
Nemoci glomerulŢ a tubulŢ 



Stavba glomerulu 



Nemoci glomerulŢ (glomerulopatie) 

Ý heterogenn² skupina chorob 

 

RozdŊlen²:  

a) Prim§rn² glomerulopatie 

b) Sekund§rn² glomerulopatie  

           ï jedn²m z projevŢ syst®mov®ho, c®vn²ho, metabolick®ho nebo 

                genetick®ho onemocnŊn² postihuj²c²ho i jin® org§ny 

 

ĻastĨm mechanizmem vzniku glomerulopati² 

                                                             Þ 

                                  imunopatologick® mechanizmy 



Hlavn² mechanizmy glomerul§rn²ho poġkozen² 

U neproliferativn²ch glomerulopati²: 
 

Á poġkozen² autoprotil§tkou 

Á poġkozen² zprostŚedkovan® komplementem 

 

 

U proliferativn²ch glomerulopati²: 
 

Á poġkozen² cirkuluj²c²mi z§nŊtlivĨmi buŔkami (zejm®na neutrofily a 
makrof§gy) 

Á poġkozen² lok§lnŊ aktivovanĨmi rezidentn²mi (napŚ. mezangi§ln²mi 
buŔkami) 



Imunopatologick® procesy 

Poġkozen² ledvin z§vis²: 
 

- na velikosti imunokomplexŢ 

- na rychlosti jejich depozice do tk§n² 



Klasifikace glomerulopati² 

Â Klinick§:  prim§rn²   x    sekund§rn² 

 

Â Dle ļasov®ho prŢbŊhu: akutn²   x  subakutn²  x  
chronick® 

 

Â Dle n§lezu v ren§ln² biopsii: fok§ln²  x  segment§ln² x 
dif¼zn² 

 

Â Dle bunŊļnosti:  neproliferativn²  x  proliferativn² 

 

Â Dle imunofluorescence:  



DŢsledky a klinick® projevy poruch 

glomerulŢ 

Poruchy funkce glomerulŢ ï n§sledky: 

Â Pokles glomerul§rn² filtrace event. zmenġen² filtraļn² frakce 

Â Porucha separace b²lkovin plazmy mezi intra- a extravaskul§rn²m 
prostorem glomerulu 

Â PrŢnik krevn²ch elementŢ do filtr§tu 

 

 

Klinick® projevy: 

Â glomerul§rn² proteinurie 

Â glomerul§rn² hematurie 

Â zvĨġen² azot®mie 

Â hypervol®mie a ed®my, pŚ²p. hypertenze 



Poruchy propustnosti glomerul§rn² 

membr§ny 

Â Glomerul§rn² membr§na je vysoce 
permeabiln² pro vodu (100x vyġġ²) 

Â PrŢchodnost membr§ny v z§vislosti na 
velikosti molekuly urļuj² zejm®na 
kolagenn² struktury v baz§ln² membr§nŊ 

     (lamina densa ï kolagen typu IV) 

Â Elektrostatick§ repulsn² bari®ra 

     (negat. nabit® glykoproteiny s kys. sialovou ï 
glykokalyx, glukozaminoglykany a 
hyaluronov§ kys.) 

Â Mezi vĨbŊģky podocytŢ je ġtŊrbina 
pŚemostŊn§ membr§nou ï nefrin  

       - vrozen® poruchy (NS finsk®ho typu...) 

       - z²skan® poruchy  (DM) 



Proteinurie 

     -    patologickĨ symptom oznaļuj²c² pŚ²tomnost proteinŢ v moļi (nad fyziologick® 
mnoģstv²) 

 

Funkļn² proteinurie  
               - pŚ²ļina nen² v poruġe funkce glomerul§rn² membr§ny (ortostatick§,    

                pochodov§,  pŚi horeļce,   po vŊtġ² fyzick® n§mazeé), ale ve zmŊnŊnĨch 

                hemodynamickĨch pomŊrech v glomerulech (¬ hydrostat. tlak v  kapil§r§ch) 

