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Glomerulonefritida (GN) je stale jednou z nejcastéjSich pric¢in chronického selhani ledvin. Jeji tiidéni je zaloZzeno na nalezu
v ledvinové biopsii, které zahrnuje ¢tyri zakladni formy: proliferativni s fadou podtypii, membranozni, nefroticky syndrom s mi-
nimalnimi zménami a fokalné-segmentarni glomerulosklerozu. Prognoza GN je dana nejen zménami glomeruli, ale zejména
stupném intersticialni sklerozy, tubularni atrofie a arteriosklerozy. Proto v popisu biopsie ledviny je tieba zhodnotit i tyto pato-
logické zmény. Pro uspésnost 1écby je velmi dilezita véasna diagnoza rychle progredujici GN. Myslime na ni pii rychle klesajici
funkci, anémii a sonograficky zvétsenych ledvinach. Lécba GN spociva v normalizaci krevniho tlaku, sniZzeni glomerularni
hypertenze a proteinurie inhibitory angiotenzin konvertujiciho enzymu (ACE) a pri snizené funkci omezeném piijmu bilkovin.
Imunosupresivni lé¢bu obvykle zahajujeme glukokortikoidy, u tézkych forem je kombinujeme s alkylacnimi cytostatiky.
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THE MOST FREQUENT FORMS OF GLOMERULONEPHRITIS, THEIR DIAGNOSIS,

PROGNOSIS AND TREATMENT

Glomerulonephritis represents one of the common causes of chronic renal failure. Its classification is based upon findings
in renal biopsy, which includes four basic types: proliferative with subtypes, membranous one, nephrotic syndrome with
minimal changes and focal-segmental glomerulosclerosis. Prognosis of GN is determined not only by glomerular damage,
but mainly by the level of interstitial sclerosis, tubular atrophy and arteriosclerosis. Therefore there must be an evaluation of
these pathologic findings in renal biopsy. An early diagnosis of rapidly progressive GN is crucial for a successful treatment.
Our attention is focused on fast decline in renal function, anemia and renal ultrasound of enlarged kidneys. Treatment of
GN consists of normalization of blood pressure, decrease of glomerular hypertension and proteinuria by ACE inhibitors and
by limited protein intake during inadequate renal function. Inmunosuppressive therapy begins usually with corticosteroids
combined with alkylating chemotherapeutic agents.
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Glomerulonefritida (GN) byla popsana v roce 1827 Ri-
chardem Brightem a dosud je Casto v literatufe oznacova-
na jako Brightova choroba. Jesté na pocatku 20. let roze-
znavali Volhard a Fahr jen tfi skupiny ledvinovych one-
mocnéni: zanétlivé neboli nefritis, degenerativni neboli ne-
frosis a sklerotizujici neboli nefrosclerosis. Soucasné tridé-
ni ledvinovych chorob je velmi sloZité a dosti nepiehledné,
rozeznava vsak dva zakladni typy postiZzeni: glomerularni
a tubulointersticialni. U glomerunefritidy se prvotni a v po-
¢ateénim stadiu nejndpadnéjsi patologické déje odehravaji
v glomerulu, zatimco u intersticialni nefritidy na uzemi tu-
bulll a intersticia. V pozdnim stadiu téchto dvou nejcastéj-
Sich typti ledvinovych chorob je ov§em postiZena druhotna
struktura tkané€, tedy u GN tubuly a intersticium a u tubu-
lointersticialni nefritidy glomeruly (8). Je tfeba mit na pa-
méti, Ze pravé sekundarni postiZzeni je u obou zakladnich
skupin ledvinovych chorob rozhodujidim ukazatelem pro-
gnozy: t€zké postizeni glomerulll pfi intaktnim nebo jen
mirné poSkozeném intersticiu a zachovanych tubulech ma
pfiznivou prognézu a na druhé strané i lehké poskozeni
glomeruli provazené intersticialni sklerézou a tubularni
atrofii progreduje k ledvinovému selhani. Obdobné je to-
mu u tubulointersticialni nefritidy, kdy po stadiu tfeba
i dlouhodobé funkéni stability pfi poskozeném intersticiu
je nastupujici pokles funkce signalizovan stoupajici protei-
nurii, tedy laboratornim pfiznakem glomerularniho posko-
zeni. Je tedy nutné pohlizet na pacienta s GN nejen podle typu
glomeruldrni patologie (napr. membranozni GN nebo prolife-

rativni GN), ale je také nezbytné zhodnotit tiZi tubulointerstici-
dlnich zmen, kterd nam ddavd predstavu o prognostické zdvaz-
nosti GN. Totéz, v ponékud mensi mife, plati i pro stupen
arterioloklerdzy, ktera také musi byt soucasti morfologicke-
ho nalezu v biopsii ledviny.

