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PRES syndrom u pacienta s poststreptokokovou
glomerulonefritidou
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Je uvedena kazuistika chlapce s akutni poststreptokokovou glomerulonefritidou, u kterého se rozvinuly neurologické pfiznaky charak-

teru PRES syndromu.
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PRES syndrom by the boy with acute poststreptococcal glomerulonephritis

In the article is presented the case of a boy with acute poststreptococcal glomerulonephritis, by him developed the neurological sym-

ptoms of the PRES syndrom.
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Uvod

PRES syndrom (Posterior reversible encepha-
lopathy syndrome, dale jen PRES) je klinicko-ra-
diologické jednotka vyskytujici se jako komplika-
ce zavaznych primarnich onemocnéni (1). Jedna
se 0 neurotoxicky stav spojeny s charakteristic-
kym nalezem na magnetické rezonanci (MRI)
mozku (2). Velmi ¢asto je doprovazen arteridlnf
hypertenzi. Proto je u viech déti, které jsou lé-
Ceny pro onemocnéni asociovana s PRES, nutna
ddsledna monitorace krevniho tlaku a v¢asné
zahajeni antihypertenzni terapie.

Kazuistika

DevétapUllety chlapec byl pfijat na infekenf
oddéleni nasi nemocnice pro opakované zvra-
ceni, bolesti bficha v epigastriu a bolesti hlavy
v okcipitaIni oblasti. Tyden pfed vznikem obtiZi
uZival Bioparox pro povlaky na mandlich, tehdy
bez zvysenych teplot a zvysené sedimentace.

Z osobni anamnézy chlapce: perinatalni
obdobi probihalo bez komplikaci, pouze tretf
den po porodu byl pro novorozenecky ikterus
prechodné na fototerapii. Od tfi let je sledovan
na alergologii pro asthma bronchiale s trvalou
medikaci (Xyzal thl,, Flexotide discus, Ventolin SOS
pii dekompenzaci). Do osmi let véku byl sledovan
na gastroenterologii pro elevaci jaternich testd
a hepatomedgalii. Pro recidivujici respira¢niinfekce
mu byla 3x provedena adenotomie.

PYi pfijmu na infek¢ni oddéleni byl chla-
pec afebrilni, bledy, ameningedlni, s hrani¢ni
hydratacf a citil se vyrazné unaveny. Hrdlo mél
klidné, tonzily pouze hypertrofické, bez povla-
kd, lymfatické uzliny byly nezvétseny. Byl kar-
diopulmonalné kompenzovan a normotenznf
(TK 105/60). Palpacné bylo bficho mékké, s cit-

livosti okolo pupku, s normalni peristaltikou
a bez hmatné rezistence. Pfi neurologickém
vysetfeni nebyla shleddna zadnd abnormalita.
Ve vstupni laboratofi byla zjisténa elevace re-
nalnich parametrd (urea 356 mmol/l, kreati-
nin 191 ymol/I, kalium 6,2 mmol/1), dale mirna
hypoproteinemie (59g/1) a hypoalbuminemie
(28,8 g/I). Krevni obraz, hemokoagulace, zanét-
livé parametry, amylaza a lipdza byly bez patolo-
gického nalezu.V moci byla nalezena erytrocy-
turie (14061/yl) a leukocyturie (8 241/yl), ale kulti-
vacni vysetfeni bylo opakované negativni. Pfi ul-
trazvukovém vysetfenti bficha byla popsana hra-
ni¢ni Site appendixu s regiondini lymfadenopatif
a volnou tekutinou v malé panvi. Pro moznost
néhlé prihody brisni (NPB) byl chlapec opakova-
né vysetfen détskym chirurgem, ktery rozvijejicf
se NPB vyloucil a doporucil konzervativn( terapii.
Daldi provedend vysetfen( (vytér z krku, 2x
vytér stolice, 2x stolice na virologii, stoli-
ce na Campylobacter jejuni, stolice na toxin
Clostridium difficile, biochemické, imunologic-
ké a virologické vysetteni likvoru) neprokazala
7adnou patologii.