              - charakter neselektivn² proteinurie 
 

Proteinurie glomerul§rn² 
 -        selektivn²: prov§z² poġkozen² glomerul§rn² membr§ny, pŚi kterĨch zŢst§v§ 

intaktn² lamina densa ï dojde ke ztr§tŊ glykokalyxu z povrchu endoteli² a 
podocytŢ ï napŚ. v dŢsledku z§nŊtu (zadrģeny vŊtġ² proteiny neģ albumin) 

 

- neselektivn²: dŢsledkem vŊtġ²ho strukturn²ho poġkozen² vļetnŊ lamina densa  

           a hlavnŊ podocytŢ a membr§ny mezi jejich vĨbŊģky (v moļi Ăpostalbuminov§ 
frakce proteinŢ) 



Â Patologick® proteiny ï mohou proch§zet do glomerul§rn²ho filtr§tu  

                                            (ab-dimery globinu, myoglobin, lehk® Ig ŚetŊzce k ļi l -  

                                                  tzv. Bence Jonesova b²lkovina) 

 

 

Tubul§rn² proteinurie  

  ï n§lez proteinŢ v moļi pŚi intaktn² funkci glomerulŢ a jejich membr§ny, ale pŚi 
poġkozen² tubulŢ 

   - sn²ģen§ zpŊtn§ resorpce malĨch plazmatickĨch b²lkovin (nejvyġġ² zastoupen² b2-
mikroglobulinu v moļi) 

 

 

Proteinurii je tŚeba posuzovat i z kvantitativn²ho hlediska.  

   -  citlivost bŊģnĨch dg. metod je nastavena tak, aby odhalila klinicky z§vaģnou 

        proteinurii, pŚi kter® se do moļi dost§v§ v²ce neģ 0.5 g proteinŢ.  



Hematurie 

- znaļ² zvĨġenou pŚ²tomnost erytrocytŢ v moļi.  
 

PŚ²ļiny: 
 

Â  krv§cen² z vĨvodnĨch cest moļovĨch 

       - v moļi je velk® mnoģstv² Ery pŚi mal® nebo neprokazateln® proteinurii 

          - barva jasnŊ ļerven§ 

 

Â  prŢnik Ery pŚes glomerul§rn² membr§nu 

        - prov§zen mŊŚitelnou proteinuri² rŢzn®ho stupnŊ  

           - kouŚov® zbarven² v prŢhledu a rudŊ hnŊd§ barva (Cola ļi ļaj) v 

             dopadaj²c²m svŊtle (v dŢsledku dlouhodob®ho vystaven² Hb kysel®mu 

             pH moļe) 

          - deformity Ery  
 

                          mikroskopick§   x   makroskopick§ 



VĨskyt v§lcŢ v moļov®m sedimentu 

Â Jde o Ăodlitkyñ urļitĨch ļ§st² ledvinovĨch tubulŢ, pŚ²p. s pŚichycenĨmi zbytky 

bunŊk (ery, leu, epiteli²) 

Â Matrix v§lcŢ je tvoŚena TammovĨm-HorsfallovĨm proteinem secernovanĨm 

do glomerul§rn²ho filtr§tu tubul§rn²mi buŔkami 

Â Z§kladem je precipitace zahuġtŊn®ho T-H proteinu s albuminem v prostŚed² 

kysel®ho pH moļe 

Â ZvĨġen² jeho vĨskytu v moļ. sedimentu (AddisonŢv sediment, norm. do 105 

za 24 hod) ukazuje zvĨġenĨ prŢnik albuminu glomerul. membr§nou (a tedy 

poġkozen² glomerulŢ) 

       - vĨskyt ery v§lcŢ svŊdļ² pro hematurii glomerul§rn²ho pŢvodu 

          - epitelov® a leukocytov® v§lce ï poġkozen² tubulŢ a pŚ²tomnost z§nŊtu v 

                                                                  intersticiu  

          - tukov® v§lce ï u nemocnĨch s nefritickĨm syndromem a lipiduri² 



Typick® syndromy 

ü  NEFRITICKħ 

 

ü NEFROTICKħ 

 

ü Chronick§ 

glomerulonefritis 



Patogeneze nefritickĨch nemoc² 







Akutn² glomerulonefritida (poststreptokokov§ GN) 

