Glomerulonefritidy

=nemoci glomerulů vznikající zpravidla v důsledku aktivace imunitních mechanismů, někdy se zánětlivými změnami v glomerulech
etiologie

primární- izolované postižení ledvin

sekundární- postižení glomerulů je jen jedním z projevů systémového, cévního, metabolického nebo genetického onemocnění

akutní- náhlý začátek, během několika dnů rozvoj renální insuficience, postupná úprava během několika týdnů

rychle progredující- neléčené vedou během několika týdnů k progredující ztrátě funkce ledvin, terapií lze renální funkci obnovit nebo stabilizovat

chronické - léta i desetiletí trvající soustavná progrese do chronického selhání ledvin, terapeuticky špatně ovlivnitelné

klasifikace
základem je nález v renální biopsii

změny- fokální- postihují jen některé glomeruly


segmentální- postihují jen některé glomeruly a jen některé kapilární kličky


difúzní- postihují všechny glomeruly


globální- postihují všechny glomeruly a všechny kapilární kličky
důležitým nálezem je zvýšení buněčnosti glomerulu – infiltrace krevními elementy (exsudace neutrofilů, monocytů, lymfocytů), zmnožení (proliferace) mezangiálních, endotelových nebo epitelových buněk

neproliferativní glomerulonefritidy- buněčnost glomerulů není zvýšena


projev poškození glomerulární kapilární stěny- proteinurie (nefrotická)

proliferativní glomerulonefritidy- zvýšené množství buněk v glomerulech

 
endokapilární proliferace – zmnožení buněk uvnitř kapilárního trsu-mezangiální buňky, endotelie, neutrofily, monocyty



nejobvyklejší typ- zmnožení mezangiálních buněk ( mezangiální proliferace
 

extrakapilární proliferace – zmnožení buněk vytvářejících výstelku Bowmanova pouzdra (parietální epitelie, vcestovalé monocyty) se vznikem tzv. srpků



přítomnost srpků je typická pro rychle progredující glomerulonefritidu

 

projev kapilární proliferace-mikroskopická hematurie
diagnóza
 
pro stanovení typu glomerulonefritidy je důležité imunofluorescenční vyšetření
 
 
depozita Ig, komplementu, fibrinu lokalizovaná mezangiálně – IgA nefropatie
 
depozita lokalizovaná subendoteliálně – lupusová nefritida
 
 
depozita lokalizovaná epimembranózně – membranózní nefropatie, akutní glomerulonefritida
 
depozita lokalizovaná intramembranózně – membranózní nefropatie, Goodpastureův syndrom
	klasifikace glomerulopatií

	primární glomerulopatie
	akutní endokapilární GN

	
	rychle progredující GN
	antirenální GN (pozitivní protilátky proti bazální membráně)

	
	
	renálně limitovaná vaskulitida

	
	
	imunokomplexová rychle progredující GN (granulární depozita Ig)

	
	chronické GN
	idiopatický nefrotický sy

	
	
	sekundární fokálně-segmentální glomeruloskleróza

	
	
	membranózní nefropatie

	
	
	IgA nefropatie

	
	
	membranoproliferativní GN

	sekundární glomerulopatie
	diabetická nefropatie

	
	amyloidóza ledvin

	
	systémové vaskulitidy
	Wegenerova granulomatóza

	
	
	mikroskopická polyangiitida

	
	
	sy Churgův-Straussové

	
	
	Henochova-Schönleinova purpura

	
	další systémové choroby
	SLE

	
	
	sklerodermie

	
	
	Sjörgenův sy

	
	
	esenciální smíšená kryoglobulinémie

	
	
	sarkoidóza


etiologie-většinou nejasná
patogeneze-aktivace imunitních mechanismů

imunokomplexy – vznikají normálně v rámci imunitní odpovědi reakcí Ag s protilátkou

 
 
↑ průtok v glomerulech a ↑ permeabilita kapilár ( predispozice k ukládání imunokomplexů, na Fc fragment Ig molekuly se pak váže komplement a leukocyty (aktivované leukocyty – tvorba volných radikálů a proteáz ( poškození glomerulů

 
 
velké imunokomplexy se deponují subendoteliálně



dostupnost subendoteliálních depozit pro neutrofily a makrofágy ( aktivace ( proliferativní glomerulonefritida
 
 
malé imunokomplexy mohou pronikat bazální membránou a ukládat se subepiteliálně (epimembranózně)

 
 
epimembranózní depozita – nedostupná pro neutrofily a makrofágy ( neproliferující glomerulonefritida
 
 
navržena hypotéza vzniku imunokomplexů in situ – ke vzniku imunokomplexu dochází přímo na místě postupným ukládáním izolovaného antigenu a protilátky

 
nověji se rozlišují 4 hlavní patogenetické typy glomerulárního poškození:

 
  
neproliferativní glomerulopatie: poškození protilátkou

 
 
 
 
 
  
 poškození zprostředkované komplementem

 
 
proliferativní glomerulopatie: poškození cirkulujícími zánětlivými buňkami

  
 
 
 
 
poškození lokálně aktivovanými rezidentními buňkami

klinický obraz

 
u chronických glomerulopatií může být asymptomatický průběh pouze s patologickým nálezem v moči
 
prvními klinickými projevy mohou být známky rozvíjející se urémie nebo arteriální hypertenze

  
močový nález-různě velká proteinurie
 
 
 
glomerulární erytrocyturie
 
extrarenální projevy

 
 
kožní purpura (Henochova-Schönleinova)

 
 
recidivující sinusitidy a hemoptýzy (Wegenerova granulomatóza)

 
 
těžká periferní neuropatie (mikroskopická polyarteriitida)

 
 
trofické defekty na končetinách (esenciální kryoglobulinémie)

 
 
bolesti kloubů, motýlový erytém, polyserositida, postižení CNS (SLE)

 
může se vyskytnout nefrotický syndrom i nefritický syndrom
 
 
nefritický syndrom – otoky, hypertenze, oligurie (v důsledku snížené renální funkce), mikroskopická hematurie, střední proteinurie – typický pro akutní glomerulonefritidu, může být i při lupusové nefritidě

 
 
nefrotický syndrom – otoky (končetiny, víčka), velké proteinurie, hypoproteinémie, hypoalbuminémie, hyperlipidémie

