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Histologia i fizjologia

Ktebuszek sktada sie z petli naczyniowych i torebki. W sktad
ktebuszka wchodza:

eKomorki nabtonka (podocyty) \ 4 E:)Odr;?cawna
eKomérki érédbtonka / ktgbuszka
eKomorki mezangialne

eKomorki nabtonka sciany ktebuszka v

Bariera filtracyjna




Mechanizmy uszkodzenia
ktebuszkow nerkowych

e Mechanizmy immunologiczne
— kompleksy antygen — przeciwciato
— przeciwciata przeciwko sktadowym ktebuszka (np. anty-GBM)

e Mechanizmy zapalne -> pobudzone (uczulone) komorki +
uwalnianie enzymow proteolitycznych i wolnych rodnikow
— Granulocyty obojetnochtonne
— Makrofagi
— Ptytki

— Komorki mezangialne

e Zmiany ultrastrukturalne (podocytopatie)



Objawy kliniczne choréb
ktebuszkéw nerkowych

e Niespecyficzne objawy ogolne (ostabienie,
nadcisnienie tetnicze, obrzeki)

e Specyficzne zmiany w moczu (biatkomocz,
krwinkomocz ktebuszkowy)



/miany w moczu

e Biatkomocz

— prawidtowe wydalanie biatek < 150 mg/24h,

— biatkomocz

® NienerczyCowy (< 3,5 g/24h/1,73 m?)

® nerczycowy (z. nerczycowy, syndroma
nephroticum) (>3,5 g/24h/1,73 m?) -



/miany w moczu

e Krwiomocz Mikroskop éwictiny — N
. krwinki biale i czerwone czerwonokrwinkowy
(krwinkomocz)
pochodzenia
ktebuszkowego
— Wytugowane lub
dysmorficzne B

(odksztatcone) krwinki
czerwone lub wateczki
czerwonhokrwinkowe



Rozpoznanie dokonuje sie na podstawie badania hist-pat. bioptatu
nerkowego (nie zawsze potrzebne) oraz na podstawie cech klinicznych

1. OSTRY ZESPOt ,NEFRYTYCZNY”

2.  GWALTOWNIEPOSTEPUJACE ZAPALENIE KLEBUSZKOW
NERKOWYCH (RPGN)

3. ZESPOt NERCZYCOWY (,NEFROTYCZNY”)
czysty

- mieszany (nefrotyczno-nefrytyczny)

4. BEZOBJAWOWE ZMIANY W MOCZU



1.

2.

3.

4.

OSTRY ZESPOL ,NEFRYTYCZNY”
krwiomocz pochodzenia ktebuszkowego, czasem przejsciowy spadek
filtracji ktebuszkowe]
GWALTOWNIEPOSTEPUJACE ZAPALENIE KLEBUSZKOW
NERKOWYCH

krwiomocz pochodzenia ktebuszkowego z utratg czynnosci nerek w
czasie tygodni / miesiecy i rozsianym tworzeniem potksiezycow
ZESPOt NERCZYCOWY
masywny biatkomocz z obrzekami, hipoalbuminemig, hiperlipidemia i
lipiduria
J Z UBOGIM OSADEM ,,czysty” zespodt nerczycowy
J Z AKTYWNYM OSADEM , mieszany” zespot nefrotyczny/nefrytyczny
BEZ OBJAWOW KLINICZNYCH

izolowany biatkomocz (zazwyczaj ponizej 2 g/dobe) lub izolowany
krwiomocz (z lub bez biatkomoczu)



— Epithatiat Te




Ostry zespot nefrytyczny = ostre
zapalenie ktebuszkow nerkowych

Wystepuje gtéwnie u dzieci i mtodziezy

Nagty poczatek

Krwiomocz (krwinki dysmorficzne i charakterystyczny

wateczki erytrocytarne) mocz o ‘:’yg'adz'e
, . »poptuczyn

Biatkomocz (zazwyczaj nienerczycowy) mieénych”

Nadcisnienie tetnicze (przejsciowe) i
obrzeki (zwtaszcza pod oczami)

Pogorszenie czynnosci nerek (rzadko,
zazwyczaj niewielkiego stopnia)



Ostry zespot nefrytyczny

Obraz histologiczny:

—Proliferacja komorek
(mezangialne, srodbtonek)

—Nacieki komorek zapalnych
(neutrofile, makrofagi)




/miany w ktebuszkach nerkowych, ktore
przebiegajg jako ostry zespot nefrytyczny

Poparciorkowcowe ostre kiebuszkowe zapalenie
nerek

Inne infekcje (bakterie, wirusy, pasozyty)

Inne:

etoczen trzewny



Leczenie ostrego zespotu
nefrytycznego

e Na ogot nieukierunkowane

— antybiotyki (przeciwko Streptococcus)