Á Po infekļn²m onemocnŊn² kŢģe nebo 

faryngu (Ănefritogenn²ñ kmeny streptokokŢ 

s Ăpatogenn²miñ Ag ï napŚ. endostreptosin) 

                              Þ 

   Pt proti strepto reaguj² kŚ²ģovŊ s vimentinem 

              za tvorby imunokomplexŢ 

 

Á nefritis se rozv²j² po latentn² periodŊ (2-3 tĨ)  

Á klinickĨ obraz: nefritick®ho syndromu 

 

Á histologicky: endokapil§rn² proliferace 

mezangi§ln²ch i endotelovĨch  bunŊk se 

subepitelovĨmi (Ăhumpsñ) i 

subendotelovĨmi depozity C3, event. IgG 

 

Akutn² dif¼znŊ proliferativn² GN 





Postinfekļn² nonstreptokokov§ glomerulonefritida 

Á Akutn² glomerulonefritis se mŢģe vyskytnout i pŚi jinĨch infekc²ch:  

 

                          - stafylokoky                      - herpes virus 

                          - pneumokoky                    - EBV 

                          - Klebsiella pneumonie     - virus hepatitidy apod. 

 

 

Á GN pŚi infekļn² endokarditidŊ 

 

Á GN pŚi viscer§ln²m abscesu (nejļastŊji plicn²m) 

 

HistologickĨ i klinickĨ obraz ï se podob§ obrazu pŚi poststreptokokov® GN 



Rychle progreduj²c² glomerulonefritidy (RPGN) 

Á Heterogenn² skupina nemoc², je charakterizov§na postiģen²m vŊtġiny 
glomerulŢ (> 50-70% ) srpky s klinicky rychlou progres² do SL 

 

Á Vznik srpkŢ:  

              

              pŚi poġkozen² glomerul§rn² kapil§rn² stŊny, kter® umoģŔuje prŢnik 

              proteinŢ (fibrinogenu) a bunŊk (monocytŢ) do Bowmanova prostoru 

                                                            Þ 

              stimulace proliferace pariet§ln²ch epiteli§ln²ch bunŊk 

                                                            Þ  

depozita fibrinu utlaļuj² kapil§ry  

(® GFR a z§nik glomerulu)    



TŚi typy RPGN 

Á GN s tvorbou protil§tek (IgG, IgA) proti baz§ln² 
membr§nŊ (anti-GBM) 

       - line§rn² depozita Ig 

       (+ alveolokapil§rn² s²Š)          GoodpastuerŢv sy  

 

Á GN s granul§rn²mi depozity Ig a komplementu 

     - vznik srpkŢ znamen§ komplikaci prim§rnŊ 
endokapil§rnŊ proliferativn² GN (u IgA nefropatie, 
SLE, akutn² GN apod.) 

 

Á GN imunofluorescenļnŊ negativn² 

      - ANCA (Pt proti cytoplazmŊ neutrofiln²ch leukocytŢ) 

       klinicky ï s obrazem syst®mov®ho onemocnŊn²  

                              (Wegenerova granulomat·za) 

                      -  izolovan®ho postiģen² ledvin 

                           (ren§lnŊ limitovan§  vaskulitis) 

 

Srpkov§ GN 



GoodpasterŢv syndrom 

Á Charakterizovan® pŚ²tomnost² Pt proti baz§ln² membr§nŊ glomerulŢ  

      (a alveolokapil§rn² membr§nŊ) 

 

Á Etiologie: kombinace exogenn²ch faktorŢ (kouŚen², infekce, toxick® l§tky)  

                                 a geneticky vn²mav®ho ter®nu (HLA B7, DR2) 

Á Patogeneze:  GBM je tvoŚena kolagenem IV s nav§zanĨmi proteiny 

                                (lamininem, entaktinem, tenascinem) a proteoglykany 
 

                                                GoodpasterŢv antigen  

                              (lokalizov§n do C-termin§ln²  nekolagenn²  

                  globul§rn² dom®ny  (NC1) molekuly a3 ŚetŊzce kolagenu IV 

                                                                Þ 

                                     tvorba Pt (IgG1 schopn® v§zat komplement) 