Treti den hospitalizace doslo po infuz-
ni terapii k poklesu renélnich parametr(
(urea 14,8 mmol/I, kreatinin 65ymol/l, kali-
um 5,6 mmol/l). Chlapec sitrvale stézoval
na bolesti bficha s maximem v okolf pupku
a Vv pravém mezogastriu, byl stale afebrilni.
Nové se objevilo prosdknuti pokozky s ma-
ximem v obliceji a byla opakované naméfe-
na mirnd hypertenze (TK 140-145/85-100).
Na provedené pocitacové tomografii (CT)
bficha s kontrastn{ latkou byl normalni ndlez
na appendixu, pfitomnost volné tekutiny v ma-
|é panvi s mezenteridlni lymfadenopatif a dale
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Obrdzek 1. T2 scan - hyperintenzni loZisko okci-
pitdlné vpravo/4. den hospitalizace

prosaknuti retroperitoneélniho tuku pfi dolnich
polech ledvin, drobny oboustranny fluidotorax
a prosaknuti podkozi zad a bricha.

Vzhledem k zatim neurcené diagndze a tr-
vajicim obtizim byl chlapec pfeloZzen na nasi
détskou kliniku. S podezfenim na probihajicf
polyserozitidu bylo provedeno echokardio-
grafické vysetfeni, kde nebyl prokdzan vy-
potek. Stejné tak byl vyloucen patologicky
nélez pfi prostém snimku hrudnich organd.
V rdmci diferencidlni diagnostiky jsme pro-
vedli jesté tyz den magnetickou rezonanci
mozku k vylou¢eni mozné patologie. V T2
vazeném obrazu a v zobrazeni FLAIR zde by-
ly popsany hyperintenzni loZiska kortikalné
okcipitdlné a parietalné vpravo (obrazek 1).
S podezfenim na encefalitidu nejasné etiolo-
gie jsme zahdjili intravendzni antiedematdzni,
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antibiotickou a virostatickou lécbu (ceftriaxon,
ampicilin, acyclovir). Pfi intravenézni antihyper-
tenzni terapii (enalapril) stale trvaji vy3si hodnoty
krevniho tlaku (140/105).

Daldi den (¢tvrty den pobytu v nemocnici)
udaval pacient vyrazny Ustup viech subjektivnich
obtiZi. Nové se viak objevila makroskopickd hema-
turie. Opakované kontrolované rendini parametry
v séru se normalizovaly. V moci byl nalezen vy3si
odpad tubuldrnich bilkovin: alfa-1-mikroglobulin
26,2mg/! (horma 0-12mg/l), beta-2-mikroglobulin
740mg/I (horma 0-370mg/I). Vimunologickém
vysetfeni se vytvafi typicky obraz odpovidajici po-
ststreptokokové glomerulonefritidé s témito nale-
zy: ASLO 2 1501U/ml, C3 komplement 0,05 g/I (nor-
ma 0,75-1,49/1), C4 komplement 0,21 g/l (norma
0,1-034 g/I), hypergamaglobulinemie IgG 178 g/I,
anti-DNAasa 2 590 Ul/ml (horma 0-187 Ul/ml) a vy-
razna hladina protilatek proti deoxyribonukledze B
potvrzujici probéhlou infekci beta hemolytickym
streptokokem skupiny A.

Pfi elektroencefalografickém vysetreni (EEG)
nasledujici den vznikl neocekavané fokalnf epi-
lepticky zachvat se sekundarnf generalizaci,
projevujici se nauzeou, sta¢enim hlavy dopra-
va a rychle progredujici do tonicko-klonickych
z&skubU koncetin s levostrannou prevahou.
U chlapce doslo k mydridze, cirkumordlni cyand-
ze, hypersalivaci a Uniku stolice. Do dvou minut
po podani Diazepamu potize ustoupily a chla-
pec byl pfelozen na jednotku intenzivni péce.
Druhy epilepticky zachvat se objevil sedmy den
hospitalizace, a proto byla nasazena intravendz-
ni antiepileptickd terapie (fenytoin). Provedend
kontrolni MRl mozku ukdzala vyraznou progresi
nélezu v T2 vézenych zobrazenich v parietook-
cipitalnif oblasti oboustranné a dalsi lozisko bylo