— ograniczenie soli w diecie i leki
przeciwnadcisnieniowe

— leki moczopedne

— dializoterapia w ostrej niewydolnosci nerek
(wyjatkowo)
e catkowite wyzdrowienie u okoto 85-90% chorych,

u niektorych przez wiele lat niewielkie zmiany w
moczu, nadcisnienie tetnicze



Gwattownie postepujace ktebuszkowe
zapalenie nerek (RPGN)

e Zespo6t chorobowy
charakteryzujgacy sie:
— krwiomoczem (wateczki
erytrocytarne i/lub krwinki

dysmorficzne) o o
' N e 5"4 - Crescent obllteratmg ‘ o .
[ SCi Tl S ': the glomerular space .',; .
— niewydolnoscig nerek = ADT e B B EEF LRI, T

rozwijajgcyg sie w czasie
tygodni do najwyzej
miesiecy

QCompressed Y r

e W bioptacie v b :’”..‘,fv':a,,‘._..ar.y.oolpst,v. $
charakterystyczne jest b N e 3% %
rozsiane tworzenie
potksiezycow




Postacie gwattowniepostepujgcego
ktebuszkowego zapalenia nerek

e/ przeciwciatami przeciwko btonie podstawnej
ktebuszkéw (anty-GBM)

ezespot Goodpastura (krwiomocz + krwioplucie)

*\W mechanizmie komplekséw immunologicznych
(najczesciej)

eNieimmunologiczne (ujemna immunofluorescencja)
euktadowe zapalenia naczyn
¢ ANCA dodatnie (zesp6t Wegenera)
e ANCA ujemne



Leczenie RPGN

Musi by¢ intensywne |

Duze dawki sterydow

Leki cytotoksyczne (cyklofosfamid)
Plazmaferezy

Dializoterapia w razie potrzeby

Rokowanie jest niepewne — niewydolnos¢ nerek
jesli wystgpi to zazwyczaj postepuje
nieuchronnie



Zespot nerczycowy

A. z czystym osadem moczu (z. nefrotyczny)
B. z aktywnym osadem moczu (z. nefrotyczno-nefrytyczny)

e Zespot nerczycowy to wspolne wystepowanie
— biatkomoczu
— hipoalbuminemii (<3 g/dl)
— hiperlipidurii
— hiperlipidemii
— obrzekow

— sktonnosc¢ do: zmian zakrzepowych, zakazen i
osteoporozy

Wykrycie biatkomoczu nerczycowego (>3,5g/24h/1,73 m?)
jest niezbedne do rozpoznania zespotu nerczycowego



Glomerulopatie w ktorych wystepuje zespot
nerczycowy

eZ ubogim osadem moczu (,,czysty” z. nerczycowy)

e typ zmian minimalnych (submikroskopowe kzn, nerczyca lipidowa)

nefropatia btoniasta
e ogniskowe i segmentalne stwardnienie ktebuszkow

e wtorne glomerulopatie (amyloidoza, cukrzyca)

¢Z aktywnym osadem moczu (mieszany z. nefrotyczno/nefrytyczny)

e btoniasto-rozplemowe kzn

e nefropatia IgA



Zespot nerczycowy o typie zmian

minimalnych (submikroskopowe ktebuszkowe
zapalenie nerek, nerczyca lipidowa)

Najczestsza przyczyna idiopatycznego
zespotu nerczycowego u dzieci

Ponad 90% chorych ma zespot
nerczycowy

Rzadko wystepuje niewydolnosc
nerek

Duza sktonnos¢ do nawrotow

Dobra odpowiedz na steroidoterapie




Zmiana minimalna (MCD)

e Przyczyny pierwotne (najczesciej)
e Przyczyny wtorne
— Nowotwory (ziarnica ztosliwa, grasiczak)

— Leki (nlpz, sole litu, bisfosfoniany, ryfampicyna,
interferon)

e Inne (atopia, choroba przeszczep przeciwko
gospodarzowi - GVH)



Nefropatia btoniasta

najczestsza przyczyna idiopatycznego zespotu
nerczycowego u 0sob dorostych (25-30% przypadkow)

szczyt wystepowania w pigtej dekadzie zycia
80-85% chorych ma zespo6t nerczycowy

wolny postep niewydolnosci nerek (50% rozwija
schytkowg niewydolnosé w czasie 5-10 lat), 30% ma
spontaniczng remisje

leczenie - trudne (steroidy, leki cytotoksyczne)

80% chorych z pierwotng postacig ma przeciwciata anty-IgG4
przeciw receptorowi dla fosfolipazy A2 typu M



Nefropatia btoniasta

Etiologia:
e|ldiopatyczna (80%)
eWtdrna (20%)
eczynnik zakazny: WZW typu B, kita

enowotwory: zwtaszcza ptuc, zotadka, sutka

e|eki: sole ztota, penicylamina, kaptopril

ekolagenozy: toczen uktadowy, reumatoidalne zapalenia
stawdw, mieszana choroba tkanki tacznej



Ogniskowe i segmentalne
stwardnienie ktebuszkow (FSGS)