Morfologické zvlastnosti glomerularni kapilary, které ve-
dou k rozvoji GN. Glomerularni kapilara ma velmi svéraznou
strukturu (obrazek 1), ktera je podstatou jeji ultrafiltracni
schopnosti. Rozeznavame na ni centralni ¢ast, nazyvanou

Obrazek 1. Schéma ultrastruktury glomerularni kapildry. Vievo mesangium
s axialni mesangiélni burikou (A) a mesangidlni matrix (M). Vpravo periferni
kapilarni oblou¢ek s luminem kapilary (CAP), s jadrem endoteliaini buriky (E) a
s fenestrovanou membranou (F). Tmava vrstva pfedstavuje bazalni membréanu.
Vpravo nahofe epitelidini buiika (podocyt) s vybézky smérek k bazélni mem-
brané (pedicely - P).
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mesangium a periferni kapildarni obloucek, ktery ¢ni do moco-
vého prostoru glomerulu a vytvafi ultrafiltrat plazmy - pri-
marni mo¢. Ultrafiltra¢ni bariéra glomerularni kapilary ma
dvoji podstatu: velikostni a ndbojovou. Nabojova je dana ne-
gativnim nabojem vSech vrstev glomerularni kapilary a udr-
Zuje uvnitf kapilary negativné nabité molekuly (napf. albu-
min). Velikostni bariéra je dana priimérem otvort v jednotli-
vych vrstvach stény glomerularni kapilary: endotelidlni bun-
ky maji v periferii kapilarniho obloucku podobu dérované
membrany, kterou nazyvame lamina fenestrata. Je to ultrafil-
traéni sito s nejvétSimi otvory. Stiedni vrstvu tvori bazalni
membrana, coz je tixotropni gel s otvory o priméru 60 nm.
Ze zevni strany je glomerularni kapilara kryta epitelialnimi
bunkami, zvanymi podocyty, které vysilaji proti bazalni
membrané charakteristické vyb&zky, zvané pedicely. Ty pred-
stavuji ultrafiltracéni sito s nejmensimi otvory. Velké moleku-
larni agregaty (velké imunokoplexy) se tedy zachyti na mem-
brana fenestrata, zatimco mensi projdou a jsou zadrZeny az
na jemném situ ultrafiltraéni bariéry, tedy na interpedicelar-
ni membrané. Tento dvoji typ imunodepozice (3) vede k roz-
voji dvou zakladnich morfologickych typtd GN: proliferativni
a membrandzni. UloZeniny imunitnich komplext v mesangiu
a na lamina fenestrata jsou podkladem proliferativnich GN
(kdy se zmnoZuje bunécnost glomerulu a pozdéji se zvétsu-
je uzemi mesangia), uloZeniny mezi bazalni membranou a
pedicelami vedou k obrazu membrandézni GN (jevi se jako
ztlu§téni glomeruldrnich kapildr pfi normalni bunéénosti).

Etiologie GN. I pri detailnim vySetfeni zlistava neobjas-
néna. U akutni GN vétSinou predchazi streptokokova an-
gina nebo impetigo. Pfi chronickych GN musime vyloucit
pritomnost antigent hepatitidy B a C. U starych lidi s na-
hle vzniklou proteinurii pfipadd nejspiSe v uvahu sekun-
darni ptivod GN pfi nadoru (nejcastéji gastrointestinalni-
ho traktu) nebo naddorovém onemocnéni krvetvorné tka-
né (lymfoproliferativni onemocnéni, leukémie). Pfi rychle
progredujici GN je nutno vySetfit protilatky proti bazalni
membrané glomerularnich kapilar a ANCA (,,anti-neutro-
phil-cytoplasma-antibody®) protilatky. Proteinurie mize
byt téz disledkem 1€Cby penicilaminem, preparaty zlata a
nesteroidnimi antirevmatiky.

