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Przypadek

43-letni mezczyzna z nawrotowym zapaleniem zatok obocznych nosa od okoto 1 roku,
zglasza si¢ do SOR z powodu uporczywego kaszlu z wykrztuszaniem zielonkawej
wydzieliny od 2 tygodni. Przedmiotowo: bolesno$¢ okolicy podoczodotowej, rz¢zenia
wilgotne w dole pluc, sladowe symetryczne obrzg¢ki podudzi. Rtg klatki piersiowe;:
zacienienia katow przeponowo-zebrowych 1 obu szczytéw phuc. Laboratoryjnie:
kreatynina 3.0 mg/dl, mocznik 120 mg/ml, mocz: c. wt. 1.020, erytrocyty wylugowane
10-12 wpw, biatko 100 mg/dl, surowica: anty-GBM Ab nieobecne, cCANCA obecne.
Ktore rozpoznanie jest najbardziej prawdopodobne?

Ostre cewkowo-$rodmigzszowe zapalenie nerek
Zespot Goodpasture

Nefropatia IgA

Ostre postreptokokowe kigbuszkowe zapalenie nerek
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Przypadek

43-letni mezczyzna z nawrotowym zapaleniem zatok obocznych nosa od okoto 1 roku,
zglasza si¢ do SOR z powodu uporczywego kaszlu z wykrztuszaniem zielonkawej
wydzieliny od 2 tygodni. Przedmiotowo: bolesno$¢ okolicy podoczodotowej, rzgzenia
wilgotne w dole pluc, sladowe symetryczne obrzg¢ki podudzi. Rtg klatki piersiowe;:
zacienienia katow przeponowo-zebrowych 1 obu szczytéw pluc. Laboratoryjnie:
kreatynina 3.0 mg/dl, mocznik 120 mg/ml, mocz: c. wt. 1.020, erytrocyty wylugowane
10-12 wpw, biatko 100 mg/dl, surowica: anty-GBM Ab nieobecne, cANCA obecne.
Ktore rozpoznanie jest najbardziej prawdopodobne?

Ostre cewkowo-$rodmigzszowe zapalenie nerek
Zespot Goodpasture

Nefropatia IgA

Ostre postreptokokowe kigbuszkowe zapalenie nerek

@ o O0w»

Ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn



If UpToDa te American College of Rheumatology (ACR)

American Society of Nephrology (ASN)
European League Against Rheumatism (EULAR)
Styczen 2011r.

Zmiana nomenklatury

Wegener's granulomatosis
Ziarniniakowato$¢ Wegenera

Granulomatosis with polyangiitis
Ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn

This change reflects a plan to gradually shift from honorific eponyms to a disease-descriptive or etiology-based nomenclature

1931 r. - Heinz Klinger, student medycyny (Periarteritis Nodusa)

1950 r. - Friedrich Wegener, niemiecki patolog



http://ebazy.umb.edu.pl:2275/contents/search
http://ebazy.umb.edu.pl:2275/contents/search
http://ebazy.umb.edu.pl:2275/contents/search

Zapalenia naczyn - klasyfikacja

zapalenie matych naczyn zwiazane z kompleksami immunologicznymi
zapalenie naczyn zwigzane z krioglobulinemia
zapalenie naczyn zwiazane z przeciwciatami IgA (Henocha i Schonleina)
pokrzywkowe zapalenie naczyn z hipokomplementemia (zapalenie naczyn
zwiazane z anty-Clq)
zapalenie srednich naczyn

guzkowe zapalenie tetnic choroba zwigzana |
choroba Kawasakiego z przeawcnatiml anty-GBM

A | \

zapalenie matych naczyn zwiazane z ANCA
mikroskopowe zapalenie naczyn

' eozynofilowa ziarniniakowatosc z zapaleniem naczyn

zapalenia duzych naczyn (Churga i Strauss)

zapalenie tetnic Takayasu
olbrzymiokomorkowe zapalenie tetnic

Chapel Hill Consensus Conference (CHCC) criteria, revision 2012



Zapalenie matych naczyn zwigzane z ANCA

Cechy wspdlne:

- patogeneza zwigzana z powstaniem przeciwciat ANCA

- podobny wzér patomorfologiczny uszkodzenia nerek
(ogniskowa martwica wtoknikowata naczyn, czesto obecnos¢ potksiezycow,
.hieme" badanie immunofluorescencyjne)