                                                                 Þ 

                                                     poġkozen² BM 

 

Á KlinickĨ obraz: GN + hemoptĨza + tŊģk§ an®mie (hypochromn² mikrocyt§rn²) 



Pomalu progreduj²c² glomerulonefritidy 

Á Skupina GN, kter® se oznaļuj² jako membranoproliferativn² GN 

 

Á 2 typy:  

         u 1. typu jsou: - ® hladiny cirkuluj²c²ho komplementu 

                                  -  pŚ²tomny subendoteli§ln² a mezangi§ln² depozita 

             

               klinicky: proteinurie  nebo obraz nefrotick®ho syndromu 

   

 

         u 2. typu nal®z§me: - aktivace komplementu je zpŢsoben§ nefritickĨm 

                                              faktorem C3   

                                           - pŚ²tomna intramembr§nov§ depozita 

 

                klinicky: proteinurie nebo obraz nefritick®ho syndromu (jako u  

                                RPGN) 



Glomerulopatie s minim§ln²mi zmŊnami 

(lipoidn² nefr·za) 

Á Zejm®na u dŊt² 

Á Patogeneze nejasn§ ï souvislost s virovĨmi 

infekcemi, imunizac², atopi², aplikac² 

nŊkterĨch l®kŢ (antiflogistika)  

Á VĨskyt spojenĨ s nŊkterĨmi antigeny HLA 

(DRw7, B8, B12 é) 
 

Á Podstatou: ztr§ta negat. n§boje  

                        (¬ permeabilita pro b²lkoviny) 

 

Á Histologick® zmŊny: minim§ln²  

     (m²rn§ proliferace mesangia, edemat·zn² podocyty, 

splynut² (Ăztr§tañ) pedicel)   

 

Á L®ļba: kortikoidy  

 



Fok§ln² (segment§ln²) glomeruloskler·za 

Á v§ģnŊjġ² stupeŔ pŚedchoz² formy 

 

 - loģiskov§: < 50% glomerulŢ je poġkozeno 

 - dif¼zn²: > 50% glomerulŢ je poġkozeno 

 - segment§ln²: poġkozena jen ļ§st kapil§ry glomerulu 

 

Glomeruloskler·za - obliterace lumen kapil§r 

 

Je dŢsledkem ï prim§rn²ho poġkozen² podocytŢ, v urļitĨch  

                           segmentech (ļ§stech) glomerulŢ je zvĨġen§  

                           celularita 



Membran·zn² glomerulopatie 

Â Dif¼zn² ztluġtŊn² glomerul§rn² kapil§rn² stŊny, 
zpŢsoben® depozic² IK mezi podocyty a baz§ln² 
membr§nu 

 

Â Siln§ vazba na HLA (B8, DR3) a geny 
alternativn² cesty aktivace komplementu (Bf) 

 

Â Ļasto sekund§rn² etiologie: 

       - l®ky (zlato, penicilaminé) 

       - tumory (zejm. stŚeva) 

       - infekce (hepatitis B)  

 

Â KlinickĨ obraz: nefrotickĨ syndrom s 
mikroskopickou hematuri² a nŊkdy hypertenz² 

 

Â L®ļba: dle etiologie 



Stadia membran·zn² GN 



Idiopatick§ membran·zn² glomerulopatie 



Membranoproliferativn² (mezangiokapil§rn²) 

glomerulopatie 

- je charakterizov§na klinicky nefrotickĨm syndromem 

- Histologicky: zmnoģen² mesangia a jeho perifern² expanze do stŊny glom. 

