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KZN

Zapalenia o podiozu autoimmunologicznym

kompleksy --- aktywacja dopetniacza --
aktywacja mediatorow procesow
zapalnych-- czynnik chemotataktyczny --- -

wyzwalanie enzymow proteolitycznych --

lizyny , substancje biologicznie czynne

(anafilatoksyna , histamina, serotonina,
czynniki chemotaktyczne, komleks

atakujacy btony komorkowe, czynnik
aktywujacy ptytki, TGF



KZN podziat

OVERVIEW OF GLOMERUL!
Diffuse Focal

INPWIPMAL GIOMERUL!

- rozlane kzn - zajete

wszystkie ktebuszki

- oghiskowe kzn -zajete

niektore kiebuszki

- segmentalne kzn - zajeta

czesc¢ petli wtosowatych
ktebka



Pierwotne glomerulopatie

zmiana minimalna (minimal change, nerczyca
lipoidowa, submikroskopowe kzn)

mezangialne rozplemowe kzn

ogniskowe szkliwiejgce kiebuszkowe zapalenie nerek
(focal segmental glomerulosclerosis - FSGS)

ostre rozplemowe kzn

zewnatrznatrzwiosniczkowe kzn (z potksiezycami,
gwaltownie postepujace kzn)

nefropatia IgA
bloniasto-rozplemowe kzn (mezangio-kapilarne kzn)
btoniasta glomerulopatia



Kiebuszkowe zapalenia nerek - podziat
kliniczny

- ostre kzn
- przewlekte kzn

- gwattownie postepujace kzn, podostre



Objawy kiebuszkowych zapalen nerek

- zespot nerczycowy/biatkomocz
- krwinkomocz/ krwiomocz

- zespot nefrytycny

- nadcisnienie tetnicze

- uposledzenie funkcji nerek

- obrzeki



Ostre kltebuszkowe zapalenie nerek



Ostre kiebkowe zapalenie nerek

wiek 7-10 lat
50% paciorkowcowiec b-hemolizujacy grupy A
( gardio 12, 1,4; skéra 49,55,57,60)
objawy: krwinkomocz, biatkomocz, onn
abakteryjna leukocyturia, nadcisnienie

, C5 i properdyny (aktywacja
dopetniacza droga alternatywng),

hipergammaglobulinemia, umiarkowana
anemia,

nerki powiekszone w USG



Ostre kiebuszkowe zapalenie nerek

- obraz histologiczny:

- rozplem komorek mezangialnych i srodbtonkowych,
zmiany wysiekowe ;
- IF lgG, C3, C1q, rzadziej IgA, IgM i C4

- leczenie objawowe

- rokowanie dobre (samoistna poprawa zwykle
po tygodniu)



Ostre kiebuszkowe zapalenie nerek — czynniki
etiologiczne

- Bakterie

Streptoccocus gr A beta hemolizujgcy
Streptoccocus viridans, pneumoniae
Staphyloccosus aureus
Staphyloccocus epidermidis
Corynebacterium
Atypical Mycobacterium
Mycoplazma
Brucella
Meningoccocus
Leptospira



Ostre kiebuszkowe zapalenie nerek — czynniki

etiologiczne
- Pasozyty
Toksoplazma, trichinella
- Rikettsia
- Wirusy
- Varicella
Rubeola

Cymegalovirus
EBV



Ostre kiebuszkowe zapalenie nerek

Krwiomocz Do 3 tyg.
Krwinkomocz Do 12 miesiecy
Biatkomocz Do 6 miesiecy
Obnizenie C3 Do 6 miesiecy

Wzrost miana ASO Kilka tyg.-mies.
(miano ASO narasta miedzy 10 dniem a 5 tyg.)