Klasifikace GN. Podle casového hlediska tfidime GN
na akutni, rychle progredujici (dfive uZivany pojem subakut-
ni byl opustén, aby nedochazelo k zaméné s postakutnim
stadiem akutni GN) a chronickou. Pomérné¢ slozité je dé€le-
ni GN na zakladé biopsie (obrazky 2, 3, 4, 5), ktera roze-
znava 4 zakladni formy (a fadu jejich variant). Jsou to:

Proliferativni typy GN (lehéi mesangidlné proliferativni
(obrazek 2), coz je vétSinou IgA nefropatie, velmi zavaz-
forma s extrakapilarni proliferaci, extrakapildrni GN (obra-
zek 4), pfi niZ kromé zvySené bunéénosti mesangia prolife-
ruje i epitel Bowmanova pouzdra a utlacuje kapilarni trs
(obrazek 5), membranozni GN (obrazek 5), nefroticky syn-
drom s minimdlnimi zménami a jeho nepfizniva varianta -
fokdlne-segmentdrni glomeruloskleroza (obrazek 6).

Pro praxi a prvni zhodnoceni tiZze a progndzy onemocné-
ni se ndm velmi osvédcilo tfidéni GN na zaklad€ mocového

nalezu (obrazek 7). Mize byt charakterizovan bud dominu-
Jjici erytrocyturii nebo dominugjici proteinurii event. s nefrotic-
kym syndromem nebo se jedna o kombinovanou proteinurii a
erytrocyturii (7). Izolovana erytrocyturie nebo erytrocyturie
s malou proteinurii (do 1 g/24 h) ma velmi dobrou prognozu.
Izolovana proteinurie (do 3,5 g/24 h) je obvykle dlouhodobé
cyturie. Prognéza kombinované erytrocyturie a proteinurie
zavisi na stupni nalezu. Je-li vysoka hematurie provazena vy-
sokou proteinurii s nefrotickym syndromem, je ubytek funk-
ce velmi rychly. Obecné 1ze fici, Ze prognoza GN s nefrotic-
kym syndromem zavisi na stupni erytrocyturie. Cim vyssi

Akutni GN. Jeji vyskyt klesa a setkavame se s ni predevsim
u socialné zanedbanych pacientti. Rozviji se za 1 az 2 tydny
pro streptokové angin€ nebo impetigu, vzacné i po jiné infekci
(napf. po sepsi). Ma priznaky renalni, tedy pokles glomerular-
ni filtrace, proteinurii a erytrocyturii a extrarenalni, hlavné
hypertenzi (aZ maligni) a jeji komplikace (aZ srdecni selhani
nebo mozkova cévni prihoda). V laboratornim nalezu nacha-
zime uZ v dobé diagndzy zvysenou sérovou hladinu kreatini-
nu a urey, po nékolika dnech se vsak jejich hladiny sniZuji (na
rozdil od rychle progredujici GN!). Na poc¢atku je vZdy sni-
Zena sérova hladina komplementu. Sonograficky nachazime
zvétSené ledviny. Pacient nema anémii.

Lécba akutni GN. I pfi negativni kultivaci z tonsil podava-
me penicilin nebo jina protistreptokova antibiotika. Stil ome-
zujeme pii hypertenzia otocich, pfijem bilkovin sniZujeme na
0,5 g/kg/24 h i tehdy, kdyZ neni funkce ledvin sniZena. Diure-
tika jsou nutna pfi otocich. Davku furosemidu volime v zavis-
losti na poklesu glomerularni filtrace od 40 do 750 mg denné.
Zakladnim antihypertenzivem jsou inhibitory ACE. Akutni
GN se zcela vyhoji téméf u vSech déti a u velké vétSiny do-
pélych (10). Rezidualni erytrocyturie nebo proteinurie vSak
mohou perzistovat i jeden rok, nejsou-li provazeny hypertenzi,
biopsii neidikujeme. Diferencialné diagnosticky nutno odlisit
rychle progredujici GN, ktera ma vZdy anémii a sérovy kreati-
nin trvale stoupa. Diagndza akutni glomerulonefritidy mtize
byt snadno zaménéna za IgA nefropatii. IgA nefropatie také
miva makroskopickou erytrocyturii, ta vSak vznika téméf sou-
¢asné (za nékolik hodin) po vzniku bé€Zné respiracni infekce
a prechazi v dlouhodobou mikroskopickou erytrocyturii.

