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BOJIECTU HA BbBPELUWUTE
MMOMEPYJIONATUNA
MOMEPYNNIOHE®PPUTI



CbabpxaHue

BbBPEYHA HEOOCTATbYHOCT-
Ocmpa u XpoHu4yHa 6 b6peyHa
Hedocmamb4YHOCM.

NMOMEPYHNHUA CUMHOPOMW
HedpoTtnyeH n HecdbpurteH
CUHAPOM



BbBPEYHA HEOOCTATBYHOCT (OBH)

Ocmpama 6b6peyHa He[OCTAaTBLYHOCT NpeacTaBnsiBa
OCTPO crnagaHe Ha rnomepynHarta coumnTpauua, Bogella Ao
NoBULLEHMNEe Ha CepyMHaTa ypea U KpeaTUHUH.
HabnropaBa ce npu

- pyY yBpeXaaHe Ha pa3nn4HM YyacTtn Ha ObOpeka-
rmoMepynu,tyoynu, nutepcTmuuym (octpa TyoynHa
HeKpo3a U OCTbLp ariepruvyeH nHTepctTuuuaneH Hecppur -

- NpyU yBpexaaHe Ha KpbBOHOCHU cbAoBe (HAKou chbopmu
Ha BaCKyJuT).

- MOXe Aa ce AbJDKN Ha eKCTpapeHasriHu yBpeXXaaHus:
OOCTPYKLUUA HA NUKOYHUTE NbTULLA, KOMMNIMKAUMA Ha
XUNMOTEH3UBEH LUOK.

XpoHu4yHa 6BL6peyHa HedocmambyHocm — XbH
MaHudectunpa c ypemusa, 6 opedyHa ocreoguctpodcpus,
ypeMuyeH nepukapauT, NyieBpuUT, aHeMusl, NOBbPXHOCTEH
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NMOMEPYJIHUA CUHOPOMU

HedpoTtnyeH cuHgpom Xapakrtepusupa ce C:

1. Texxka npomeuHypusi noBe4ye ot 3,5 rp.b/ 24 h, kosaTo BOAU OO
2. XunonpomeuHemusi (XnnoandoymmHemMus);

3. MNepudepeH oToK.

4. Xunepnunudemusi.

Han-yectu npnymHu 3a HecppoTUYEH CUHAPOM — Bb3PaCTHMU:

- MeMbpaHo3Ha HechponaTusa — 30%;

- romMepyrionatMm cb4yeTaHu CbC CUCTeMHU 3abonaBaHua — 20-30 % -
avnaodeTt, ammnonaosa, CACTEMEH Jlynyc eputemartoaec u ap.

- bonecTt Ha enuTtesniHUTe KNeTkn-20%.

- bokarniHa cermeHTHa rnomepynockneposa — 10-20%

- MeMmbOpaHonponudgepaTnBeH rnomepyrnoHecdpput — 5% /cbyeTaBa ce
cbLo ¢ HedbpuTeH cuHapom/

- APYrM NbpPBUYHU FrioMepynonaTtum

y geua:

- bonecTt Ha enutenHute KNeTkn- 70%:;

- bokanHa cermMeHTHa rnomepynockrepo3sa -10%

- MeMbpaHo3Ha HedponaTusa — 5-10%

- rromMepyrionatMm cb4eTaHu CbC CUCTEMHU 3abonaBaHusa — 5-10%

- ApYyrM NbpBUYHU rnomepynonatnm — 5%




HedputeH cuHOpPOM —

XemaTtypusa /ImakpocKoncka n MMKpockoncka/

Onurypus

[NloBuwIeHUE Ha cepyMHaTa ypea U CepyMHUA KpeaTUHUH.
XunepTtoHus

[MpoTenHypua Ino-manko unu = Ha 3,5 rp. 3a 24 vyacal/
OTOK

HedpnTHMAT CUHOPOM HaM-4eCTO Ce CbhYeTaBa C
Bb3NanuTesniHy rnomMmepyriHu 3abonsaBaHus —
rnmomepyrnoHecgppuTu

HAakon rnomepynHu 3abonsaBaHuA KaTto
MembpaHonponudgepaTMBHUA rnomepynoHedpput morar
Aa ce npencrtaBAT ¢ HehpoTUYEeH Unu HedppuTeH
CUHOPOM.

BbonecTtra Ha MMHMMaNHUTe NPOMEHU MOXe Aa ce
npeAacTtaBu KaTo cmecuua ot He(hpoTUYeH U HedppUTeH
CUHOPOM.




HopmaneH rmomepyn npu CBETNIMHHA MUKPOCKOMUS.
KanunapHute 6pMMKn ca TbHKU 1 OeNUKaTHM.
EHOOTENHUTE U Me3aHrnanHu KNeTkn ca HopMariHu rno
bpon. 3aobukanawmnTe Tyoynm ca HopMariHu.




HopmarneH rnomepyn ouseTeH ¢ PAS.

KanunapHute 6puMkn ca gobpe ovdepTaHu.




CKknua Ha HopmaneH

rnomepyn.MapkupaHa

€ Bpb3KaTa Ha
KanunapHUTe 6pUMKU
n mesaHrnyma. Mpwu
HOpMariH1 ycnoBus
aHNOHHO
HaToBapeHuTe
Gapuepu npegnassart
NpPoTenHoBUTe
MONEKYJIN, KaTo
anbymuHa ga
npemMuHaBar npes3
eHaoTena.
HopmanHus
Me3aHrmMyMm cbAabpxa
okono2p04
Me3aHrmasriHu KreTKu,

KOUTO UMmat JpyHKUUA

noao6Ha Ha
mMakpodparuTe.

Basement Membrane

Red Blood Cell
Endothelium

Foot

Processes Podocytes

N

Mesangial Matrix

Mesangiﬁiii
Cells



MopaposiocudHa Kknacugukayusi Ha

a2/iomepysiHume 3aborssieaHus
l.HeBbL3nanutenHu rmomepynonaTtum
A. EnumenHu knemku
1. Bonect Ha MMHUMaANHUTE N3MEHEeHUs
B. EnumenHu knemku u 6a3sasiHu MmembpaHu
1. doKanHa cermeHTHa rnomMepynockrneposa
al nvanonaTnyHa;
06/ XxepouH-acouunpaHa;
c/ HIV acouununpaHa
2. MembpaHo3Ha HecbponaTus
al vanonaTnyHa;
6/ BTOpUYHA Ha €eHAOreHHN aHTUTeHU - TYMOPHM,
nynyc Heppur.
c/ BTOpUYHa Ha €K30reHH aHTUreHu /xenatur B,
HAKOM rnekapcTBal.




C. baszasiHu membpaHu
1. AnabeTHa rrnomepyriockreposa.
2. AMunonagHa HedponaTus
3. bonecT Ha nekuTte otnaraHus /IgA/
4. MembpaHo3Ha HecbponaTus
al HacneacTtBeH Hedput /cuHapom Ha Alport/
6/ pobpokayecTBeHa hamunHa xematypua /6onecTt Ha
TbHKUTE 6aszanHun memopaHu/



ll. Bb3nanutenHu rmomMepyrnHu nesvu /rnomepynoHedputu/
A. [Jupy3eH ariomepyrioHe¢hpum
1. OcTbp NnocTUHEKLUO3EeH rnomMmepynoHedhpuT
2. MembpaHo-nponudcgepatnBeH rnomepyrnoHechpuT
3. llynyceH HedpuT /audyseH nponudepatuseH, WHO- IV/
4. (momepynoHedpuT npu bakTepmnaneH eHOoKapAauT.
b. ®okaneH arnomepyrioHeghpum
1. IgA HedoponaTus
2. Jlynyc HeppuT /hbokaneH nponucgpepatnseH WHO- I
3. Henoch-Schonlein purpura.
4. CuCTEMHM BACKynuTu
5. baktepuaneH eHagoKapauT
C. lNonynyHHu 2arniomepysioHegpumu.
1. W anonatunyeH.
2. [Mpyn cnctemeH BacKynurt
3. AHTUrNomepynHo-6asanHoMemMbpaHHa aHTUTesNIHa dornectT.
4. Texxka maHudectaums Ha andyseH unum pokaneH
rnomepynoHedgpur.




. HEBB3MNAJIUTENHU TNMOMEPYIOINATUA

1. Bonect Ha mnHumanHute npomeHu. Minimal change Nephrotic
Syndrome (Epithelial Cell Disease, Lipoid Nephrosis)

ToBa e rnoMepyrnHo yBpexaaHe, Xapakrepusanpaiwio ce KNMMHUYHO C
He(ppoOTUYEH CUHAPOM U MOP(OSIOrMYHO CHLC CBMBaAHe Ha KpadeTaTa
Ha enUTEeSTHUTE KINEeTKMW.

NoBeye oT 3abonenuTte ca geua — momyeTta noa 6 roa.Bb3pacT. Mpwu
Bb3pacTtHu — 20% OT crniyyauTe ca ¢ He(ppoOTUYEH CUHAPOM.

[MlaToreHe3a — npegnonara ce, Ye pa3fIMMHU areHTU BKI. BUPYCU U
MeanKkamMmeHTu yBpexaart T-cynpecopHaTta byHkumns. CekpeTupar ce
NMMA@POKNHN, CNOCOOHU Aa YBPEAST eJfieKTpocTaTuyHaTta bapumepHa
cbyHKUMA HA Oa3anHUTEe MeMOpaHu.

Makpockoricku — noYTn ABOMHO yrorieMeHu 0bLopeuun, oTnycHaTu €
rnagkKka noBbLPXHOCT U LUMPOKA Orieaa Kopa, npoLuapeHa ¢ HeXHMU,
XBbNTU NeTbHUA.




Xucmosio2u4Ho: NeKo yrorniemsiBaHe Ha nogouutute /6asodpunHu/ u
Me3aHrmanHuTe K-ku /eo3amHocpunHn/, neka mesaHrmariHa xunepnnasus.
HamunpaHeTo Ha 1-2 CKnepoTUYHU rnomepyrna e npm3Hak Ha
nporpecupaHe Ha 3abonsaBaHeTo. B npokcumanHuTe KaHanyeTa ce
OTKpMBaT 6enTbLUM U MACTHU KankKu.

MexaHn3MbT Ha OTnaraHe e criegHua: 3arybarta Ha NpoTenHn Boau A0
KOMMEeHCaTOPHO NnokKkayBaHe Ha NMIMNONPOTENHHATa ceKpeuuns OoT YepHUs
Apo6 — xunepnunemus. 3arybarta Ha NMNONPOTEeMHM Npe3 rromepyna
BOAM 00 HaTpynBaHeTO UM B NPOKCUMANHUTE U3BUTU KaHan4yeTa.

