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Elifordulds

A leggyakoribb primer glomerulonephritis (GN) vildgszerte, gyakorisdga fiigg
azonban az adott hely vesebiopszias szokésaitol és a szilir6vizsgélatok elterj edtségétol.

Diagndzis

Csak vesebiopszia alapjan lehetséges. Jellemzé=dominaléan IgA (pIgA,) lerakéddsa
a mesangiumban és kevéssé gyakran a kapilldris kacsokban, gyakran IgG-vel és C3-al,

ritkdn IgM-mel egyiitt.

Primer IgA NP (nephropathia): izolélt, ismeretlen eredeti.
Secunder 1gA NP: (IgA nephropathidval tirsulé betegségek).

Infekciok

hepatitis B virus infekcié
cytomegalovirus infekcié
Epstein-Barr virus infekcié

HIV infekcié

yersinia enterocolica infekci6
campylobacter jejuni infekcié
haemophilus parainfluenzae infekci6

Systemds betegségek

SLE

Henoch-Schénlein syndroma
Sjogren syndroma

Wegener granulomatosis
Rheumds betegségek
ankylotisalo spondylitis
rheumatoid arthritis
psoriasisos arthritis

Mdjbetegségek
cirrhosis hepatitis

Gastrointerstinalis betegségek
coeliakia
Crohn betegség

Haematolégiai betegségek
kevert cryoglobulinaemia
cyclikus neutropaenia
idiopathids thrombocytopaenia

Dermatoldgiai betegségek
dermatitis herpetiformis
erythema nodosum

Ophthalmoldgiai betegségek
uveitis

scleritis

episcleritis

keratoconjunctivitis sicca

Tumorok

vese carcinoma

mycosis fungoides
bronchus carcinoma
cutan T sejtes lymphoma

Egyéb
silicosis
sarcoidosis
diabetes mellitus
oy-antitrypsin hidny
herediter angiooedema
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Klinikai kép a vesebiopszia idején:

rekurrdlé makroszképos haematuria (<40 € korban) 40-50 %
asymptomds proteinuria és/vagy haematuria 30-50 %
akut veseelégtelenség makroszk6pos haematuridval (félholdakkal vagy anélkiil) 5%

nephrosis syndroma 5%

chronikus veseelégtelenség 5-20 %

A makroszképos haematuria jellegzetesen nydlkahdrtya infekciék mellett, azokkal
kozel egyiddben Iép fel.

Pathogenesis:
a mesangidlis IgAl szerkezete kéros
rendellenes O — glycosylatio van az IgA, kapocs régidjdban (a galactose és sialsav

tartalom )

A kéros szerkezetii Igd, mesangidlis lerakdddsa eldfordulhat:
a) immuncomplexek form4j dban és b) aggregdtumok formdj dban is.

Az IgA NP természetes lefolydsa

20 éwel a kezdet (vesebiopszia) utdn
20-30% végstadiumii veseelégtelenség
40-50% lassan csokkend vesefunkcio
30-35% a vesefunkcié megtartott

Rossz progndzisra utald jelek

Klinikailag

férfi Szovettanilag

se creat>150 pmol/l mér a diagnézisndl kiterjedt glomerulosclerosis
nincsenek macrohaematurids epizédok félholdak>50%-ban

PU>1 g/die interstitidlis fibrosis
hypertonia

Terdpia lehetdségei: specifikus, nem-specifikus

Specifikus terdpids lehetdségek: csak a secunder IgA NP-ban, az etioldgia illetve a
tarsulé betegségek alapjdn lehetséges. fgy példdul: coelicdhoz tarsulé esetekben
glutenmentes étrend, alkoholos madjcirrhosishoz tdrsulé esetekben az alapbetegség
kezelése.

Nem specifikus kezelés IgA NP-ban (részben terdpids vizsgdlatok evidencia szintje
alapjdn ajdnlottak): Szoros vérnyomds kontroll, proteinuria csokkentése, immunolégiai
események befolydsoldsa, fehérjében és séban megszoritott diéta, cardiovascularis
események korai prevencidj a

A terdpids javaslat fokozatai
A fokozat Az evidencia szintje |
B fokozat Az evidencia szintje I
C fokozat Az evidencia szintje II1
D fokozat Az evidencia szintje [V, V, VI

152



Vérnyomds és PU csikkentése

Optimdlis vérnyomdsérték <130/85 Hgmm, kissé médosul az érték a vesefunkci6 és
a proteinuria foka alapjan. (Részleteket 14sd: Hypertonia és Nephrolégia 2001, 5 [S 1]
14. old.)