Uposledzenie funkcji nerek 7 — 10 dni



Objawowe leczenie OKZN

- ograniczenie podazy sodu, przy oligurii rowniez
ptynow, a przy hyperkaliemii potasu

- przy oligurii furosemid p.o. 1-4 mg/kg

- W nadcisnienieu tetniczym leki hipotensyjne

- W przypadku drgawek diazepam (Relanium) i.v.
0,2 mg/kg oraz zapewnienie droznosci drog
oddechowych



Objawowe leczenie OKZN

- niewydolnosc¢ krazenia — furesemid i.v.
- ostra niewydolnosc¢ nerek i hiperkaliemia ( > 6,5

mEq/l) — rozwazy¢ wskazania do leczenia
nerkozastepczego

- lezenie w to0zku w ostrym okresie choroby, po
ustagpieniu objawow klinicznych mozna pacjenta
uruchomic



Leczenie przyczynowe OKZN:

Fenoksypenicylina 4 x 125 mg/24 godz.

lub
Benzylopenicylina 4 x 200 000 doustnie przez 10 dni

Dzieciom uczulonym na penicyline : erytromycyna —
40mg/kg/24 godz

Utrzymywanie si¢ podwyzszonego ASO jest
wskazaniem do profilaktyki przeciwpaciorkowcowej



Przewlekle kiebuszkowe
zapalenia nerek



Mezangialno- rozplemowe kzn

zroznicowany obraz kliniczny (krwinkomocz,
okresowy krwiomocz, biatkomocz, z.
nerczycowy, rzadziej nadcisnienie, onn,
postep do pnn)

obraz morfologiczny (rozplem komorek i
macierzy mezangium, IF: IgM, C1q, rzadziej
IgG, IgA)

leczenie: jak w zmianie minimalnej,

w przypadkach o lekkim przebiegu nie leczy¢



Mezangialno-rozplemowe KZN




Ogniskowe i segmentalne szkliwienie kiebuszkow
FSGS, focal segmental glomerulosclerosis

-Najczestsza przyczyna steroidoopornego zespotu
nerczycowego u dzieci i dorostych

- pierwotne (idiopatyczny zespot nerczycowy),
- wtérne (genetycznie uwarunkowane, w przebiegu
zakazen np. HIV, polekowe, w przebiegu otytosci, NT)

-Najczestsza przyczyna SNN, na podtozu pierwotnego
ktebuszkowego zapalenia nerek

-Leczenie: zalezne od przyczyny



Ogniskowe szkliwienie ktebuszkow







Nefropatia IgA

Nieprawidtowy metablizm golimerycznej IgA1
(wzmozona produkcja i zaburzone usuwanie)

Klinicznie najczesciej izolowany krwinkomocz

U dzieci typowo nawracajgacy krwiomocz, mozliwy
biatkomocz i zn

Rozpoznanie — obecnos¢ ztogéw I%A wytacznie lub
w przewadze w stosunku do Iinnyc
immunoglobulin

Patomorfologia: roznorodne zmiany: rozplem
mezangium minimalny, rozlany, ogniskowy,
potksiezyce, szkliwienie kiebuszkow



Nerfropatia IgA —ztogi wzdiuz bton podstawnych i w
mezangium




Nefropatia IgA - leczenie

usuniecie ognisk zapalnych

stosowanie antybiotykow w okresach
zaostrzen wywotanych infekcjami drog
oddechowych

olej rybi (omega 3 wielonienasycone kw.
ttuszczowe), enalapril

gdy obraz kliniczny i badanie biopsyjne
sugeruje zte rokowanie sterydy (zn —
prednison), immunosupresja (?)



