nefrotiskt syndrom

Fynd och symtomkonstellation.

A"

Massiv proteinuri 6verstigande leverns synteskapacitet. 3,5 g/dygn. ?
o

Hypoalbuminemi.
Generellt 6dem.
4 Hyperlipidemi kompensatoriskt + sekundar lipiduri

Hematuri ar inte en integral del av ett rent NS. Proteinuri talar for flera sma defekter
1 den glomerulira filtrationsbarriaren t.sk.fr hematuri som antyder firre men storre defekter
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Relationen mellan morfologiska och kliniska manifestationer av glomerular skadz

MINIMAL CHANGE GLOMERULOPATI Nefrotiskt syndrom
MEMBRANOS GLOMERULOPATI VN
FOKAL SEGMENTELL GLOMERULOSKLEROS
MESANGIEPROLIFERATIV GLOMERULOPATI

MEMBRANOPROLIFERATIV GLOMERULONEFRIT

PROLIFERATIV GLOMERULONEFRIT ‘

CRESCENTISK GLOMERULONEFRIT
Nefritiskt syndrom



Also sprach Zarathustra om proteinuri

och nefrotiskt syndrom (NS):

(makro)Proteinuri > 1 g / dygn pekar alltid pad
glomeruliir sjukdom

Alla sjukdomar med (makro)proteinuri innebdr
att podocyterna dr involverade i sjukdomen

Proteinuri av nefrotiska dimensioner
(3.5 g/ dygn) signalerar oftast att podocyterna
dr primdr maltavla for sjukdomsprocessen !

Nefossjukdomar = podocytopatier

ZOROASTRE,
3. I rapporce la lumidee ot la lof

PRODUITS LIEBIG: faciltesd ke travall culisaire.

Mo el diat aa g e NavnliaatTaa aran

18



Barnpatienter som debuterar med nefrotiskt syndrom = (Podocytopatier)

De mest troliga diagnoserna for primar njursjukdom och NS hos barn ar:
Minimal change disease / glomerulopati, nil disease
Fokal segmentell glomeruloskleros (FSGS)

Membranoproliferativ glomerulonefrit inkl C3-glomerulonefrit

19



Minimal change nefropati (MCN) ir vad den heter

Klinik: Vanlig diagnos hos barn med nefros (70-80 %), men aven hos vuxna (< 25 %).
NS och selektiv proteinuri.

Behandlas ex juvantibus med cortison, remission, recidiv ?
Primir eller sekundir till diverse likemedel eller malignitet.

Majoriteten ar idiopatiska. En roll finns f6r stord T-cellsfunktion och immundysfunktion
vilket stodes av att majoriteten svarar bra pa steroider och en association med
lymfoida maligniteter atopi och allergi.

Viktigt ar cirkulerande permeabilitetsfaktorer isolerade ur plasma och att en
fin modell f6r MCN ar puromycin aminonucleoside ett selektivt podocyttoxin
som ger MCD 1 forsoksdjur.

./"‘"s‘.

? ROVED

PODOCYTOPATI * T E})J
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Minimal change nefropati (MCN) ir vad den heter

Elektronmikroskopi visar fusion av fotprocesserna.

OBS! Fusion av fotprocesser ses vid alla njursjukdomar med hoéggradig
proteinuri. Saledes ir MCN en histologisk uteslutningsdiagnos.

21
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IF

Visar ingenting (endast bakgrundsinfargning)
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EM

Schematisk skiss over specifik lesion
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EM

bredda sammansmaltningar av podocyternas sekundarutskott

Visar ut
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EM

Visar utbredda sammansmaltningar av podocyternas sekundarutskott

Diagnos: Minimal change disease
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Barnpatienter som debuterar med nefrotiskt syndrom (Podocytopatier)

De mest troliga diagnoserna dr:

Fokal segmentell glomeruloskleros
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Fokal Segmentell Glomeruloskleros (FSGS)

Ett histologiskt monster snarare an en sjukdom. Oklar etiologt. Kanske MCD:s
elaka kusin.

Primara former finns, men sekundir FSGS ar synnerligen vanlig.
Debut med proteinuri och oftast nefrotiskt syndrom hos barn och vuxna

Nyckeln ar segmentell drrbildning av det glomerulira nystanet av olika
orsaker, samtliga involverande skador pa podocyterna. Tartbitar av skleroserade
kapillirer med hyalina inlagringar.

Behandlas som MCN med cortison men ofta terapirefraktir och fir en
langsam obeveklig progress, svarbehandlad.

PODOCYTOPATI ? P ity

{APPROVED |
o
&
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FSGS ar den histologiska bilden av
glomerulus svar pa podocytir skada.

b Glomerular adhesions C Scleroticlesion d Advanced sclerosis
First pattern Second pattern

e Cellular lesion
Third pattern

Podocyte
PEC

PEC with
PEC matrix

Immune cell

FOID

Kuppe et al Kidney International 2015





