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Biatkomocz — utrata biatka >150mg/d lub >4mg/m?/h
lub wskaznik biatkowo-kreatyninowy (UPCR) >0,2

Nieobecny lub sladowy (5-20 mg/dl) Norma

|

Nienerczycowy < 50mg/kg/dobe

l DZM

Nerczycowy = 50mg/kg/d




Biatkomocz bez krwinkomoczu

Biatkomocz nerczycowy 2 50mg/kg/d

Hypoalbuminemia < 2,5g/d| - ‘1
Hyperlipidemia eSpof nerczycowy

Obrzeki (Obj aw)

Ktebuszek nerkowy
Podocyt



Biatkomocz i krwinkomocz

Obecnos¢ biatka w moczu i E>5wpw

Zespol nefrytyczny

aktywny osad moczu (krwinkomocz)
biatkomocz

NT

ostre uszkodzenie nerek

Zespot nerczycowy i krwinkomocz
Biatkomocz nerczycowy i krwinkomocz
Biatkomocz nienerczycowy i krwinkomocz



Kitebuszkowe zapalenia nerek

(KZN)

choroby autoimmunologiczne

Ostre kiebuszkowe zapalenia nerek

Przewlekte kiebuszkowe zapalenia nerek ——

Gwattownie postepujgce kiebuszkowe

biopsja nerki

zapalenia nerek (zewnatrzwto$niczkowe _—7

ktebuszkowe zapalenia nerek)




Kigbuszkowe zapalenia nerek £

- Pierwotne kiebuszkowe zapalenia nerek — dotyczg
ktebuszkéw nerkowych:

- Witérne kiebuszkowe zapalenia nerek — sa elementem lub

nastepstwem innej choroby, w tym ogdélnoustrojowej np.:

PPPPPPPP

nefropatia toczniowa, nefropatia w przebiegu zapalenia naczyn

zwigzanego z IgA (IgAVN dawniej nefropatia Schonleina-
Henocha



Objawy kiebuszkowych zapalen nerek

zespol nerczycowy/biatkomocz
krwinkomocz / krwiomocz

zespoft nefrytyczny

nadcisnienie tetnicze

uposledzenie funkcji nerek (WGFR)
obrzeki 3

\ .



Ostre kiebuszkowe zapalenia nerek

- Samoograniczajace sie
- Nie wykonujemy biopsiji nerki
- Nie leczymy steroidami




Ostre ktebuszkowe zapalenie nerek

wiek 7-10 lat

50% paciorkowcowiec b-hemolizujgcy grupy A (
gardto 12, 1,4; skéra 49,55,57,60)
objawy: krwinkomocz, biatkomocz, onn
abakteryjna leukocyturia, nadcisnienie

, C5 1 properdyny (aktywacja
dopeiniacza drogg alternatywng),
hipergammaglobulinemia, umiarkowana anemia,

nerki powiekszone w USG



Ostre kiebuszkowe zapalenie nerek

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

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

w nadcisnieniu tetniczym leki hipotensyjne
leki moczopedne w leczeniu obrzekow
oszczedzajacy tryb zycia



Przewlekle kiebuszkowe zapalenia nerek

- Rozpoznanie tylko na podstawie biopsji nerki
- Na cate zycie

- Moga prowadzi¢ do niewydolnosci nerek

- Stosujemy steroidoterapie /immunosupresje




Nefropatia IgA

Stadium 5 PChN

Nefropatia IgA
= po 10 latach —» 10-13%
= po 20 latach — 20 - 30% pacjentow

Pediatr Nephrol 2020, 35, 1897



Nefropatia IgA

Biopsja nerki

IgAN

ISA
C3, IgG,
IgM

Kiebuszek nerkowy ze ztogami IgA



Patogeneza nefropatii IgA

Hit 2

Teoria 4 uderzen (4 hits)

'

Teoria wielu uderzen (multi-hits)

Heineke M i wsp. Autoimmunity Reviews 2017

Suzuki i wsp. JASN 2011



Objawy kliniczne nefropatii IgA u dzieci

Table 2 Clinical characteristics of pediatric patients with IgA nephropathy (IgAN)