EnekmpoHHO-MuUKpockorcku. 3aryboa / nopaam petpakuma/ Ha KpadveTtaTa
Ha nogounTuTe. LXK ce Ha pa3cTuraHe Ha NneguKynuTe no
Oa3anHute membpaHun, BepOATHO 3apaamn OTOK Ha KnetkuTte. lNpouecsbT e
obpatum. lNoHsikora IgM n C3 B me3aHrnyma /moxe ga e MHAUKauUua 3a
cdokanHa cermeHTHa rrnomepynockriepo3sal.



FIGURE 16-8

Epithelial cell disease. This condition is characterized pre-
dominantly by epithelial cell changes, particularly the ef-
facement of the foot processes. All other glomerular struc-
tures appear intact.




BonecT Ha MUHUMaNHUTE NPOMEHU XapaKkTepuaupalla ce ¢
n3rna)gaHe Ha NOAOLUUTHUTE KpadeTa. B kanunspHaTta 6puMKka B
[lonHaTa NonoBKHa Ha enekTpoHorpamaTa Cbabprka ABa eNeKTPOHHO
NbTHU epuTpoumnTa. Buxkaa ce HopmanHo dpeHecTpupaH eHaoTen 1
HopMarnHu 6asanHu membpaHu. Kpadetata Ha enuTenHUTE KNeTku
nsrnexnaT usarnageHu u cnaTu.




KnuHuyHa kapmuHa

CenekTuBHa NPOTEMHYpPUSA — 3a CMEeTKa Ha andymMmuHa.
[NlocTura ce nbsHa peMuUcus Ha npoTtenHypusaTa Ao 8
ceaMUUM OT HA4YarioTo Ha KOPTUKOCTepougHa Tepanusi.
Cnep npeycrtaHoBfiBaHe Ha TepanuAaTa okono 50% ot
NnauueHTUTe UMaT MHTEPMUTEHTHU peunanBu npes
cnegBawuTte 10 roguHun.

HAama TeHOeHUUA 3a NnporpecupaHe A0 XPOHUYHA
0bOpeyYHa HeO4OCTaTb4HOCT.



OrunwHa /dpokanHa/ cermeHTHa rrnoMepyriockneposa.

3abonsiBaHe, NpU KOETO HSKOU 2/1I0MepyJsiu nokazeam ceaMeHmMHu
rnosiema Ha CckKsiepo3a U xuaJs/luHo3a e KanuJssipHume 6pumku, 0oKkamo
dpyau u3sanexdam HopmasiHu [10% oT HedppOTUUYHNA C-M NpU geuaTta
n 10-20% npm Bb3pacTHU ce AbIKU Ha (hoKariHa cermMmeHTHa
rnomepynocknepo3sal.

lTamoeeHe3a. [No-ronsimara 4acTt e C HesiCHa eTUOJIorusl.
Pa3zpaHu4yaeaHemo om 6osiecmma Ha MUHUMaJIHUMe U3MeHeHUs
cmaea 4pe3s:

1. Cnab oTroBOp Ha KOPTUKOCTEpOUAU

2. Cnaba n3bupaTtenHoOCT Ha NpoTeuHypusitTa

3. Hannuyune Ha pokanHU ckKknepos3upalim nesumm B paHHUTE nepuoau
Ha bornectTa

4. HebnaronpuATHO KIMTMHUYHO NMpPOTUYaHe.



EnneKmpoOHHO-MUKPOCKOICKU:

Oundy3Ho 3anuyaBaHe Ha KpaveTaTa Ha enuTesiHUTe KIeTKu,
3apgebensaBaHe U 3aTBapsiHe Ha 6a3arnHUTe MeMOpaHu,
KanunsipeH Konaric B CKNepoTUYHUTE rMOoMepPYyJIiu.

[Npu no-HanpeaHanu ne3nn akymyrimpaHe Ha rpaHyrnapeH
€JIeKTPOHHO-MJTbTEH MaTepuarn B Lesfiusa 3acerHaTt CerMeHrT.

KnuHuyHa kapmuHa. lNpu noBe4yeTo NauyueHTU HaA4anoTo € KOBapHO C
NPOTEeUHYpUA N HeppoOTUYEH CUHAOPOM.

MHoro ot naumeHTUTE ca C apTepuanHa XMnepToHMss 1 MUKPOCKOMNCKa
XemMaTypus.

NMpu manka yacT oT nauMeHTUTe 3adbonABaHeTo ce pa3BuBa crnepn
NMPOSIOHrupaHa NPOTEeUHYpPUs, KOSATO e pa3siIudyHo YyyBcTBUTesIHa Ha KC.
KC psako nmat 0oobp ecekT npu Bb3pacTHU, a y Aeula e passfiuyeH.

B HAKOM cny4yau nporpecusita 40 TepMUHaNHa 6 LopeyHa
HeAoOCTaTb4YHOCT ce HabnogaBsa 3a NO-Manko oT 3 roauHM.
BbOpeyHaTa TpaHCcnNaHTauusa e ycrnewHa npu MHOro oT Te3u
nauuveHTn, HO 3abonsaBaHeToO peunanBupa nNpum 2 OT NaumneHTuTe.
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FIGURE 16-11

Focal segmental glomerulosclerosis. This disorder typi-
cally displays epithelial cell change and thickening of the
basement membrane. The epithelial cells show effacement
of the foot processes and distention of the cytoplasm. The
basement membrane is thickened and folded. The glo-
meruli located deep within the cortex are the earliest to
demonstrate these pathognomonic changes, at a time
when the other glomeruli may show only the minimal
change described in Figure 16-8.




dokanHa cermeHTHa rmomepynockneposa.3paseHa
KornareHHa ckrnepoasa ,npecuyalla cpegarta Ha To3u
rmomMmepyin.




TpUXPOMHO OLBETABAHE Ha rMoMepynuTe nNpu naumeHTn ¢
dokanHa cermeHTHa rnomMepynockrieposa-konareHa e
OLBEeTEeH B CUHbO.
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MemOGpaHo3Ha HecbponaTus

3abonsiBaHe, KOETO OOMKHOBEHO Ce cb4eTaBa C HedppoTUYEH
CUHAPOM U ce xapakTtepusunpa ¢ andys3Ho 3agedensiBaHe Ha
rnomepynHute 6asanHu memopaHu /Han-4yecrtarta npuUYMHa 3a
HeppOTUYEH CUHAPOM NPU Bb3PACTHU/.

lTamoezeHe3a. OTnaraHe Ha:
1. AMyHHM KOMIMNMEKCU OT LUPKynaumaTa;
2. ObpasyBaHe in situ Ha UMYHHU KOMMEKCW.

NoBeyeTo cnyyan ca nguonaTtuyHm - 85%.

B 15 -25% membpaHo3HaTa HedhponaTmna e nposiea Ha Apyro
3abonaBaHe — xenatut B, nyec, Mmanapus, CTpenToKoKoBU UHdeKUnu,
Heonnasmu Ha 6enute ApodoBe, CTOMALLHO-YPEBHUA TPAKT, 0 bOpeuwn,
rspaa, numdomun.

B 10% GonHuTe ca cbC CUCTEMEH NyNnyC, peBMaTOUAEH apTpuT.

Npu nanonaTnyHata MmembpaHo3Ha HedpponaTns Bb3HMKBAHETO Ha
UMYHHU eno3UTU MOXe Aa ce peanusupa in situ ypes aHTuTena
cpeLly NOBLPXHOCTHUTE aHTUreHn Ha NoAoUNTHUTE KpadeTa /no
aHanoruma Ha ekcnepumeHtanHma Hedput Ha Hayman/.



lMamonozusi. CBeTNMHHO-MUKPOCKOMNCKU rMoMepynunTe ca Neko
yronemMmeHu, HopmouenysrapHHu.

MbpBY cTagMn — NPOTEUHYPUA-NTIUNCBAT XUCTOSTOTMYHN NPOMEHM,
¢omHHO 3BLpHUCTA prnopecueHumusa Ha IgG n C3 no ypuHapHaTta
NMOBBLPXHOCT; YNTPACTPYKTYPHO -HapeAeHn Kato bpoeHuua
eJIeKTPOHHO-MITLTHU AENO3NTU MeXAY KpadveTaTa Ha nogaouuTuTe.
BTopu cTagmn - nosiBa Ha WMn4yeTa oT JJaMUHUH, U3XOXAaLlU OT
namuviHa nponpwus. Mexay Tax ca BNfeTeHNn UMYHHUTE OAEeNO3UTMU.
CBeTNMHHO-MaKpPOCKONCKU 6a3arnHata meMmbpaHa e OrHULWHO
3agebeneHa.

Tpetn ctagum - npoabKaBa oTnaraHeTo Ha 6a3anHo-meMOpaHHO
nonob6eH marepuan, KOUTO OOrpbLLLA UMYHHUTE KOMMJIEKCU KaTo B
Xanku Ha Bepura. bazanHata memOpaHa e 3agebeneHa, Kanunapure
Ca pUruaHn N CTeCHEeHUM.

YeTBBLPTU CTAaAUU — NOpaan nocteneHHa pe3opouna Ha UMyHHUTE
KOMMMEKCU, KOUTO Ca pa3HOPOAHN NO pa3Mepu U MITbLTHOCT,
Oa3anHaTta meMOpaHa e KaTo nposiAeHa KaTo OT MOsuMW.
UmyHodnyopecueHTHO — IgG n C3 B rmomMmepynHu KanunsapHu OpUMKM.
Me3aHreanHuAT Aeno3nT He € TUNMUYEH 3a NAUONATUYHUA BapUaHT Ha
MeMOpaHo3HaTa HechponaTus, HO € YeCT NP MeMOpPaHO3HUTE Ne3un
Ha SLE.
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FIGURE 16-18

Membranous nephropathy. Membranous nephropathy is related to the extracapillary depo-
sition of immune complexes and the accompanying changes in the basement membrane.
Stage 1 exhibits marked, diffuse subepithelial deposits in both the peripheral capillaries
and the stalk. The outer contour of the basement membrane remains smooth and foot proc-
ess effacement is focal. Stage 11 disease has a spike and dome pattern. The domes are the
deposits that gradually extend into the basement membrane. Reactive spikes of newly
formed basement membrane tent up the epithelial cells, the foot processes of which are
extensively effaced. In Stage I11 disease newly formed basement membrane has sequestered
intramembranous deposits. Variations in density of trapped deposits relate to light areas
where the deposit has disappeared, leaving the spongy-appearing and thickened basement
membrane. With Stage IV disease there is further loss of deposits and even greater widen-
ing of the now diffusely spongy basement membrane.