                             kapil§r s redukc² jejich prŢsvitu 

      2 typy: klasickĨ ï proliferace a zmnoģen² mezangi§ln² matrix s ġ²Śen²m do stŊny 

                                         kapil§ry mezi endotelie a baz§ln² membr§nu   

                  nemoc denzn²ch depozit ï nerovnomŊrn® hromadŊn² amorfn²ho  

                                         materi§lu v lamina denza baz§ln² membr§ny 

 

- etiopatogeneze:     - vazba na pŚedchoz² infekci (bakteri§ln² endokarditis, 

                                       abdomin§ln² absces, lepraé) 

                                     - genetick® faktory (HLA B8, DR3é)  

 

- klinicky:  nefrotick§ proteinurie s mikro hematuri², hypertenz², an®mi² a 

                     hypokomplement®mi² (®C3) 

 

 -  Progn·za: nepŚ²zniv§ 



IgA nefropatie (Bergerova choroba) 

Â Mezangioproliferativn² GN s depozity IgA, pŚ²p. C3 

 

Â PŚ²ļina:  

        - nen² zn§m§, manifestace v§zan® na infekci (HCD)- latence 

          2-3 dny 

        - asociace s HLA (DQ, DP) 

                   

                      ?? Snad abnorm§ln² glykosylace IgA 

 

          T-ly produkuj² ¬ mnoģstv² IL-2 (+ ¬ IR-2R) a jsou tedy 

                                      trvale stimulov§ny 

                                                   Þ 

                     ¬ nadprodukce polymern²ho IgA B-ly 

  

Â Projevy: asymptomatick§ hematurie aģ nefrotickĨ syndrom 

 



Chronick§ glomerulonefritis 

Á SpoleļnĨ koneļnĨ stav Śady glomerul§rn²ch 
nemoc² (Ăend stage kidneyñ) 

 

Á Charakterizov§na promŊnlivĨm rozsahem 
sklerotizace a proliferace 

  

Patogeneze:          ztr§ta nefronŢ 

                                            Þ 

                                  hyperperf¼ze 

                                            Þ 

                                  hyperfiltrace  

                                             Þ 

                                  skler·za glomerulŢ 

 

Stabiln² nebo pokraļuje do selh§n² ledvin 



Glomerulopatie ve spojen² se syst®movĨmi 

nemocemi 

Á Nefritida se objevuje u 50-70% nemocnĨch se SLE  

     (abnormality pŚi biopsii vģdy) 

 

Á KlinickĨ obraz: - asi u ı klinick® pŚ²znaky v dobŊ diagn·zy 

                                - variabiln², modifikov§n z§kladn² terapi² 

                                 

Á Histologick® zmŊny:  

      WHO klasifikace ï norm§ln² glomeruly (typ I) 

                                          - mezangi§ln² GN (typ II) 

                                          - fok§lnŊ proliferativn² GN (typ III) 

                                          - dif¼zn² proliferativn² GF (typ IV) 

                                          - membran·zn² GN (typ V)      

                                          - glomerul§n² skler·za (typ VI) 

 

Syst®movĨ lupus erythematodes 



Syst®mov® vaskulitidy 

Á heterogenn² skupina chorob 

charakterizovan§ nekrotizuj²c²m z§nŊtem 

c®v, kterĨ vede k poruġe prokrven² oblasti 

z§sobovan® pŚ²sluġnĨmi c®vami 

 

Á Etiologie: prim§rn²   x  sekund§rn² 

 

Á Patogeneze: - poġkozen² IK 

                           - ANCA (pauciimunn² typ) 

                           - poġkozen² buŔkami (IV. typ) 

 

Á Ledviny bĨvaj² postiģen® v z§vislosti na 

velikosti c®v, kter® jsou vaskulitidou 

postiģeny ï postiģen² je znaļnŊ variabiln² 

 



Henochova-Schºnleinova purpura 

- syst®mov§ vaskulitida postihuj²c² c®vy stŚedn²ho kalibru 

 

 

Á zejm®na u dŊt² a mladġ²ch osob 

  

Á ļasto po infekci HCD, l®c²ch 

 

Á klinickĨ obraz:  -  non-trombocytopenick§ purpura  (pŚ²ļinou je 

                                     leukocytoklastick§ derm§ln² vaskulitida) 

                                  - postiģen² kloubŢ, ser·zn²ch blan, GIT a glomerulŢ 

                                                                                                         Þ 

                                                         zmŊny takŚka identick® s IgA nefropati² 

   

 



Polyarteritis nodosa 

- je onemocnŊn²m stŚedn²ch a malĨch arteri² s postiģen²m vġech tŚ² vrstev stŊny 

c®v vedouc²ch ke vzniku mnohoļetnĨch aneuryzmat, trombŢ a infarzac² 

 

Á Etiopatogeneza: obvykle ???  