nalezeno v levé mozeckové hemisfére (obrazek
2).Vzhledem k charakteru Iézf v centralni nervo-
vé soustavé ve smyslu fokédlntho vazogenniho
edému a dynamice/progresi nalezd bylo vyslo-
veno podezieni na PRES. Pacient zUstal na jed-
notce intenzivni péce, kde je ho mozno, po dob-
ré odpovédi na intravendzni antiepileptickou te-
rapii (Zzadna zachvatova aktivita), v nasledujicich
dnech prevést na perorélni formu podavani. Pfi
nasledné MRI mozku v odstupu osmi dnl doslo
k vyrazné regresi nalezu, bylo jiz patrno pouze
lozisko kortikaIné parietdIné vpravo (obrazek 3).
Po pfelozeni na standardni oddéleni pfetrvavala
mirna makroskopickd hematurie a lehkd bfisni
symptomatologie pfi celkové se zlep3ujicim
klinickém stavu a laboratornich hodnotéach,
vcetné sbérd moci. Odpad bilkoviny v moci
zGstal pod hodnotou 1g/24 hod. Pri 24hodi-
novém holterovském mérfeni krevniho tlaku
pfetrvavaly hodnoty na hranici vy3si normy.
Po témeér mésicni hospitalizaci jsme chlapce
propustili do doméci péce v celkové dobrém
stavu na zajistovaci antihypertenzni (enalapril)
a antiepileptické (fenytoin) terapii. Tyden po pro-
pusténi byl chlapec vysetfen v nasi neurologické
a nefrologické ambulanci, kde je nadale sledo-
van. Subjektivné si stéZoval na intermitentni bo-
lesti bficha, jinak byl bez potizi. Hematurie se jiz
nevyskytla, krevni tlak pfi lé¢bé z{stava na nor-
malnich hodnotéch. Pi kontrolnim EEG vysetfeni
pretrvavala difuzni abnormita temporo-parieto-
-occipitalné vpravo s vyboji vysokovoltaznich
pomalych vin. Chlapec mé nyni napldnovano
vysetfeni evokovanych potencidll viech modalit
a kontrolni MRI mozku. Z laboratornich vysetien
doslo k normalizaci C3 komplementu i protein-
urie (150mg/24 hod.).

Obrdzek 2. T2 scan — progrese parieto-okcipitadlné bilat., lozisko v levé hemisféfe mozecku/7. den hospitalizace
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Diskuze

PRES je klinicko-radiologicka jednotka cha-
rakterizovana skupinou pfiznakd, jejiz zavaznost
je dosti variabilni, od lehkych postizen, které pfi
odpovidajici terapii relativné rychle regreduji,
az po tézsi, vyzadujici péci na intenzivnich oddé-
lenich, ktera mohou progredovat v permanentnf
neurologicka postizenii s fatalnim koncem (coz
vede nékteré autory k pojmenovani potencidlné
reverzibilni encefalopaticky syndrom) (1, 3). PRES
se mUZe vyskytnout v jakékoli vékové skupi-
né. Poprvé byl tento syndrom popsan Hinchey
a kolektivem v roce 1996 na 15 pfipadech (1).
Rozpoznéni PRES se vyvinulo s lepsf dostupnosti
magnetické rezonance, kterd je klicova v jeho
diagnostice a kontrole prabéhu.

Patofyziologie PRES nenfi v soucasné dobé
jesté zcela objasnéna. Jsou akceptovany dvé
hypotézy vzniku PRES. Jedna zahrnuje poskozenti
cerebralni autoregulace, kterd je zodpovédna
za zvyseni cerebralniho pritoku krve, kdezto
druhd ukazuje na endotelidni dysfunkci s cereb-
ralni hypoperfuzi. Oba mechanizmy vsak vedou
k poruse hematoencefalické bariéry a ke vzniku
vazogenniho edému (2, 3).

