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Podavame prehled o epidemiologii, strukturalnich zménach glomerul(i, diagndze, diferencialni diagnéze a terapeutickych
moznostech u nefrotického syndromu. Pfi¢inou nefrotického syndromu je zvySena permeabilita glomerularni kapilarni
stény pro makromolekuly, zplisobena zménami struktury glomerularni bazalni membrany nebo podocytii a membrany mezi
pedicelami podocytd. V soucasné dobé je stale vice novych informaci o podocytarnich proteinech (nefrin, podocin, o-ak-
tinin 4) a jejich funkcich. Novych poznatk( v této oblasti bude mozno vyuzit ke stanoveni racionalniho Ié¢ebného postupu
v ramci lé¢by dédiénych a imunitné podminénych forem nefrotického syndromu. Pfi vySetiovani proteinurie se v fadé studii
doporucuje stanovovani poméru albumin/kreatinin ¢i protein/kreatinin. Soucasti vySetfovaciho algoritmu u nefrotického
syndromu je stanoveni diagnézy zékladniho onemocnéni ledvin, na jejimz podkladé Ize racionalné uplatnit komplexni lé¢bu
nefrotického syndromu zahrnujici symptomaticky pfistup a Iéébu zékladniho onemocnéni ledvin.

Kicova slova: nefroticky syndrom, proteinurie, nefrin, podocin, slit diaphragm.

NEPHROTIC SYNDROME

The review about epidemiology, structural changes in glomeruli, diagnosis, differential diagnosis and therapeutic possibili-
ties in nephrotic syndrome is given. Increased glomerular permeability of the glomerular capillary wall for macromolecules
caused by the changes of the structure of the glomerular basement membrane, or podocytes and slit diaphragm between
foot processes of podocytes is the main cause of nephrotic syndrome. Recently new information about podocyte proteins
(nephrin, podocin, o-actinin 4) and their functions emerged. A deeper understanding of the pathogenesis of hereditary
and immunologically based nephrotic syndrome is warranted for installing a rational management. The work-up in the ne-
phrotic syndrome should involve the assessment of albumin-to-creatinine or protein-to-creatinine ratio. The evaluation of
the glomerular disease form an integral part of the diagnostic algorithm of the nephrotic syndrome, which unables to fully
profit from the complex management of the nephrotic syndrome, involving symptomatic treatment and the treatment of the
glomerular disease.

Key words: nephrotic syndrome, proteinuria, nephrin, podocin, slit diaphragm.

Ovod

Nefroticky syndrom (NS) je charakteri-
zovan nefrotickou proteinurii (u dospélych
>3,59/24 hodin, resp. >50mg/kg hmotnosti
a u déti >40mg/m?h), hypoproteinemii (sérovy
albumin <35g/l), hyperlipidemii a perifernimi
otoky. Velmi Casto se setkavame také s lipiduri.
Nefroticka proteinurie je zplisobena zvySenou
propustnosti glomerulami kapilami stény pro
makromolekuly. NS se nemusi vyvinout u véech
nemocnych s nefrotickou proteinurii, zejména
u mladsich nemocnych mohou byt velké ztraty
bilkovin do moéi dlouhodobé kompenzovany
zvySenou jaterni proteosyntézou.

NS m0ze u nékterych onemocnéni glome-
rulli trvat jen nékolik tydn( a po terapeutické
intervenci (nebo vyjimecné spontanné) ode-
znit, u nékterych nemocnych ale mize byt NS
terapeuticky neovlivnitelny a trvat i mnoho let.
NS ohrozuje nemocné zejména svymi kompli-
kacemi. Pacienti s terapeuticky refrakternim
NS také zpravidla progreduji do chronického
selhdni ledvin (CHSL).