Rychle progredujici GN (RPGN) je klinické oznaceni
pro GN, ktera, pokud neni 1éCena, progreduje v pribéhu
tydni k chronickému ledvinovému selhani a nezvratnému
zjizveni glomerulll a intersticia (9). V biopsii nachazime
srpky extrakapilarni proliferave ve vice nez 70 % glomeru-
I4. Pfi podezieni na RPGN anamnesticky patrame po krva-
vé expektoraci vyskytujici se u poloviny pacientti. Podezie-
ni na RPGN je indikaci k okamZitému provedeni biopsie
ledviny. V klinickém obraze obvykle dominuje protrahova-
na béZna respiracni infekce s celkovou schvacenosti a tepr-
ve laboratorni vySetfeni, ¢asto provedené azZ po 3 tydnech
vlekouci se infekce, odhali vzestup sérového kreatininu a
¢asto nendpadny mocovy nalez. Typickym nalezem je tr-
vale stoupajici sérova hladina kreatininu, anémie a sono-
graficky zvétsené ledviny. RPGN miiZe mit troji podstatu:
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Obrazek 2. Mesangiélné proliferativni glomerulonefritida. Rozsifeni oblasti
mesangia (tmavé ¢ervené se barvici oblasti) periferie glomeruldrnich kapilar
jsou jemné. Pokrocila atrofie tubulli a intersticiélni skleréza pfi sttedné velkém
rozifeni mesangia doprovézi zna¢ny funkéni defekt.

Obrazek 3. Membrandzné proliferativni glomerulonefritida. Velmi zvy$ena
bunéénost glomerulu, ktery je vazivovymi septy rozdélen do lobull (lobularni
glomerulonefritida). Tubuly a intersticium jsou zménény jen mélo. Tézké glome-
rulérni poskozeni pfi zachovaném intersticiu je kompatibilni s dobrou funkci.

Obrazek 4. Extrakapilarni glomerulonefritida. Proliferujici svétlé burky Bowma-
nova pouzdra utlacuiji kapilarni trs. Pfitomnost floridni extrakapilérni proliferace ve
vice nez 70 % glomerult je zndmkou rychhle progredujici glomerulonefritidy.

od benignéjsi imunokomplexové formy pies stiredné téz-
kou ANCA pozitivni formu aZ po maligni typ s protilat-
kami proti bazalni membrané glomerularnich kapilar (an-
ti-GBM). Rozlisime je pomoci imunofluorescenéni mikro-
skopie. Imunokoplexova ma imunitni uloZeniny ve tvaru
louzicek, ANCA pozitivni ma negativni imunofluorescenc-
ni nalez a u anti-GBM typu nachazime svitici linie imuno-
globulinti podél glomerularnich kapilar.

Obrézek 5. Membrandzni glomerulonefritida. Normaini bunéénost glomerulu,
ale silné ztlusténi periferie kapilarnich klicek.

Obrazek 6. Fokalné-segmentami glomeruloskleréza. Skleréza hilové oblasti glome-
rulu. V ostatnich ¢astech glomerulu nejsou kapilarni klicky patologicky zménény.

Obrazek 7. Prognéza glomerulonefritidy v zavislosti na mocovém nélezu. 1zo-
lovana erytrocyturie ma velmi dobrou prognézu (1). Izolovana proteinurie bez
tidy s kombinovanou proteinurii a erytrocyturii je tim zavazngjsi, ¢im je nélez
masivnéjsi (2-3). Prognéza nefrotického syndromu zavisi na vysi erytrocyturie.
Nefroticky syndrom bez erytrocyturie je benigni (1), s mirnou erytrocyturii mize