Rdznice:
- obraz kliniczny

- obecnos$¢ ziarniniakow i ich sktad komérkowy

MPA - brak ziarniniakéw
GPA - ziarniniaki polimorficzne
EGPA - ziarniniaki polinuklearne z przewaga eozynofilow






Palpable purpura (plamica naczyniowa)




Patogeneza
ANCA-associated vasculitis

o Pobudzenie
Czynnik inicjujacy uktadu
. dimmunologicznego
X

Powstanie przeciwciat

Neutrophil type ANCA (Anti-Neutrophil Cytoplasmic Autoantibody) AN C A
of white blood cell Blood vessel wall

Inflammation of the vessel wall A3 o.
(vasculitis) caused by white " ©>'@ “‘ .:&
blood cells that have been

stimulated by ANCA

Uszkodzenie tkanek

Uszkodzenie naczyn



Czynniki _inicjujace GPA

Infekcje

nosicielstwo Staphylococcus aureus (nos)
infekcja E. coli (szczep wytwarzjacy adhezyne FimH, 100% homologii z
epitopem LAMP-2, krzyzowa reakcja p/ciat)

Czynniki genetyczne

MHC klasy II - allel HLA-DRB1-15
« gen PTPN22 - biatko fosfatazy tyrozynowej - polimorfizm jednego nukleoktydu

Niedobér alfa-1 antytrypsyny - /n vivo inhibitor PR3; powstawanie immunogennych
form PR3

Czynniki Srodowiskowe

« Leki - rifampicyna, allopurinol, hydralazyna, propyltiouracyl, aminoguanidyna
« Ekspozycja - nieinfekcyjne toksyny wziewne (pyt krzemionkowy, rteé, otow)



Prezentacja immunologiczna
ANCA-associated vasculitis

GPA 80% ANCA dodatnie
MPA/EGPA 50-70% ANCA dodatnie

GPA:
= PR3 70-80% przypadkow
= MPO 10% przypadkow

L

PR3 MPO

proteinaza 3  mieloperoksydaza

p/ciata anty LAMP-2 (lysosome-associated membrane protein-2)
molekularna mimikra; zwiqzek z infekcjq; 907% pts z RPGN

ANCA o nieokreslonym znaczeniu p/k: laktoferynie, katepsynie G, elastazie, biatku hamujacemu

przepuszczalno$¢ dla bakterii, plazminogenowi

Propozycja nowej klasyfikacji (projekt the Diagnosis and Classification Criteria in Vasculitis Study)

PR3-ANCA (cANCA) vasculitis
MPO-ANCA (pANCA) vasculitis
ANCA ujemne vasculitis



Diagnostyka réznicowa

GPA MPA EGPA
proces martwiczy, B objawy alergiczne
Ucho, nos, SIS destrukcyjny 90-95% 50-60%

nacieki, guzy, guzki, jamy, obraz wypetnienia

astma, zwiewne

Oskrzela, ptuca zWezenie podg’fosnlqwe pecherz_ykqw— nacieki migzszowe
tchawicy, oskrzeli krwawienie 30%
55-85% 20-50% 0
Nerki ++++ 50-80% ++++ 60-90% + /[++ 10-40%
Uktad nerwowy ++ 20-50% +++ 60—70% +++ 70-80%

Skoéra +++ 40-45% +++ 60% +++ 50-60%
(S y
Serce +8-16% +10-15% (Slngf’gg)'/':osc)
Stawy ++ +++ ++
Narzad wzroku ++ 35-50% <5% < 5%
Przewd6d pokarmowy < 5% ++ 30% ++ 30-60%
Ziarniniaki ++++ - ++++
Eozynofilia + — F4+
80-95% anty PR3 40-80 anty MPO 40% anty MPO
ANCA 5—-20% anty MPO 35% anty PR3 35% anty PR3

0-20% ANCA (=)

0-20% ANCA (-)

>60% ANCA (-)

Pneumonol. Alergol. Pol. 2013; 81: 479-491




European Medicines Agency (EMA) algorytm GPA

Gorne drogi oddechowe:

- krwisty wyciek z nosa lub krosty utrzymujace sie dtuzej niz miesiac lub
owrzodzenia w nosie;

- przewlekte zapalenie zatok, zapalenie ucha $rodkowego

lub zapalenie wyrostka sutkowatego utrzymujace sie dtuzej niz 3 miesiqce;
- masy lub naciek zapalny oczodotu;

- zwezenie podgtosniowe (stridor);

- deformacja/destrukcja nasady nosa (nos siodetkowaty)