Gross Previous Family history of

Symptoms at onset of IgAN | n (%) HTN |GFR hematuria infection GN
Nephrotic 2921 %) |75 %) @14 8 (6 %) 17 (12 %) 32 %)
proteinuria + hematuria (10 %)
Nephritic 70 (50 %) |15 33 22 (16 %) 39 (28 %) 1(1 %)
proteinuria + hematuria (11 %) | (23 %)
Isolated hematuria/gross 4129 %) |2(1 %) 8(6 %) |10 (7 %) 29 (21 %) 4 (3 %)
hematuria
Overall 140 24 55 40 (29 %) 85 (61 %) 8 (6 %)

(100 %) (17 %) | (39 %)

IgAN IgA nephropathy, HTN hypertension, GRF glomerular filtration rate, GN glomerulopathy

Podwyzszone stezenie IgA w surowicy u 16% dzieci i 50-70% dorostych

M. Mizerska-Wasiak et al. Advs Exp Med Biol 2016



Klasyfikacja kliniczno-histopatologiczna nefropatii IgA

Oxford Classification

Mesangial hypercellularity - >lub<50% ktebuszkéw MO0 lub M1
Endocapillary hypercellularity — obecny/nieobecny EO lub E1

Segmental sclerosis/adhesion — obecny/nieobecny S0 lub S1

Tubular atrophy/interstitial fibrosis — 0-25% T0
26-50% T1
>50% T2

Crescents obecne/nieobecne C0/C1/C2

Maja najwieksze znaczenie prognostyczne dla funkcji nerek



Nefropatia IgA - leczenie

usuniecie ognisk zapalnych
stosowanie antybiotykdéw w okresach zaostrzen
wywotanych infekcjami drog oddechowych

olej rybi (omega 3 wielonienasycone kw.
ttuszczowe),

ACEI

gdy obraz kliniczny i badanie biopsyjne sugeruja
zte rokowanie - steroidy, leczenie
Immunosupresyjne



Btoniasto-rozplemowe kzn

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

- Obnizenie sktadowej C3 dopetniacza, niekiedy tez C4
W surowicy



Btoniasto-rozplemowe kzn

U dzieci najczesciej wtorne w przebiegu tocznia
uktadowego, zapalen watroby typu B i C.

W biopsji nerki
— Typ | zlogi kompleksow pod srodbionkiem i w
mezangium

— Typ Il elektronowo geste zlogi w srodkowej
warstwie biony podstawnej

— Typ lll ztogi komplekséw pod nabtonkiem,
sSrédblonkiem i w mezangium



Btoniasto-rozplemowe kiebuszkowe zapalenie
nerek — choroba gestych depozytow -ddd

oS Ztogi w
:3?«
A8 btonie
) 9% podstawnej



Leczenie btoniasto-rozplemowego
klebuszkowego zapalenia nerek

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

przewlekte leczenie immunosupresyjne
(chlorambucil, cyklofosfamid, azatiopryna)

« W szczegodlnie ciezkich przypadkach : pulsy z
cyklofosfamidu 0,75 g/m2 1x/miesiac przez 6
miesiecy



Btoniaste kzn

u dzieci czesciej niz u dorostych charakter wtérny do:
zakazen gt. Hepatitis B; chorob ukladowych: toczen
uktadowy, sarkoidoza; nowotworow; leki

objawy zréoznicowane od bezobjawowego biatkomoczu,
krwinkomoczu poprzez z. nerczycowy, hadcisnienie i
postepujaca niewydolnos¢ nerek

pogrubienie blony podstawnej, “kolce”,

IF: 1gG
leczenie:
Postac zwigzana z zakazeniem HBs — nie leczyc¢
sterydami!!! , ew. interferon alfa

Postac idiopatyczna (schemat Ponticellego)

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



Gwalttownie postepujace kiebuszkowe
zapalenia nerek

- Rozpoznanie tylko na podstawie biopsji nerki

- Na cate zycie

- Powazne rokowanie, czesto prowadzi do niewydolnosci
nerek

- Stosujemy steroidoterapie, immunosupresje,
plazmaferezy




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

- z obecnoscig p-ciat przeciw blonie podstawnej
ktebkow (anty-GBM)

- z obecnoscig kompleksow immunologicznych

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



Zewnatrzwitosniczkowe kzn

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

* biopsja nerki: >50% ktebkow z potksiezycami

* leczenie agresywne: objawowe ONN, pulsy z
metylprednisolonu, Encorton,
Cyklofosfamid/Rituksimab, plazmaferezy,
leczenie przeciwzakrzepowe



Dziekuje za uwage!



