Glomerulopatie projevujici se nefrotickym
syndromem

Tato skupina onemocnéni se projevuje prevazné proteinurii nebo nefrotickym syndromem, ktery zahrnuje
proteinurii, generalizované edémy, hyperlipidémii a hypoalbuminémii.

Nemoc minimalnich zmeén

Nemoc minimélnich zmén (MCD, minimal change disease, lipoidni nefréza ¢i nefroticky syndrom s minimalnimi
zménami glomerull) je nejéastéjsi pri¢inou nefrotického syndromu u déti (cca 75 % pripadl je ve véku od 2
az 3 let). Ostatni pacienti mohou pochdzet z fad mladistvych, vyjimecné dospélych (asi 10 %). Onemocnéni
charakterizuje: pFitomnost albumint a tukovych kapének v mo¢i a zaroveri t&2ké zmény tubull bez
vyraznéjSich zmén v glomerulech. Tento nazev vznikl na poc¢atku 20. stoleti, kdy jesté nebyla zndma
elektronovd mikroskopie a tim padem ani pricina.

Symptomy

Jde o jiz zminénou selektivni proteinurii (alouminy) a pritomnost tukovych kapének v moci. Jelikoz se jednd o
variantu nefrotického syndromu, Ize pozorovat otoky renalniho typu (prvnim priznakem je otok vicek), které jsou
nej¢astéjsim prvnim priznakem onemocnéni. Proteinurie mGze byt velka, i vice nez 20 g za 24 hod.

Histologicky obraz

Vyskytuji se adheze mezi kapilarnimi klickami, hyalinni zkapénkovaténi nebo vakuolizace podocytd. Zato v
tubuldrnim systému nefronu lze prokdzat tézké dystrofické zmény (hyalinni valce v tubulech, tézka steatdza nebo
hyalinni zkapénkovaténi v bunkach epitelii proximalniho tubulu). Kombinace téchto dvou faktorl (minimalni zmény
glomerulu + tééké dystrofické zmény tubulu) nas muée velmi pravdépodobné vést k diagnéze nemoci minimélm’ch
pedlcel podocyttl, pfipadné vakuolizace a tvorba mikrovil na povrchu podocytd. Tento ndlez prendsi misto
poruchy do kapildrni stény glomerulu (hl. poskozeni polyanionu, tzn. ztrdta negativniho naboje glomeruldrni bazalni
membrany). Nicméné etiopatogeneze neni stéle jasna (uvazuje se o imunitnich mechanismech).

Lécba a progndza

Lééba b3’/vé velmi Uspésnd. Vétsina pripadl dobfe odpovida na lécbu kortikosteroidy (hl. synteticky prednison
#.). Za 2 az 3 dny proteinurie poklesne a po nékolika tydnech vym|2| (kortikoid senzitivni nefroticky syndrom). U
kortlkore2|stentn|ch forem uzivame cyklofosfamidg, . Alternativou mUze byt podavani bezpecnéjsiho cyklosporinu
. U idiopatického nefrotického syndromu pfi MCD Ize uzit rituximab # (GCinnost 44—82 %). Nicméne relapsy

onemocnenl jsou cCasté (nejvyssi u dospélych).

Membrandzni glomerulopatie

Membranézni glomerulonefritida (MGN; téZ membranézni nefropatie, MN)
postihuje predevsim dospélé stredniho ¢i vyssino véku. Nej¢astéji (70-80 % pripadd)
jde o primarni idiopatické autoimunitni onemocnéni, 20-30 % onemocnéni je
sekundarnich pri infek¢nich, nddorovych, systémovych autoimunitnich onemocnénich
¢i po podévém’ nékterych 1éka!, MGN je nejcastéjsi pricinou nefrotického syndromu u
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depozici imunokomplexd do subepitelového prostoru (mezi podocyty a bazalni <
membranu).