KanunnapHute 6pumkn npmn Ml ca 3agebeneHn u npoMmnHUpaT, HO HSMa
yBesnmyeHa KneTb4HOCT.
MI" e Han-4yecTaTa npmynHa 3a HedpPOTUYEH CUHAOPOM MPU BL3PACTHM.




CpebbpHa UMNperHauusi-aCHoO ce BUXXaaT LunyeTtaTa no

6asanHata membaHa OKono KaI'II/IJ'IFIpHI/ITe BpUMKN.
' - 3 % |







ENeKTpOHHO-MUKPOCKOMCKN ce BMXKOAaT €NeKTPOHHO-
NIbTHU UMYHHWN OEN03UTN, PA3MNOSIOXKEHN BbLTPE B
3agebeneHara basanHa membpaHa.

“‘llnnyeTtaTa”, KOUTO ce BMXAAT Npu cpebbpHa
nMmnperHauus, npeacrtaBaT 6aszanHomemMbpaHHUA MaTPUKC,
NHTEPBEHUPALL, MeXay Aeno3nTuTe.
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KnuHu4yHu nposisu. B egHaTa cTpaHa Ha cnekTbpa ca
CMOHTaHHUTE peMUCUU, a Ha ApPYrua Kpau nporpecuBHa
O0bLOpeyHa HepgocTaTb4HOCT 3a 10-15 r. Mo cpenaTa Ha
Te3n KPpanHOCTU MHOro NauyueHTn nMaTt nepcuctmpaLia
NPOTEUHYPUA C HOpManHa 0 bOpeyvHa (pyHKUUA 3a MHOIO
roaAuHMN.

NMMporHo3aTta e no-goopa npu geua. YcnexbT HA
KOpTUKOCTEepouagHaTta Tepanus npu rie4eHUeTo e
NPOTUBOPEYMB.

HebnaronpunatHn nporHocTn4yHu 6enesun ca BMCOKaTa
NPOTEUHYPUA U BUCOKUTE CEPYMHU KpeaTUHUHOBU HUBaA
Nno BpemMme Ha AMarHo3ara.



NIunabeTHa rnomepynockKknepo3sa —
oonect Ha Kimmelstiel-Wilson.

AnTtepauusaTa npun guabeTHaTa rpomMepyriocKreposa ce nposiBiBa c
AnadeTHa MUKpPOaHrnonaTmusa, KOSIToO ce cpella Nnpu MHOro CUCTEMHMU
Marsikv apTepumn, aptepuonun u kanunapu. Kakto npn cucteMmHure
CbAoOBe, IMoMepynHaTa CKrepo3a ce NpuYnHaABa OT NporpecrMBHa
akymynauusi Ha 6azanHomMmemMOpaHeH maTtepuarl, npouec KOUTo BoAU
00 yrorieMsiBaHe Ha rnomMmepynure.

lMaToreHe3arta Ha Nne3uuTe 3aBMCU OT TEXKECTTa U NPOABLINKUTESTHOCTTA
Ha XunepriamKkeMumsTa.

Ponsata Ha abHOpMHaTa eHAOKPMHHA NaHKpeaTniHa pyHKUMA B
nporpecusaTa Ha AMabeTHaTa rMOMepynocKriepo3a e NoKasaTesniHa oT
npoy4YyBaHeTO Ha AnabeTuum, nonyvyasBawin egHOBpPeMeHHO 6bLOpeyHa
WU NaHKpeaTn4yHa TpaHCnMaHTauums.

[MporpecusaTa Ha rmomMmepyrioHecpnUTUTE € 3HAYUTESTHO No- 6aBHA Npu
naumMeHTU NOAJIOXKEHU Ha ABeTe TPaHCNsaHTauum CrnpsamMo Te3n camo C
ObOpeyYHa TpaHcnNaHTauus.



FIGURE 16-15

Diabetic glomerulosclerosis. The glomerular tuft is en-
larged and displays a thickened basement membrane that
retains a normal texture and density with smooth inner
and outer contours. Focal effacement of the epithelial cell
foot processes is common. An accumulation of basement
membrane-line stroma in the mesangium parallels the dif-
fuse widening of the basement membrane.




Han-paHHuTe ne3unu npun guabeTHaTa rnoMepynockrieposa
ca 3agebensiBaHe Ha rmomMmepynHaTta 6a3anHa membpaHa,
KOATO MOXe Aa ce YyCTaHOBU 2 roA. crieq Hadarioto Ha
WHCYNMH3aBUcnmusa auader.

ToBa ce nocneaBa ot ANPy3HO paswiupsiBaHe Ha
Me3aHruanHata obnact ¢ HatpynBaHe Ha PAS+ maTpuKc.
[nomepynbT Ce yroriemsiBa U U3rnexana Kato
xunepuenynapeH.



HoaynapHa rinomMmepyriockriepo3a. EQMHUYHN NN MHOXECTBEHM
HoAynu B rmomMepynute. ToBa ca Kpbrnu, XoMoreHHu, eo3MHOMUIHU
Macu B LeHTponobynapHuTte nosneta. C BpemeTo BL3nuUTe ctaBaTt
auenynapHv U camMo NoHsikora B nepudepusaTa ce BUXxXaaT
Me3aHruanHu agpa. Cpe6bLpHOTO oLBeTABaHe pa3KkpuBa
KOHLEHTPUYHU HacnosiBaHwUsI.

Oudhy3HaTa rmomMepyriockriepo3a moxe ga ce cpeluHe
CaMOCTOAITENTHO UMK Aa 6bAe cmeceHa ¢ HoaynapeH Tun. B
npunexalwure KbM rnomMepyria apTepmonu ce pasBmMBaTt MHCYAaTUBHN
NPOMEeHU U XnanmHo3a eaqHOBPEeMEeHHO Ha acdhepeHTHUTe n edbepeHTHU
apTepuonu.

UHcydamueHu npomMmeHU: KpbIrnn Hoaynu mexay 6aymaHoBara
Kancyna v napuetanHusa enuten (capsular drops) unm cyoeHaoTenHu
HaTpynBaHUA NO NPOTEXEeHUe Ha KanunsapHUTe OPUMKM HaTOBapeHU
C JIUNUOHN KNeTKN CbLUOo ce BMXKAAT B KpanHuUA cTaauun Ha
3abonsiBaHeTo.

E.M. — 3apebensaBaHe Ha lamnia densa Ha 6a3.membpaHa (MoXxe aa
Obae MHOro NnbLTU Hag Hopmara). HatpynBaHe Ha cTpoma, nogo6Ha Ha
Oa3anHa memOpaHa B Me3aHrmyma ctaBa yCrnopegHo CbC

3apebensBaHe Ha Oa3anHaTta memMOpaHa n HaTpynBaHeTO MOXe Aa
CTAMHQA HAOANV/NM2NHEHAND /4 2112 nVvVvNnanNnun




BbOpeyeH rrnomepysn, AeMOHCTpUpALL, HogynapHa
rmomMepynockreposa npu 3axapeH gmuaber.




BbbpeyeH rnomepyn ¢ HogynapHa rrnoMepyrockeposa,
3aeHO C XuanuHHa apTepuoriockrieposa B Marnka
apTepvona, gony BOsICHO, ABeTe ca no3antnsHU npmn PAS

peakLus.




NMOMEPYJNNIOHE®PPUTU

Bb3nanutenHa nesusi Ha rmomMmepynuTe, KOATO Ce XapaKkTtepusupa c
xunepuenyrapuTteT Ha rmomMepynuTe, KOUTO MoXe aAa 6 bae andyseH
unu dookareH.

MHOro6povHn MexaHusmMmm BOogAT A0 Bb3NanuTeriHU NPOMeHu B
rnomMmepyriute — UMyHOJNOrM4YHNU, TPOMOOTUYHU, TOKCUYHU, KAKTO U BCE
owle He fobpe onucaHn yBpexaaHma. Ham-ronamo sHavyeHne umat
UMYHONOIMM4YHNTE NpPOLIeCH KaTo ca YeTUPU OCHOBHM TUNA:

- OmnaezaHe Ha yupKynupaw,u UMyHHU KOMIJ1eKcu-

€K30reHHU - CTPeNTOKOKOBU NUH(peKUnn, bakTeprnariHu eHOoOKapauTu,
BUpPYCeH xenaTtut B.;

eHaoreHHu - IHK npu nynyc n TYMOpPHU aHTUreHMW.

- O6pa3syeaHe Ha in situ umyHHu komnnekcu (Goodpasture syndrome
— umyHornooynuH G, Heyman nephrit — aHanor Ha nguonatn4yHara
MeMOpaHo3Ha HechponaTus.

- AKmueupaHe Ha anmepHamueHU Nbmuuw,a Ha KoMnJieMeHma.
MeMOpaHonponudgepaTtnBeH rnomepyroHecdppur

IgA dokaneH rmomepynoHedcppurT.

- KnembyHO-MeduupaHu npoyecu.



Epithelial
foot processes

Basement
membrane

Anti-GBM
antibody

——— Complement

Hydrolytic enzymes
and activated
oxygen




OcTpu rmomepyrnoHepputn (NOCTUH(PEKLUO3HU rnomepyrioHehpuTn)
— Aaudpy3eH eHaokanunsipeH nponudepaTtnBeH, eHAOTENMHO-
Me3eHrmarieH, NoCTCTPenTOKOKOB.

OcTtpuart rnomepynoHedpuUT ce xapaktepusupa ¢ OCTPO Havyano Ha
He(ppUTHNA CUHAPOM U MOPGONOrM4YHO C XunepuenynapureT Ha
rnomMepynure.

3abonsiBaHeToO e crneacTtBme Ha UHdeKunsa npeansBuKaHa oT
pa3nn4Hn areHTu - ctTapuNoKOKU, MHEBMOKOKU, CMINPOXETN U BUPYCH,
HO Han-4eCTO Ce CbYeTaBa C HSAKOU LaMoBe Ha 3 XeMOJIUTUYEH
CTpenToKoK (S.pyogenes) ot rpyna A.

Han-yecto 3acsra geua !

[TamozeHe3a. HabnoaaBa ce NpuUnnMKa ¢ eKcnepuMeHTariHua moaen
Ha ocTpaTa cepyMHa 6ornecT — nateHTeH nepuogp ot 9-14 oHU mexpay
BpemMeTo Ha usnaraHe Ha aHTUreHUTe A0 NosiBaTa Ha
nponudgepaTMBeH rnomMmepyrnoHepuT.

'paHynupaHu otnaraHma npu MMyHodgryopecLeHTHOTO n3cneanBaHe.
YRTpacTpyKTYpPHO - NosABa Ha cybennTerniHu rLpounum.
Lnpkynupawmre MMyHHN KOMMJIEKCU ce AOKa3BaT B NOJfIOBMHATa OT
nauueHTuTe.