Mocové nalezy u glomerulonefritidy a jejich progndzy

T
OOOOQ e
3. zévazna

4. velmi zavazna

proteinurie  nefroticky syndrom  erytrocyturie

gicky Cinitel neni znam. U poloviny nemocnych anti-GBM
protilatky zkfiZen€ reaguji s tkani plic za vzniku hemora-
gické plicni 1éze (Goodpastureiiv syndrom), ktera bezpro-
stfedn€ ohrozuje Zivot pacienta. Diagnézu potvrdi nalez
cirkulujicich anti-GBM protilatek a biopsie ledviny. Moco-
vy nalez je ¢asto mirny, s nizkou proteinurii a erytrocyturii.
Hypertenze byva jen hranic¢ni. Lécime pulznimi davkami
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metylprednisolonu (250 mg i. v. ordinujeme ihned pfi po-
dezieni na RPGN, necekame na vysledek dalSich vySetie-
ni), cyklofosfamidem a plazmaferézou na specializovaném
pracovisti. Funkci ledvin se miiZze podafit zachranit u 3/4
pacientil za pfredpokladu, Ze choroba byla rozpoznana vcas,
v pozdnim oligurickém stadiu je reverzibilta ojediné€la.

Imunokomplexovd forma RPGN je Casto soucasti sys-
témové choroby (lupus erythematodes, kryoglobulinémie,
mikroskopicka forma nodoézni polyarteritidy) a tendence
k jizveni ledvin je zde pomalej$i. MoCovy nalez byva vyraz-
néjsi neZ u predchoziho typu se sklonem k nefrotické pro-
teinurii. Lécime cyklofosfamidem a glukokortikoidy, plaz-
maferézu provadime jen u rezistentnich forem. Nejdfive se
zlepSuje sérovy kreatinin, proteinurie klesa pomalu, ¢asto
vymizi teprve po né€kolika letech.

RPGN s pozitivitou ANCA protilatek (4) ma ¢asto cha-
rakter systémového onemocnéni typu Wegenerovy granu-
lomatozy. Kromé ledvin je nejcastéji postiZen respiraéni
trakt (vlekouci se pansinusitidy, plicni infiltraty s krvavou
expektoraci), stfedni ucho, oko a klouby. Krvava expekto-
race nebyva tak masivni, jako pfi Goodpastureoveé syndro-
mu. Ledvinovy nalez je dan rychle klesajici funkci ledvin
a riznym stupném proteinurie a erytrocyturie. Anémie se
rozviji pomaleji neZ u anti-GBM GN. Diagnézu postavi-
me na zakladé pritomnosti ANCA protilatek a postiZzeni
ledvin spolu s poruchami dalsich organt. Uéinnym lékem
je cyklofosfamid v kombinaci s glukokortikoidy, vzhledem
k Castym relapsiim je nutno tyto léky podavat dlouhodobé
(1 rok). Pokud neni onemocnéni diagnostikovano v¢as, ma
zavazinou prognozu, zahajime-li vSak 1é¢bu cyklofosfami-
dem jesté v obdobi zachované ledvinové funkce, onemoc-
néni se u 3/4 pacientl vyhoji.

Chronicka GN je vleklé onemocnéni s perzistujicimi
mocovymi abnormalitami, pomalym ubytkem glomerular-
ni filtrace a s malou tendenci ke zhojeni. Pfesné zarazeni
umozZni biopsie ledviny, ale mocovy nalez nam rovnéz
umoznuje soudit na prognézu i na mikroskopické zmény
v ledvinach.

Chronické GN s dominujici erytrocyturii. Jsou to nejcas-
t€jSi mocové nalezy. PoCet erytrocyti v moci kolisa a urci-
me ho nejpfesnéji pomoci kvantitativniho vysetfeni tak, ze
ze 3hodinového sbéru moci vypocteme pocet erytrocyti,
vylou¢enych do moci za jednu minutu (podle Hamburge-
ra). Stupen erytrocyturie, pokud neni provazen proteinurii
nebo ma jen nizkou proteinurii (do 1 g/24 h) neni ve vzta-
hu k tiZi onemocnéni a prognoze a jde o relativné benigni
nalez. S narustajici proteinurii vSak stoupa prognosticka
zavaznost erytrocyturie.