                                 - ¼loha imunokomplexŢ, hypersenzitivn² reakce, virov® infekce 

 

Á KlinickĨ obraz: variabiln² ï celkov® pŚ²znaky + postiģen² vnitŚn²ch org§nŢ 

                                                   (kŢģe, klouby, ledviny, GIT, srdceé) 

Á Histologicky: postiģeny tepny predilekļnŊ v m²stŊ vŊtven² 

                                                       Þ 

                        fibrinoidn² pŚestavba + infiltrace polymormonukle§ry a eozinofily 

                                        tromb·zy, aneuryzmata 

                         Ý hojen² vede k uz§vŊrŢm c®v 

 

                  Glomerulonefritida  ï obvykle segmentov§ a proliferaļn² 



Pauci-imunitn² nekrotizuj²c² GN 

Mikroskopick§ polyarteritida 

-  postihuje c®vy ledvin, event. Plic 

-  obraz fok§ln² segment§ln² nekrotizuj²c² GN s tvorbou srpkŢ 

 

Wegenerova granulomat·za 

Nekrotizuj²c² z§nŊt HCD (sinusitis) ļi DCD (ORL oblasti) 

                                                  + 

glomerulonefritida  a  syst®mov§ vaskulitida postihuj²c² kterĨkoliv org§n 

             Þ 

   ANCA ï respiraļn² vzplanut² fagocytuj²c²ch bunŊk 

                            uvolnŊn² kysl²kovĨch radik§lŢ 

                                         degranulace 

                  poġkozen² endoteli§ln²ch bunŊk (fok§ln² proliferativn² GNs tvorbou srpkŢ) 



Diabetick§ nefropatie 

= diabetick§ interkapil§rn² glomeruloskler·za (sy KimmelstielŢv-WilsonŢv) 

 

Etiopatogeneze: hyperglyk®mie ovlivŔuje prostŚednictv²m glykace strukturu BM i  

                                                                                                              mezangi§ln² matrix 

                                                           

                                                ¬ prŢtoku plazmy se ¬ tlakem 

                                                            (hyperfiltraci)  

 

                                                     ¬ proliferace bunŊk 

                                              ztluġtŊn² GMB s expanz² mezangia 

                                                         

                                                        glomeruloskler·za 

 

KlinickĨ obraz:  stadium latentn² (ļasn®) ï klinicky asymptomatick® 

                            stadium incipientn² DM nefropatie 

                            stadium manifestn² DM nefropatie 

                            stadium chronick® ren§ln² insuficince  



Schematick® zn§zornŊn² prŢbŊhu diabetick® 

nefropatie 



Amyloid·za 

Â Ledviny patŚ² k org§nŢm nejļastŊji postiģenĨm obŊma hlavn²mi typy 
amyloid·zy (tj. AL i AA amyloid·zou) 

 

AL  amyloid·za ï komplikac² monoklon§ln²ch gamapati² (myelomu, 

(prim§rn²)             makroglobulin®mie, nŊkterĨch lymfomŢ) 

 

 

AA amyloid·za ï komplikace chronickĨch z§nŊtlivĨch onemocnŊn² (RA, 

(sekund§rn²)         BechtŊrevovy choroby, TBC, Crohnovy nemoci apod.) 

 

 

KlinickĨ obraz: nefrotickĨ syndrom, postupnŊ se vyv²j² selh§n² ledvin 



Heredit§rn² nefropatie 

AlportŢv syndrom 

- Heredit§rn² nefritida s hluchotou (X v§zan§) 

- Patogeneze: defekt synt®zy kolagenu (a-ŚetŊzcŢ) 

                                             ® 

                            GMB velmi tenk§ nebo mnohovrstevn§ 

 

                   GN fok§ln² (dif¼zn²) proliferacese segment§ln² skler·zou 

 Ý hematurie, proteinurie aģ z§vaģn® ren§ln² selh§n² (muģi) 

 