Hanocneabk UMa AoKa3aTernicTBa 3a CBbp3BaHe Ha aHTUTena in situ
KbM OTNIOXEeHUA cydbeHOoTeneH bakrepunaneH aHTUreH.



lTamosnozusi. CBeTNIMHHO-MUKPOCKOMNCKN Ce BMXpa
AUY3HO yroriemsiBaHe U xunepuenynapureT Ha
rnomepynurte (npe3 nbpBUTe 3 ceamMnLuM crnea HavaroTo
Ha oCTpus rnomepynoHedppuT).

XunepuenynaputeTbT Ce AbJ/KMU Ha nponudepauus
eAHOBPEMEHHO Ha eHOOTeNTHN U Me3aHrmarniHM KneTku U Ha
MHPUNTPaATU OT HEYTPOMPUNUN N MOHOLIUTMU.
NMponudepaumnata Ha Me3aHruasnHm K-Kkmu nma 3a pesynrtar
yroriemsiBaHe Ha rnooynure.

NMonynyHua MmoxXxe Aa nma, HO Te ca crnopaguiHn U
CEerMeHTHM.

YBpexpaHe Ha cbaoBeTe OOMKHOBEHO HAMA.

YBpexaaHe Ha TyOynM U MUHTEPCTULUYM HacTbNBa
napanesiHo C rMOMepynHOTO.



YnmpacmpykmypHo- cyoenutesiHu Aeno3utu (repouumn), Kouto ce
cbyeTaBaT C oTnaraHe B Me3aHruyma n/vnu cyoenuntenHo. MNspoumuunre
ca c pa3nun4yHa ronemMmuHa nop cpopmarta Ha Kynon v ca pasnosioXXeHu
Nno enuTerniHata nos.Ha 0a3anHaTta mMmemMmOpaHa.

Te nmaT TeHAeHUUA Aa ce oTnaraT nNpeaMMHO Hag Me3aHrearnHara
obnacTt n He ca Andy3HO pa3npPoOCTPaAHEHU, KaKTO Npu
MemMbOpaHo3HaTa HechponaTus.

UmyHocpnyopecueHTHO IgG 1 C3 no 6asanHaTta membpaHa —
CBETEHeTO KopecnoHAaMpa Ha rpounumuTe n Ha Me3aHreaniHuTe u
MeMOpaHO3HM OTNnaraHus.

OcTpoTO Bb3naneHue npemMuHasa 3a 8 cegmuumn.

Me3aHreanHuAT XxunepuenynaputeT MoXe Aa NepcucTupa ¢ roguHm.



FIGURE 16-31

Postinfectious glomerulonephritis. Trapping of immune
complexes in a subepithelial pattern (“lumpy-bumpy”) is
seen, together with focal effacement of foot processes. Less
prominent subendothelial immune complexes are associ-
ated with endothelial cell proliferation and are related to
increased capillary permeability and narrowing of the lu-
men. Frequently, proliferation of mesangial cells and a
thickened mesangial basement membrane result in widen-
ing of the stalk and conspicuous trapping of immune
complexes.




To3u rmomMmepyn e xunepLenynapeH 1 KanunsapHutTe OpuMKm
ca nowlo oTrpaHmyeHun. lNpeacraeeH e nponudepaTnBeH
rmomMepyrioHepUT, N3BECTEH KaTO NOCTCTPENTOKOKOB.
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XunepuenynapHocTTa ce AbpXXu Ha NMOBULLEHUSI BPON ENUTENHM,
eHOO0TEeSTHU, Me3aHrnasiHu KneTku n Ha HeyTpodunu n nMMgoumTu.

ToBa 3abonsiBaHe MOXE [a HaCTbMNU HAKOMKO ceamMuuun cnen nHekums,
NPUYMHEHA OT HAKOM LLlaMoBe Ha rpyna A 6eTa XeMOnUTUYHN
CTPENnTOKOKM. [NauneHTuTe oomkHoBeHo nmart nosuileH ACT.
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ENekTPOHHOMUKPOCKOCKHN, €MTEKTPOHHO-MNBbTHUTE UMYHHN
OernosnTu ca npeanmMHo cybenutenHun, BuxKaaT ce KaTo
cybenutenHn “rbpouuun”’ otasicHo Ha 6basanHata membpaHa
(BM). KanunsapHuAT nymeH e n3nbiiHEH C HeyTpounu,
YUUTO A4peHN NoboBeE U LUTOMIAa3MEHU rpaHyn ce
BMXOAT.
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NMbnHO KIMTIMHUYHO U XUCTOJNIONMYHO Bb3CTaHOBsSIBaHe HacTbLNBa cnep 3
roguHu oT Ha4yanoTo.

Mantk Opou nauMeHTH pa3BuBaT HEOOUYANUHU TEXKKU Ne3UnN C MHOIO
NONyriyHUs U nporpecupart 6bp30 40 O bOpeyYHa HeJAOCTaTbLYHOCT.
KnnHn4yHmn nposBu — oOMKHOBEHO MMa NbpBUYHA UH(EKLUUNA BLB
¢dhapuHKCca unu Koxara.

IOuarHo3aTa ce nNocTaBs, KaTo ce AOoKaXe Hann4ymeTo Ha
CTPEeNnTOKOKUTE 4Ype3 CeposiorMyHo uscneaBaHe rnpuv noBULLIEHN TUTPU
Ha CTPENTOKOKOBUTE MPOAYKTU U NPU Hanu4yne Ha HedppuUTeH CUHAPOM
— ONUTYpUA, XemMaTypusi, OTOK Ha JIMLLEeTO U apTepuaniHa XunepToHuUS.
NoHunxeHune Ha C3 B cepyma.

Bb3cTaHOBSIBaHe KbM HOpMa HacTbnBa 3a 1-2 ceamuum.

[Mpu Manka 4acT oT nauMeHTUTe ce OTKpuBa abHOpPMeH ypuHapeH
CerMeHT, KOUTO nepcucTupa roguHu crieg ocTpmusa enusoa.

U3xon - noBeye oT 95% NbIIHO Bb3CcTaHOBSABaHe.

Mo-kbCcHO okono 50% pa3BMBaT HsAKaKBa cTerneH Ha XpOHUYHa
ObLOpeyYHa HeAOCTAaTbYHOCT, XUNEepPTeHCUsA, NPOTENHYPUS.

KaTo npaBuno ToBa ce HabnwgaBa OOMKHOBEHO NPU Bb3PacTHU C
MHOIO TEXKO Ha4arno.

lNpu geuyaTta HacTbNBa N'bLHO Bb3CTaHOBSIBaHe.



MemOpaHo-nponudepaTuBeH rnomepyrnoHedpuTt
(Me3saHrmokanunsipeH)

MemOpaHonponudepaTUBHUTE fIe3UU Ce XapaKTepusupar c
KOMOMHaLUMA OT:

- 3agebensiBaHe Ha 6a3zanHUTe MeMOpaHu Ha rmoMepynuTte
(MembpaHHO);

- Me3aHreariHa Knetb4Ha nponudgepaumnsa (nponncgpepaTtnBeH).
Xucmosnoau4yHo. XnunepuenyrapHu rnomMepynu rinaBHo oT
Me3aHreanHara nponudepauus, neBKouuTn /Bapupar passim4Ho
Konin4yecTBo/, NpOMUHMPaA NOOYyNMpaHeTo Ha rnomMepyna.
lTamonoezus.

CBeTNIMHHO-MUKPOCKONCKU AUY3HO yrosieMeHu rinomepynm c
u3paseHa LeHTporiobynapHa me3aHreanHa Knetb4Ha nponudepaums,
YUUTO NPOAYKT e nobynapHaTta aecdopmauuns Ha rnomepynure (B
MMHaNoOTO ce Hapuya nobynapeH rnomepynoHepuT).
CpebbpHOTO ouBeTsABaHe NokKa3Ba ABOEH KOHTYp Ha nepudgepHarta
OGa3anHa membpaHa.




Me3aHreanHa MHTEPMNO3nULUA — MEe3aHIManHuTe KNneTku un
Me3aHrManHUAT MaTPUKC ce pa3npocTpaHaBaT
nepudepHO KbM KanunsapHuTe OpMMKM U ce pasnonarart
MeXAay eHOOTeNTHUTE KNneTKn u 6asarnHute memMmopaHum.
ENeKTpOHHO-MUKPOCKOMNCKU Ce OTKPUBA HernpeKkbCHaT
CJZIOMN OT Me3aHreariHa uutonna3ma OKoJsio uenuTte
Kanunapu, cyoeHaoTenHn n Mme3aHreasiHu eNeKTPoOHHO-
NABTHU OTNaraHus.

UmyHocdnyopecueHTHO - IgG, IgM n komnrneMeHT.
KnuHu4yHu nposisu.

CpeLwia ce npu mnaam xopa U Bb3pPacTHMW.

[NposiBsABa ce KaTto He(hpuUTeH UnNu HehpoTU4YeH CUHOPOM
WM KaTo KOMOMHaUUA OoT ABaTa.

NMauneHTUTE UMaT HUCKKN HMBA Ha C3 .

fonsiMa yacTt Ha nauyueHTUTE nporpecupar Ao 6bLOpeyHa
HeaOCTaTb4YHOCT, HeE3aBUCUMO OT JIe4YEeHUETO.
(nonoBuHaTa 3a 10 r. pa3BuBaT XPOHUYHA OBLOpeYHa
HeaoOCTaTb4HOCT.)



FIGURE 16-21

Membranoproliferative glomerufonephritis, type L. In this
disease the glomeruli are enlarged. Hypercellular tufts
and narrowing or obstruction of the capillary lumen are
seen. Large subendothelial deposits of immune complexes
extend along the inner border of the basement membrane.
The mesangial cells proliferate and migrate peripherally
into the capillary. Basement membrane material accumu-
lates in a linear fashion parallel to the basement mem-
brane in a subendothelial position. The interposition of
mesangial cells and basement membrane between the en-
dothelial cells and the original basement membrane cre-
ates a double-contour effect. The accumulation of mesan-
gial cells and stroma in the tufts narrows the capillary
lumen. The stalk is also widened by the proliferation of
mesangial cells and the accumulation of basement mem-
brane stroma. The entire process leads progressively to
lobulation of the glomerulus, consolidation of the lobules,
and eventually a “cannonball’” effect. Note the prolifera-
tion of endothelial cells and focal effacement of foot pro-
cesses.




