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Pétasedmdesétileté pacientka si pfi obvyklé hemodialyze
stéZuje na bolesti v pravém bérci. V pravidelném dialyzac-
nim programu je zafazena od roku 2001 pro selhani ledvin pri
polycystoze. Léci se s ischemickou chorobou srde¢ni s tézkym
difuznim postizenim koronarniho feci$té, prodélala infarkt
myokardu. Pti fyzické namaze je limitovana zejména dusnosti
z dtivodu kombinované aortalni vady s tésnou stendzou. Pritomna
jeivyznamna mitralni insuficience. V anamnéze ma i septicky sok
s arteficidlni plicni ventilaci pri septické gonitidé a fadu dal$ich
diagnoéz véetné segmentarni plicni embolizace, hypotyredzy, os-
teopordzy a depresivniho syndromu. Farmakoterapie pacientky je
komplikovana alergii na fadu léki véetné Renagelu, Rytmonormu,
Isoptinu, Cordaronu, Dopegytu, Acidum folicum, B-komplexu,
Euthyroxu, Asentry.

Béhem vikendové pravidelné hemodialyzy si pacientka stéZuje
na intenzivni bolesti na lateralni strané bérce. Bolesti trvaji ¢tyti
dny, pfed dvéma dny se zacal vyvijet kozni defekt. Vzhled defektu je
typicky pro kalcifylaxi: ¢erny nekroticky stfed s nafialovélym lemem
bez znamek zanétu v okoli, bez hnisavé ¢i jiné sekrece z rany. Pro
toto onemocnéni je typicka i intenzivni bolestivost pred vznikem
defektu a netirazovy vznik. Pfitomny jsou i ¢etné rizikové faktory
pro vznik kalcifylaxe: Zenské pohlavi, vys$si vék, dlouhodoba dia-
lyza¢ni 1é¢ba, nedostate¢na korekce hyperfosfatémie a sekundarni
hyperparatyreézy (P 2,1 mmol/l, iPTH 460 pg/ml, celkovy Ca
2,35 mmol/l, alkalicka fosfataza 1,37 pkat/l). Béhem hemodialyzy
byla stanovena predbéznd diagndza kalcifylaxe a ihned ucinéna
terapeuticka opatreni: hemodialyza prodlouzena na 4,5 h, sniZzena
koncentrace kalcia v dialyza¢nim roztoku z 1,5 na 1,25 mmol/l,
zajistény denni hemodialyzy, ukoncena lé¢ba parikalcitolem, ne-
podavany pripravky obsahujici kalcium, do 1é¢by pridan cinacalcet
v pocatecni déavce 30 mg jednou denné, pro intoleranci Renagelu
lantan karbonat 3 g/den, prerusena substituce Zeleza i.v. Samozfej-
mosti bylo zahajeni peclivé lokalni terapie defektu, v tomto pripadé
jsme zahgjili aplikaci Hyiodinu s pfevazy jednou denné.

Béhem nasledujicich dnti byla vylu¢ovéana i jina mozna pric¢ina
kozniho defektu. Bylo provedeno duplexni ultrazvukové vysetfeni
tepen dolnich koncetin s nalezem nasténnych kalcifikaci bez vy-
znamnych stendz. ANCA v krevnim séru byla negativni. Systémové
znamky zanétu nizké.

Provedeny rentgenogram bérce ukazal vyrazné kalcifikace
mékkych tkdni v dolni poloviné bérce, ¢etné defekty mékkych
tkani, vyrazné cévni arterialni kalcifikace. Skelet intaktni, bez
znamek osteomyelitidy. Byla zvazovana biopsie z defektu, ale pro
riziko zhor$eni hojeni nebyla provedena. Ultrazvukové vysetteni
cilené na pristitnd téliska ukazalo dvé hypo- az anechogenni
formace bez vnitini vaskularizace za levym lalokem $titné Zlazy
o velikosti 6x7x9 mm (0,2 ml) a 5x5x6 mm (0,1 ml). Pro nejasny
charakter formaci byla provedena aspirace, a to bez nalezu zvyse-
né koncentrace parathormonu, a dale scintigrafie a SPECT krku
a mediastina s *™Tc-MIBI, také s negativnim nalezem.

