
Rychle progreduj²c² glomerulonefritidy (RPGN)  

    Definice 

 Jde o heterogenn² skupinu chorob, kter® maj² 

charakteristickĨ histologickĨ obraz a nejsou-li vļas 

rozpozn§ny a adekv§tnŊ l®ļeny obvykle rychle                  

(tĨdny aģ mŊs²ce) progreduj² do termin§ln²ho selh§n² 

ledvin 

    Incidence 

 2-5% bioptovanĨch nemocnĨch 

 PŚi podezŚen² na RPGN je biopsie ledvin indikov§na 

okamģitŊ 



KlinickĨ obraz RPGN 

Â  ¼nava, slabost, subfebrilie, bolesti v bedrech, makroskopick§ 

 hematurie 

Â  oligoanurie, otoky, kaġel, duġnost 

Â  postiģen² horn²ch dĨchac²ch cest: epistaxe, chronick§ rĨma, 

 recidivuj²c² sinusit²dy 

Â  postiģen² doln²ch dĨchac²ch cest: bolesti na hrudi, 

 hemoptĨza, na rtg noduly, infiltr§ty, motĨlovit§ zast²nŊn², 

 granulomy 

Â  postiģen² GIT: prŢjmy, bolesti bŚicha, krv§cen² do GIT 

Â  oļn² postiģen²: konjunktivitis, episkleritis, neuropatie optiku 

Â  srdeļn² postiģen²: perikarditida, dilataļn² kardiomyopatie, 

 arytmie 

Â  postiģen² perifern²ch nervŢ: par®zy, kŚeļe, bolesti DKK 

Â artralgie, myalgie, purpura 



Klasifikace syst®movĨch vaskulitid  

(Chapel Hill, 1993) 

ÂVelk® c®vy 
     Tempor§ln² arteritis 

     Takayasuova arteritis 

ÂC®vy stŚedn²ho kalibru 
      Polyarteritis nodosa 

     Kawasakiho syndrom 

ÂC®vy mal®ho kalibru 
      Wegenerova granulomatosa* 

     Mikroskopick§ polyangiitis* 

     ChurgŢv-Straussov® syndrom* 

     Henochova-Schoenleinova purpura 

     Kryoglobulinemick§ vaskulitis 

     Koģn² leukocytoklastick§ angiitis  

 

 

   *Lze prok§zat pŚ²tomnost ANCA protil§tek 



Laboratorn² a pomocn§ vyġetŚen² 

Â  urea, kreatinin, GF, mineralogram, Astrup, ostatn² 

 biochem. vyġetŚen², KO (anemie, leukocyt·za), vyġġ² FW, 

 vyġġ² CRP, hematurie, proteinurie, 

 hypergamaglobulin®mie, protil§tky proti BM, ANCA       

 (c-ANCA ï proti protein§ze 3, p-ANCA ï proti 

 myeloperoxid§ze) 

 

Â  sonografie ledvin, rtg S+P, EKG, echokardiografie, EMG, 

 gastroskopie, ORL a oļn² vyġetŚen² 



c-ANCA (proti protein§ze 3) 



p-ANCA (proti myeloperoxid§ze) 



Pozitivita ANCA u AAV 

Vaskulitida c-ANCA  

(%) 

p-ANCA 

(%) 

Negativn² 

     (%) 

Wegenerova 

granulomat·za  

 70 25 5 

Mikroskopick§ 

polyangiitida 

40 50 10 

Syndrom Churga              

a Straussov® 

10 60 30 

Pauciimunitn² 

glomerulonefritida 

20 70 10 



MorfologickĨ obraz RPGN  

Â Ledviny jsou obvykle zvŊtġen® 

Â  V²ce neģ 70% glomerulŢ je postiģeno extrakapil§rn² proliferac² 

 s tvorbou srpkŢ (zprvu epiteli§ln², pozdŊji vazivov®). Na jejich tvorbŊ 

 se pod²l² proliferace epiteli§ln²ch bunŊk, monocyty  (makrof§gy) a 

 aktivace koagulace s tvorbou fibrinu. Velmi rychle  doch§z² k tvorbŊ 

 kolagenu (okluzivn² srpky, obsolescence glomerulŢ) 

Â  Proliferace, nekr·zy a jizven² glomerul§rn²ho trsu (obraz fok§lnŊ 

 segment§ln² nekr·zy) 

Â  Interstici§ln² infiltr§t (neutrofily, T lymfocyty, monocyty) 

Â  Interstici§ln² fibr·za a atrofie tubulŢ 
 

 

Klasifikace 

  Z§kladn² dŊlen² RPGN je zaloģeno na imunofluorescenļn²m 

 vyġetŚen² ledviny a na s®rologick®m vyġetŚen² 



Rychle progreduj²c² glomerulonefritis 


