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MEZINARODNI SYMPOZIUM IgA NEPHROPATHY "THE 25th YEAR"

(Nancy 31.8.- 2.9, 1992)

Sympozium se konalo pod patronaci Mezindrodniho
IgA klubu a Mezindrodni nefrologické spole¢nosti na
Lékaiské fakult¥# v Nancy. Bylo slavnostnim pfipo-
menutim roku 1968, kdy prof. Jean Berger z imuno-
logické laboratofe této fakulty publikoval prvni sdéleni
o IgA nefropatii.

Na sympoziu bylo piitomno 180 i¢astnikd z Evropy,
Asie, Ameriky a Austrélie. U¢ast ze zemi vychodni Evro-
py byla mizivd (CSFR 2, Madarsko 1, Rusko 1).

V programu sympozia bylo pfedneseno 20 vyZidanych
pfednaSek. Na vyvé&snych panelech bylo vystaveno 86
praci, z nichz 27 bylo ptedneseno formou krétkych
predndskovych sdéleni.

Sympozium mélo 7 tematickych okruhd: 1. Klinické
aspekty IgA nefropatie; 2. Genetika IgA nefropatie; 3.
Zvifeci modely; 4. Bun&¢nd imunita a solubilni mediatory;
5. Mesangium; 6. IgA; 7. Létba.

Iga nefropatie je celosvétové nej¢ast&ji formou primérni
glomerulonefritidy (platf to i pro CSFR) a také ne;jcast&jsi
pfitinou vzniku vleklého nezvratného selhini ledvin, je
ve své kone&né fazi vede k poti'eb& 1é¢by umélou ledvinou.

Onemocnéni se nejvice vyskytuje u muZd ve 2. a 3.
vékové dek4dg, ale miizeme se s nim setkat v kterémkoli
vékovém obdobf, vEené pokrotiléhostati. Patnict procent
nemocnych md alergickou diatézu.

Jezndmrodinny vyskyt IgA nefropatie, kde dal3i rodinni
piisluSnici maji bud jednoznaln€ prokdzané stejné
onemocnéni ledvin, anebo asymptomatickou hematurii.
Otdzka d&diCnosti této nefropatie zlstdvé stile kontra-
verzni. Dosud nebyl v hlavnim lidském histo-
kompatibilnim antigennim systému prokédzan typicky
znak pro IgA nefropatii, i kdyZ byva Cast&ji sdruZena
sHLAB35aDRA4.

Diagnéza IgA nefropatie se opird o histologické vyZetie-
ni biopsif zfskané tkdn& ledviny. Patognomické je
imunofluorescen¢ni vySetfeni, které prokazuje pievls-
dajici difiizni depozici IgA v mesangiu ledvinovych klubi-
tek. Ndlez ve svételné mikroskopii neni jednotny.
Vykazuje velkou variaci od minimélnich glomeruldmich
zmén pies fokdlné-segmentélni aZ k difiiznim glome-
rulonefritiddm, n€kdy s rizn&€ vyjidfenou skler6zou

glomeruld, pfitomnosti regresivnich zmé&n tubuld
1 intersticia a arterioskler6zou ledvinovych.

Ig A nefropatie je autoimunnim onemocné&nim. PostiZeni
ledvin m4 jednoznatné imunokomplexovy charakter.
V roli antigeni vystupuji viry, baktérie nebo n&které
slozky potravy. Vysledkem antigenni stimulace je
abnommdlni protilitkovd odpovéd ve form& poly-
merického imunoglobulinu tfidy A.

Klinicky se nejéast&ji projevuje jako: 1) asympto-
matick, izolovan4, trvald nebo obfasni mikrohematurie;
2) na 1 rekurentni makrohematurie vznikajici v néko-
likahodinové ndvaznosti na zatatek akutniho zanétlivého
onemocnén{ (angina, zané&t nosohltanu &i sinusitida) nebo
extrémni fyzické nimahy ¢i silného prochlazeni bez vzni-
ku nésledného onemocn&ni.

Dal¥imi manifestacemi IgA nefropatie mohou byt:
3) akutni nefriticky syndrom; 4) nefroticky syndrom;
5) rychle progredujici glomerulonefritida; 6) chronické
selhéni ledvin nebo 7) izolovan4 hypertenze.

Gravidita prib&h IgA nefropatie nezhorSuje. S onemocné-
nim se miiZeme setkat i u diabetikii nez4vislych na inzulinu,
kde je bud’ vylu¢nou nefropatii, nebo je sdruZena s diabe-
tickou glomerulosklerézou. S IgA nefropatii (podobné

. jako s membran6zni glomerulonefritidou) se mdZeme
setkat i u n€kterych malignich onemocnéni u osob star$ich
50 let. Tento paraneoplasticky projev miZe zcela vymizet
po ispESné chirurgické 16¢b& zhoubného nadoru. Objevuji
se i prvni zprdvy o vyskytu IgA nefropatie u nemocnych
s AIDS.