10-15% przypadkéw idiopatycznego zespotu nerczycowego
u dzieci (tu czeste postacie rodzinne) i 10-20% u dorostych

znaczny biatkomocz i obrzeki na poczatku choroby
niewydolnosc nerek - czesto

w 60-70% przypadkow rozwoj schytkowej niewydolnosci
nerek

duza (20-30%) czestosS¢ nawrotdw w nerce przeszczepionej

Leczeniem z wyboru jest steroidoterapia ale rzadko
odpowiada catkowitg remisja (15-20%, czesSciowa do 50%) ,
leczenie ratunkowe — leki cytototoksyczne, rytuksymab
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Ogniskowe i segmentalne stwardnienie
ktebuszkow nerkowych

eEtiologia:
ePostac idiopatyczna
ePostacie wtdrne
eNarkomani (heroina) — im bardziej oczyszczona tym ryzyko mniejsze
eNefropatia refluksowa
AIDS (HIVAN)
eInne zakazenia wirusowe (parwowirus B19, CMV, Epstein-Barr, SV40)

eLeki: interferony, pamidronian



Zespot nerczycowy z aktywnym
osadem w badaniu moczu

e Mieszana symptomatologia
(nefrotyczno/nefrytyczna)

— Btoniasto-rozplemowe ktebuszkowe zapalenie
nerek (MPGN)
e Pierwotne

e Wtorne (np. toczen rumieniowaty uktadowy,
infekcje)



Glomerulopatia btoniasto-
rozplemowa (MPGN)

wystepuje zwtaszcza u osob mtodych (15-30r.z.)

odpowiada za 10-15% przypadkéw
idiopatycznego zespotu nerczycowego

rézne zmiany w moczu (krwiomocz i/lub
biatkomocz)

powolny ale staty postep niewydolnosci nerek

skutecznosc leczenia mata — leczenie skojarzone
steroidy plus cyklofosfamid lub mykofenolan

w niektorych postaciach nawraca w nerce
przeszczepionej



Btoniasto-rozplemowe KZN

Histologicznie charakteryzuje sie masywnym rozplemem
mezangium, ekspansjg macierzy i rozsianym pogdubieniem bton
podstawnych kiebuszkow.



Glomerulopatia btoniasto-rozplemowa

eEtiologia
e|diopatyczna
eWtdrna

eWirusowe zapalenia watroby (typu C)

eMarskos¢ watroby



Przyczyny bezobjawowych zmian w
moczu

e|zolowany biatkomocz

e kzn, ortostatyczny, wysitkowy

elzolowany krwinkomocz/krwiomocz

eNefropatia IgA (choroba Bergera, zapalenie nerek z nawracajgcym
krwiomoczem)

e\Wrodzone zapalenie nerek
eZespot Alporta
eChoroba ,,cienkich bton podstawnych”

etagodny nawrotowy krwiomocz



IgA nefropatia (zapalenie nerek z
nawracajgcym krwiomoczem)

depozyty immunoglobuliny A w ktebuszkach, rozplem
mezangium

odpowiada za okoto 50% przypadkow bezobjawowego
krwiomoczu, dotyczy zwtaszcza mtodych oséb

najczestsza postac pierwotnych glomerulopatii

typowo — makroskopowy krwiomocz po zakazeniu
wirusowym gornych drog oddechowych, rzadziej biatkomocz

postepujgca utrata czynnosci nerek rzadko (u 20-30%
chorych)

na rokowanie wptywa niekorzystnie: duzy biatkomocz,
nadcisnienie tetnicze, zaawansowane zmiany w bioptacie,
staty krwinkomocz

brak skutecznego leczenia (IKA, sartany, sterydy gdy
biatkomocz)



Zespot Alporta — dziedziczne zapalenie
nerek

Ujawnia sie w dziecinstwie

Najczesciej dziedziczenie zwigzane z ptfcig — choruja g’fownle
chtopcy, rzadziej postacie autosomalne recesywne,
wyjgtkowo dominujgce

Nawracajgcy, masywny krwiomocz

Niewielki biatkomocz

Gtuchota odbiorcza (ponad 50% chorych)
Brak typowych zmian w mikroskopii swietlnej
Brak skutecznego leczenia

Czesto postep do schytkowej niewydolnosci nerek
Po przeszczepieniu moze nawracac jako choroba anty-GBM



Ogoblne zasady leczenia
ktebuszkowych zapalen nerek

1. Postepowanie niefarmakologiczne

— dieta ubogobiatkowa (maks. 0,8 g/kg/dobe +
50-100% strat z moczem)

— ,zdrowe” zywienie tj. lekkostrawne,
ubogottuszczowe (+ kwasy ttuszczowe
omega-3), dieta wegetarianska?

— umiarkowany wysitek fizyczny

2. Farmakoterapia



Farmakoterapia kiebuszkowych
zapalen nerek przebiegajacych z
biatkomoczem

sterydy — prawie uniwersalne ale nie
Zawsze skuteczne

leki cytotoksyczne — cyklofosfamid,
chlorambucyl

Inhibitory kalcyneuryny — cyklosporyna A —

zwlaszcza u dzieci

antymetabolity — azatiopryna, mykofenolan
mofetylu

leczenie ratunkowe: rytuksymab



Wspomagajgce leczenie ktebuszkowych
zapalen nerek

Leczenie:

e hiperlipidemii
— statyny

e nadcis$nienia tetniczego
Preferowane:

— inhibitory konwertazy angiotensyny
— sartany (w razie nietoleracji IKA)