Klicovym vysetifenim se stala MRl moz-
ku. FLAIR a T2-vazené sekvence MRI odhali
zvyseni signdlu indikujici edém v kortikalni
i subkortikaIni oblasti a v bilé hmoté misni (1,
4). Zmeény jsou nejcastéji lokalizované v pa-
rietdInich a okcipitalnich oblastech, mohou
se vyskytnout i frontdlné, v mozecku a dalsich
oblastech. K odliseni reverzibilniho vazokon-
strik¢niho syndromu je nutné doplnit i MRI
angiografii. V pfipadé nedostupnosti MRI je
ndpomocné zhotoveni CT mozku, které viak
nezobrazi az 50% lézi (2, 5).



Obrdzek 3. T2 scan — regrese néalezu/15. den hospitalizace
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Predisponuijici faktory pro vznik PRES

syndromu

1. Toxické ldtky — expozice toxickych latek,
chemoterapeutik, imunosupresiv po trans-
plantacich je nejcastéjsim faktorem vyvolava-

jicim PRES. Pocet detekovanych toxickych nox
spojenych s PRES neustéle narlsta (1, 2, 6).

2. Arteridlni hypertenze — tvoli druhou
nejcastéjsi pricinu. Hlavni pricinou hyper-
tenze je akutni nebo chronické rendinf sel-
hani (6, 8).

3. Infekce, sepse, septicky sok — nejcastéji je
vyskyt PRES popisovan u sepse zplsobené
G* bakteriemi.

4. Preeklampsie/eklampsie — PRES byl popsan
od 28. gestac¢niho tydne do 13. dne po po-
rodu (1).

5. Autoimunitni onemocnéni — napf. systé-
movy lupus erythematodes, Wegenerova
granulomatéza (2), M. Crohn a dalsf.

6. Dalsi onemocnéni — napf. Guillain-Barré,
Cushinglv syndrom, hypomagnezemie,
feochromocytom a dalsi.

Klinickd manifestace PRES zahmuije bolesti
hlavy, nauzeu/zvraceni, poruchy védomi, poruchy
vizu, generalizované kiece a fokdalni neurologic-
ké priznaky. Poruchy védomi jsou ve své zavaz-
nosti dosti variabilni, od prosté zmatenosti pfes
somnolenci a letargii ke kdbmatu. Generalizované
zachvaty doprovazeji PRES velmi ¢asto, jsou po-
pisovany az v 90 % piipadl (7). Status epilepticus
neni téz vyjimkou. Mezi vizualni poruchy vysky-
tujici se azv 67 % pfipadd patfi neostré vidén,
homonymni hemianopsie (6), halucinace a kor-
tikéInf slepota. Nauzea/zvraceni spolu s bolestmi
hlavy jsou udavany az v poloviné pffpadd. Velmi

¢astym doprovodnym pfiznakem je arteridlni
hypertenze, popisovand u 70-80% pacient
s PRES. Jeji hodnoty vétsinou nepresahuji mez,
kdy dochdzi k poruse autoregula¢ni schopnosti
mozku, a zavaznost hypertenze ¢asto nekoreluje
se zavaznosti klinické a radiologické manifesta-
ce. Paradoxné dle poslednich studif pozorujeme
mensizmény na MRI mozku u pacientd s vyssimi
hodnotami krevniho tlaku (2).

Diagnosticky postup

Po peclivém odbéru anamnézy, fyzikalnim
vysetfeni, standardnich laboratornich odbérech
v€etné magnezemie by mélo nasledovat MRI
mozku doplnéné dle potfeby MRI angiografii (1).
Kvylouceni nekonvulzivniho status epilepticus by
mélo byt provedeno EEG. V rdmci neurologického
vysetfeni provadime lumbalni punkci, i kdyZ nenf
pro PRES specifickd, jen nutnd k vylouceni menin-
goencefalitidy. Dle uvazenf Iékafe mohou ndsle-
dovat kvalitativni testy k detekci toxickych latek
a medikamentd jako mozné vyvolavajici pficiny
PRES. Mozkové biopsie je indikovana u pacientd,
u nichZ nedochazf ke zlepsenf pfi adekvatni tera-
pii nebo radiologické zobrazeni mozku ukazuje
fokalnf léze nejasné etiologie.

