Nefriticky syndrom

Jako nefriticky syndrom (MKN-10: NO4 (https://mkn10.uzis.cz/prohlizec/N04)) je oznacovén soubor téchto
priznakd:

1. Hematurie (dysmorfické erytrocyty v moci).

2. Oligurie a azotémie.

3. Hypertenze,

4. mUze se vyskytnout mirna proteinurie a edém, ne v$ak tak vyrazné jako u nefrotického syndromu.

Léze zplsobené nefritickym syndromem maiji tyto spoleéné znaky: proliferace bunék v rdmci glomerulu provéazena
leukocytarnim infiltratem. Reakce vznikajici v dlsledku zdnétu destruuje stény kapilar, erytrocyty unikaji do moci,
dochazi k hemodynamickym zméndm a néasledné k poklesu GFR (glomerularni filtrace). Ten se klinicky
manifestuje jako oligurie, retence tekutin a azotemie. Akutni nefriticky syndrom se m{ze vyskytnout sekundarné
(SLE) nebo také jako vysledek primarniho onemocnéni glomeruld (napf. Postinfekéni glomerulonefritida).

Akutni postinfek¢ni glomerulonefritida

= Synonymum: Poststreptokokova glomerulonefritida,

= jedna z nejfrekventovanéjsich glomerularnich poruch zplsobenda depozity
imunokomplexd (1K), ¢asta u déti a mladych dospélych,

= inicialni antigen mdze byt:

= endogenni (napf. u SLE),
= exogenni - B-hemolytické streptokoky skupiny A, pneumokoky, stafylokoky,
viry (mumps - priusnice, spalnic¢ky, plané nestovice, Hepatitida B, C),

Histologie postinfekéni GN

klasicky se rozviji 1 az 4 tydny po zotaveni z infekce streptokoky skupiny A,
pouze urcité (nefritogenni) retézce B-hemolytickych streptokokd jsou schopny
vyvolat poruchu.

Patogeneze

Dochazi k ukladani depozit IK (cirkulujici aj ,,in situ“ komplexy - napf. C3 slozka komplementu, vazba IgG na
bakteridIni antigeny zachycené na glomerulo-bazalni membrané, GBM). Nasledné se rozviji typické zndmky
onemocnéni z imunokomplexd jako napr. hypokomplementemie.

Morfologie

Pozorujeme uniformni zvysSeni celularity glomeruldrniho trsu (v celém glomerulu,
hovorime o difuzni GN) kvlli zvysené proliferaci a edému mezangialnich a
endotelidlnich bunék. Kromé toho tam migruji neutrofily a monocyty. Typickym
obrazem v elektronovém mikroskopu jsou tzv. subepitelialni hrby (anglicky humps)
uhnizdéné proti GBM. Pfi imunofluorescenci vidime granuldarni depozita, zejména
subepitelidlné.

Klinicky prabéh

Zacéatek je nahly, pacient trpi nevolnosti, nauzeou, zvySenou teplotou. Mo¢ mé

hnédavy nddech (silnd hematurie), dochazi k mirné proteinurii. Vysetreni séra ukazuje Cernou barvou schematicky
nizkou hladinu komplementu, hladina sérovych anti-streptolysin O protilatek je naopak  zobrazené subepitelialni
zvysena. U déti se vyskytuji pomérné ¢asté remise, u nékterych se mlze rozvinout az "hrby" (humps)

Rychle progredujici GN (kvili vdznému poskozeni glomerull s tvorbou polomési¢kd

(,srpky”)).

IgA nefropatie

{2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance IgA nefropatie.

= Synonymum: Bergerova choroba,
= Castd u déti a mladych dospélych,
= je to nejcastéjsi glomerularni onemocnéni odhalené renalnimi biopsiemi (celosvétové).

Patogeneze
Zvysena syntéza IgA v kostni dieni (odpovéd na respirac¢ni nebo GIT nakazu) a zvySend hladina v séru je

pozorovana u 50 % pacientd. TaktéZz mze dochéazet k chybné glykosylaci. Imunokomplexy IgA se nasledné ukladaji
v mezangiu a aktivuji komplement alternativni cestou.
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Morfologie
Léze znacné variuji (segmentalni zapal, difuzni proliferace mezangia). IF zobrazi IK IgA

v mezangiu, Casto s malou primési C3, IgG nebo IgM. Chybi komponenty nutné k
aktivaci komplementu klasickou cestou (C1q a C4).

Klinicky priubéh

- A
Onemocnéni zacina jako silnad (mikroskopickd u 30-40 % pacientl) hematurie béhem Zobrazeni IgA u pacienta s
nespecifické infekce HCD. Ta trvd nékolik dni, poté odezni, aby se vracela kazdych par Henoch-Schénleinovou
mésicl. Nékteri odbornici povazuji IgA nefropatii za lokalizovanou variantu Henoch- purpurou

Schonleinovy purpury. Zvysené riziko maji pacienti s céliakii a s poruchami jater
(sekundarni IgA nefropatie). Chronické selhani ledvin se mlze rozvinout do 20 let od
pocatku onemocnéni (u 25-50 % nemocnych).

Vrozena nefritida

= Synonymum: Hereditarni glomerulonefritida, Hereditarni nefritida,
= jedna se o skupinu vrozenych onemocnéni zplisobenych mutacemi v proteinech GBM,
= patrfi mezi né napr. Alportv syndrom.

Patogeneze

Dochazi k mutaci v kolagenu IV (tento typ kolagenu se nachdzi v bazalnich membranach, netvofi fibrily ani vidkna a
je nutny pro normalni funkci glomeruld, ¢ocky a kochley). Strukturou se jedna o heterotrimer (fetézce a3, a4, a5),
mutace mUze nastat v kterémkoliv z monomerd.

Morfologie
Glomeruly se jevi normalini az do pozdniho stadia, kdy se m{ze rozvinout sekundarni skleréza. Bunky intersticia
akumuluji neutralni lipidy a glykosaminoglykany (mukopolysacharidy). S postupnym progresem onemocnéni

narlsta glomerulosklerédza, skleréza cév, atrofie tubull intersticidlni fibréza. V elektronovém mikroskopu
pozorujeme nepravidelné ztlusténi GBM (ale az v pozdnich stadiich onemocnéni).

Klinicky pribéh

Dédi¢nost mlze byt X vazana (pri defektu genu pro a5), AD nebo AR (pri defektu genu pro a3 nebo a4). Renalni
selhani se objevi mezi 20. a 50. rokem zivota. Dochéazi k hematurii a pomalu progredujici proteinurii.

Odkazy
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Souvisejici ¢clanky
= Nefroticky syndrom

= Glomerulonefritidy
= Alportdv syndrom
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