ToBa e MmempaHonponudgepaTuBeH rromepynoHedppuT

[ TomepynuTe ca C yBenu4ieH uenynapurer

MeE3aHlI'narieH.

rMaBHO




FIGURE 16-34

Membranoproliferative glomerulonephritis. Light micros-
copy of this Type I lesion shows markedly accentuated glo-
merular lobulation, as well as the accumulation of cells and
matrix in the mesangium. The increased mesangial cells

and matrix obstruct the capillary lumina and widen their
walls.




ENeKTpPOHHOMMKPOCKONCKU Ce BMXKOaT Me3aHrnanHu KreTkn 4oy BMSBO U
NHTEPNO3nuUmnsaTa Ha unTonnasmara UM /nokasaHo CbC CTperka / BbTpe B
basanHata membpaHa, KoeTo Boau 0 pasuensaHe v ayonukaumnsaTa w.

Toea e MINIH type |. Tean xapaktepHu NnpoMeHn ce HabngaBaT KoraTo
Me3aHrmanHuTe KneTku nocrneasart cybeHOoTENTHUTE NMYHHU KOMMNITEKCU, HO

yBpexaat 6asanHata memobpaHa.




Tasu enekTpoHHa MMKPOCKONUA AEMOHCTpUpa
enekTpoHHombTHM geno3ntun npu MIITH type Il. Te3u
TbMHOOLBETEHM OEMNO3UTU YECTO KOHJonympar u
obpasyBaT naHAenkonogodHM macu oT Aeno3nTu.




CucmemeH J1yryc epumemamodec — XPOHU4YHO aBTOMMYHHO
3abonsBaHe, KOeTO NbPBUYHO 3acAra Mrnaaun XXeHu u ce
XapakTtepusnpa ¢ BbBriM4aHe Ha MHOIo OpraHu.

Okono 70% oT nauneHTUTE pa3BUBaT XPOHUYHO 3HAYNMU OBLOPEYHMU
yBpexpaHus. Te oOMKHOBEHO MMAaT MHOIFOOPOMHU CEePOSTIOrUYHN
aHoManuu, BKN. umpkynupawm aitutena kom AAHK n gpyrn saapexHum
KOMMOHEHTU U MOHNXXEeHU cCepyMHU HMBA Ha C3 n apyrn cbCTaBKMU Ha
KOMMJIEMEHTA.

lTamozeHe3a. SLE e npoTtoTnn Ha YoBeLLKa MMYHOKOMMJIEKCHA
Obonecr.

HabnioaaBa ce reHepanuManpaHa XxMnepakTUBHOCT Ha B kneTtb4HaTa
cucrtema c obpasyBaHe Ha aHTUTesla KbM pasfIMyHU AOPEHU U
HesaapeHu aHTureHun Bkn. AAHK , PHK n HykneonpoteuHu.

T KneTb4yHaTa PyHKUMNA € CHUXKEeHa, OTHaCTU nopaan HannymeTo Ha
LUTOTOKCUYHU aHTUTENA.

NMpnynHNTE He ca ACHU (reHeTU4YHa npeanCNo3nLKns).

flcHO e, Ye oTnaraHeTo Ha UMPKYNMpaLmM UMYHHU KOMIMNEKCH,
BEPOATHO Te3un cbAabpXKawm asonHo-BepwxHa [1HK ca otroBopH#M 3a
MHOIO OT peHanHuTe yBpexaaHusa npu SLE.



In situ o6pasyBaHUTEe NMYHHU KOMMJIEKCU OOpa3yBaHu Ypes
3axBawaHe Ha AJHK ot 6a3zanHuTe MeMbpaHM Ha rInomepynuTte u
eKcTpauenyrapHMa MaTpUKC, CbLLO MoraT Aa UrpasT porns.

lMamonozausi. Pa3nM4HU KapTUHM Ha rIIOMEpPYJSIHO yBpeXaaHe Morar aa
ce Habnwaasart. C30 otaensa neTt Knaca.

Knac | — xucrtonormyHo HopmariHu rinomepynmu

Oo 1/3 oT naumMeHTUTE C KIIMHUYHU U NabopaTOpPHU OaHHU 3a
aHomanuu B 6 bbpeyHaTa pykuma n 6o6peyHa buoncua HaAma
rMoMepynHo yBpexaaHe — CBeTIIMHHO-MUKPOCKONCKO.
UmyHOMOpPpOonornyHo n eneKTPOHHO-MUKPOCKOMNCKU He3abenexxummn
NPOMeHU UNn ymepeHo 3agebdbensBaHe Ha ba3zanHaTta membpaHa Ha
rnomepynure.

Knac Il — 25% oT cny4yaute YMCTO Me3aHreasrnHu ne3vuun, CBeTIIMHHO-
MMKPOCKOMNCKaTa KapTuHa Moxe aa 6bae HopmarnHa (knacc ll-a) nnun
noKasBa Me3aHrmaneH xunepuenynaputeT U 3Ha4YUTESNHO
yBernunyaBaHe Ha me3aHreanHus matpukc ( Knac ll -B ).

U B AoBaTa cny4yas umyHodriyopecueHTHaTa MMKPOCKOMNKMA NoKa3Ba
WUMYHHU KOMMJEKCU OrpaHU4YeHn B Me3aHreasiHuTe 30HMW.



Knac lll. OrHnweH n cermeHTeH rnomepyrioHepput — 20%
NMponundepauna Ha me3aHreanHu eHOOTESTHN U eNUTENHU KIeTKMW.
Te3n nesuu ce HabnwgaeaT B no-marnko ot 50% oT rmomepynuTe
/bokaneH/ n BknrouBa He noBeYe oT 50% OT nrowiTa Ha rnmomMepynuTe
— cermeHTeH. KoraTo 3acsiraHeTo e no-pa3npocTpaHeHo fie3nnTte ce
Knacuduuupart KaTto knac V.

Knac lll neanute morar ga 6baar:

1.BUCOKO aKTMBHMU C TEXKO Bb3narieHne u cerMmeHTHa CKrneposa.

2. XpOHMUYHM C nNpeaOMUHMPaALLA CKIlepo3a

3. CMecuUa OT aKTUBHU U CKITEPOTUYHMN.

UmyHodnyopecueHTHO IgG, A, M, C3, C4 u C 1Q UMyHOrnooynuHu u
CbCTaBKM Ha KOMMNeMeHTa B nepucgepHUTe rnoMepyriHU KanurnsapHu
OpPMMKM U Me3aHreasiHuTe obnacTtu.

E.M. — cybeHOoOTENMIHN Me3aHreanHm oTraraHus.



Knac —-IV — gpudy3eH nponudepatnBeH rinomepynoHepur.
NMponudepaTtnBHuTe nesumn ce BMmxaart B nosevyeTo ot 50% ot
rmoMepynute U BKIKOYBAT rosisiMma 4yacTt OT rrnomepyna.

Knac IV e Han-4yecTaTa (popma Ha 3acsaraHe Ha rrnomMmepynuTe npu
nauueHTu cbe SLE.

Haxopgku kato eHaokanunspHa Knetb4yHa nponudepauus,
HeyTpodunHa nHpunTpaums, KapmopeKkcuc, HEKpo3u, NoNynyHus ce
M3NOJI3BaT KaTo AOKa3aTeNicTBa 3a aKTUBHOCTTA Ha 3abonsiBaHeTo
SLE.

(nomepynHaTa ckrnepo3sa, pubpo3HUTe cpacTBaHUA U
UHTepcTuumanHarta ¢ubpo3a onpeaensaT MHAEKCa 3a XPOHUYHA
aKTUBHOCT.

BuUcoknaTt nHaekc 3a XpoHM4YHa akTUBHOCT Kopenupa ¢ yBenn4yeHara
TeHOeHUU A 3a nporpecusi KbM TepMUHarIHO 6 bLOpeyYHO yBpexaaHe
npwu IV knac nynyceH HedpwmT.



Knac V. Indy3na memopano3na Hedpomarus. [Ipu 10% ot
MNalUEHTUTE C IYNyCEH HE(PUT. /MEMOpPAHO3€EH JIYIIYyCEH
HEe(pHUT/.

CBETJIMHHO M €JIEKPOHHO-MHUKPOCKOIICKM KAPTUHUTE
HanoA00aBsIT UAMONATUYHATA MEMOpPaHO3HA HEPpomaTHs
ChC C1a0 WIIM JIMIICBAIL XUnepuenyiaaputer. Hal-decto ce
IPEACTaBA KaTO MPOTEUHYPUS.

MmyHO(DIyOopeclieHTHO KapTHHA MOI00HA Ha
MeMOpaHO3HaTa He(PpOIaTHs, MaKap Y€ 4YECTO € HAJIUIIE
Me3aHreajaHo ornarane Ha IgA, IgG, IgM.



Cnepn BpeMe NauMeHTbLT MOXe Aa NpeMuHe OT eAMH Knac B
APYT.

LlenTa Ha nMyHOCynpecuBHaTa Tepanus e
TpaHcopmMmUupaHeTo Ha Bb3nanutenHute nesuu ot lll n IV
KIflac B HeBb3nanuTesiHu U B N0-0aBHO nNporpecupaLy Knac
kato Il unn V.

NoHAKOra MHTEePCTULMYMBT € MHOrO Nno-3acerHar oT
rmomepynute. HeKPOTUYHUAT apTEepPUOSIUT Ce cpeLlua no-
4yecTo B Cb4yeTaHue c onopuaeH, andyseH,
nponudgepaTUBEH rrnomMmepynoHedpur.

Uma pobpa kopenauma mexay WHO —knacudukaumsata u
nporHo3ata Ha 6bLOpe4YHOTO 3abonsaBaHe.

OOunKkHOBeHO Me3aHreanHarta knac ll u membpaHo3HaTa Knac
V HecpponaTm nmat no-goodpe npoTnvaHe oT
nponudepaTtnBHua rnomepynoHecdput /Knac lll n IV/.
CTeneHTa Ha rMOMEpPYNHUTE N UHTEPCTULMANHUN LNKATPUKCHU
ca C No-Ao6bLP NPOrHOCTUYEH bener OT MHTEHTEeH3uTeTa Ha
OCTPOTO Bb3MNaneHue.



To3u
nenepyno-
nonobeH
obpuB Npu
Mnago
MOMUYE €
TUMUYEH 3a
SLE (or DLE),
KaTo ce
BIioLLaBa npu
CITbHYEBU
baHu.