Z hlediska obdobi vzniku délime NS
na vrozeny (pfitomny jiz pfi narozeni ¢i do
3 mésicl od narozeni), infantilni (objevuje se
v dobé mezi 3. a 12. mésicem véku) a adultni
(vétSinou ziskany na podkladé imunitné navo-
zenych onemocnéni glomeruld ¢i pozdni mani-
festace geneticky podminénych NS) (3).
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Epidemiologie

NS se mlZze vyskytnout s riznou pravdé-
podobnosti u jakékoli formy primarnich Ci se-
kundarnich glomerulonefritid (GN). Z primar-
nich GN jsou pfi¢inou NS nejcastéji neprolife-
rativni typy GN — minimalni zmény glomerulli
(MCN), fokalni a segmentalni glomeruloskle-
réza (FSGS) a membrandzni glomerulonefriti-
da (MGN); ze sekundarnich GN - diabeticka
nefropatie (DN), amyloidéza ledvin a lupusova
nefritida (LN).

Dle Ceského registru renalnich biopsi
(RB) se NS vyskytuje u 36% bioptovanych

nemocnych s primérni GN; v 16 % byla klinic-
ko-histologicka diagnéza MCN, v 11% FSGS
av 9% MGN. Je vSak zfejmé, Ze incidence NS
je vy38i, jelikoz je tfeba zahrnout i nemocné se
sekundarnimi GN, a navic cela fada pacientt
(zejména starSich) zlistane nebioptovana (7).
Zastoupeni jednotlivych glomerulopatii me-
zi pfiicinami NS se vyrazné méni s vékem. U dé-
ti mladsich 10 let je ve vice nez 80% pficinou
NS MCN, zatimco u dospélych se MCN podili
na vyvoji NS (bez DN) maximalné v 10-15%
pfipadd. U nemocnych starsich 40 let je nejCas-
t8j8i pficinou NS (mimo DN) MGN (tabulka 1).

Tabulka 1. Etiologie nefrotického syndromu na podkladé primarnich glomerulopatii v zavis-

losti na rase a véku (dle Haas et al., Am. J. Kidney Dis., 1997; 30: 621-631)
prevalence (%)

deti mladi dospéli dospéli stfedniho
a vy$siho véku
<15 let bélosi Afro- bélosi Afro-
ameri¢ané ameri¢ané
NS s minimalnimi zménami 78 23 15 21 16
FSGS 8 19 55 13 35
membranézni nefropatie 2 24 26 37 24
MPGN 6 13 0 4 2
jiné glomerulopatie 6 14 2 12 12
amyloidéza 0 5 2 13 11

NS - nefroticky syndrom, FSGS — fokélné segmentélini glomerulosklerdza,

MPGN — membranoproliferativni glomerulonefritida
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Mechanizmus proteinurie
Pfi¢inou velké proteinurie je zvySend

permeabilita glomeruldrni kapilarni stény pro

makromolekuly. Glomeruldrni kapilami sténa
je tvofena fenestrovanymi endoteliemi, glo-
merulami bazalni membranou (GBM) a glo-
merularmimi epitelovymi burikami (podocyty).
Podocyty vybihaji proti glomeruldrni bazalni
membrang ve vybézky (pedicely). Stérbiny
mezi pedicelami, kterymi prochdzi vétsina
glomerularniho filtratu, jsou pFekryty tenkou
membranou (slit diaphragm), jejiz struktura
byla objasnéna teprve nedavno. Filtrace mole-
kul skrze glomerularni kapilami sténu je ome-
zovéna zejména jejich velikosti a nébojem.

Glomerularni kapildmi sténa omezuije filtraci

molekul s molekulovou hmotnosti vétsi nez 10

kDa; molekuly vétsi nez 40-50 kDa (tedy zhru-

ba velikosti albuminu) glomerulérni kapilani
sténou prakticky neprochdzeji. Bilkoviny, které
maji obvykle negativni ndboj, jsou odpuzova-
ny negativnim nébojem, nalézajicim se uvnitf
GBM (pfedevsim proteoglykany tvofené hepa-
ran sulfatem) &i na povrchu glomerularnich en-
dotelidlnich ¢&i epitelidlnich bunék (pfedevsim
sialoproteiny). Slit diaphragm pfedstavuje pro
bilkoviny bariéru pfedevdim z hlediska jejich
velikosti. V poslednich letech pfibylo mnoho
novych informaci o podocytarnich proteinech

(obrazek 1). Mutace zakladniho strukturélniho

proteinu membrany mezi vybézky podocyt,

nefrinu, je pficinou kongenitalniho NS finské-
ho typu, mutace jinych podocytarnich proteind,
napf. podocinu a alfa-aktininu-4 maji za nésle-

dek kongenitaini FSGS (tabulka 2).