Dolne drogi oddechowe:
RTG Kl. piersiowej - ogniskowe nacieki, guzki, jamy w miazszu ptuchnym utrzymujace sie
dtuzej niz miesiac lub zwezenie oskrzeli

Zapalenie kiebuszkéw nerkowych:

- hematuria z wateczkami erytrocytarnymi lub
- > 10 dysmorficznych erytrocytéw w osadzie moczu lub
- 2+ hematuria lyb 2+ proteinuria w tescie paskowym

ANCA —jako kryterium diagnhostyczne:
dodatnie ANCA u pacjenta z wyktadnikami GPA (jw) pozwalaja na diagnoze GPA bez wykonania biopsji



Gorne drogi oddechowe




Dolne drogi oddechowe




Nerkowa manifestacja AAV(ANCA-associated vasculitis)

National Institutes of Health (NIH)
18% pts with GPA/MPA at presentation have GN

77 to 85% pTS Subsequenﬂy developed GN (usually within the first 2 yrs of disease onset)

Krwinkomocz (nowracajgcy) + GFR norma (Nefropatia IgA, TBM disease)

RPGN pauci-immune crescentic glomerulonephritis (ANCA +)
» renal-limited vasculitis (RLV) ANCA positive, 75 to 80 % having MPO-ANCA

« ANCA-negative pauci-immune crescentic glomerulonephritis

Biatkomocz (subnerczycowy)

FSGS




©2016 UpToDate®

Necrotizing glomerulonephritis

Normal glomerulus

Light micrograph showing fresh segmental
necrotizing lesions with bright red fibrin deposition
(arrows). A necrotizing glomerulonephritis can be
seen in a variety of inflammatory disorders
including vasculitis and lupus nephritis. The latter
has prominent immune complex deposition which
Is generally absent in vasculitis.

Light micrograph of a normal glomerulus. There
are only 1 or 2 cells per capillary tuft, the capillary
lumens are open, the thickness of the glomerular
capillary wall (long arrow) is similar to that of the
tubular basement membranes (short arrow), and
the mesangial cells and mesangial matrix are
located in the central or stalk regions of the tuft
(arrows).
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Crescentic glomerulonephritis Normal glomerulus
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Pauci-immune GN Lupus Nephritis ITT/IV

IgA Nephropathy Goodpasture’'s Syndrome



Profil pacjentow

Wiek - kazdy przedziat wiekowy (mtodzi choruja Izej)
Pte - brak rdznic (kobiety choruja |zej)

Rasa - biata

Najczestsze przyczyny zgtoszenia sie do lekarza:
meczliwo$¢/zte samopoczucie

stany podgoraczkowe/goraczka

ubytek masy ciata
dolegliwosci bdlowe stawdw

problemy z droznosciq nosa i/lub z zatokami
chrypka, stridor, chrapanie (chorujq Izej)

kaszel, dusznos¢, krwioplucie
zmiany skorne (purpura)
nieprawidtowosci w osadzie moczu

problemy neurologiczne




Diagnoza

Obraz kliniczny + dotychczasowy przebieg choroby

$

oznaczy¢ ANCA
(uwaga wyniki fatszywie + lub -)

$

biopsja zajetego narzadu
(najczesciej skdra, nerka, ptuco)

ANCA - wyniki fatszywie dodatnie:
« infekcyjne zapalenie wsierdzia
 polekowe vasculitis




Diaghostyka c.d.

Badania lab.:

ANA, anty GBM

sktadowe C3, C4 dopemiacza, krioglobuliny
serologia WZW, aminotransferazy

HIV

wykluczy¢ infekcje (posiewy krwi)
skrining w kierunku gruzlicy/ sarkoidozy

Nalezy ZAWSZE sprawdzié:

* Crea, eGFR, osad moczu (N < 5 E wyt. wpw - mocz odwirowany)
« albuminurie

Nalezy wykonaé

« RTG i CT klatki piersiowej - przy obecnosci objawdw ptucnych, przed rozpoczeciem
leczenia
« BAL (bronchoalveolar lavage) - przy podejrzeniu krwawienia do pecherzykéw ptucnych

« CT gtowy, szyi (objawy z gérnych drég oddechowych)

« Biopsja - skéra (niespecyficzne leukocytoklastyczne zapalenie naczyn)
nerka (pauci-immune GN, nie zawsze konieczna)
ptuco (zwykle torakoskopowo, transbronchialna - do dgn réznicowej)
nos (bardzo czesto niespecyficzna diagnostycznie, czesto fatszywie ujemna)
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Kogo leczyé? < A