KoxxHa brnoncusa ot obpuBa nokasBa KOJSIMKBALIMOHHA
HeKpo3a Ha 6asanHua cronv v Ha gepmMo-enuaepmMarnHaTa
rpaHuLa, CbY4eTaHa C XPOHUYHU Bb3NanuTernHu
NHUNTPATN, YECTO NepmBacKynapHO Pa3snonoXeHu,
eKcTpaBa3sauusi Ha eputTpounTn /nypnypa/, KonTo BOAN BO
Bu3yanumaupaHe Ha obpuBea.
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BbvbpeyHa 6uoncusa ¢ HE oupeTaBaHe

CBETJIMHHOMUKPOCKOINCKM AeMOHCTPUpa rnomepys ¢

nogyepTaHo 3agebeneHn KanunapHu 6pUMKNM
~ MOcneAcTBUe OT oThnaraHnsTa Ha UMYHHU KOMIMIEKCH.

-







EnekTpoHHO-MUKPOCKOMCKN ce AeMOHCTpupa
3agebensaBaHe Ha rnoMepynHUTe KanunsapHu 6prumMkm
nopaau NpbCHATU eNeKTPOHHO-MMTbTHU AENO3UTW.




B ypuHaTta Ha naumeHTn cbc SLE 4yecTo ce

HaMmupaT ePUTPOLINTHUN LINTTUHAPM.




dokaneH (orHuweH )JrnoMmepyrnoHedpur.

Camo HAAKOM OT rnoMepynunTe ca 3acerHatm u
Bb3MafleHMeTo 4YecTo ce orpaHn4yaBa B 4acT OT
rnmomepyna.

OO c pokanHaTa U cermeHTHaTa rroMepyriockrneposa
(HeBB3NANUTENHU ne3nn Npm HedppoOTUYHUSA CUHAPOM,
rmomMepynuTte B Nno-rofisimaTta Cu 4acT ca
HOopMouernynapHU, BbNPeKU Harnim4YmMeTo Ha XmasrimHo3a B
HAKOWU rromMepynum).

dokaneH 'H moxe ga 6bAae npeaAn3BUKaH NpwU
MHOro6pOuUHN CbLCTOAHUA:

IgA — HedbponaTua — 3acsAra camo 6bLOpeka.
Henoch-Schonlein nypnypa — cucremHo 3abonsiBaHe.
Town e Han-4yectata chopma Ha ObLOpeYHO yBpexaaHe.
®I'H moxe pa 6bae camo egHa OT MHOFrOOPOUHUTE

KapTuHM Ha O1BLOpeyvHOo yBpexaaHe npu SLE .



IgA-Nephropathy (Berger disease)

yecta chopma Ha pokaneH N'H, kouto 3acnyxaBa
cneuynanHo BHUMaHue.

Makap, 4e oTHa4ano 3abonsBaHeTo 6e onucaHo c
nomMouita Ha UMyHodTyopeCcUeHTHUTE MUKPOCKOMNCKU
npoy4BaHuUs, NO-KbCHO CTaHa sICHO, Ye IgA HedponaTusaTa
e Han-yecrtarta ¢popma Ha nbpBuYeH N'H B oTtaenHun yactun
Ha cBeTa.

BB PpaHuusa, Utanua, Asctpus, AnoHmna u Cudranyp IgA
HecdpponaTuaTa Habposia Hag 20% oT cny4yauTe C

NbPBUYHU rMomepynoHedpuTy npu Bb3pactiHn, a B CALY
3-10%.



lTamoezeHe3a: He e HanbNHO Npoy4YeHa, HO MHOFrOOPONHU Pa3KPUTUSA
pa3kpuBaT ponsta Ha UMYHHU KOMIMJIEKCMU.

Lnpkynupawm IgA , cbaAbpXKawm UMYHHU KOMMJIEKCHU ce
naeHTUpmuupaT npu Bb3pacTHM naumeHTu c IgA HedpponaTus.

B 70% ot nauueHTUTE Ce ycTaHOBsIBaT arperatu ot IgA u
¢unbpoHekTUH 3 g IgA aBTOaAHTUTENa KbM AAPEHUN aHTUTEeHU U
rMOMepPyriHU CbCTaBKMU.

CboblwaBa ce n 3a cbyemaeaHe Ha IgA Heghponamusi ¢ XPOHUYHU
4yepHOAdpPOob6HuU 3abosisseaHusi, NPU KOUMO crocobHocmMmma Ha YepHuUsi
dpob da memabonu3upa yupKynupawume UMyHHU KOMIJIEKCU e
HapyuweHa.

BbL3MOXHO e 8KJ/lro48aHe Ha eUpyCcHU, bakmepuasiHU u XxpaHuUmeJsiHu
aHmuzeHU 8 Nnamoz2eHe3ama, 3a Koemo ceudemesicmeam:
xemMamypusi csied pecrnupamopHU UHeKyuu

U cb4YemaHue c 2/lymeuHo8a eHmepornamusl.

[eHeTN4YHO Npeapa3nonoXeHue ChHLO MOXe Aa urpae posia Npu HAKOU
nayueHmu - 2eHemu4eH usnau npudobum deghekm Ha cuHmMe3ama Ha
IgA. HopmanHo nonumepHaTa ¢hbopma ce paspylliaBa B YepHUs Apoo.
A6HOpMHO cuHme3upaHe Ha IgA om nuzasuyume .



lTamonoeus. IgA HedpponaTusita e MesaHrmanHa nponudgepartmBHa
nesus, uspassiBaiya ce ¢ Me3aHruanHa krnetb4Ha nponudepauus u
paswmpsaBaHe Ha MaTpPUKCa, KOeTO € eAUMHCTBEHA Unun
npegoMmHMpaLLa CBETNMHHO-MUKPOCKONCKa HaxoaKa npu MHOro ot
criyyauTe.

3acsiraHeTo e O6MKHOBEHO (hoKariHo, HO MoXe ga 6bae n audysHo.
[Mpu noBeyYyeTO AeUa N Bb3pPacTHU C YMEpPEeHO n3pa3eHo 3abonsaBaHe
nponudgepaunsta Ha Me3aHrmanH1 KNneTku e ymepeHa u e cb4yeTtaHa C
NPOMMHUPaAHE HA Me3aHrnanHarta cTpoma.

lNpu naumeHTN, NpepgonpenesnieHn ga 3aBbpLiaT ¢ ObLOpeyHa
He[4OCTaTb4HOCT YeCTO Ce OTKPMBAT CErMeHTHU HEKPO3U Ha
rrnomMmepysriHuTe Ternua, NonysiyHuUs U cpactBaHus. B Te3n cnyyau
XWariMvHHUAT MmaTtepuarn, npeacTtaBnsiBall MMyHeH AenOo3UT MOXe Aa ce
BUAW B Me3aHrnyma.

YRTpacTpyKTYpHOTO UscneaBaHe NOTBbpPXAaBa Me3aHrnanHus
LenynapuTteT U NoBULLaBaHe Ha Me3aHrmasriHuss MaTpuKc + pasfiuyHo
KOJ@IM4YeCTBO rpaHyriapeH efnieKTPOHHO-NNbTEH AEeNO3UT NoKariuanpaHm
rnaBHoO B Me3aHrnyma.Te3u oTnaraHus ce OTKpMBAT NoKariuanpaHum
HenocpeacTBEHO NoA napamMe3saHruvanHarta 6asanHa memopaHa KOATO
U3nbKBa.
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FIGURE 16-42

IgA nephropathy. Significant accumulation of IgA is seen
in the stalk, most commonly between the mesangial cells
and the basement membrane. The disease is asociated with
a variable inflammatory reaction.




UmyHoniyopecueHTHaTa MUKPOCKONUA € Han-BaXXHa B AuarHo3arta Ha
IgA HecpponaTuaTa, KaTo AeMOHCTpUpPa Me3aHruarieH enos3uT Ha IgA,
obukHoBeHO npuapyxeH ot C3 , a noHsikora ot IgG, IgM, IgA B
KanunsapHUTe CTeHN U B Ao0aBKa KbM Me3aHrmyma, Kouto Mmoxe ga ca
Harnuue Npu No-TeXKn cnyyam, KoeTo e nokKkasares 3a no-nowa
nporHo3a.

KnnHn4yHun nposiem

IgA HedbponaTuaTa e Han-4ecTa npu Mmnagu mbxe NukK 15-30r. n
OOMKHOBEHO ce npencTtaBsA C MAaKpoO- UM MUKPOCKOMNCKaA XemMaTypus.
YmMepeHaTa A0 TeXKa NpoTeMHYpPUA He € YecTa U roBopu 3a no-
WHTEH3UBHO IFIOMEpYnHO yBpexaaHe U HebrnaronpusitTHa NporHos3a.
Makap, 4ye ce cmsiTa 3a ,OOpOKa4YeCTBEHO NpPOoTMYaLLO 3abonsBaHe,
AHEeC e ACHO, 4Ye okono 20% oT nauueHTUTe cTUraT A0 TepMUHariHa
ObLOpeyvYHa HeaoCTaTbLYHOCT.



IgA e OTNOXeH rnaBHoO B Me3aHrmyma,KoeTo yBenmyasa
Me3aHrmanHua uenynapuTteT, nokas3aHo 4Ypes cTperka.







Henoch-Schonlein Purpura

U3rnexaa cblecTByBa TsCHa 3aBucumoct mexay IgA HedpponaTtuaTa
n 6OopeyHuTe yBpexaaHma npm Henoch-Schonlein purpura.
lNpepnonara ce, ye Te3n ABe CbCTOAHMUSA OOMKHOBEHO NpeAcTaBnsABaT
CpeLLynorioXXHUTEe NOJIIOCU Ha eAHO 3abonsBaHe.

3acsiraHeTo Ha rnomepynute npu Henoch-Schonlein purpura, koeto
He € 0OMeBUAOHO NPU BCUYKU crny4yau, OOMKHOBEHO ce npeacTtaBs KaTo
TeXKa UM MUKPOCKOINCKa xemaTypusi nogoobHo Ha IgA HedponaTus.
lNpu oBeTe 3abonaBaHUA rmomMepynuTe CbAabpXaTt rpaHynapeH
Me3aHrmarneH geno3sut ot IgA 3aegHo ¢ C3 u noHsikora IgG, IgM, no
psako C1q nnu C4.



EnekTpOHHO-MUKPOCKOMNCKU CBLLO Ce pasKkpuBa NnoaodHa KapTMHa Ha
oTnaraHe Ha UMYHHUTE KOMMJIEKCMU.

CBeTNMHHO-MUKPOCKOMNCKU — Me3aHrnanHo-nponudgepaTtmuBHn nesmm
KakTo npu IgA.

OcBeH TOBa ABeTe fie3uun ca poKariHu U cerMeHTUpaHu, Mmakap 4e
TeXKUTe Jfie3um ca C uspaseH xmnepuenynapureT, HeKpo3a U
nonyrnyHus ca no-4yectu npu Henoch-Schonlein purpura.