Poskozeni podocytd ovliviiuje selektiv-
ni propustnost glomerularni kapilarni stény.
V mistech, kde dochazi k splynuti (fuzi) pedicel
podocytl, je filtrace snizena, pfiéemzZ k masiv-
nimu pradniku makromolekul do mo¢ového pro-
storu Bowmanova pouzdra dochdzi v mistech,
kde jsou podocyty zcela oddéleny od GBM.
Vedle mechanizmu proteinurie, vzniklého na-
sledkem abnormalni stavby ¢i naru$eni GBM,
tak stale zfeteInéji vystupuje do popfedi i dali
mechanizmus proteinurie podlozeny poskoze-
nim ¢i naruenim epitelidlnich bunék.

Mechanizmus masivni proteinurie je ziej-
mé u jednotlivych primarnich glomerulopatii
ponékud odlisny (9).

e V patogenezi NS na podkladé MCN
a FSGS se jiz dlouho pfedpoklada dcast
cirkulujiciho permeabilniho faktoru produ-
kovaného T lymfocyty.

*  Sporadické formy FSGS je mozné rozdélit
na 3 typy: FSGS s mutacemi genti nékte-
rych podocytarnich proteini (podocinu,
o-aktininu a dal$ich), FSGS s nadproduk-
ci permeabilniho faktoru (faktord) a FSGS
s deficitem inhibitord permeabilnich fak-
tor0. Je zfejmé, ze takovéto déleni by

Obrazek 1. Schéma usporadani proteint v podocytech

Tabulka 2. Klinické jednotky spojené s geneticky navozenym nefrotickym syndromem

kongenitalni NS finského typu (nefrin — chromozom 19q13.1 - hlavni protein tzv. ,slit diaphragm“ mezi
podocyty na zevni strané glomerularni bazalni membrany)

FSGS AD typu (o-aktinin 4 — chromozom 1913 - soucast cytoskeletu podocytt)

FSGS AR typu (podocin — chromozom 1925-31 — integralni membranovy protein specificky pro podo-

cyty)
difuzni mesangidlini skleréza

difuzni mesangidlni skleréza v ramci Denys-Drashova syndromu (kombinace s muzskym pseudoherma-

froditizmem a Wilmsovym tumorem)
sekundérni formy vrozeného NS:
vrozena syphilis (membrandzni GN)

kongenitalni toxoplazmdza (FSGS a mesangiaini proliferace)
Galloway syndrom (FSGS, mikrocefalie, mentélini retardace, hiatova hernie)

vrozena CMV, rubeola, HIV

FSGS - fokdalné segmentaini glomeruloskleréza, NS — nefroticky syndrom

mohlo mit zasadni terapeutické dopady.
Imunosuprese je patrné na misté pouze
u nemocnych s nadprodukci permeabilni-
ho faktoru, u nemocnych s deficitem inhi-
bitor(i by byla vhodna jejich substituce.

U MGN, charakterizované primarné sube-
pitelidlnim ukladanim imunitnich depozit,
se predpoklada, Ze k poskozeni podocytl
dochéazi v ddsledku lokalni aktivace kom-
plementu s tvorbou membranolytického
komplexu C5b-C9.

U membranoproliferativni glomerulonefri-
tidy jsou imunitni komplexy pfitomny nejen
v mesangiu, ale také mezi endotelidlnimi
burfikami a GBM (subendotelialng). Ukla-
dani cirkulujicich imunitnich komplexd
zplsobuje lokalni aktivaci komplementu
a tvorbu chemotaktickych latek; nasledna
zvySend aktivace adheznich molekul na
endoteliglnich burikach vede pfes infiltraci
glomerull neutrofily a monocyty (spojené
s lokalni tvorbou reaktivnich forem kysliku
a protedz) k poskozeni GBM.