Kongenit§ln² nefrotickĨ syndrom 

- AR dŊdiļnost 

- Patogeneze:  defekt synt®zy sloģek baz§ln²ch membr§n  

                                  -  mas²vn² a neselektivn² proteinurie 

Ý NefrotickĨ syndrom of prvn²ch tĨdnŢ ģivota              selh§n² ledvin 



Poruchy funkce tubulŢ 

ObecnĨmi projevy poruġen® funkce tubulŢ jsou: 

 

Â glykosurie pŚi norm§ln² koncentraci gluk·zy v krvi 

Â aminoacidurie 

Â polyurie 

Â nadmŊrn® ztr§ty Na+ (tzv. sŢl ztr§cej²c² nefropatie) 

Â poruchy ve vyluļov§n² iontŢ H+ a a NH3+ (tubul§rn² 
acid·za) 

Â hypokal®mie nebo hyperkal®mie 

Â sn²ģen² koncentraļn² schopnosti ledvin 

Â pŚ²tomnost zvĨġen®ho poļtu v§lcŢ v moļov®m sedimentu 

Â tubul§rn² proteinurie (b2-mikroglobulin, lyzozymé) 

 



RozdŊlen² poruch ledvinnĨch tubulŢ 

Â Vrozen® poruchy 

     

tubul§rn² metabolick® defekty    polycystick® onem. Ledvin 
 

 

Â Z²skan® poruchy   

    - poġkozen² funkce pŚi obstrukci v odtoku moļe 

     - ischemick® poġkozen² ledvinnĨch tubulŢ 

     - toxick® poġkozen² tubulŢ 

     - poġkozen² tubulŢ z§nŊtem 

     - poġkozen² ledvinn®ho intersticia pŚi chron. Hyperkalc®mii 

        a hypokal®mii 

      - nefropatie zpŢsoben§ analgetiky 



Vrozen® tubul§rn² metabolick® defekty 

Â Fanconiho syndrom ï dŢsledkem defektu Na+/K+-ATPasy 

 

    - postiģeny transportn² funkce proxim§ln²ho tubulu: 

     *  ren§ln² glykosurie (pŚi norm§ln² glyk®mii) 

      * tubul§rn² proteinurie (pŚedevġ²m b2-mikroglobulin)  

      * aminoacidurie 

      * hyperfosfaturie a hnypofasfatemie 

      * hyperurikosurie  

      * proxim§ln² ren§ln² tubul§rn² acid·za (® resorpce hydrogenkarbon§tŢ) 

      * frakļn² exkrece Na+ > 1%     

  - sekund§rn² porucha kost² (rachitis, osteomalacie, poruchy rŢstu kost²) 

  - tendence k hypovol®mii (projevy ortostatick® hypotenze) 

                                Þ 

                        sekund§rn² hyperaldosteronismus ­ hypokal®mie (sval. slabost)                        



Ren§ln² tubul§rn² acid·zy (RTA) 

Â RTA jsou nemoci, kdy ledviny nejsou schopny vyluļovat do moļi 

kyseliny, coģ vede k metabolick® acid·ze.  

 

Â Syst®mov§  acid·za s norm§ln²m aniontovĨm gapem 

(hyperchloremick§),  zpŢsoben§ neschopnost² ren§ln²ch tubulŢ 

udrģovat acidobazickou rovnov§hu, s norm§ln² GFR. 

 

Â Rozezn§v§me typy 1-4 



AniontovĨ gap 

ü Na+ (140) + K+(5) = Cl- (105)+HCO3
-(25) + Gap (15) 

 

ü Gap se zvyġuje u metabolick® acid·zy, pokud doch§z² k pŚesunŢm iontŢ v 
extracelul§rn² tekutinŊ. Klinicky zaj²mavĨ, kdyģ se zvyġuje nad 30 

 

ü Tk§Ŕov§ hypoxie: lakt§t 

ü Diabetick§ ketoacid·za: 3-hydroxybutyr§t 

ü Ren§ln² selh§n²: sulf§ty, fosf§ty 

 





Ren§ln² tubul§rn² acid·zy (RTA) 

Â Syst®mov§  acid·za s norm§ln²m aniontovĨm gapem 

(hyperchloremick§),  zpŢsoben§ neschopnost² ren§ln²ch tubulŢ 

udrģovat acidobazickou rovnov§hu, s norm§ln² GFR. 