Nejcastéjsi pri¢inou glomerularni erytrocyturie je mesan-
gialne proliferativni GN , kdy v imunofluorescencnim vyset-
fenim nachazime vyluéné nebo nad ostatnimi imunoglobuli-
ny prevazujici uloZeniny imunoglobulinu A. Hovofime tedy
o IgA nefropatii. Postihuje az 3krat Castéji muzZe neZ Zeny a je
onemocnénim mladého a stiedniho véku. U poloviny pacien-
th se pii bézném respiracnim infektu moc¢ zbarvi na nékolik
hodin do Cervena v dusledku makroskopické erytrocyturie,
ktera po nékolika hodinach nebo dnech vymizi (hovofi se

o ,synfaryngitické hematurii“). Proteinurie obvykle nepre-
kro¢i 1,5 g/24 h a krevni tlak byva jen mirn€ zvySen (140/90
mmHg). Diagnozu stanovime se zna¢nou pravdépodobnosti
z klinické prezentace a podporuje ji zvySena sérova hladina
imunoglobulinu A vyskytujici se u poloviny pacientii. S urci-
tosti v§ak rozpozname onemocnéni jediné bioptickym vySet-
fenim, indikaci vSak peclivé zvazime (v¢éetné posudkového
aspektu, napf. u sportovci, u téZce pracujicich). Onemocné-
ni je €asto objeveno pfi preventivnich prohlidkach jako mik-
roskopicka erytrocyturie. Musime vSak také myslet na heredi-
tarni nefritidu (anamnéza odhali rodinny vyskyt nefropatie
a nedoslychavost) a peclivé vyloucit postglomerularni erytro-
cyturii. Lécba je symptomaticka (5), spoCiva hlavné ve sniZe-
ni krevniho tlaku azZ k norm¢ a lékem prvni volby jsou inhi-
bitory ACE. U pacientt s proteinurii vyssi nez 3 g/24 hodin
podavame glukokortikoidy (prednison 30 az 60 mg/24 h) po
nékolik mésict a sledujeme vyvoj proteinurie. Podle nékte-
rych studii 1ze progresi IgA nefropatie vyznamné zpomalit
podavanim rybiho oleje (12 g/24 h v tobolkach), pojistovny
vsak tento I€k hradi jen vyjimecn€. InG nefropatie mize vel-
mi vzacné probihat pod obrazem rychle progredujici GN a
v tomto pripadé ji také tak 1é¢ime (viz vySe). Onemocnéni re-
cidivuje u 60 % pacient v transplantované ledving, zasadné
vSak prognézu Stépu neovlivni.

Izolovanou erytrocyturii se projevuje tzv. syndrom tenkych
membrdn. V optické i vimunofluorescencni mikroskopii je na-
lez zcela normalni a teprve v elektronové mikroskopii je vidét
ztenCeni bazalnich membran glomerularnich kapilar. Obvyk-
le jde o erytrocyturii riizného stupné, zcela bez proteinurie,
s normotenzi a benigni prognozou. Lécba neni znama.

Alportitv syndrom (6) je hereditarni choroba projevujici
se casto izolovanou erytrocyturii. Neni to vSak pravidlem
a u nékterym pacientll nebo v pozdni fazi onemocnéni vy-
stupuje do popredi proteinurie. K diagnéze nas pfivede
rodinnd zat€Z ledvinovou chorobou, percepéni sluchova,
vzacné ocni porucha u pacienta nebo v rodin€. Audiomet-
rie je patologicka u poloviny téchto pacientli. LéCba neni
znama, u proteinurickych forem se (podle zatim nedoloZe-
nych zprav) osvédcuje cyklosporin.