U pacient(i s LN se mizeme setkat s histo-
logickym obrazem MGN (typ V) i prolifera-
tivni glomerulonefritidy (LN class Il a IV).
U proliferativni LN se subendotelialnimi
depozity se predpokladd vyznamna role
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vazby kationickych nukleozoml na pfe-
Vazné negativné nabité struktury GBM.

o Pfi¢inou NS u diabetické nefropatie je
strukturélni poSkozeni GBM a mesangia,
pravdépodobné zejména v dusledku neen-
zymatické glykace proteind. Dalsi zmény
glomerull a poskozeni tubulointersticial-
nich struktur urychluji progresi DN do sta-
dia CHRI.

* U Alportova syndromu, ktery je nejvy-
znamngj§im  dédiénym  glomerularnim
onemocnénim, je postupny vyvoj zavazné
proteinurie a NS nejcastéji vazan na ab-
normalni stavbu a5 fetézce kolagenu IV,
uplatfiujici se zvySenou propustnosti GBM
pro bilkoviny.

Klinicky obraz onemocnéni

Soucasti NS jsou kromé laboratornich
zmén (proteinurie, hypoproteinemie, hyperli-
pidemie) i otoky a nékdy az anasarka. Vzniku
otokd do uréité miry brani transkapildrni onko-
ticky tlak. Je to rozdil onkotickych tlakd v plaz-
mé a v intersticiu (zde je udrzovan uréitym
mnozstvim albuminu). V pfipadé progredujici-
ho poklesu intersticiélniho tlaku a prekrogeni
kapacity lymfatické drendze pak dochazi ke
vzniku otokd.
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Dal3i klinické projevy jsou jiz zpravidla pro-
jevy komplikaci NS (napf. trombézy, infekce).
Zéavazny NS, refrakterni na lécbu, je obvykle
provézen postupnym vyvojem chronické re-
nalni insuficience (CHRI) a progresi nemoci do
stadia CHSL. Pribéh NS mize byt v pfipadé
systémového onemocnéni vyznamné ovlivnén
pfitomnosti extrarendlnich projevd, pfipadné
nezadoucimi U¢inky podavané lécby.

Zavaznou komplikaci NS predstavuji
tromboembolické pfihody. Jejich pfi¢ina je
multifaktoridini (hyperkoagulaéni stav, zvySe-
na agregabilita desticek, plisobeni nékterych
1€k, jako jsou kortikosteroidy a diuretika atd.).
Zilni trombézy se vyskytuji u NS podstatné
Castéji nez trombdzy arteridlni. Relativné spe-
cifickym (a ¢asto obtizné diagnostikovatelnym)
projevem NS je trombdza rendlni zily. Trombé-
zy se vyskytuji podstatné Castéji u dospélych
nemocnych nez u déti.

Infekce (zejména bakteridlni) mohou rov-
néz komplikovat pribéh NS, pficemZ jejich
zévaznost se projevuje pfedevsim u déti. Na
zvySeném vyskytu infekénich komplikaci u NS
se uplatiiuji pficiny fyzikélni (hromadéni te-
kutin v serdznich dutindch), defektni imunitni
odpovéd (snizené koncentrace IgG), Ucinek
podavanych imunosupresivnich 1ékd, malnut-
rice, pfitomnost kanyl atd.

Porucha metabolizmu lipid(i se projevuje
pfedevsim hypercholesterolemii, jejiz koncen-
trace negativné koreluje s koncentraci sérové-
ho albuminu. Porucha metabolizmu lipidli ma
vSak komplexni charakter, projevujici se zmé-
nami tvorby a degradace nékterych lipidovych
slozek a spektra lipidl. U &asti nemocnych
s refrakternim NS, provdzenym vyraznou hy-
percholesterolemii, se muze vyvinout akce-
lerovana ateroskleréza ¢i mohou vzniknout
kardiovaskularni komplikace (napf. infarkt
myokardu) i u mladych nemocnych (8).

Malnutrice a katabolicky stav se mohou
vyvinout jako z&vazna komplikace dlouhodo-
bé probihajiciho NS. Pfi¢inou nejcastéji byva
kombinace zvySenych ztrat bilkovin mo€i,
neuspokojivého nutri¢niho pfijmu (vCetné bil-
kovinné slozky) a pfipadné poruch zazivaciho
traktu.