Wszystkich z aktywna choroba

Cel: uzyskanie catkowitej remisji



Ocena aktywnosci choroby

The Birmingham Vasculitis Activity Score (BVAS) GPA/MPA

1. Objawy ogdlne - béle stawdw, goraczka, utrata masy ciata itp.
2. Zajecie 8 gtéwnych uktadow

BVAS/GPA skala 0-68

3 pkt:
zgorzel
krwawienie pecherzykowe
niewydolno$¢ oddechowa
hiedostuch odbiorczy
zapalenie twarddéwki
wysiek/krwawienie do siatkéwki
hiedokrwienie krezki (angina brzuszna)
wateczki erytrocytarne
wzrost kreatyninemii
objawy neurologiczne



Kwestionariusz oceny stopnia aktywnosci choroby
— ziarniniakowatos¢ z zapaleniem naczyn BVAS
(Birmingham Vasculitis Activity Score)

Nowe/

Brak
pogorszenie

Przetrwate

OBJAWY OGOLNE

a. bdle stawowe / zapalenie stawow

b.goraczka (= 38,0°C)

OBJAWY SKORNE

a. plamica

b.owrzodzenie skéry

c. *zgorzel

OBJAWY ZE STRONY BtON SLUZOWYCH
NARZADU WZROKU

a.owrzodzenia jamy ustnej

b.zapalenie spojowek / zapalenie nadtwardowki

c. guz poza zagatkowy / wypadniegcie gatki ocznej

d.zapalenie btony naczyniowej oka

e. *zapalenie twardéwki

f. *wysiek / krwawienie w siatkéwce

OBJAWY ZE STRONY USZU, NOSA, GARDLtA

a. krwista wydzielina z nosa / strupienie / owrzodzenia

b.zajecie zatok

c. obrzek gruczotéw $linowych

d.zapalenie btony sluzowej okolicy podgtosniowej

e. gtuchota przewodzeniowa

f. *niedostuch odbiorczy

OBJAWY SERCOWO-NACZYNIOWE

a.zapalenie osierdzia

OBJAWY JELITOWO-ZOtADKOWE

a. *niedokrwienie krezki




Kwestionariusz oceny stopnia aktywnosci choroby
— ziarniniakowatos¢ z zapaleniem naczyn BVAS
(Birmingham Vasculitis Activity Score)

Nowe/ Brak

Przetrwate pogorszenie

OBJAWY PLUCNE

a. zapalenie optucnej

b. guzki lub jamy

c. nacieki wtérne do ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn

d.zmiany wewnatrzoskrzelowe

e. *krwawienie pecherzykowe

f. *niewydolnos¢ oddechowa

OBJAWY NERKOWE

a. krwinkomocz (= 1+ lub = 10 erytrocytéw w p.w.)
(brak wateczkéw czerwonokrwinkowych)

b. *wateczki czerwonokrwinkowe

c. *wzrost stezenia kreatyniny o > 30% lub spadek klirensu
kreatyniny o > 25%

Uwaga: Jesli wystepuje krwiomocz oraz wykrywa sie wateczki z krwinek czerwonych,
nalezy przy ocenie wziqc pod uwage tylko wateczki (wiodqcy problem kliniczny).

OBJAWY NEUROLOGICZNE

a. *zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych

b. *uszkodzenie rdzenia kreggowego

c. *udar mézgu

d. *porazenie nerwéw czaszkowych

e. *obwodowa neuropatia czuciowa

f. *wieloogniskowa mononeuropatia ruchowa
OKRESLENIE STANU ZAAWANSOWANIA CHOROBY: (zaznaczy¢ tylko jeden)

Ciezka/zaostrzenie: 2 1 duzy objaw nowy/pogorszenie

Ograniczona/zaostrzenie: 2 1 maty objaw nowy/pogorszenie

Choroba przetrwata: utrzymujaca sie aktywnosé chorobowa (lecz nie nowa/
pogorszenie)

Remisja: brak aktywnej choroby, w tym brak objawéw i pogorszenia nowych/
przetrwatych




Terapia e

I. Indukcja remisji y / 4 .A

''''' ' 4
T == 0

Steroidy + Cyklofosfamid (iv,po) + plazmafereza

Bez terapii w ciqgu 2 lat umiera 90% pacjentéow z aktywnym GPA l
Crea > 5.7 mg/dl (500 umol/I)
dializa
krwawienie pecherzykowe