Chronické glomerulonefritidy (glomerulopatie) s dominuji-

neZ dominujici erytrocyturie a jeji morfologicky podklad je
rozmanitéjsi. Nizka izolovana proteinurie (do 3 g/24 h) mi-
va v poloviné pfipadl ortostaticky charakter nebo aspon or-
tostatickou akcentaci a u poloviny pacienti do 10 let vymi-
zi. Mze se vSak i zvysit a nabyt progresivni raz ve smyslu
postupného ubytku ledvinové funkce. V biopsii nachazime
rizné formy GN, vétS§inou mirné (mesangialni hypercelula-
rita, globalni nebo segmentarni skleroza nékterych glomeru-
1), terapeuticky nam vSak biopsie vétSinou nepomuize, uka-
7Ze vSak stupen destrukce ledvinové tkané. Nemusi jit jen
o GN, prekvapenim muZe byt pfevazujici nebo vylucné po-
§kozeni tubulil a intersticia. Lécime jen symptomaticky.
Nefroticky syndrom s izolovanou proteinurii bez hema-
turie a bez hypertenze (spiSe tendence k hypotenzi) je cha-
rakteristicky pro biopticky obraz nefrotického syndromu
s minimdlnimi zménami (dfive oznacovany jako lipoidni ne-
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froza). Diagnézu stanovime z klinického obrazu. Biopsii
proto provadime jen u onemocnéni rezistentnich na lé¢bu.
V mikroskopickém i imunofluorescenénim nalezu nachazi-
me normalni glomeruly a teprve elektronova mikroskopie
odhali splynuti pedicel podocyti. Onemocnéni typicky po-
stihuje déti ve véku 3 az 6 let, pozd¢€ji jeho incidence uby-
va. Projevi se nahle vzniklymi otoky aZ rozsahu anasarky
a vysokou proteinurii (10 a vice g/24 h), ktera je obvykle
selektivni (v mo¢i jen albumin). Krevni tlak je v normé ne-
bo nizsi a erytrocyturie vétSinou zcela chybi. Proteinurie
vymizi pfi 1é¢bé prednisonem (60 mg/m?/24 h, nejvyse 80
mg/m?/24 h) u vétSiny pacient do 2 az 4 tydni (1), pro
chorobu je vSak typicky prib&h v remisich a relapsech (kte-
ré prichazeji u 2/3 pacienti). Opakované relapsy se 1é¢i
cyklofosfamidem (2 mg/kg/24 h). Prednison miiZeme na-
hradit cyklosporinem, relapsy vSak jsou stejné€ ¢asté, jako
po prednisonu. Prognoza je vétSinou prizniva, frekvence
relapsil se snizuje aZ postupné mizi. U nékterych pacientii
se vSak objevuji az do dospélosti. Onemocnéni muliZe prejit
ve fokaln€ segmentarni glomerulosklerézu.

Fokalné segmentarni glomeruloskleroza se dnes povazu-
je za nepfiznivou variantu nefrotického syndromu s mini-
malnimi zménami. Obvykle se projevi nefrotickym syndro-
mem s neselektivni proteinurii (zpocatku muize byt selek-
tivni) a malou erytrocyturii (15 erytrocytli na zorné pole)
a byva tendence k hypertenzi. Biopticky obraz ukaze po-
stizeni jen nékterych glomerull (fokalni) ve smyslu sklero-
zy jejich ¢asti (segmentarni). Zbytek postizeného glome-
rulu vykazuje normalni anatomii glomerularnich kapilar.
Pokud se prezentuje nefrotickym syndromem, jde o one-
mocnéni zdvazné. Ledvinové selhdni se pfi perzistujicim
nefrotickém syndromu rozvine u 40 % pacientti do 10 let.
Ustup nefrotického syndromu se po kortikoidni 1é¢bé do-
stavi jen u 1/4 pacientti. Lékem druhé volby je cyklosporin.
K jeho podavani pristupujeme, jestlize proteinurie neustou-
pila po 3 azZ 4 mésicich kortikoidni 1€¢by.

Membranozni GN je klinicky nerozeznatelna od fokal-
né segmentarni glomeruloskler6zy, ma ovsem zcela odlis-
nou patogenezi a morfologicky obraz (viz vyse). I zde na-
chazime nefroticky syndrom s mirnou erytrocyturii (asi 15
erytrocytil na zorné pole) a mirnou hypertenzi. Proteinu-
rie je obvykle od samého pocatku neselektivni. Jde vSak
o onemocnéni starSich az starych lidi a vZdy musime mys-
let na sekundarni ptivod a vyloucit nadorové onemocnéni,
pritomnost viri hepatitidy B a C a mozZnou souvislost s po-
davanim preparatl zlata a penicilaminu. Prvni lé¢ebnou
snahou je eliminovat antigen (extirpace nadoru, u hepati-
tid 1é¢ba alfa interferonem apod.). S imunosupresi vycka-
me asi 3 mésice, protoZe tendence ke spontannimu ustupu
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prijatelny a reverzibilni se povazuje narist sérového kreatini-
nu o 1/4). Zadna skupina antihypertenziv neni u GN kontra-
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