U nemocnych s NS se do modi ztraci
i znaéné mnozstvi bilkovin, které hraji vice Ci
méné dleZitou roli v transportu hormon, vita-
min(, stopovych prvkd, kovi a [éku (napf. ztra-
ty transferinu do mo¢i mohou vést k vyznamné
anémii u nemocnych s NS). Klinické dopady
byvaji jen vyjime&né zavazného charakteru.

Vztah mezi proteinurii a vyvojem CHRI je
v souc¢asné dobé intenzivné studovan. Dnes
je jiz zfejmé, Ze proteinurie neni pouze uka-
zatelem zavaznosti onemocnéni ledvin a Ze
zavaznd proteinurie se klinicky neprojevuje
pouze vyvojem NS, avSak Ze samotna protei-
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nurie navozuje €i urychluje vyvoj CHRI. U ne-
mocnych s terapeuticky neovlivnitelnym NS
je v Easovém horizontu 5-10 let vysoké riziko
vyvoje CHSL.

Pokud je podkladem NS onemocnéni led-
vin majici charakter sekundarni glomerulopa-
tie, mohou byt extrarenalni projevy zakladniho
onemocnéni ledvin velmi pestré (napf. kozni
nebo kloubni projevy u systémového lupus
erythematodes).

Klinicky obraz NS mlze byt vyznamné
ovlivnén nezadoucimi G¢inky podavané 1écby,
zvlasté imunosupresivni (napf. porucha kost-
niho metabolizmu v dlsledku Ié¢by kortikoste-
roidy).

Diagnostika

Zakladnim diagnostickym kritériem NS je
pfitomnost velké proteinurie, ktera se mize po-
hybovat v Sirokém rozmezi od 3,5 g do vice nez
209/24 hodin. Proteinurie mdze byt selektivni
(tzn. jde pfevézné o albuminurii — tento nélez
je pfiznaény pro NS na podkladé MCN), ¢as-
téji ale byva neselektivni (v moci jsou pfitomny
i proteiny s vétsi molekulou, napf. imunoglobu-
lin G). U nemocnych se sniZenou funkci led-
vin je proteinurie prakticky vZdy neselektivni.
V posledni dobé se k monitoraci vyvoje pro-
teinurie vyuziva poméru vylu¢ovani albuminu
(protein() k vylou€enému kreatininu (pomér
albumin/kreatinin & pomér protein/kreatinin).
Toto vySetfeni nezatéZzuje nemocné celoden-
nim sbérem moci (jde o vySetfeni ranniho
vzorku moci) a za standardnich podminek ve
stabilizovaném stavu nas dostatecné informu-
je o zavaznosti proteinurie. S vyvojem CHRI
dochézi i u nemocnych s refrakternim NS ob-
vykle (ale ne vzdy) k poklesu proteinurie.

Hypoproteinemie a hypalbuminemie mize
byt jen mirnd nebo vyrazna, v zavislosti na ve-
likosti proteinurie, jejimtrvani, véku nemocného
apfitomnostidalsich onemocnéni, kterd mohou
ovliviiovat jaterni proteosyntézu (nemoci jater,
tumory, sepse, aj.). U vétsiny nemocnych (ze-
jména u nemocnych s neselektivni proteinurif)
Ize rovnéz prokazat vyrazné snizeni sérového
IgG. Pro NS je pfizna¢nd vyrazna hypercho-

lesterolemie doprovdzend obvykle i zvySenim
sérovych triacylglyceridi. Trombotickd dia-
téza se u pacientd s NS obvykle neprojevuje
zménami béznych koagulaénich parametrd,
u Easti nemocnych Ize v8ak pozorovat zvySené
hladiny plazmatického fibrinogenu ¢i snizené
hladiny nékterych antikoagulaénich proteind,
napt. antitrombinu Il

Ledvinné funkce mohou byt v normalnim
rozmezi Ci snizené, u nemocnych s refrak-
ternim NS dochdazi k postupnému poklesu
glomerularni filtrace.