[BeTe 3a60naBaHMA OOMKHOBEHO MoOraT Aa ce pasrpaHu4yar
KnuHu4yHo. [lokaTo IgA 3acara camo 66peunte, Henoch-Schonlen
purpura-tTa e CUCTeEMHO 3abonsaBaHe, YecTo npu geua. lNMpeacraesa ce
KaTo nypnypa Ha AOSfIHUTe KpauHULU, apTPUT N KOJTIMKOOOpa3Ha
abgomMmunHanHa 6onka.



[[nomepynoHedpuTt, cb4yeTaH C bakTepmaneH eHaoKapauT
B npegaHTMbunoTnyHara epa, 75% ot nogocTtpute GakTepuanHu
eHOOKapAUTU ce cbYeTaBaT C rrnomepynoHedpur.

OHec /oT 1970 — 8% dokaneH/; 14% andyseH (ot hatanHo
3aBbpLunnuTe ayrtoncumn). Ham-4yectm ca Korato NPUYUHUTESNAT €
Staph.aureus.

B paHHuTe ha3u neauuTe ca ekcyaaTuBHU (B ocTtpaTta pasa) ¢
UH(pUNTPaLmua oT HeyTpodunu B rmomMepyna Kakto u nponudepaums
Ha eHAOTEeSTHU U Me3aHrmanHm Kknetku. indpysHute nesamm 4ecTo ca
Hepa3nMYuMU OT Te3Uu Ha nocTcTpenTtokokoBuTe MH.
MomepynoHedpnUTLT NpU NOAOCTHLP OaKkTepuaneH eHOaoKapauT ce
ABbIKU Ha OTNaraHeTo Ha MMYHHU KOMMJIEKCU — UMYHOIrnooynuH - IgG,
IgM, noHsikora IgA n kKomMmnoHeHTU Ha KomnnemeHTa C3, C1q
eAHOBPEeMEeHHO B nepudepHUTe rnomMepysriHu Kanunsapu un
Me3aHrmyma.

YRTpacTpyKTYpHO AENO3UTDHLT e cybennTerieH n 4ecTo ce cb4eTtaBa C
oTflaraHe MHTpamMeMOpaHO3HO, B Me3aHrmyma u noHsaKora
cybeHOoOTEsHO.

KnunHuyHoTto npotnyaHe Ha 'H npu SBE 4yecTo cneaBa ToBa Ha camMus
eHaokapauT. Cnen oTcTpaHsABaHe Ha UH(PEKUMO3HUTE NPUYNHUTENN
OOUMKHOBEHO HacTbNBa Bb3CTaHOBSIBaHe Ha ObOpeyHaTa dbVHKUMUSA .




[TonynyHeH (0bp3onporpecupaly) rnomMmepynoHedpur.

NMonynyHHUAT rnomMepynoHedpuUT e 3noBeLwa MopgoriornyHa
KapTUHA, NPU KOSITO rofyiiMa 4acTt OT rrioMmepynuTe ca orpageHun ot
HaTpynaHu Krnetkn B baymaHoOBOTO NpPoOCTpPaHCTBO.

NMonynyHusaTa ca nspas Ha pynMUHAHTHO rMOMEpPYJTHO yBpeXxaaHe U
BUHArm ocrtaBaTt T€XKW OCTaTb4HU CpacTBaHMUSI.

KnnHM4YHO noBeYeTo nauueHTU ¢ ronsam 6poun NonynyHusa TopnaT
OBpP30 1 NpPorpecMBHO cragaHe Ha 0bLOpeyHaTa pyHKUMUSA.
HeobpaTtnma 610peyHa HeAOCTAaTbYHOCT C TEXKa ONUrypusa nunu
aHypus ce HabnopaBa cneg ceamMuua, OCBEH ako ce NMPUNoXu
ageKBaTHa Tepanus.



[TamozeeHe3a.

HaTtpynBaHeTo Ha hnbpuH B BaymaHoBaTa Karncyra e BaXXHO 3a
cdopmupaHeTo Ha rInomMmepynHuTe nNonyrnyHus. PMOPMHBLT MOXe Aa
ObAae neMoHCTpUpaH Ype3 uMyHodryopecueHLUs.

TpeTnpaHeTo C aHTUKOArysriaHTU npeanasBa OT HaTpynBaHETO Ha
¢dounOpunH n hopmMmmpaHeTo Ha NOSTYNYHUA NMPU eKCNEePUMEHTaNHU
cdopmu Ha nonynyHeH rnomepynoHepput. PUOPUHBLT U Apyru
nfa3MeHn NPoTeMHNU, KOUTO MoraTt Aa 6baaT BaXxHu npu hopmMmupaHe
Ha NonynyHusa, NPoHUKBaT B 6ayMmaHOBOTO NPOCTPAHCTBO npes3
NMPONIYKMU Ha Bb3narieHnTe rnomepynHu kanunapu. OT Ta3u rnegHa
TOYKa NMONyriyHMsITa 4eCTo ce cbyeTaBaT C NosietTa Ha CerMeHTHU
HEeKpo3u B rnomMepynure.

PUOPUHBT N pOpPMHOBUTE NPOAYKTU MOraT Aa cnyxart KaTo
CTUMYINM 3a MUrpauusa Ha makpodparu B rmomMepyrniute, Taka
MakpodaruTte 3aegHo ¢ nponudepupawmuTe BUCLEpariHm n
napueTariHu enUTesriHU KNeTKU 1 pasrninyeH opoun nHpuntTpupaium
CerMeHTOSIAPEHMU KINeTKN CbCTaBNsABaT KNeTb4YHNUS KOMMOHEHT Ha
ocTpuTe “UenynapHu’ NONynNyHUS.




MNMpu ctapute “chmndbpouenynapHn” nnu combpoenmnTesiHU NONyNyHUNA
MHOIO OT KrneTKute nmat Bug Ha coubpoodbnacTtn cBeTSIMHHO U
eJ1.MUKPOCKONCKM.

UononaTUYHUAT NonynyHeH rnomepynoHedpnT e AMarHo3a,KosTo ce
nocTaBA 4Ype3 U3KMKYBaHe, KOrato HAMa AokKasaTencTtBa 3a
FIoKanmM3npaHu MMyHHU KOMIMJIEKCU UNu Backynurt. [lBeTe ycnoBsus ce
cbyeTaBaT C peaKu Urnuv nunceali UMyHHU AEeNO3UTU Ype3
uMmyHomopdonornyHo unu E.M. uscnegBate.

OcBeH TOBa MHOI0O NauMeHT ¢ uauonaTtu4veH, 6egeH Ha UMyHHU
KOMMJIEKCU NMONYJTYHEH rromMmepyrioHepuUT uMaT LUPKynupatum
aHTUHeyTpodunHu untonnasmeHm aitutena (ANCA), konto
npepcTtaBnsiBaT Knac OT aBTOaHTUTeNa, Cb4yeTaH C pa3nnyHu popmum
Ha BacKynuTt, BknrountenHo Wegener-oBa rpaHynomartosa u
MUKpPOCKONcKa oopma Ha nepuapTepmmTuc Hogo3a.

MoHsAKoOra npu naunMeHTU cnepn cTpenToKokoB papuUHIrUT ce
HabngaBa 6bLP3, NpPorpecuBeH Kypc Ha rinomepyrioHecpuT n
O60bLOpeyHaTa bnoncusa nokassa nonynyHeH NH.

MpomeHu TMNN4YHUK 3a nocTcTpenToKokoBusa N'H ce HamupaTt EM un
MMyHOdJNyopeCcLEeHTHO.



AOpyrn cneundpuUyHU NbPBUYHU FMOMEPYNHU U CUCTEMHMU
3abonaBaHusA, KOUTO MoraT aa npeausBUKaT NOJTyNyHeH
rnomepynoHedput ca memopaHonponucgpepaTMBHUA
rnomepynoHedput, IgA HedbponaTtua, Henoch-Schonlein purpura,
CUCTEMEH apTepuuT Ha Mmankute cbaoBe u SLE.

lTamorsnozus.

Makap, ye nonynyHmeTo e HecneundpmnyHa mopdonornyHa ne3usd, To
BUHArn e KOMMNnuMKauusa oT TeXKO rnomMepysiHo 3abonsaBaHe .
NMonynyHuaTa ca pasnMyHoO rosieMu: oT rpynu oT KNeTku nanbnBaliun
camMo cerMeHT oT 6aymMaHoBaTa Karncysna Ao umpkymdepeHTHM macu oT
KITeTKU KOUTO U3LUANO 3a00MKanAaT rnomMmepyna.

Te eBonoupar oT uenynapHu go comopouenynapHu hopmmu n
€BeHTyanHo A0 uMKaTpuKcu, HabnropgaBsaHn BbLB (huOpo3HUTe
nonynyHua. Knetkute B uenynapHuTe nosiynyHuUsi ce NpocTupar oT
U3TOYEeHM O OBOMAHM N YECTO ca NPpUMeceHU c HeyTpodpunu un
¢unopunH. MutoTnyHuTe hurypmn 4ecTo ce HabnwgasaTt, paAaKo ce
HamMupaTt MHOrosiAPeHN rMraHTCKu KrneTKu.

3a HSAIKOJIKO ceaMMLM ce U3BbpLUBa OpraHu3auma B NONYNyHUATa U
CbeANHUTENTHO-TbKAaHHNA MaTPUKC ouBeTABaLL, ce CbC cpebpo e
NMPUMECEH C KIeTKuTe.



EBeHTyanHo cerMeHTHUTE NONYJyHUS 3ano4BaT Aa ce MHKoprnopupar
B OaymMaHoBaTa Karncyna KaTto cermMmeHTHa (pubpo3Ha sika unuv B
rrnomMepyna Kato CermeHTeH rromMepyneH UMKaTpuKkc.

KpbroBute nonynyHma nmart 3a pe3yntart rnodanHo cpacHan
rnomepyn. Uma yecto npekbcBaHusa B baymaHoBaTa Kancyna B no-
KbCeH cTaaun.

(momepynuTte ca no anedouHULMA Bb3narieHn Nnpyu NOsIynyHHUSA
rnomepynoHedgpur.

Taka, npu nguonatn4yHarta oopma Ha 3abonsaBaHeTo U npu hopmara,
CbyYeTaHa C BaCKynuUT, KrneTb4HaTa nponudepauumsa B rnmomepynure
MOXe Aa 6bae cerMmeHTHa M Ta3m YacT MOXe Aa uarnexaa
Konabupana.
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Crescentic (rapidly progressive) glomerulonephritis. This
severe variety of glomerulonephritis shows not only
changes in the glomerular tuft but also conspicuous prolif-
eration of capsular epithelial cells, which together with vis-
ceral epithelial cells and macrophages that have entered the
glomerulus form cellular “crescents.” Fibrin is also a sig-
nificant component of many active cellular crescents. Focal
disruption of the peripheral capillary basement membrane
(see Fig. 16-29B) may result in red blood cells entering Bow-
man’s space and is manifest clinically as hematuria. Cres-
centic glomerulonephritis is not a specific diagnostic entity
but describes the morphologic counterpart of a highly ac-
tive disease, which may have one of a number of etiologies
as listed in Table 16-5.