Etiologie

Idiopaticka (primarni) forma MGN (nejcastéjsi)
VétSina onemocnéni této skupiny je spojena s tvorbou autoprotilatek proti M-typu
receptoru pro fosfolipdzu A, (PLA2R). S vysokym rizikem této formy onemocnéni
jsou spojeny zejména nékteré polymorfismy genu pro PLA2R v kombinaci s
nékterymi polymorfismy HLA-DQA1,

Membrandzni GN (schéma)

Sekundarni forma MGN (20-30 %)

= infekce (virové hepatitidy B a C),
= tumory (karcinom plic, prostaty, hematologické malignity!?}),
= systémova autoimunitni onemocnéni (SLE),
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= |éky (penicillamin, preparaty zlata, kaptopril, NSA).

Klinicky obraz
Klinické projevy mohou byt nevyrazné.
nahly vznik otokd DKK + jejich progrese

arterialni hypertenze (20-40 %)
porucha rendlini funkce (v dobé dg. u 5-10 %)
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Terapie

= /diopatickd MGN: kortikoidy, cyklofosfamid, chlorambucil, cyklosporin,
® sekundarni MGN: vysadit vyvolavajici 1éky / 1&Cit primarni onemocnéni.

Prognodza

= Zasadni vyznam ovlivnéni tvorby imunokomplex,
= pri Uspésné terapii mze vymizet nefroticky syndrom,
= fadu let stacionarni nebo rozvoj CHSL.

Amyloidéza ledvin

Amyloidéza ledvin je ukladani hmot bilkovinné povahy (depozit) do
mezangia podél glomeruldrni bazalni membrany. Patfi mezi sekundarni
glomerulonefritidy. Nutno zminit, Ze amyloidéza je systémové onemocnéni
— amyloid se ukladd po celém téle. PostiZzeni ledvin amyloidézou se
projevuje jako nefroticky syndrom (dominuje predevsim proteinurie),
pozvolné prograduje do rendlni insuficience. K onemocnéni patri
nespecifické projevy jako Unava, slabost, hubnuti.

Primarni amyloidéza AL

Vyskytuje se u onemocnéni jako MGUS (monoklonalni gamapatie
nejasného vyznamu), myelom, Waldenstrémova makroglobulinemie, CLL,
lymfomy. Obvykle se ukladaji fragmenty lehkého retézce. Méné obvykla

neselektivni proteinurie + erytrocyturie, ¢asto se plné vyviji nefroticky syndrom

Amyloidéza ledviny

jsou depozita fragment( tézkého retézce, nékdy se oznacuje jako amyloidéza AH (heavy chain). Dal$i organové
postizeni: GIT, srdce (vyznamné zhorsSuje prognézu), periferni nervy, makroglosie, syndrom karpélniho tunelu.

Lécba:

= Konzervativni: melfalan v kombinaci s prednisonem,
= kauzalni 1é¢ba: transplantace kostni drené.

Prognéza nelécené AL amyloiddzy je nedobra (12 mésicl). Kvali charakteru onemocnéni je nutno provést screening

orgdnového postizeni (echo srdce, biopsie ledvin, trepanobiopsie).

Sekundarni amyloidéza AA
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Tzv.

reaktivni amyloidéza, vyskytuje se u chronickych zdnétlivych onemocnéni (revmatoidni artritida, ankylozujicf

spondylitida, bronchiektazie, osteomyelitida, juvenilni artritida). AA amyloid6za postihuje predevsim ledviny a GIT
(hepatosplenomegalie, prijem — malabsorpce).

Lécba:

[éCbou zakladniho onemocnéni dosdéhneme Ustupu nefrotického syndromu.

Odkazy

Souvisejici ¢clanky

= Glomerulopatie
= Glomerulonefritidy: Akutni glomerulonefritida ¢ Rychle progredujici glomerulonefritida ¢ Chronické

glomerulonefritidy
Nefroticky syndrom
Amyloidéza

Ledviny

Diabeticka nefropatie
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