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Multimorbidita pfi nefrotickém syndromu

nizké jsou hodnoty IgG a ostatnich imunoglobulind, ceruloplazminu
a transferinu. Nizké mohou byt i hladiny kortikosteroidnich a tyreoidal-
nich hormon, ASLO a slozek komplementu. Existuji vyjimky souvisejici
se zakladni chorobou. Napt. pfi SLE jsou hladiny IgG obvykle zvysené
a pfi MGN je hladina C3 slozky normdlini. Hladiny sérové urey a kreatininu
odréazeji stupen snizeni rendlnich funkci,

Mocova koncentrace Na mUze byt vyrazné snizena v retenc¢ni fazi
tvorby nefrotickych otokd. Mocové koncentrace K jsou obvykle vyssi,
pomér Na : K obraceny, mensi nez 1. Sekrece aldosteronu je v této fazi
zvysena — mUze byt viak i normalni v dalsim prébéhu onemocnéni,
atoi pfi trvajicich otocich. Vylu¢ovani Na u nemocnych s NS je snizeno,
coz ukazuje na defekt v rendlnim transportu Na.

Hyperlipidemie mlze byt patrnd jiz z chylézniho zabarveni séra.
Tito pacienti mivaji snizenou aktivitu lipoproteinové lipdzy a jaterni
lipdzovou aktivitu. Pfi laboratornim vysetreni je zjistovana zvysena
hladina celkového cholesterolu (volného i cholesterolovych estert),
LDL cholesterolu, nékdy i triacylglyceroll a fosfolipidd. Neesterifikované
mastné kyseliny mohou byt v zavislosti na hladiné albuminu snizené
¢i normalni. Tézka hyperlipoproteinemie provazi zadvaznou hypoalbu-
minemii (vedle snizené aktivity lipdz i zvy$end tvorba apolipoproteind).

Mikrocytami anémie mUze byt pfitomna pfi zavaznych ztratach
transferinu moci.

Koagula¢ni poruchy jsou ¢asté. Zatimco koncentrace faktord vnitr-
niho koagula¢niho systému mohou byt v disledku ztrdt moci snizené
(predevsim faktory IX, Xll), stejné jako faktory trombolytické aktivity
(urokindza, antitrombin Ill), ostatni prokoagula¢nf faktory jsou casto
zvysené (faktory VIII, VI, V, fibrinogen a desticky).

Poruchy v koagulaci spolu se snizenou fibrinolytickou aktivitou (sni-
Zeny antitrombin Ill) a epizodickou hypovolemif jsou pficinou zvyseného
rizika tromboz (véetné zdvazné trombdzy renalni Zily). Mdze se projevit
symptomatologie peritonitidy, ¢asté jsou oportunni infekce. Vysoka
incidence infekcf je vyvoldna nizkou hladinou imunoglobulint (IgG).
Hypertenze spolu s kardidInimi a cerebrovaskularnimi komplikacemi
jsou mnohem ¢ast&jsi u diabetikl a pacientd, kteff trpf systémovou
kolagendzou (11).

Hypoproteinemie a hypoalbuminemie mohou vést téz ke zvy-
senf volné frakce nékterych 1€kl s rizikem zvyseného Ucinku (fibraty,
warfarin). Naopak u jinych se Ucinek v ddsledku zvyseni distribu¢niho
objemu snizuje (furosemid).

Diagnodza

Diagnoza NS je zalozena na klinickych a laboratornich nalezech
s tim, Ze definitivni diagndézu poskytuje vétsinou az renalnf biopsie.

U nemocnych s primarnim NS predstavuje tézka proteinurie
s pravodnimi biochemickymi nalezy hlavni klinicky problém. Pfi
dlouhodobém pribéhu se u primarniho NS mUzZe objevit i rendinf
insuficience. Objeveni se vyznamné proteinurie u nemocnych s cho-
robami ledvin ukazuje zavaznost onemocnéni, a je proto Spatnou
prognostickou zndmkou. V terminalnim stadiu rendini insuficience
Casto klesd proteinurie (s poklesem glomerularni filtrace) a mohou
vymizet i prvodni otoky.