Btoniasto-rozplemowe kzn

- Najczesciej powyzej 10 roku zycia
- Objawy:
30% zespot nerczycowy
30% podobnie do ostrego kzn
20% nawracajacy krwiomocz
20% izolowany biatkomocz



Btoniasto-rozplemowe kzn

Pierwotne

Typ | ztogi komplekséw pod srodbtonkiem i w
mezangium

Typ Il elektronowo geste zlogi w srodkowej
warstwie btony podstawnej

Typ Il ztogi kompleksow pod srédbtonkiem,
nabtonkiem i w mezangium

Wtorne : Z.Sch-Henocha, toczen trzewny,
Zespot hemolityczno-mocznicowy



-rozplemowe kzn

lasto

Bton




Btoniasto-rozplemowe kzn




Btoniasto-rozplemowe kzn




Btoniasto-rozplemowe kzn




Btoniasto-rozplemowe kiebuszkowe zapalenie
nerek - ddd




Leczenie bioniasto-rozplemowego
ktebuszkowego zapalenia nerek

U pacjentow z zespotem nerczycowym
prednison przez 5 lat
pulsy z metylprednisonu

przewlekte leczenie immunosupresyjne
(chlorambucil, cyklofosfamid, azatiopryna)

W szczegolnie ciezkich przypadkach :
pulsy z cyklofosfamidu 0,75 g/m2 1x/
miesigc przez 6 miesiecy

Bez zespotu nerczycowego: leczenie p-
zakrzepowe (kw. acetylosalicylowy)



Btoniaste kzn
u dzieci czesciej niz u dorostych charakter wtérny do
zakazen gi. Hepatitis B

objawy zroznicowane od bezobjawowego biatkomoczu,
krwinkomoczu poprzez z. nerczycowy, nadcisnienie i
postepujacq niewydolnos¢ nerek

pogrubienie btony podstawnej, “kolce”,

IF: IgG
leczenie:
Posta¢ zwigzana z zakazeniem HBs — nie leczy¢
sterydami!!l! , ew. interferon alfa

Posta¢ idiopatyczna (schemat Ponticellego)

3X (pulsy z metylprednisolonu, Encorton 1 miesigc,
chlorambucil 2 miesigc)



Btoniaste kiebuszkowe zapalenie nerek




Btoniaste kiebuszkowe zapalenie nerek - ME




Gwattownie postepujgce
klebuszkowe zapalenie nerek



Zewnatrzwtosniczkowe kzn

- - z obecnoscig komplekséw immunologicznych:;

- Z obecnoscia p-ciat przeciw blonie podstawnej
ktebkow

- brak ztogéw immonologicznych (pauci-immune)
ANCA(+)



ROZPLEM KOM. MEZANGIUM, POGRUBINIE SCIAN
KAPILAROW, PRZYBYTEK MACIERZY MEZ.,
POtKSIEZYC KOM., ZMIANY W TETNICACH
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Zewnatrzwlosniczkowe kzn

- objawy: z. nerczycowy, krwiomocz, ostra n. nerek,
nadcisnienie, obrzeki

- biopsja nerki: >50% kiebkow z potksiezycami

- leczenie agresywne: objawowe ONN, pulsy z
metylprednisolonu, nast. Encorton, Endoxan,
plazmaferezy, leczenie p-zakrzepowe



B
KZN z potksiezycami cd
-Rokowanie zte gdy:

> 70% kiebuszkow z potksiezycami
Obecnosc¢ p-ciat przeciw btonie podstawnej
Stezenie kreatyniny >5 mg%



Wskazania do wykonania biopsji nerki

wystgpienie z. nerczycowego w wieku
niemowlecym lub po 7 roku zycia

biatkomocz o nieustalonej przyczynie
Z. nerczycowy sterydooporny
krwinkomocz o nieustalonej przyczynie

z. nerczycowy sterydozalezny, czesto nawracajacy
przed leczeniem immunosupresyjnym

wystgpienie objawow kzn z nadcisnieniem i
niewydolnoscig nerek (gwattowny poczatek) i
nieustepowanie zmian w ciagu 7 dni od poczatku
choroby



Przeciwskazania do biopsji igtowej nerki

- jedyna nerka
- skaza krwotoczna

- ropne zmiany zapalne skory okolicy brzucha i
ledzwiowej

- nieustabilizowane i wysokie cisnienie tetnicze
- Podejrzenie choroby nowotworowej



Dziekuje za uwage



