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Nephrotic syndrome

Primary Secondary

Congenital Idiopathic SLE

Diabetes

MCNS FSGS MCGN IgA

80% 10%          5%               etc.

MCNS = minimal change nefros

FSGS  = focal segmental glomerulosclerosis

MCGN = mesangiocapillary (membranoproliferative)glomerulonephritis



Clinical signs contradicting MCNS

• age < 1 or >12 y 

• persistent hematuria

• red cell casts

• complement 

• hypertension

• decreased renal function

Renal biopsy!!



Histology MCNS        FSGS MCGN

Responders 93 21 7

Nonresponders 7 79 93

Response to corticosteroids

%



SSNS 93             40  no relaps

30  few relaps

30  steroid dependent

SRNS 7

MCNS

%



SDNS

Recidiv under nedtrappning

Recidiv inom 2-3 veckor efter 

utsättning

Biopsi ?



Histology MCNS        FSGS MCGN

Responders 93 21 7

Nonresponders 7 79 93

Response to corticosteroids

%



Recidiv

Nefrotisk proteinuri i 3 dagar

- utan  feber

- med feber



BEHANDLING



KORTISON



Proteinuri Biverkning



BIVERKNING

Tillväxt ??

Övervikt

Osteoporos ??

Magkatarr

HPA

Katarakt

Hypertoni 

Infektioner



1) Behandla recidiv

2) Minst 3 månader med prednisolon v.a.d. i nedtrappning 

dos

3) Hitta den lägsta effektiv dos

4) Utsättning??

5) Vid recidiv : - efter nedtrappning

öka till tidigare dos

- vid infektion

öka till varje dag 

- utan infektion 

vanlig behandling alt.  iv



•Alkylating agents:

cyclophosphamide (dose of 2 mg/kg per day for 8 to 12 
weeks (maximum cumulative dose of 168 mg/kg) 

•Calcineurin inhibitors:

cyclosporine (initial dose of 4 to 5 mg/kg per day given 
in two divided doses) (conc: 100-200)

tacrolimus (initial dose of 0.1 mg/kg per day given in 

two divided doses) (conc: 4)

•MMF (initial dose of 1200 mg/m2 per day given in two 

divided doses)



Rituximab

1) 375 mg/m2 x 1

2) Upprepa behandling vid återfall
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Late steroid resistance



SRNS

Ingen effekt efter 4 veckor



Among patients who are not in remission after 
four weeks of daily steroid therapy:

3 pulses of methylprednisolone (1000 
mg/1.73 m2) every other day 

LATE RESPONDERS



8 veckor utan respons

Biopsi

Genetisk analys



MCNC 60%

FSGS 30%

others 10%







FSGS

Focal segmental 

glomerulosclerosis













Risk för terminal njursvikt : 50 % (ej remission)

FSGS: 90 % bra njurfunktion  efter 5 år (i remission) 



Risk för terminal njursvikt : 50 % (ej remission)

MUTATIONER

FSGS: 90 % bra njurfunktion  efter 5 år (i remission)

EJ MUTATIONER 



Proteinuri Biverkning



SRNS

mutationer ej mutationer

ACE hämmare ACE hämmare

+ immunossuppression 





Behandling

Late responders

-Long term prednisolon

-iv pulsar

6-12 månader med

-Ciklosporin : 30 % ej proteinuri

- 40 % mindre proteinuri

-Takrolimus: (konc 4-6) samma effekt, mindre biverkningar

-Enalapril : 0.6 mg/kg 50% minsking av albuminuri

-Cyklophosphamide : ej bättre än kortison



Kidney International (2012) 82, 1130–1135



STEG 2 

(ej respons)

-MMF

-+Takrolimus 

-+ hög dos prednisolon (0.5 mg/kg/dag)

- respons 20-60%

-Rituzimab

-+ MMF

-+Takrolimus 

-+ låg dos prednisolon