. + anty GBM
Steroidy:

Metyloprednizolon pulsy iv : 7-15 mg/kg, 0.5 - 1 g/d przez 3 dni

Prednizon dawki po: 1 mg/kg (max 80 mg/d) przez 2-4 tyg
redukcja dawki - 20 mg/d po 2 msc Biseptol
przez kolejne 3 msc-do O

CPD dawki po: 2 mg/kg/d do uzyskania stabilnej remisji (3-6 msc)
Dawke nalezy dostosowaé do Crea i WBC (3.5 tys/ul, Neutr 1.5 tys/ul)

Zaleta: mniejsza czesto$¢ nawrotow

Wada: wiecej leukopenii, infekcji i wieksza dawka kumulacy jna

CPD dawki iv: 0.75 g/m2 co 4 tyg przez 3-6 msc (lub 1-2 msc po uzyskaniu remisji)
15 mg/kg (max 1.2 g; 3 pulsy co 2 tyg, potem 3-6 pulséw co 3 tyg) (Mesnal)



Odpowiedz na indukcje po 3 — 6 msc

(choroba ciezka/ograniczona/zaostrzenie)

— ™~

remisja brak odpowiedzi po 6 msc

(opornosc)

catkowita
(O pkt. w skali BVAS) choroba przetrwata
(> O pkt. w skali BVAS )
\l, objawy przetrwate
leczenie podtrzymujgce ‘1'
| leczenie podtrzymujgce
\ 4
nawrot - -
(> O pkt. w skali BVAS) -
powroét do leczenia indukcyjnego




Il. Podtrzymanie remisji Cel: ochrona przed nawrotem

Azatiopryna w Mykofenolan Mofetylu 1w Metotreksat

Terapii podtrzymujacej nie wymagaja pacjenci z ANCA dodatnim polekowym GPA
z remisjq catkowitq po indukcji

Wybor terapii podtrzymujacej:

- Azatiopryna - preferowana przez nefrologéw (mtode kobiety),
tatwos¢ stosowania bez wzgledu na eGFR
dawka 2 mg/kg/d, po roku - min dawki do 1.5 mg/kg.d

- Metotreksat -preferowany przez reumatologéw, nie powinien by¢ stosowany
przy eGFR < 50 ml/min/1.73m?
dawka 0.3 mg/kg/tydz (max 15 mg) - max 25 mg/tydz + Ac.folicum 2.5-5 mg/tydz

- MMF - TMPROVE study - dawka 2 g/d (3g/d), po 12 msc 1.5 g/d, po 18 msc 1g/d

Czas terapii podtrzymujqce;j:

pierwsza remisja 12-24 msc

duze ryzyko nawrotu (cANCA+, wysokie ANCA po indukcji, zajecie gérnego i dolnego uktadu
oddechowego) 36 msc

mate ryzyko nawrotu (pANCA+, brak zajecia uktadu oddechowego) 6msc

brak pANCA po indukcji - konieczno$¢ terapii podtrzymujacej do rozwazenia



Choroba oporna na terapie podstawowq / 4 h

L z

1/ brak poprawy definiowanej jako zmniejszenie aktywnosci
choroby w skali BVAS o co najmniej 50% po 3 msc standardowego
leczenia indukcyjnego

albo

2/ utrzymywanie sie aktywnej choroby definiowanej jako obecnosé co najmnie;j
1 duzego lub 3 matych objawdéw aktywnej choroby w skali BVAS po 6 msc
standardowego leczenia indukcyjnego

albo

3/ wczesny nawrdét choroby definiowany jako nawrdt dotychczasowych objawoéw
lub wystgpienie nowych potwierdzony wzrostem aktywnosci choroby w skali
BVAS > 3 w trakcie pierwszych 6 msc standardowego leczenia podtrzymujacego
remisje

albo

4/ czeste nawroty choroby definiowane jako przynajmniej 1 zaostrzenie w czasie
ostatnich 12 msc standardowego leczenia podtrzymujgcego, ktdérego nie daje sie

opanowac zwiekszeniem dawek lekow stosowanych w terapii podtrzymujacej do
rekomendowanych



Przeciwskazania do standardowej terapii indukujqce

Nadwrazliwo$¢ na cyklofosfamid (CPD)

Udokumentowane dziatania niepozadane CPD

Choroby powodujacej zastdj w drogach zétciowych

Czynne zakazenia

Cigza



LECZENIE AKTYWNEJ POSTACI ZIARNIN!AKOWATOSCI Z ZAPALENIEM NACZYN (GPA) LUB
MIKROSKOPOWEGO ZAPALENIA NACZYN (MPA) (ICD-10 M31.3, M 31.8)

