ruchy, jako jsou klinicky otoky (diuretika, dietnf opatfent, Uprava hladiny
albuminu ap.), hyperlipidemie (statiny i fibraty) a hyperkoagulace (anti-
koagulancia a antiagregancia). Pravidelnou soucastf je i [é¢ba pfitomné
hypertenze s jeji plnou kompenzaci k hodnotam 125/80 mm Hg (4).

Etiologie a klasifikace nefrotického syndromu

Jak je uvedeno v tabulce 1, NS mUze vzniknout primarné v ramci
glomeruldrniho onemocnéni (GN minimalnich zmén — MCD, imu-
nokomplexové GN, fokdlné segmentdlni GN, membrandzni ¢i mem-
branoproliferativni GN, mezangioproliferativni GN v¢. IgA nefropatie
Berger i vyjimecné rychle proliferujici GN), ¢i sekundarné ve spojeni
s fadou chorob, jako jsou napt. diabetes mellitus, nadorova onemocnéni,
kolagendzy a vaskulitidy, lupus erythematodes, amyloidoéza, infekce
(maldrie, hepatitida, HIV) i uzivanim nékterych lékd a drog (5). Mdze byt
spojen i s hereditarnim onemocnénim, jako je Alportdv syndrom (po-
rucha syntézy alfa-fetezct kolegenu IV bazalni membrany glomeruld)
¢i Fabryho nemoc (mutace genu pro alfa-galaktozidazu A).

Familidrni nefrotické syndromy se vyskytuiji jako kongenitaini NS
(finsky typ mutace nefrinu, FSGS:-AR typu, mutace podocinu ¢i AD
typu, mutace alfa aktininu ¢i difuzni mezangidlni skleréza, Denys Drash
syndrom-mutace WT genu). Tyto syndromy jsou rychle progredujicf
a obvykle vyzadujicf dialyzu v ¢asném udobf veku (6).

Patologie

Proteinurie vznika pfi funkénim poskozeni dvou bariér bazélni
membrany — porusenou selektivni propustnosti pro velké moleku-
ly a poruchou elektrostatického naboje se zvysuje propustnost pro

Tab. 1. Onemocnéni spojend s nefrotickym syndromem
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proteiny nizsi molekulové hmotnosti. Je porusena i resorpce proteind
v proximalnim tubulu (7).

Priznaky a objektivni nalez

PFi vysetfenti je proteinurie obvykle vétsinez 2 g/m?/den (3,5 g/24 h).
Dalsi pfiznaky zahrnuji anorexii, malatnost, otekla o¢ni vicka, abdomi-
nalnf bolesti, Ubytek svalové hmoty a otoky. MlZe byt pfitomna téz
anasarka s pleurdlnimi vypotky (8, 9).

LokdIni retence tekutin mize byt ddvodem pro ztizené dychéni
(pleurdini vypotky, edém laryngu), bolesti za sternem (perikardidlnf
vypotek), otok skrota, kolen, ascites a nékdy (u détf) abdominalni bolesti
z otoku mezenteria. Casto se otoky stéhuji — rdno otoky vicek, vecer
kolem kotnikd. Tekutina se hromadi primarné dle Starlingovych zakond
(v zavislosti na pomeéru mezi hydraulickym a onkotickym tlakem v ka-
pilardch a v intersticiu a celkovych mechanismech, které zvysuiji frak¢ni
resorpci Na - renin-angiotenzin-aldosteron). U détf se mize vyvinout
ortostatickd hypotenze ¢i dokonce Sokovy stav. Dospéli mohou byt
hypo-, normo- ¢i hypertenzni v zavislosti na stupni stimulace jejich pro-
dukce angiotenzinu II. Je tfeba dat pozor na Ubytek svalové hmoty, ktery
mUze byt maskovan otoky. Oligurie, ¢i dokonce akutni selhaniledvin se
mUzZe vyvinout pfi hypovolemii a snizené rendinf perfuzi — vyjimec¢né

se mUze objevit aZz oligoanuricka forma akutniho selhani ledvin.

Metabolické poruchy a komplikace

Nefroticky syndrom je charakterizovan proteinurii, hypoproteinemif
(hypalbuminemif), hyperlipoproteinemii a tvorbou otokd. Ackoliv nemu-
si byt v jednotlivych pfipadech vSechny tyto zndmky jasné vyjadreny, je

Incidence vyskytu

déti dospéli
Primarni nefroticky syndrom
Primarni renalni onemocnéni 90 % 75 %
GN minimélnich zmén — minimal change disease (MCD) 65 % 15 %
Fokélné segmentaini glomeruloskleréza (FSG) 10 % 15 %
Membrandzni glomerulonefritida (MGN) 5% 30%
Membranoproliferativni glomerulonefritida (MPGN) 10 % 7%
Jiné: mezangioproliferativni GN, IgA nefropatie, rychle progredujici GN 10% 30
(RPGN)
Sekundarni nefroticky syndrom
Sekunddarni onemocnéni 10 % 25%

Metabolické

Diabetes mellitus, amyloidéza

Imunologické

Systémovy lupus erythematodes, Henochova-Schdnleinova purpura, polyarteriitis
nodosa, Sjogrendyv syndrom, sarkoiddza, sérova choroba, erythema multiforme

Neoplastické

Leukemie, lymfomy, Hodgkindv lymfom, mnohocetny myelom, karcinomy (plice,
tlusté strevo, zaludek, ledvina), melanom

Nefrotoxicita / 1éky a drogy

Au, penicilamin, NSAID, lithium, heroin

Alergické

Hmyzf jed, hadi toxiny, antitoxiny, jedovaté rostliny

Infekeni

BakteridIni postinfekéni GN, nefritida pfi infekci cévni protézy, infekéni endokarditida,
lepra, syfilis

Virové — hepatitis B, EBV, herpes zoster, HIV

Protozodrni — maldrie

Parazitarni — schistosomoza, filariéza

Kongenitalni nefroticky syndrom

Finsky typ, FSGS, Denys-Drashdv syndrom

Hereditarni

Alportdv syndrom, Fabryho nemoc

Ostatni

Toxemie v téhotenstvi, maligni hypertenze
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