Terdpia

ACEI: hypertonidt controlldlja, progressziét csokkenti, proteinuriat csokkenti (A
ésB fokozat)

Angiotensin II. receptor-1 blockolé: hypertonidt controlldlja, proteinuridt csokkenti.

ACEI + Angiotensin Il. receptor-1 blockolé: a proteinuriat cstkkentd effektus
tovabb javul.

ACEl vagy/plusz angiotensin II. receptor-1 blockolé kezelés iavaslata ma:
hypertonia, normotonia proteinuridval, ha >0,5-1 g/die (hypertonia nélkiil is).

Immunolégiai torténések (és PU) terdpidja

Corticosteroidok: Korai alkalmazédsuk csokkenti a progressziét (A fokozat), a silyos
proteinuridt csokkenti (C fokozat)

Halolaj: Csokkenti a progressziét (B fokozat), csokkenti a glomeruldris és
interstitidlis gyulladdst, proteinuridra nem hat (csak ACEI egyiittes addsa esetén).

Corticosteroid és cyclophosphamid: Csak silyos klinikai és sz eti kép esetén
javitja a prognézist (B fokozat).

Tonsillectomia: Csokkenti a haematuridt, nem befolydsolj a a progresszi6t, rekur-
rdlé tonsillitisek esetén aj dnlhaté (C fokozat).

Alacsohy antigén tartalmii diéra: Csokkenti a proteinuriat és a szbvettani gyulladdst
(D fokozat), a fehérjeszegény diéta progresszi6 csokkentd hatdsa egyelére nem bizonyi-
tott jo evidencia-szintii vizsgdlatokkal, de a gyakorlatban hasznaljuk.

Konkrét ajanldsok a klinikai és szovettani képek alapjdn
Normotensio, normdl vesefunkcid, enyhe szévettani elvdltozdsok: rendszeres kontroll.

Normotensio, normdl vesefunkcid, enyhe proteinuria (20,5-1 /die): ACEL
Rekurrdlé tonsillitisek makroszképos haematurids epizédokkal: rendszeres kontroll,
tonsillectomia (?)

Nephrosis syndromds IgA nephropathids betegekben javasolt kezelés

vesebiopszids lelet
minimal change mesangialis chronikus elvéltozasok
sejtszaporulat (glomeruléris sclerosis
/ \ interstitidlis fibrosis)
normalis csdkkent csokkent
steroid  vesefunkcid vesefunkcié vesefunkcid
ACEI ACEI ACEI
steroid halolaj (7) halolaj (7
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Terdpia macrohaematuridhoz tdrsulé vagy macrohaematuria nélkiili gyors
progressziora utalo lefolyds esetén
vesebiopszias lelet

/\

félholdas * focalis necrotisalo acut tubuld ™ ace s

elvaltozédsok a glomerulusokban l

vagy steroid supportiv terapia

vagy steroid + (megfelel6 hydralas, sz.sz.

cyclophosphamid dializis kezelés stb.)
Osszefoglalds

IgA NP-ban kéros IgA,; keletkezik. Keletkezése, mesangidlis lerakddasa egyeldre
befolyédsolhatatlan a primer formdban.

Kuleskérdés a korai diagndzis. Ennek érdekében hdaziorvosok bevondsdval javasolt:
vizelet szlirvizsgalatok végzése, kisziirt pozitiv vizeletleletli betegek nephrolégiara
kiildése, macrohaematurids betegek nephrolégidra (!) kiildése, mérsékelt foki haema-
turia és proteinuria esetén max. 1 éves kdvetés utdn a kéros vizeletlelet fennmaradésa
dysmorph, vvt-k iiritése esetén vesebiopszia javasolt.

A progresszio nagyfokban csékkenthetd: jelentds proteinurianal steroiddal, mérsé-
kelt proteinuridndl, hypertonidndl ACEI kezeléssel, siilyos szovettani kép esetén
steroid+cyclophosphamiddal. Minden beteg rendszeres ellendrzést igényel.

Optimdlis elldtdshoz: Héziorvosok, gyermekgy6gydszok, belgyogydszok, nephrolégu-
sok dsszefogdsa sziikséges.
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