospitalizace. Nemocnd splitovala klasifikacni kri-
téria (ACR-EULAR 2016) pro Sjogreniiv syndrom. Progredujict
rendIni dysfunkce a predevsim téZkd hyperkalcemie si vynutily
preddni na specializované nefrologické oddélent.

U nemocné jsme zpocdtku uvaZovali o rendIni manifesta-
ci Sjogrenova syndromu. Po komplexnim zhodnocent klinic-
kého obrazu, vysledku biopsie ledviny a grafickych vySetient
(PET/CT) jsme ptipad uzavreli jako koincidenci savkoiddzy
a Sjogrenova syndromu. Podstatny byl predevsim vysledek
biopsie ledviny s ndlezem akutni intersticidlni nefritidy s do-
minantni kulatobunécnou infiltraci s mnohojadernymi burika-
mi, tedy ndlez kompatibilni s diagnézou sarkoidézy. PET/CT
ndlezy podporovaly diagnézu sarkoidézy — mikronoduldrni
postizent plic, zvétsené mizni uzliny, splenomegalie. Hyperkal-
cemie byla projevem nadmérné tvorby 1,25-OH dihydrochole-
kaciferolu v tkdnich postiZenych sarkoidézou. Je tieba zminit,
2e s hyperkalcemii jsme se setkali prakticky u vSech nasich
pacientii s rendini manifestaci sarkoidézy.

Sjogrenitv syndrom je systémové autoimunitni onemocnéni
postihujict predevsim exokrinni Zldzy, nejcastéji slinné a slz-

cientka postupné obnovila plny peroralni ptijem s nutri¢ni
podporou sippingem. Pfechodné byla potieba substituce
hypofosfatemie pti rozvinutém refeeding syndromu. Re-
nalni funkce se postupné stabilizovaly (s-kreatinin pri
dimisi 95 pmol/l), hodnoty zdnétlivych marker byly nizké.
Kontrolni dopplerovské ultrazvukové vysetieni levé dol-
ni koncetiny potvrdilo pretrvavajici trombdzu svalovych
vétvi levé dolni koncetiny - pokracovano v antikoagulac¢ni
terapii (ptima peroralni antikoagulancia). Pacientka byla
propusténa do ambulantni péce v dobrém klinickém stavu.

P1i brzké ambulantni kontrole na revmatologii pacient-
ka udévd subjektivni zlepSeni celkového stavu - odeznéni
kloubnich bolesti, normalizaci tvorby slin a zlepSeni chuti
k jidlu. Doslo k ndristu télesné hmotnosti o 4 kg. Stéle
pretrvava mirnd unava. Byla zahdjena pozvolna detrakce
kortikosteroidii. Pfi kontrolni gastroskopii je vred zhojen,
pfetrvava pouze mirnd refluxni ezofagitida. Pacientka je
naddle pravidelné dispenzarizovdna revmatologem, gas-
troenterologem, plicnim lékarem, do stabilizace rendlni
funkce je zatim v nefrologické péci.

né. Projevy Sjogrenova syndromu se rozdéluji na glanduldrni
a extraglanduldrni. Sjogreniiv syndrom miZe byt primdrni,
tedy nent asociovdn s jinymi chorobami, ¢ sekunddrni — nej-

Ve s

Castejsi je sdruZent s revmatoidni artritidou a systémovym
lupusem. K extraglanduldrnim projeviim patii priznaky koZni
(vaskulitida, Raynaudiiv fenomén, erythema annulare, erythe-
ma nodosum, vitiligo), muskuloskeletdini (artralgie, artritidy,
svalovd slabost, myozitida — spise lehct forma, fibromyalgie),
plicni (intersticidlni plicni proces, cystické onemocnéni plic),
gastrointestindIni (atrofickd gastritida, celiakie, primdrn{ bi-
lidrni cirhdza), hematologické (cytopenie, monoklondini ga-
mapatie, kryoglobulinemie, non-Hodgkinovy lymfomy), Casté
Jsou tyreopatie. PostiZent ledvin pti Sjogrenové syndromu md
méné nez 10 % nemocnych. Nejcastéjsi je intersticidini nefritida
s infiltract lymfocyty a plazmocyty. Intersticidini proces se
miie projevit vendin{ dysfunkci. Byvd pritomna také proximdl-
ni ¢i distdInt rendint tubuldrni acidéza, Fanconiho syndrom,
nefrokalcindza, urolitidza, nefrogenni diabetes insipidus. Velmi
vzdcné jsou glomerulonefritidy, obvykle jde o membranoproli-
ferativni glomerulonefritidu. Literatura popisuje i dals velmi
vzdcné se vyskytujici typy glomeruldrnich léxi (IgA nefropatie,
fokdlné-segmentdlni glomerulonefritida).

Je mdlo studif zabyvajicich se vyskytem postiZent ledvin
P sarkoiddze. Prdce maji velmi rozdilnou metodiku, vétsina
2 nich je retrospektivnich. RendIni manifestace sarkoiddzy je
uvddéna v Sirokém rozmezi 10-50 9%. Nejcasnéjsimi projevy
Jsou hyperkalciurie a hyperkalcemie (aZ 50 96). V biopsii se na-
léxd intersticidlni nefritida (10-20 %) jak bez granulomii, tak
i s pritomnosti granulomii. Nefrokalcindza je relativné vzdcnd
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(5 %). SpiSe raritni jsou glomeruldzni léze. Intersticidlni nef-
ritidy zpuisobené sarkoidozou jsou obvykle (ve vice neZ 60 %)
spojeny v dobé manifestace s pokrocilou rendIni dysfunkci (CKD
G4-5). Typicky je normdlni & nevyrazny mocovy ndlez (mald
proteinurie, sterilni leukocyturie). Nefrolitidza miiZe byt nékdy
prvnim projevem sarkoidozy. Litidza je obvykle kalciumoxald-
tovd, nékdy s primesi fosfdtu. Hyperkalcemie a hyperkalciurie
je zpusobena zvysenou aktivitou 1-alfa-hydroxyldzy se soucasné
porusenou negativni zpétnou vazbou. Hyperkalcemie vede k po-

lyurii, dehydrataci, ale také k vazokonstrikci rendlnich arteriol.
Literatura uvddi, Ze sarkoidéza vede jen zridka k termindInimu
selhdni ledvin. Nejhorst prognozu maji nemocni s prokdzanou
nefrokalcindzou. Intersticidlnt nefritida pii sarkoidoze je lécena
nejcastéji kortikoidy, nékdy v kombinaci s azathioprinem i
mykofenoldt mofetilem, eventudiné metotrexdtem. Byli podd-
vdni i antagonisté tumor nekrotizujictho faktoru alfa (TNF).
Dillezitd je snaha o snifent kalciurie — prevence progrese nefro-
kalcindzy a nefrolitidzy.
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