Terapie

Terapie spociva v symptomatické lé¢bé
spolu s v¢asnym odhalenim a odstranénim
pficiny PRES. Pacienti mohou vyZadovat vysa-
zeni chemoterapeutik, imunosupresiv, dialyzu
¢i ukonceni téhotenstvi v piipadé eklampsie
(1, 2, 6). Odstranéni nebo korekce vyvolavajici-
ho faktoru je klicové v progndze onemocnént.
PFi tézkém pribéhu mize byt vyZzadovanai péce
na jednotce intenzivni péce nebo anesteziolo-

gicko-resuscitacnim oddéleni s medikamentozni
podporou obéhu a trachedlnfintubaci k zajistént
dychacich cest. Korekce laboratornich abnor-
malit (hypoglykemie, hypomagnezemie, deficit
vitaminu B)) je samozfejmosti. Kontrola krevni-
ho tlaku je dlleZitou soucasti symptomatické te-
rapie. Cilem nenfjeho okamzitd normalizace, ale
snizenf stfedniho arteridIniho tlaku o 20-25%
béhem prvnich dvou hodin a poté udrzovat tla-
kové poméry lehce nad hornf hranici normy (1).
V opacném pripadé maze jeho rychlé korekce
privodit alteraci mozkové perfuze s naslednym
vznikem ischemie. Antiepileptickd terapie vycha-
zi z klinickych a EEG nélezd a fidi se soucasnymi
doporucenimi. Pri vyskytu zachvatu by méli byt
pacientlm podény intravendzni benzodiazepi-
ny. PYi pfetrvavani zachvatovité aktivity zahaju-
jeme standardnf intravendzni antikonvulzivn{
lé¢bu fenobarbitalem nebo fenytoinem, dle lé-
¢ebné odpovedia celkového stavu s pfechodem
na peroralni formu. Tato by méla byt ponechéana
minimalné do normalizace EEG a MRI nélez(.

Diferencialni diagnostika
Diferencialni diagnostika je rozséhla a zahr-

nuje onemocnéni s podobnou klinickou mani-

festaci a podobnymi radiologickymi nalezy, coz

klade vyssi ndroky na Usudek lékafe a zvysuje

diagnostickou vyzvu. Nékteré priklady:

B Infekénf encefalitida, akutni disseminovana
encefalomyelitida (ADEM)

B Vaskulitida mozkovych cév

®  Trombdza venozniho sinu

®m  Progresivni multifokdIni leukoencefalopatie
(PML)

B Encefalopatie pfi dédi¢nych poruchéch
metabolizmu
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| Stroke-like syndrom (MELAS)
B [schemickd CMP, postiktové stavy atd. (1)

Zavér

Klinické projevy PRES — syndromu posterior-
ni reverzibilni encefalopatie — jsou nespecifické,
presto méa vétsina pacientd podobnou manifes-
taci symptomd. V nasf kazuistice se potvrdil kli-
¢ovy vyznam MRI mozku ke stanoveni diagndzy,
monitoraci prébéhu onemocnéni a posouzeni
efektu Iécby. V nasem pfipadé byla vyvoldvajicf
pricinou infekce streptokokem skupiny A s na-
slednou poststreptokokovou glomerulonefri-
tidou. Pocet pficinnych faktort PRES se v sou-
¢asnosti stale zvysuje a jejich v¢asné zjisténi
je zasadni v dalsi prognéze onemocnéni. Pri
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odpovidajici 1é¢bé ocekdvame plné uzdravenf
a kompletni regresi patologickych nalez{.
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