PIGN ar en prototypisk endokapilldr proliferativ glomerulonefrit + mesangiell proliferation



IF visar tidigt 1gG och C3 i s.k starry sky och girlang monster, senare ses mesangiellt
monster, da slocknar ofta IgG och C3 lyser vidare.




Postinfektds glomerulonefrit, sent skede med mesangiell IF C3!!
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Postinfektds glomerulonefrit, sent skede med mesangiell proliferation



IF fynd for postinfektios GN

Allt lyser!

lgG
IgA
IgM
C3

C4c

Clq

+++

+++

++
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Tidig ses 1gG och C3, men
med tiden ofta 6vergang till
bara C3
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Systemisk lupus erytematosus (SLE) ar en multifaktoriell sjukdom med
evidens for genetiska komponenter, milj6faktorer och omfattande storningar
i bade innate och adaptive immunitet.

SLE har sitt ursprung i defekter i bortstddandet av apoptotiska celler.

Fagocyter misslyckas med att eliminera apoptotiska kroppar, som till

stora delar utgors av karnfragment. Dessa partiklar fangas istallet upp

av antigenpresenterande celler och genom interaktion med T och B-celler
genereras slutligen de antinukleara antikroppar som driver sjukdomsutvecklingen.



De histopatologiska fynden vid lupusnefrit ar extremt variabla, vilket avspeglas
| klassifikationssystemet INS/RPS. Allt ar majligt.

Fran nastan inga forandringar till massiv crescentnefrit och membranos nefropati
Dessutom forandras monstren, spontant eller som resultat av terapi

Minimal mesangial lupus glomerulonephritis (LGMN)
Mesangial proliferative LGN
Focal LGN (<50% of the total number of glomeruli)
|1l (A) Purely active: focal proliferative LGN
Il {A/C) Active and chronic
11 (C) Chronic: focal sclerosing LGN
Diffuse segmental (IV-S) or global (IV-G) LGN (50% or more of the total number of glomeruli)
IV-S (A) or IV-G (A): diffuse segmental or global proliferative LGN
IV-S (A/C) or IV-G (A/C)
IV-S (C) or IV-G (C): diffuse segmental or global sclerosing LGN
Membranous LGN
Advanced sclerotic LGN (>90% of glomeruli globally sclerosed without residual activity): end stage LGN

8
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IF fynd for lupus nefrit

Allt lyser!

IgG +++
IgA

+++
IgM

+++

C3
+++

C4c
+++

+++

+++

Clqg +
+++

Full house pattern
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Barnvaskuliter

1. Vanligast: Henoch Schonleins purpura
2. (Kawasakis disease, PAN etc)

3. ANCA associerade vaskuliter: GPA, Churg Strauss, MPA
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Kliniska syndromet: Rapidly progressive GN (RPGN)

Patologi: Halvmanenefrit

10%

Typ l.

Anti GBM nefrit om endast njuren
+lunga, = Goodpastures syndrom
IgG ak mot CollV a3 helix (IgG) + C3
Linjar stark IF langs GBM

45%

45%

Typ Il.
Immunkomplexmedierad!

kornig glomerular IF med
komplement och ak till fr allt
mesangier, endotel.

Alla glomerulonefriter, men
vanligast vid

*  Lupusnefrit,

* Postinfektios glomerulonefrit
* IgA nefrit.

Ovriga glomeruli/glomerulus visar
grundsjukdomens morfologi

Typ il

Pauci immun glomerulonefrit
igen cirkuleran
antikroppar

Minimal el ingen IF.

Ovriga glomerulus u.a.




Pauciimmun glomerulonefrit

Pauciimmun (pauci, Latin: lite, fa) &r en allmén term for en form av vaskulit som oftast
ar associerad med s.k Anti neutrofil cytoplasmiska antikroppar (ANCA).

Bilden ar den av crescenter i njurbiopsierna och i évrigt normal morfologi i glomeruli.

IF ar nast intill helt negativ. Dock ar immunsystemet involverat inte minst det
cellulara som orsakar en massiv glomerulonefrit med multipla hal i kapillarlooparna.

Crescenter/halvmanar = extrakapillar proliferation. Orsaken ar att de parietala epitelcells
aktiveras massivt av blod och borjar dela sig.

Det uppstar en komposit av PEC + fibrin/blod + makrofager

18



: " < granular staining in the cytoplasm

o

© AR Karim

CANCA (PR3-ANCA)




< perinuclear staining

PDANCA (MPO-ANCA)

~unstained eosinophil

>

eosinophil>

© A R Karim
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Pauciimmun glomerulonefrit:
en systemisk vaskulit med
njurengagemang

- ‘.;;E
ol ,.‘;-'16:'.'(
Vv

22



23



24



End stage renal disease ESRD
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