Samotnd diagnostika pIné vyjadfeného
NS je (pfi znalosti kliGové informace o vyvoji
proteinurie jakoZto zakladniho patogenetic-
kého mechanizmu spoustéjiciho NS) pomérné
ferencidlni diagnostiky je stanoveni nozolo-
gické jednotky vyvolavajici NS. Anamnestické
udaje, fyzikalni vysetfeni, laboratorni nalezy
a celkovy Klinicky obraz mohou v r(izné mife
pfispét k odhadu zakladniho onemocnéni
ledvin podmirujiciho vznik NS, pfesné diag-
nostické zafazeni vSak umoziuje teprve his-
tologicky nalez vzorku tkané ziskané pfi RB.
Vyjimku tvofi pfedevsim déti starsi dvou let,
u kterych je nejcastéjsi pfic¢inou NS nefroticky
syndrom s minimalnimi zménami glomeruld,
obvykle dobfe odpovidajici na lécbu kortiko-
steroidy, a provedeni RB je mozno omezit na
pfipady, které na tuto terapii nereaguiji.

Lécba

Lécbu NS Ize rozdélit na symptomatickou
a specifickou. Cilem symptomatické 1é¢by je
zmirnit hyperhydrataci, sniZit riziko trombotic-
kych a infekénich komplikaci, zpomalit vyvoj
akcelerované aterosklerézy a zamezit vyvoji
katabolizmu (2, 10).

V 16Ebé otokll a hyperhydratace pouZziva-
me vedle omezeni pfijmu tekutin a restrikce
pfijmu NaCl pfedevsim klickova diuretika (ob-
vykle furosemid). Vzhledem k jejich zménéné
farmakokinetice (furosemid je v cirkulaci va-
zén na albumin; pfi hypalbuminemii se zvy-
Suje jeho distribuCni prostor) je nékdy nutné
podavat je ve vy$Sich davkach, v Castéjich

Tabulka 3. Algoritmus diagnostiky a Iécby NS

Diagnostika

stanoveni diagndzy NS
(klinicky obraz, laboratorni vySetfeni) .

stanoveni diagndzy GN
(histologicky nalez pfi RB)

Odliseni sekundarnich GN a primarnich
GN (klinicky obraz, laboratorni vySetfent, .
ev. histologicky nélez pfi RB) .

Lécha

Symptomaticka léCba:

omezeni NaCl, tekutin

diuretika, pfistrojova ultrafiltrace, embolizace ledvin
ACEI, ACEI + ARB

antikoagulacni lé¢ba

Ié¢ba dalsich komplikaci NS (CHRI)

Specificka lécba:

aekundarni GN (lé¢ba zékladniho procesu)
primarni GN (imunosupresivni [écba)

NS - nefroticky syndrom; RB — renaini biopsie; GN — glomerulonefritis; ACEI — blokatory angiotenzin
konvertujiciho enzymu; ABR - antagonisté AT1 receptoru pro angiotenzin Il; CHRI - chronicka renal-

ni insuficience
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intervalech ¢i kontinudlné. Vyhodna mize byt
také sekvencni diuretickd léCba (kombinace
diuretik pasobicich na vice mistech nefronu,
napf. osmotického, thiazidového a klickového
diuretika). U hyperhydratovanych nemocnych
refrakternich na diuretickou lé¢bu je mozno
odstranit nadbyteCnou tekutinu pfistrojovou
ultrafiltraci. U nemocnych s vyrazngjsi hy-
palbuminemii (albumin nizsi nez 25g/l) je na
misté jako prevence trombéz antiagregacni
lé¢ba (kyselina acetylosalicylova v davce
75-200mg/den). U nefrotickych nemocnych,
ktefi jiz prodélali trombotickou pfihodu, se
doporuéuje dlouhodobd antikoagulaéni lécba.
Viyraznd, déle trvajici hypercholesterolemie by
u pacientli s NS refrakternim na [é¢bu méla byt
|é¢ena statiny v postupné se zvySujici davce.
Nemocni s NS jsou nachylnéjsi k vyvoji rabdo-
myolyzy po terapii statiny, a to zejména tam,
kde soucasné podavame IéEbu fibraty ¢i cyk-
losporinem A.