ZAKRES SWIADCZENIA GWARANTOWANEGO

SWIADCZENIOBIORCY

SCHEMAT DAWKOWANIA LEKOW
W PROGRAMIE

BADANIA DIAGNOSTYCZNE WYKONYWANE
W RAMACH PROGRAMU

Pacjent jest kwalifikowany do programu przez Zesp6t
Koordynacyjny do Spraw Leczenia ziarniniakowatosci

z zapaleniem naczyn (GPA) lub mikroskopowego zapalenia
naczyn (MPA), powolywany przez Prezesa Narodowego
Funduszu Zdrowia.

1. Kryteria kwalifikacji:
1) wiek 18 lat i wiecej;
2) rozpoznanie ziarniniakowato$ci z zapaleniem naczyn (GPA)
lub mikroskopowego zapalenia naczyn (MPA);
3) cigzka lub uogdlniona posta¢ choroby, czyli choroba
przebiegajaca z zagrozeniem funkcji zajetych narzadow lub
Z zagrozeniem zycia;
4) wysoka aktywno$¢ choroby (2.1.);
5) nieskuteczno$¢ lub przeciwwskazania do standardowe;j
terapii indukujgcej remisje (2.2.).
Kryteria kwalifikacji musza by¢ spemione tacznie.

Do programu mozna zakwalifikowa¢ réwniez pacjentow

z innymi niz wymienione postaciami ziarniniakowatosci

z zapaleniem naczyn lub mikroskopowego zapalenia naczyn,
niezaleznie od wartosci BVAS i poziomu przeciwciat ANCA,
ktére z uwagi na cigzki przebieg choroby groza znacznym
pogorszeniem stanu zdrowia - po uzyskaniu zgody Zespotu
Koordynacyjnego do Spraw Leczenia ziarniniakowato$ci

Dawkowanie i sposob podawania rytuksymabu —

zgodnie z aktualng Charakterystyka Produktu 9
E i :

eczniczego 2)
W trakcie i po zakoriczeniu podawania rytuksymabu | 3)
zalecane jest stosowanie standardowego leczenia 4)
podtrzymujacego remisje. 5)

6)
7)
8)

Kobiety w wieku rozrodczym powinny stosowaé
skuteczne metody zapobiegania cigzy, zarowno
podczas leczenia, jak i w ciggu 12 miesigcy od

zakoniczenia leczenia rytuksymabem. Iz;
Kobiety nie powinny karmi¢ piersig w trakcie 11)
leczenia rytuksymabem oraz 12 miesigcy po jego 12)
zakoriczeniu. 13)

14)

15)

16)

17)
18)

1. Badania przy kwalifikacji do programu:

okreslenie poziomu aktywnosci choroby przy uzyciu skali
BVAS/WG;

badanie ogdlne moczu;

dobowa proteinuria (jesli dotyczy);

morfologia krwi z rozmazem;

OB;

aminotransferaza alaninowa (AIAT);
aminotransferaza asparaginianowa (AspAT);
biatko C-reaktywne (CRP);

kreatynina;

eGFR;

przeciwciala anty-HCV;

przeciwciala anty-HBc;

obecnos¢ antygenu HBs;

przeciwciata anty-HIV;

przeciwciala przeciw cytoplazmie granulocytéw
obojetnochtonnych (c-ANCA i p-ANCA);
stezenie immunoglobulin:

a) IgG,

b) IgM,

©) IgA;

EKG;

RTG lub TK klatki piersiowej (do 1 miesiagca przed
kwalifikacja);

dawka Rytuksymabu: 375 mg/m? wlew iv 1x tydzien przez 4 tygodnie (4 wlewy) +
Metyloprednizolon iv 3 x 1g nastepnie po 1 mg/kg/d (max 80 mg/d) +

profilaktyka p/k PCP




Choroba oporna na terapie podstawowq cd.

U pacjentéw opornych na terapie cyklofosfamidem sugerowana jest
kontynuacja leczenia rytuksymabem (2C)

U pacjentéw opornych na terapie rytuksymabem sugerowane jest
zastosowanie cyklofosfamidu (2C)

Przy opornosci na CPD i rytuksymab sugerowne jest uzycie MMF (2C)

Przy opornosci na CPD, rytuksymab i MMF - schematy ?



Dziekuje za uwage