V prubéhu nésledujicich tydnu byl dialyzaéni rezim upravovan
s cilem korekce fosfatémie a kalcémie do dolni poloviny normélnich
hodnot. Farmakoterapie byla priibézné upravovana - napt. po vy-
sazeni Mimpary pro suspektni intoleranci s naslednym vzestupem
iPTH byla do l1écby vracena mala davka parikalcitolu (5 pg jednou
tydné). Davka lantan karbonatu (1-3 g/den) byla upravovana dle
fosfatémii. Denné byly provadény prevazy rany s Hyiodinem, jed-
nou denné byl podavan clindamycin pro infekei v rané. Popisovany
defekt na bérci dosdhl maxima 3 cm v priméru a k jeho zhojeni
doslo po dvou mésicich intenzivni terapie.
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Kalcifikujici uremickd arteriolopatie (calcific uremic arteriolo-
vzdcné, Ze se s ni nefrolog nemusi setkat nékolik let, coz mimo jiné
znamend, Ze mlady nefrolog s ni nemusi mit vlastni zkusenosti
vitbec Zadné.
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Tab. 1 Faktory spojené se vznikem kalcifylaxe

Chronické selhani ledvin, ESRD (dialyza)

Zenské pohlavi

Diabetes mellitus

Hyperfosfatémie/hyperkalcémie

Hyperparatyredza — zvy$ené koncentrace PTH

Hypoparatyre6za — adynamicka osteopatie

Preskripce pfipravkl s obsahem kalcia, zejména kalciovych vazacl (cave:
i bez hyperkalcémie)

Délka dialyza¢niho lé¢eni (s €asem v PDL se riziko zvySuje)

Obezita (zejména v pfipadé lokalizace na trupu — tzv. centrélni typ,
na rozdil od periferniho typu, s lokalizaci na kon&etinach)
Hypalbuminémie, malnutrice, Ubytek hmotnosti

Deficit proteinu C a/nebo proteinu S

Zvysena alkalicka fosfataza

Antikoagulace warfarinem (inhibice antikoagula¢niho proteinu, zavislého
na vitaminu K)

Pokud vsak nefrolog kalcifylaxi nerozpoznd ¢i rozpoznd pozdé,
neboli pokud v diagnostickém a terapeutickém postupu zavdhd
a ztrati éas, miiZe to byt pro pacienta fatdlni. Mortalita CUA se
uddavd 50% (nekdy i 80%). Pricinou umrti je sepse, kterd md piivod
v sekunddrni infekci nekrotické kiize a podkozi.

Z vyse uvedenych divodii je tieba kalcifylaxi mit v povédomi
a umeét ji rozpoznat. Ddle je nutno mit zdkladni predstavu, jak
v bézné praxi postupovat bez zbytecného prodleni, aby nadéje
na zhojeni byla co nejvyssi.

Detailni a aktudlni prehled problematiky patogeneze i lécby
kalcifylaxe Ize ziskat v recentni literatute, zCdsti i volné dostupné
na webu (prostiednictvim www.pubmed.org po zaddni autorti
prdce do vyhleddvace; dale viz literaturu nize). Cilem komentdre
neni tento prehled duplikovat, ale zduraznit nékolik dilleZitych
okolnosti, které velmi pravdépodobné prispély k tispésnému vy-
feseni pripadu.

Za prvé je to okamZzitd diagnostickd rozvaha. Hned pti prvnich
klinickych ptiznacich, tj. jesté pred manifestaci nekrozy kiize
a podkozi, bylo na kalcifylaxi pomysleno. K prvnim pfiznakiim
kalcifylaxe patfi bolest a kozni zmény (skvrny, napodobujici tzv.
livedo reticularis, az ndsledné vznikaji kozni ulcerace).

Za druhé - zdkladni, avsak dostatecné Sirokd, terapeutickd
paleta byla aplikovina neprodlené. Byla zintenzivnéna na ma-
ximum dialyzacni strategie z diivodu co nejvyssiho odstranéni
fosfatii a minimalizovina kalciovd zdtéZ (sniZeni koncentrace
kalcia v dialyzacnim roztoku, absolutni eliminace pfipravkii
s obsahem vipniku &i podporujicich pozitivni kalciovou bilanci).

