Rychle progredujici glomerulonefritida

Oznacujeme tak glomerulonefritidy, které rychle progreduji do rendlni insuficience, a to v pribéhu tydnd az dnl. U
déti jsou extrémné vzacné, vétsina pacientl patri k adolescentdm.

Etiopatogeneze

Etiologicky mdze byt RPGN primérni, tj.bez pritomnosti jiné renalni nebo systémové
nemoci nebo sekundarni, tj.v pr@béhu jinych primarnich glomerulopatii nebo
systémové nemoci.

Podle mechanismu vzniku rozliSujeme 3 typy RPGN
= Typ | = antirenalni, s pritomnosti protilatek proti GBM;

= protilatky rychle destruuji sténu kapilar glomerulu;
= v patogeneze se vyznamné zUucastiuji i genetické faktory a etiologicti

¢initelé vyvolaji RPGN jen u predisponovanych jedincd. Histologie u ANCA pozitivni
= Typ Il = imunokomplexovy, s vysokou koncentraci imunokomplex{; glomerulonefritidy.
= imunokomplexovd etiopatogeneze je nejcastéjsi.
= Typ Il = pauciimunni, nedd se jednoznacné prokdzat aktivace imunitnich

mechanism;
= jde vlastné o obraz renalni vaskulitidy, kdy v ledvindch nezjistime zadna imunitni depozita.

Podle pritomnosti autoprotilatek a imunoflorescen¢niho nalezu v bioptickém materialu

= Typ | = ANCA asociovanou renalni vaskulitidu
= nalez protilatek proti cytoplazmé neutrofilnich leukocytl pri negativité ¢i jen slabé pozitivité
imunoflorescenéniho nélezu (pauciimunitni GN)
= Typ Il = GN s pozitivnim ndlezem protildtek proti GBM - anti GBM nefritida
= Goodpasturelv syndrom - linearni imunofluorescence zplsobena vazbou protilatek na GBM
= Typ Il = Imunokomplexovéd RPGN
= |gA nefropatie - s typicky granularni imunoflorescenci

Patologicka anatomie

VSechny 3 mechanismy vedou k jediné morfologické formé - extrakapildrni proliferativni GN, i kdyz se navzajem lisi
imunofluorescen¢nim obrazem. Pri extrakapildrni GN doché&zi k vyplnéni Bowmannova prostoru proliferujicimi
epitelovymi burikami (podocyty a burikami Bowmannova pouzdra). V oblasti proliferace se vzdy prokaze fibrin,
ktery dokazuje lokalni aktivaci hemokoagula¢nich mechanisma.

Klinicky obraz

= Od zacatku charakteristicky svym tézkym prlbéhem;

=y ¢asti nemocnych predchazi 4-6 tydnd chripce podobné onemocnénti;

= vlastni nemoc zacina nahle jako akutni nefriticky syndrom s makroskopickou hematurii, oligoanurii a
hypertenzi;

= systémové priznaky (artralgie, Raynaud(v fenomén, purpura) jsou u déti vzacnéjsi.

Laborator

= Zmény v KO - anémie s nadlezem schistocytd, mirné projevy hemolyzy, trombocytopenie;
zmény v elektroforese sérovych bilkovin - hypergamaglobulinemie, zvyseni alfa-2-globulinC a beta-
globulinG;
obraz renalni insuficience - pokles GF, zvySeni urey, kreatininu, fosforu a kalia, hyponatremie, oligurie;
mocovy nalez - erytrocyturie, erytrocytarni vélce, proteinurie (ev.az nefrotického charakteru);
metabolicka acidéza.
Specifické nélezy:

= pro typ | je charakteristicka pozitivita protildtek proti GBM;

= pro typ Il vysokd hladina cirkulujicich imunokomplex(, pokles C3 a C4 slozky komplementu, zvysena

koncentrace kryoglobulinG;
= U typu Il miZzeme prokazat protilatky proti cytoplasmé neutrofilnich leukocytl ANCA.

= c-ANCA jsou protilatky namirené proti proteindze-3 v cytoplasmé neutrofilé (nachazime je u Wegenerovy
granulomatézy);
= p-ANCA jsou protilatky proti myeloperoxiddze (nachdzime je u mikroskopické polyangiitidy).
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Diagnosa

Opird se o nalez akutniho nefritického syndromu a rendlni insuficience. Nezbytné je provedeni renaini biopsie s
nalezem extrakapildrni glomerulonefritidy a pfislusny imunofluorescencni nalez. Typickd je linedrni
imunofluorescence GBM v IgG.

Terapie

= Pulsy methylprednisolonu 10-30 mg/kg, max. 1 g/d i.v. v kratkych inflzich, ndsledné terapie prednisonem 1-2
ma/kg;
= imunosupresiva: cyklofosfamid 2-3 mg/kg/d, chlorambucil 0,15 mg/kg/d nebo cyklosporin A 5-5,5 mg/kg/d;
= plazmaferéza;
= je dnes therapy of choice;
= odstranuje ze séra protilatky anti-GBM, vysoké koncentrace imunokomplexd, komplement, koagula¢ni
faktory a trombocyty;
= antikoagulancia: heparin;
= antiagregancia: dipyridamol, tiklopidin;
= transplantace Tx ledvin
= po Tx ledvin recidivuje typ | ve Stépu s frekvenci 10-30 % - Tx se doporucuje az po vicemeési¢ni
imunosupresivni a hemodialyza¢ni 1é¢bé s vymizenim protilatek anti-GBM.

Progndza

Prognéza RPGN je velmi zdvazna.

Goodpasture syndrom

2 Podrobnéjsi informace naleznete na stréance Goodpasturedv syndrom.

Protildtky se vazi nejen na bazdlni membranu glomeruldrnich kapilar, ale i na bazalni
membrany plicnich kapildr. Pri vzniku se predpoklada i ic¢ast celkovych toxickych
faktor( (zejména nikotinismus) na geneticky determinovaném terénu. Laboratorni
nalezy a diagnosa je identickd s I. typem RPGN, tj. typ antirenalni, s pritomnosti
protilatek proti GBM. Cirukujici protilatky IgG anti-GBM lze prokdazat a titr je
ukazatelem zavaznosti nefritidy.

e b e Ml
Histologie u anti-GBM
glomerulonefritidy.

Klinika

Charakteristickd je hematurie, hemoptyza, kasel, dusnost a rychly rozvoj rendlini insuficience. Velmi rychle sméruje
do terminalniho selhani ledvin. Plicni priznaky obvykle predchdazi rendlnimu poskozeni. Krvaceni do plic, hemoptyza
a dusnost. Krvaceni do alveoll se projevi na RTG snimku plic ve formé difuznich obla¢kovych stind, lokalizovanych
bilaterdIné a splyvajicich v hilech. Pacient ma restrikéni poruchu ventilace. Ve sputu prokazujeme siderofagy a

nemoc ¢asto vyUsti do obrazu idiopatické plicni hemosiderézy. Rendlini 1éze charakterizuji mikroskopickd hematurie,
mala proteinurie s rychlou progresi do renalniho selhani. Oligourie.

Terapie

Nejvétsi uplatnéni ma plazmafaréza s odstranenim IgG anti-GBM protiladtek a zastavit poskozovani cilovych organd.
Lécebny protokol zahrnuje 1é¢bu kortikosteroidy, cyklofosfamidem po dobu alesporn 3 mésicl.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

= Akutni glomerulonefritida
= Akutni selhani ledvin

Zdroj

= HAVRANEK, Jifi: Rychle progredujici glomerulonefritida.
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