Vice nez 25 % ptipadl NS u dospélych vznikd sekundarné.
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Elektroforéza a imunoelektroforéza mocovych a sérovych bil-
kovin pomUze odlisit glomeruldrni a tubuldrni proteinurii a odhalit
paraprotein (lehké fetézce, Bence-Jonesova bilkovina, monoklonalnf
gamapatie apod.). Musi byt provedeno souc¢asné podrobné vyset-
feni zameéfené na zakladni systémové onemocnéni (pfedevsim na
diabetes mellitus, amyloid6zu, mnohocetny myelom a SLE). Jestlize
histologicky nalez potvrzuje MGN, a zvlasté pak je-li nemocny starsf
a ubyvé na vaze, je tieba vzdy patrat po malignité. HBsAg je zjistovan
u 22 % primarnich glomerulopatif spojenych s MGN, MPGN a IgA
nefropatif.

Prognédza

Progndza zavisi na zékladni etiologii onemocnéni. Ke kompletnf
remisi mUze dojit, jestlize vznikne NS sekundérné a zdkladni vyvo-
lavajici onemocnéni je Uspésné vyléceno (napf. infekce, malignita,
polékové stavy). Kompletni remise je obecné ¢astéjsi u déti (kolem
50 %) nez v dospélosti. Progndza je téz pfiznivéjsi u kortikosenzitiv-
nich glomerulopatif a u nemocnych, u nichz vede imunosupresivnf
|é¢ba k relapsu onemocnéni. Nékdy se mizeme setkat se spontannf
remisf, napf. u MGN, a to az po péti letech (12).

MCD ma nejlepsi prognozu, u vice nez 90 % déti a vétsiny do-
spelych dojde k piiznivé odpovedi na lécbu. Casté jsou viak relapsy,
i kdyz progrese renélni insuficience je vzacnd. Po vice nez jednoleté
remisi onemocnéni je rekurence malo pravdépodobnd, a to i pfi
téhotenstvf.

MGN je onemocnéni, které je spojeno s vice chorobami pre-
devsim u dospélych. Jeho pribéh mize byt proto velmi rozdilny —
u pfiblizné u 50 % nemocnych dojde béhem 15 let k rendInimu
selhdni, u zbylych 50 % k remisi ¢i maji perzistujici proteinurii, nékdy
s rozvinutym NS. Vétsina onemocnéni u déti méa spontannf remisi
proteinurie do 5 let od vzniku onemocnéni.

FSG a MPGN vétsinou odpovidaji $patné na Iécbu a jejich
progndéza je nejistd. Vice nez 50 % nemocnych s FSG se dostane
béhem 10 let do rendIniho selhani. U 20 % je v3ak pribéh mno-
hem horsi a progrese do rendlniho selhani nastane béhem 2 rokd.
Onemocnéni ma opét zavaznéjsi progndzu u dospélych nez u déti.

Podobné u pfiblizné 50 % nemocnych s MPGN mUze dojit bé-
hem 10 let k rendlnimu selhdni. Remise jsou zde vzacné (pod 5 %).
Nemocni s MPGN az na vyjimky neodpovidaji pfiznivé na lécbu
kortikoidy.

U SLE, amyloiddzy a diabetické nefropatie je indikovéna kombi-
novana lé¢ba. Dosud zadny lécebny postup jednoznacné a defini-
tivné nezastavil progresi onemocnéni. Pfi diabetické nefropatii s NS
se nemocni mohou dostat do rendlniho selhdni i béhem 3-5 let.

Ve vsech piipadech NS mUlze byt progndza vyrazné zhorsena
pfi interkurentni ¢i dlouhodobé infekci, hypertenzi, signifikantnf
hyperazotemii, hematuri, ¢i trombdzach mozkovych, pulmonélnich,
perifernich a rendlnich Zil.

Je zndma také rekurence NS v transplantované ledviné u nemoc-
nych, ktefi maji jako zakladni onemocnéni FSG, SLE, IgA nefropatii
a zvIasté typ Il MPGN (méné jiz typ I). Rekurence je také nékdy
zjistovana u MGN a mezangioproliferativni GN.
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