Sekundární glomerulopatie

nefrotický syndrom s minimálními změnami glomerulů


klinické projevy- náhlý vznik otoků DK, očních víček až anasarkou s kolekcí retinované tekutiny i v serózních dutinách (ascites, hydrotorax)


diagnostika



laboratoř- proteinurie> 20g/24 hodin, hypoproteinémie, hypoalbuminémie


léčba-KORTIKOSTEROIDY



prednison- 4-6 týdnů dávkou 60 mg/m2, a dalších 4-6 týdnů dávkou 40 mg/m2


kortikosenzitivní-kompletní remise- vymizení proteinurie



kortikodependentní-relaps onemocnění během snižování dávky nebo do 2 týdnů od vysazení ( léčíme pomocí CYKLOFOSFAMIDU



kortikorezistentní- nereaguje na léčbu- pouze symptomatická terapie
primárně fokálně segmentální glomeruloskleróza


klinické projevy-asymptomatická proteinurie, mikroskopická hematurie, hypertenze


diagnóza- biopsie


léčba-KORTIKOSTEROIDY, cyklosporin u kortikorezistetních pacientů



dlouhodobá léčba kortikoidy má řadu NÚ

membranózní nefropatie


etiologie- primární



sekundární- následek SLE, tumory, chronická hepatitida B



nejasná- zřejmě protilátky


klinické projevy- mikroskopická hematurie, hypertenze


léčba-sekundární-odstranění primární příčiny



primární- kombinace kortikosteroidů a chlorambucilem








cyklosporinem

IgA nefropatie- nejčastější


klinické projevy- epizody makroskopické hematurie ve vazbě na respirační infekci nebo perzistující mikroskopickou hematurii, malá proteinurie a hypertenze



velmi variabilní průběh


léčba-lék volby-INHIBITORY ANGIOTENZIN KONVERTUJÍCÍHO ENZYMU a ANTAGONISTÉ ANGIOTENZINU



pacienti s normální renální funkcí- kortikoidy




s progresí do chronické renální insuficience- kortikoidy + cyklofosfamid

Henochova-Schönleinova purpura


projev-mikroskopická hematurie, malá proteinurie


léčba-specifická léčba neexistuje

  
 
kombinovaná imunosupresivní-pouze u nemocných se závažným nálezem v renální biopsii (srpky ve více než 50% glomerulů) 

Lupusová nefritida


projev-proteinurie, mikroskopická hematurie



nebo může být 1. manifestací nefrotický syndrom

  
6 základních typů nálezů v renální biopsii u SLE:

1. normální nález

2. mezangiální glomerulonefritida

3. fokálně-proliferativní glomerulonefritida

4. difuzní proliferativní glomerulonefritida

5. membranózní glomerulonefritida

6. pokročilá sklerotizující glomerulonefritida
 
léčba- typ 1, 2 – nevyžadují specifickou terapii

typ 3, 4 – glukokortikoidy + cyklofosfamid nebo azathioprin

   
typ 5 – kombinovaná imunosuprese pouze pokud je přítomen nefrotický sy

plazmaferéza 

 
nemocní s terminálním selháním ledvin – dialýza

 
možná je i transplantace
Postižení ledvin u dalších systémových chorob


sklerodermie


postižení ledvin se manifestuje zejména v zimních měsících u starších mužů s difúzním postižením kůže



projevy- proteinurie, maligní hypertenze, rychlý rozvoj do renální insuficience



léčba- antihypertenziva (nejvíce ACE-I), někdy dialýza


esenciální smíšená kryoglobulinémie



amyloidóza ledvin



postižena oběma typy amyloidózy- AL i AA

projevy- plně rozvinutý nefrotický syndrom a jeho komplikace


postupně se vyvíjí renální insuficience až terminální selhání ledvin


  
diagnóza- proteinurie, hypoalbuminémie

 
AL- navíc paraprotein

 
AA- navíc zvýšená c CRP a SAA (solubilní sérový prekurzor amyloidu AA)

 
 
 
amyloid se ukládá v mezangiu, v sousedství GBM, podél bazální membrány tubulů a ve stěnách cév

 
 
 
často koagulační abnormality – snížená produkce faktorů protrombinového komplexu, zvýšená inaktivace f. X, únik antitrombinu III do moči

léčba- velmi omezené možnosti

 
snížení produkce bílkovinných prekurzorů amyloidu

  
 
symptomatické ovlivnění komplikací nefrotického syndromu
 
 
pacienti se selháním ledvin – dialýza, může být i transplantace

myelomová ledvina



rychlý rozvoj akutního selhání ledvin



léčba-rehydratace, alkalizace, normalizace sérového Ca, cytostatická léčba, plazmaferéza


hemolyticko-uremický syndrom



etiologie- děti-vyvolána verotoxinem produkovaným enteropatogenními kmeny E.coli




dospělý- atypické- zřejmě genetická mutace

projev-trombocytopenie, purpura, mikroangiopatická hemolytická anémie, oligoanurie, těžká hypertenze



léčba- u dětí-KI-léky zpomalující střevní motilitu





jejich stav se obvykle upraví i bez specifické léčby

Diabetická nefropatie


hlavní příčina chronického selhání ledvin


patogeneze-genetické faktory



chronická hyperglykémie, tvorba pokročilých produktů glykace, metabolizme glukózy na sorbitol, glomerulární hyperfiltrace (diltace aferentní glomerulární arterioly se vzestupem glomerulárního tlaku) ( glomerulární a tubulární hypertrofie, ztluštění glomerulární bazální membrány, mesengiální expanze ( intersticální fibróza ( renální insuficience


klinický obraz



u diabetu I. typu- manifestuje se po 6-15 letech trvání diabetu-STADIUM LATENTNÍ-klinicky asymptomatické- ledviny obvykle zvětšené

 
 
 
INCIPIENTNÍ DIABETICKÁ NEFROPATIE- mikroskopická albuminurie(20 – 200 (g/min)



další stádium MANIFESTNÍ DIABETICKÁ NEFROPATIE-proteinurie > 500mg/den, často doprovázena hypertenzí, pokles GF




poslední stádium- CHRONICKÉ SELHÁNÍ  LEDVIN- 7 let od objevení proteinurie



u diabetu II. typu- podobná stádia jako u I. typu, ale nejsou tak ostře odlišitelná


komplikace-aterosklerotická stenóza renální tepny



nekróza renální pupily



autonomní neuropatie močového měchýře


léčba


léčebné strategie




prevence vývoje mikroalbuminurie- dieta, cvičení, biguanidy (antidiabetika)




prevence progrese mikroalbuminurie do manifestní proteinurie




ovlivnění progrese renální insuficience




léčba selhání ledvin



optimální kontrola glykémie



antihypertenzní léčba- ACE-I, přímé inhibitory angiotensinu




redukce hmotnosti, omezení soli, diuretika



přestat kouřit



hypolipidemická (statiny) a antiagregační léčba (ASA)