Specifickou 1é¢bu NS predstavuje Uéinna
|é¢ba zakladniho onemocnéni ledvin, které NS
vyvolalo. Z&kladnim diagnostickym Ukolem je
proto stanoveni typu rendlniho onemocnéni
(provedeni RB). V daldi fazi je tfeba odlisit
onemocnéni, kterd maji podobu izolovaného
rendlniho postizeni (primarni glomerulone-
fritidy), od nemoci, kterd jsou systémového
charakteru (sekundarni glomerulonefritidy).
U sekundarnich GN je cilem lécby stabilizovat
zakladni onemocnéni (napf. uspokojivou kom-
penzaci diabetu v pfipadé NS podminéného
DN), dosahnout jeho remise (imunosupresivni
|é¢ba u systémového lupusu, lé¢ba kortikoste-
roidy, cytostatiky &i autologni transplantaci
kostni dfené v pfipadé AL amyloidézy) ¢i od-
stranit vyvolavajici pfiCinu (napf. dtlum zanét-
livého stavu v pfipadé AA amyloidézy, odstra-
néni tumoru Ci infekce v pfipadé sekundéarmni
MGN, redukce hmotnosti v pfipadé nékterych
forem sekundarni FSGS apod.). U primarnich
GN Ize dosahnout rlizného stupné remise NS
imunosupresivni 1é¢bou. Lécba jednotlivych
typd chronické GN by méla byt zalozena na
terapeutickych rezimech (mediciny zaloZené
na dikazech) s definovanou délkou lécby. A¢-
koli je zakladnim pilitfem v 16¢bé NS u vétSiny
imunitné podminénych chorob podéavani kor-
tikosteroid(i, mize byt v nékterych situacich
indikovana kombinovana imunosupresivni
|é&ba, vyuZivajici dnes jiz standardni (alkylac-
ni latky — cyklofosfamid a chlorambucil, cyk-
latky.

Soucasti 1é¢by nefrotického syndromu
je rovnéz kontrola krevniho tlaku s cilovymi

hodnotami niz§imi nez u bézné populace.
U pacientd s chronickou GN a proteinurii vy$si
nez 1g/24 hodin by mél byt cilovy krevni tlak
niz§i nez 125/75 mmHg. Léky prvni volby jsou
inhibitory angiotenzin konvertujiciho enzymu
(ACEI) a antagonisté AT1 receptoru pro angi-
otenzin Il (ARB), které jsou pro sv0j antiprotei-
nuricky Uc¢inek indikovany i u proteinurickych
pacientll s normalnim krevnim tlakem (4, 11).
Duélni blokédda systému renin-angiotensin
podavanim kombinace ACEI a ARB ma podle
nékterych studii aditivni efekt na snizeni pro-
teinurie (nebo mikroalbuminurie) a zpomaleni
progrese CHRI (5, 6). Kontrola krevniho tlaku
mUZe byt u pacient( s chronickou GN obtizna,
vzhledem k Casté absenci noéniho poklesu
krevniho tlaku je vhodné upravovat lécbu dle
nalezu ziskaného pfi 24-hodinové ambulantni
monitoraci krevniho tlaku.

U pacientt s rozvijejici se CHRI je nutné
v€as zahdjit IéCbu dalSich pfidruzenych kom-
plikaci (aktivni metabolity vitaminu D, kalcium,
alkalizace, erytropoetin, aj.) a pfi progresi
chronické renalni insuficience véas zahajit pfi-
pravu na nahradu funkce ledvin (1).

U ¢asti nemocnych s refrakternim NS,
u kterych nelze dosahnout remise jinymi pro-
stfedky (nejcastéji na podkladé AA amyloidé-
zy ledvin &i primérni FSGS), je indikovana jako
Jrescue” terapie oboustranna embolizace led-
vin. Tento zakrok byva proveden v takové fazi
onemocnéni, ve které je zfejmé, Ze dalsi trvani
NS ohroZuje nemocného na Zivoté.

Prognéza

Nelécitelny NS, refrakterni na imunosu-
presivni l1é€bu, ohroZuje nemocné z hlediska
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