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Mnozstevni jednotka ks

Klinicka historie
40lety muz navstivil svého praktického Iékare a stéZoval si na 2 tydny trvajici hematurii a novy nastup bolesti hlavy s rozmazanym vidénim.

Jeho prakticky Iékarf mu naméfil krevni tlak 260/110 a odeslal ho do nemocnice. Pacient po pfijezdu do nemocnice zkolaboval. CT mozku
prokazalo velké subarachnoidalni krvaceni z prasklého ,bobulového” aneuryzmatu. Pacient zemfel krétce po pfijeti.

Patologie

Tento vzorek je zvétsenad ledvina. Ledvinovy parenchym byl témér zcela nahrazen ¢etnymi dilatovanymi cystami rlizné velikosti, az 3 cm

v prdméru. Cysty maji tenké prisvitné stény a nékteré cysty obsahuji material riiznych barev, diky ¢emuz ma fezny povrch ledviny
~mramorovy" vzhled. Rizné barvy jsou zplsobeny sekrety uvnitr cyst, které mohou byt smichany s krvacenim. Vné&jsi povrch se jevi jako
lalo¢naty v disledku mnoha vyénivajicich cyst. Jakykoli zbyvajici parenchym ledvin je silné atroficky, cozZ je zplsobeno tlakem ¢etnych cyst.
Toto je priklad polycystického onemocnéni ledvin u dospélé osoby.

Dalsi informace

Polycystické onemocnéni ledvin u dospélych osob (APKD) je autozomalné dominantni onemocnéni charakterizované pritomnosti
mnohocetnych cyst v renadlnim parenchymu. Cysty se vyvijeji ze zménéného epitelu ledvinovych tubull. Cysty expanduiji a ni¢i glomeruly,
coz zpUsobuje ischemii, tlakovou atrofii a nakonec vede k selhani ledvin. APKD se vyskytuje u 1 ze 40 az 1000 Zivé narozenych déti. Mutace
v genu PKD1 na chromozomu 16p13.3 a genu PKD2 na chromozomu 4q21 byly popsany jako kauzalni mutace. Ty kéduji membranové

stadiu (ESRD) se vyskytuje v pfipadé mutace v PKD2 u pacientd v prdmérném véku 74 let a v pfipadé mutace v PKD2 u pacientd
v prdmérném véku 54,3 let.

Mezi béZné priznaky APKD patfi hematurie z krvaceni do cyst a bolest nebo pocit tahdni z expanze cyst a zvétseni ledvin. Mnoho pacientd
z0stava bez priznakd, dokud se neobjevi rysy renalniho selhéni, jako je proteinurie, polyurie, hypertenze a urémie. Mezi extrarenalni projevy
onemocnéni patfi intrakranidlni vakovitd aneuryzmata, jaterni a pankreatické cysty, déle prolaps mitraini chlopné a dalsi typy onemocnéni
srdecnich chlopni. Ultrazvuk ledvin je nejbéznéjsim vysetfenim pouzivanym k diagnostice APKD. Jako diagnostické nastroje Ize pouzit také
CT nebo MRI vysetfeni. Pacientdim s pozitivni rodinnou anamnézou APKD Ize v nékterych pripadech nabidnout ultrazvukové vysetreni ledvin
a genetické testovani. LéCba zahrnuje rendini substitu¢ni terapii na ESRD a transplantaci ledvin (pokud se podafi najit darce).

Nakonec vice nez jedna tfetina pacientd zemre na selhani ledvin a jedna tfetina na koronarni nebo hypertenzni onemocnéni srdce. Priblizné
1% pacientd umira na subarachnoidalni krvéceni v diisledku ruptury bobulovitého aneuryzmatu (jako v tomto pfipadé). Zbyvajici Gmrti jsou
zplsobena nesouvisejicimi pFicinami.