Je zndmé znovuobjeveni se této nefropatie v trans-
plantované ledving, a to aZ v 40 a% 66 %. Vyskyt rekurence
neni ovlivnén 1é¢bou cyklosporinem a stoupé s délkou
doby sledovan{ po transplantaci. Priib&h IgA nefropatie
v transplantované ledvin& je benigni.

Pfirozeny vyvoj a kone¢ny osud nemocnych s IgA
nefropatif je velmi variabilni: 1) U ¢4sti nemocnych (30 a2
50 %) miZe dojit ke spontdnni remisi, kdy se normalizuje
motovy ndlez, ale a u poloviny miZe pietrvivat
hypertenze. Nélez v rebiopsii ledviny sice vykazuje
zlepSeni glomeruldrnich zmé&n, ale depozita IgA
v mesangiu pietrvdvaji. 2) Poletnd skupina (11-38 %)
dospiva do vleklého nezvratného selhéni ledvin. Vyskyt
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ledvinového selhéni stoupd s dobou trvéni onemocn&ni
a podle pribéhu m4 2 varianty - a) rychlou, kdy nemocny
dospivé k potfeb& dialyza&ni 16&by za n&kolik malo let,
tasto jiZ do jednoho roku od bioptického stanoveni diagné-
zy IgA nefropatie; b) pomalou - s pozvolnym, 1éta trva-
jicim poklesem glomeruldrni filtrace. 3) U zbylé &4sti
nemocnych probihd IgA nefropatie pod obrazem perzistu-
jici hematurie nebo jeji kombinace s proteinurii pfi neome-
zené funkci ledvin.

Na ziklad® klinického ndlezu a zhodnoceni histo-
logického obrazu z bioptického vzorku tk4ng ledviny lze
udélat pfedpovéd osudu jednotlivého nemocného.
Prognosticky nepfiznivymi znaky jsou: zvy$end hladina
sérového kreatininu, proteinurie pfesahujici 1 g za 24
hodin, diastolick4 hypertenze, chyb&ni rekurentni makro-
hematurie, vy38i v&€k, muZské pohlavi a rodinny vyskyt
hypertenze. Z4vaZnymi morfologickymi znaky jsou
intersticidlni fibr6za v korové vrstvé ledvin, vyrazn&jsi
projevy fokdln&-segmentdlni ¢i difizni proliferace
mesangia v glomerulech, pfitomnost extrakapilarni proli-
ferace ve form& srpkili, skler6zy glomeruld &i arte-
rioskler6zy ledvinovych cév. Dosud neni zndma kauzalni
lé¢ba IgA nefropatie. Zkousi se kortikosteroidy, cyklo-
fosfamid, antiagregantia, phenytoin, urokiniza, dapson,
cyklosporin a kromoglykat.

Nejvice zkuSenosti bylo ziskéno s 1é¢bou prednizonem.

K farmakologické 1é€b€ se pfistupuje u osob se snizenou
funkci ledvin, hypertenz{ nebo s vyznamné;3f proteinurii
(nad 1 a% 2 g za den). Ddvkovaci schémata se riizni, shoda
je v poddvani prednizonu ob den v jedné ranni dévce.
Z komplikaci byl ojedinéle pozorovén rozvoj cukrovky,
akné, nespavost a zvySeni t€lesné hmotnosti. U rychle
progredujicich forem se medikamentézni Ié¢bakombinuje
s plazmaferézou.

K ovlivnéni komplikujici hypertenze se ukizaly jako
nejvhodn&j$i ACE inhibitory, které oproti beta-bloka-
torim a antagonistim Ca navic 6¢in&ji sniZuji i protei-
nurii.

Diagnéza IgA nefropatie neni striktni indikaci pro
provedeni tonzilektomie. Doporu¢uje se u nemocnych
s vysokou hladinou sérového IgA, u rekurentnich tonzi-
litid a tonzil prostoupenych kryptami.

Price pfednesené pozvanymi Felnikky a souhmy
diskusnich vystoupeni budou obsahem sborniku v edici
"Contributions to Nephrology" (Karger).

Autor zprivy se na sympoziu prezentoval posterovym
sdélenim: Monhart, V., Petri, K., Marek, J.: IgA nephro-
pathy in adolescents and adults. A clinicopathological
study.
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