 

Â Rozezn§v§me typy 1-4 

 

Â PŚ²ļiny:  

           - vrozen® (genetick® predispozice) 

           - z²skan® (sekund§rn²):  

                 *  imunologick®  

                         *    l®ky indukovan® 

                         *    struktur§ln² poġkozen² tubul§rn²ch bunŊk  

 



Proxim§ln² RTA (typ II) 

 

    - defektn² je Na+/H+ kotransport®r v prox. tubulu  (® prox. sekrece H+) 

                                    Ý omezena resorpce bikarbon§tŢ 

 

     - vŊtġinou jen sn²ģen§ hladina plazm. bikarbon§tŢ (norm. kysel§ moļ) 

                                     Ý v krvi acid®mie 

                                     Ý umoģn² reabsorbovat v²ce Cl- ­ hyperchlor®mie   

     - zvĨġenĨ pŚ²sun bikarbon§tŢ (z§pornŊ nabit®) do dist§ln²ho tubulu sn²ģ² lumin§ln² 
potenci§l ï usnadn² exkreci K+  

                            hyperchloremick§ hypokalemick§ metabolick§ acid·za     

 

    - v kombinaci s Fanconiho syndromem nebo izolovanŊ 

    - zablokovat resorpci bikarbon§tŢ mŢģeme i pod§n²m diuretik blokuj²c²ch 
karboanhydr§zu 







   - dŢsledkem defektu H+/K+-ATPasy v dist§ln²m tubulu a kortik§ln²m 

         sbŊrac²m kan§lku 

           - je postiģena acidifikace moļi (v dŢsledku postiģen² sekrece H+ iontŢ do dist§ln²ho 

               nefronu) ï moļ se mŢģe okyselit jen na pH = 5,5-6 

            - sn²ģ² se t®ģ reabsorpce bikarbon§tŢ (norm. se vstŚeb§v§ v dist. tubulu cca 10%)  

            - za do moļe ztracen® bikarbon§ty do krve pŚejdou chloridy 

            - sn²ģ²-li se sekrece H+ iontŢ do tubulŢ, zvĨġ² se t²m exkrece K+ iontŢ 

 

        Ý hyperchloremick§ hypokalemick§ metbolick§ acid·za 

 

      - dalġ² 2 dŢsledky dist§ln² RTA: 

         - osteomalacie a hyperkalciurie ï mobilizace sol² Ca2+ a Mg2+ ze skeletu k 

                                                                  pufrov§n² kyselĨch aniontŢ 

         - nefrokalcin·za a nefrolithi§za ï acid·zou podm²nŊn® utlumen² glykolyt. 

                                                                 enzymŢ (napŚ. fosfofruktokin§zy) vede k 

                                                                 potlaļen² ren§ln² tvorby a vyluļov§n² 

                                                                 citr§tu (pro vazbu Ca 2+) ­ Ca2+-fosf§tov® 

                                                                 krystaly  

Dist§ln² RTA (typ I) 





RTA ï typ 4 

Â ĂHyporeninemickĨ hypoaldosteronismusñ.  

             - postiģena resorpce Na+, exkrece K+ a sekrece H+ 

            (aldosteron stimuluje sekreci H+ jednak stimulac² H+ - ATP§zov®ho pŚenaġeļe a jednak 

              nepŚ²mo zvĨġen²m resorpce sod²ku v hlavn²ch buŔk§ch) 

                    Ý hypochloremick§ acid·za s hyperkal®mi² 

 

Â - u pacientŢ s  lehkou chronickou ren§ln² insuficienc² na podkladŊ tubulo-interstici§ln² 
nemoci ledvin (napŚ. refluxn² nefropatie) nebo diabetu.  

 

Â PlazmatickĨ renin a aldosteron jsou n²zk®.  

 

Â IdentickĨ syndrom mŢģe bĨt zpŢsoben chronickĨm pod§v§n²m NSAIDs, kter® sniģuj² 
sekreci reninu a aldosteronu.  

 

Â pH moļi n²zk®  


