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Fokalné segmetaini glomeruloskleréza

Tab. 2. Kolumbijskd klasifikace FSGS

Varianta Histologické znaky Klinické symptomy, prognéza Progrese do nezvratného selhani ledvin
Kolabujici = hyperplazie podocytd s kolapsem glo- | ® obvykle abruptni rozvoj nefrotického syndromu | 70 %
meruldrniho trsu = kortikorezistence
" nejhorsi prognoéza
Celularni = hyperplazie podocytl = ¢asné stadium FSGS 30%
= endokapilarni proliferace " nejcastéji u primarni FSGS
" nejméné Casta varianta
Perihilova = segmentalni sklerotizace u vaskuldrniho | ® obvykle subnefroticka ¢i nefroticka proteinurie | 30-50 %
poélu " nejcastéji u sekundarni FSGS
Tip lesion = segmentalni sklerotizace u proximéiniho | ® nejcastéji u primarni FSGS 5-20%
(periferni) tubuldrniho polu ® dobré odpovéd na kortikoidy
" nejlepsi progndza
Nespecifikovana | ® segmentalni sklerotizace " jakakoli forma FSGS 30-40 %
(NOS) = absence nélezt definujicich ostatni va- | ® nejcastéjsi varianta
rianty

sklerdza s fibrézou intersticia. Zasadni je i kvalita bioptického vzorku, nebot
v pocétecnich stadiich byvaji postizeny pouze juxtaglomerularni nefrony.
Z tohoto divodu je nezbytnd Uzkd mezioborova spoluprace. Genetické
vysetfeni mize diagndzu FSGS podpotit, stratifikovat typ FSGS a odlisit
od jinych geneticky podminénych nefropatii, napr. nefronoftizy nebo
Fabryho choroby. Genetické vysetfent je doporucovano provést u pacientd
s ¢asnou manifestaci onemocneéni, které je rezistentni k imunosupresivni
1é¢bé, se syndromickym ¢i familidrnim postizenim (Graf 1). Nedoporucuje
se U sporadickych forem s manifestaci v adolescenci ¢i dospélosti v pfipadé,
Ze neni podezfeni na genetickou etiologii onemocnéni (7).

Diferencialni diagnéza

Zasadni je rozliseni jednotlivych forem FSGS a odliseni od jinych glo-
merulopatil. Primarni FSGS se manifestuje typicky nefrotickym syndro-
mem, zatimco sekundarmi FSGS subnefrotickou ¢i nefrotickou proteinurif
a detekci pficiny vedouci k FSGS. Geneticky podminénd FSGS se mUze
klinicky manifestovat jako primarni i sekundarni FSGS, prvnim klinickym
projevemn mdZe bytirendlnfselhania mize byt pozitivnirodinna anamnéza.
Pravdépodobnost genetické FSGS klesd s vekem jeji manifestace. V koje-
neckém veku se pohybuje mezi 60-100 %, u starsich déti mezi 25-60 %,
v adolescenci mezi 10-25 % a v dospélosti mezi 8-14 % (4) (Tab. 3).

Lécba
Bez ohledu na etiologii FSGS je zakladem Iéc¢by restrikce pfjmu soli,
korekce hypertenze, kterd snizuje progresi onemocnéni, preferencné

Tab. 3. Diferencidlini diagnéza jednotlivych forem FSGS

blokétory systému renin-angiotenzin-aldosteron (RAAS) nebo receptoru
pro angiotenzin (ARB) posilend o renoproteki glifloziny (inhibitory SGLT2
- sodium-glucose linked transporter 2). Dalsi 1é¢ba zavisi na etiologii FSGS.
Lécba sekundérnich forem FSGS spociva v [é¢bé primarniho onemocnént,
preruseni ¢i vysazeni FSGS indukujici medikace. Geneticky podminéna
FSGS se léci pouze maximalizovanou renoprotekc, tedy kombinacf inhi-
bice RAAS a SGLT2. U primarnich forem je indikovana imunosupresivni
lé¢ba. Pfedpoklada se pifmy efekt na stabilizaci cytoskeletu podocytu
(cyklosporin) a na funkci podocytu (rituximab). Lécba se zahajuje mo-
noterapif kortikoidy (prednison) v ddvce 1 mg/kg, denni davka by vsak
nemeéla prekrocit 80 mg/den. Vstupni dévka prednisonu by méla byt
podavana minimalné 1 mésic, optimalné 2-4 mésice a poté ji pomalu
snizovat po dobu 6 mésicll po dosazeni kompletni remise. V pfipadé
intolerance vysokodavkovych kortikoidd anebo piftomnosti komorbidit
(téZkd osteoporodza, zavazné psychiatrické onemocnéni, Spatné kont-
rolovany diabetes) je mozné modifikovat inicidlni lé¢bu na kombinaci
cyklosporinu v dévce 3-5 mg/kg/den a malé davky prednisonu. Lécebna
odpovéd je velmi silnym prognostickym faktorem progrese onemocnént.
Kompletni remise dosahuje 40-50 % pacientd. Naopak nejhorsi progndzu
s vysokym rizikem progrese onemocnéni maj pacienti bez ovlivnéni pro-
teinurie i pres 12-16tydenni 1écbu. Tyto kortikorezistentni formy maji byt
léceny kombinaci s cyklosporinem, popt. takrolimem, po dobu alespon
4-6 mésicl. V pripadé navozeni remise je vhodné pokracovat po dobu
dalsich 12 mésict a poté davku kalcineurinového inhibitoru (CNI) pomalu
snizovat. Pokud je tato 1é¢ba nelcinnd anebo ji pacient netoleruje, pak

Varianta Histologické znaky Klinické symptomy, progndza Progrese do ne-
zvratného selhani
ledvin

Kolabujici ® hyperplazie podocytd s kolapsem glomeruldrniho trsu | ® obvykle abruptni rozvoj nefrotického syndromu | 70 %

= kortikorezistence
® nejhorsi prognoza
Celularni ® hyperplazie podocytd = ¢asné stadium FSGS 30 %
= endokapilarni proliferace " nejcastéji u primarni FSGS
® nejméné Castd varianta
Perihilova = segmentalnf sklerotizace u vaskuldrniho pélu = obvykle subnefroticka ¢i nefroticka proteinurie 30-50 %
" nejcastéji u sekundarnf FSGS
Tip lesion (periferni) | ® segmentalini sklerotizace u proximalniho tubularniho | ® nej¢astéji u primarni FSGS 5-20 %
polu ® dobré odpovéd na kortikoidy
" nejlepsi prognéza
Nespecifikovana = segmentalnf sklerotizace ® jakdkoli forma FSGS 30-40 %
(NOS) ® absence nélezd definujicich ostatni varianty " nejcastéjsi varianta
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