Velkd a trvald pozornost byla vénovina aktivité pristitnych
télisek. Po zjisténi hyperparatyredzy byla peclivé rozvazZovina
terapie. Pokud je kalcifylaxe spojena s hyperparatyredzou, je
obvykle indikovdna paratyreoidektomie. V tomto pripadé vsak
indikovdna ani provedena nebyla. Sonograficky obraz zvétsenych

vrx.

pristitnych télisek nebyl priznacny (chybéjici vaskularizace),

a ani aspiracni punktdt suspekci nepotvrdil. Proto byla posilena
kombinovand farmakoterapie. Bohuzel ji komplikovala intole-
rance cinacalcetu (Mimpara), coZ situaci nepochybné zhorsilo
(Mimpara je pri kalcifylaxi u hyperparatyredzy velmi uZitecnd),
avsak autori uspéli s jinym zpiisobem, jak korigovat hyperpara-
tyreézu. Volba malych ddvek paricalcitolu s cilem potlacit tvorbu
parathormonu navazovala az poté, co byla zajisténa eliminace
fosfdtis a i minimalizace ptivodu kalcia. K rozhodnuti neprovést
paratyreoidektomii pravdépodné vedl nejen nejednoznacny nilez
pfi pouziti zobrazovacich metod, ale i velké kardiologické riziko
(viz kardiologickou anamnézu a komorbiditu pacientky).

Konecné zdsadnim pro tispésny priibéh byla kvalifikovand lo-
kdlni lécba. Obecné Ize terapeutické postupy CUA rozdélit do dvou
okruhii — metabolickd péce a lokdlni oSetfovdni. Zde byl pouZit p¥i-
pravek Hyiodine (fixni kombinace kyseliny hyaluronové a jodu),
s nimz md pracovisté velké zkusenosti v programu hojeni ran.

Kalcifylaxe je v soucasné literatute natolik dobre dokumento-
vdna, Ze ji lze rozpoznat s velkou pravdépodobnosti jiz vizudlné,
podle typickych koznich lézi. Definitivni pritkaz je histologicky.
Jsou postizeny cévy (arterioly i venuly do priméru 600 um),
zmény zahrnuji intimdlni proliferaci, endovaskuldrni fibrozu
a - co je velmi duilezité — i intravaskuldrni trombotizaci. Autori
si vSak zjevné byli védomi toho, Ze biopsie neni bez rizika. ProtoZe
postiZend tkar neni prokrvend (kalcifylaxe je kompletni nekréza),
je po biopsii velké nebezpeci nehojeni a dalsi progrese lézi, vetné
fatdlni sekunddrni infekce. MiiZe se zddt, Ze bez presné diagndzy
neni moznd cilend terapie, avsak prdavé znalost klinickych projevii
a znalost palety terapeutickych opatieni miiZe byt pro pacienta
vyhodnéjsi nez diiraz na exaktni potvrzeni diagnozy. OdliSeni
od vaskulitidy ptinese s velkou pravdépodobnosti negativita
autoprotildtek.

Prehled faktorii, davanych do mozné souvislosti s kalcifylaxi,
je uveden v tabulce 1. Postup proti vyjmenovanym rizikovym
faktoriim (aniz v$ak miiZeme fici, zda jsou skutecné pricinné),
je obecnym principem 1écby. Jak vyplyva z textu, autori prakticky
vSechny tyto okolnosti zkontrolovali a reagovali v pripadech mozné
korekce (viz tab. 1).

Kalcifylaxe je velmi zdvaznou komplikaci. V literatute je ob-
vykle jeji popis doplnén ilustracemi vyraznych nekrotickych lézi,
neboli aktivnimi projevy. I kdyZ mortalita dle literatury je 50%,
sami se podle viastnich zkusenosti priklanime k nadéji, Ze druhych
50 % predstavuje priznivé vyusténi neboli zhojent.
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