Bonect CBeTnuHHa EnekTpoHHa UmyHodnyopecueH
MUKpPOCKONUA MUKpPOCKONUA ums

MavonatuueH, NMonynyHua n knetTb4yHn | HeratuBHa HeratuBHa

MMYHHO-6efeH nponudepaumnm Kato

nonynyHeH H TYchU

BonecT Ha MonynyHua n Tydu HeratuBHa JlnHeapHo oTnaraHe Ha

aHTUrrnomepyno CEerMeHTHU KNneTb4HuU IgGmnC3

6asanHo-mamO6paHHM | nponudepaunmn

aHTuTena

MoctcTpentokokoB M'H | MonynyHusa, KNeTb4YHU UHTpakanunapHu MNMepudrepHo,
nponudepaumm un Aeno3nTu, rpaHyrnapHo otnaraHe
eKcyaaTUBHU NPOMEHU cy6enuTesniHn Ha IgG u C3

rbpouun”

Memb6paHonponude MonynyHusa, nobynapHa | CybeHaoTenHu MepudepHo,

patuseH M ANCTOpP3UA Ha TydwuTe, Aeno3nTy, rpaHyrnapHo otnaraHe
Me3aHrvanHa Krnetb4Ha | Me3aHruvanHa Ha C3,properdin
MHTEepno3unuus WHTEepno3uumns

IgA HecdpponaTusa MonynyHua n knetTb4yHn | MesaHrmanHu Me3aHrnanHo otnaraHe

/Henoch-Schonlein nponudepaumm Kato Aeno3nTu Ha IgA, BapnabunHo Ha

nypnypa

TYhU

C3, IgG IgM

CucrtemeH lupus
erithematosus

NMonynyHusa, 3apgedeneHun
6a3anHun memMmbpaHu TUN
’TeneHun 6pumkn”
XeMaTOKCUITMHOBMU
Tenua

Cy6eHaoTenHN m
Me3aHruasriHm
Aeno3uTu, Tun
“npbcToBMn
oTne4vyarbuun’,
nepuTyoyriHu
Aeno3nTu

nepudepHo n
Me3aHrmariHo oTnaraHe
Ha
IgG,lgA,IgM,C3,C4,Clq




[ ToOMepynHM NONynyHUs, CbCTaBeHU OT NMponmgepupaLLlm
enuTesiHn KneTku. B To3m cnyyan nauneHTbT e cbe SLE.
[ony BNABO rnoMepyriHUTE KanunsapHu OpuMKkn ca
nogyepraHo 3agebenexun, T.Hap. ne3um Tun “TereHa
bpumka”.




Opyr rnomepyn ¢ enuTeniHo NonyJyHUe, KOeTO CMaYvKBa
rmoMepysiHiTe KanunapHu OpUMKN OT BCUYKM CTPaHM.

MonynyHHmAT TH moxke ga 6bae 4YacT oT cuHapoma Ha

Goodpasture.







bonect Ha aHTUrnomepynotasanHomMmemMOpanHuTe aHTuTena .

Pagko cbCcTosiHME, NpU KOeTo 6BLOpeYHOTO 3abongaBaHe € MeannpaHo 4Ypes
aBTOaHTUTENa, HACOYEHU CPELLY KOMMNOHEHTUTE Ha rnomMepynHaTta 6asarnHa
membpaHa.

MSACTOTO Ha aHTUreHUTE BbpXy OasanHuTe memopaHu cpeLly KOUTo ca
HaCO4YeHM aHTUTENA ca NoKanuanpaHn Ha HekonareHHnTe mecta Ha Tun |V
KonareH.

AHTUTENAaTa, cneundunyHn 3a Te3m MecTa narnexaga ca eaHakBu rnpu
BCUYKM NaLMeEHTN C ToBa 3abonsiBaHe.

Tasn uMyHHa aTaka uma 3a pesynrtaTt 0bp30 nporpecupaty NonyrnyHeH
rnomepynoHedpuT - 90% OT NnaumeHTUTe ca MbXe, CbC cpeaHa Bb3pacT
30 rogmHu B Ha4anoTo Ha bonecTtTa. [lopaan KpbcTocaHa peakuusi ¢
aHTUTenaTa Ha anBeosniapHuTe 6asanHn MembpaHu, MHOro OT NAUNEHTUTE
cTpagaTt OT PeEKYPEHTHU BenogpodbHu xemoparmm , NOHsIKora 4oCTa TEXKN U
XMBOTO3acTpalLlaBaLlu.

KoraTto ca 3acerHatn egqHoBpeMeHHO benute apoboBe u 6 LOpeunTe
ce n3nonsBa HasBaHueTo “cuHapom Ha Googpasture”.

KNMMHNYHUAT CNEKTbP Ha aHTUIIIOMepynapHa aHTuTenHa 6onecT BKMO4YBa
naumMeHTn cbC CMMATOMM Ha rinomepynoHedpuT ¢ unn 6e3 gokasaTenicTea
3a 6enoapobHmn xemoparmu.



lTamounoeusi.

[unarHo3aTta nouuBa BbPXY AOKa3BaHETO Ype3 UMyHo(nyopecueHTeH
MMKPOCKON Ha nMHeapeH aeno3ut oT IgG n C3 B rmomepynHuTte
KanunsipHu OpUMKM.

JlnHeapHuaT geno3ut ot IgG He e HanbJTHO cneuncgpunyeH n Mmoxe Aa
Obae BUASIH oTyacTu nNpu anabeTtHaTta HedpoponaTusi, HO ToraBa
FINHeapHUAT AenOo3UT He npeacTaBnsaBa cneunpmniHa MMyHHa
peakuus, KaTo cCbAbpXKa U andyMnH n PUOpPUHOreH.

AwuarHo3aTta Ha aHTU-rnomMepynobasanHo-MmeMbpaHHa aHTUTESTHA
OonecTt moxe aoa 6bAae NOTBLPAEHA Ype3 AeMOHCTPUpaHe Ha
peakTUBHOCTTa Ha cepyMa Ha NauueHTUTe C HOpMarnHarta YyoBelluKa
rnmomepynHa 6asanHa memopaHa unu ¢ rnodyrapHNA KOMMOHEHT Ha
T™7n IV KonareH.

Hama ceetnuHHa wnu E.M. Haxoaka cneuudgpunyHa 3a ToBa
3abonsiBaHe.






KnuHu4HuU nposisu:

3HaunTesrHa 4YacT OT naumneHTUTe pearmpart Ha UMYHOCYINpecuBHa Tepanus
N nnasmeHa cmsaHa/nnasmadepesa/ ¢ nosnusaBaHe Ha bbbpeyHaTa
doyHKUMA 1N KOHTPO Ha 6enoapobHnTE KPBLBOU3NUBU. Taknea edoekTu ce
HabniogaBaT HanW-4eCcTo KoraTto 3aboniiBaHETO € B paHHa (pa3sa c
orpaHuyeH 6pon oT NonynyHMa n 6e3 Texka obbpeyHa He4OCTAaTbYHOCT.
AHTUTENnara moraT ga ce gokaxkaT cpefHo cref 2 MecC. C UHOVUPEKTHa
NMyHodonyopecueHuus /cpeLty HopmarneH YyoBellkmn 6bopek/ n 3-4 meceua
4ype3 No-4yBCTBUTESTHUS EH3MMHO-CBbP3aH MMYHOCOPOEHTEH MeTO
(ELISA) n Taka no-HaTatbLHaTa Nporpecms KbM TepMMHariHa obbpeyHa
HeJOCTaTb4YyHOCT HE € YeCTa, rMaBHO 3a Te3n, KOUTO B HA4YaroTo oLle
OTroBapsT Ha TepanuaTa.

BbbOpeyHaTa TpaHcnnaHTauus 4ecTo € ycnelliHa C MalbK pUCK 3a
3arybBaHe Ha (byHKUMATA Ha TpaHcnnaHTaTa oT pekypeHTeH 'H ocobeHo,
aKo TpaHCrnnaHTauusTa € u3BbpLUeHa npean aHTuTenaTta ga ctaHaT HUCKU
NN ga n3yesHar.

OTnaraHeTo Ha aHTUTENa MOXe Aa ce Buam UMyHOdyopeCUEeHTHO npu
buorcun oT npmucageH 6vLOpeK.



	БОЛЕСТИ НА БЪБРЕЦИТЕ ГЛОМЕРУЛОПАТИИ ГЛОМЕРУЛОНЕФРИТИ
	Съдържание
	БЪБРЕЧНА НЕДОСТАТЪЧНОСТ (OБH)  Острата  бъбречна недостатъчност представлява остро спадане на гломерулната филтрация, водеща до  повишение на серумната уреа и креатинин. Наблюдава се при  - при увреждане на различни части на бъбрека- гломерули,тубули, интерстициум (остра тубулна некроза и остър алергичен интерстициален нефрит -      - при увреждане на кръвоносни съдове (някои форми на васкулит).   - може да се дължи на екстраренални увреждания: обструкция на пикочните пътища, компликация на хипотензивен шок. Хронична  бъбречна недостатъчност – ХБН   Манифестира с уремия, бъбречна остеодистрофия, уремичен перикардит, плеврит, анемия, повърхностен гастрит и дуоденит съчетани с кървене.
	ГЛОМЕРУЛНИ СИНДРОМИ Нефротичен синдром Характеризира се с:  1. Тежка протеинурия повече от 3,5 гр.Б/ 24 h, която води до 2.Хипопротеинемия (хипоалбуминемия);  3. Периферен оток.  4.Хиперлипидемия.  Най-чести причини за нефротичен синдром – възрастни: - мембранозна нефропатия – 30%; - гломерулопатии съчетани със системни заболявания – 20-30 % - диабет, амилоидоза, системен лупус еритематодес и др. - болест на епителните клетки-20%. - фокална сегментна гломерулосклероза – 10-20% - мембранопролиферативен гломерулонефрит – 5% /съчетава се също с нефритен синдром/ - други първични гломерулопатии   у деца: - болест на епителните клетки- 70%; - фокална сегментна гломерулосклероза -10% - мембранозна нефропатия – 5-10% - гломерулопатии съчетани със системни заболявания – 5-10% - други първични гломерулопатии – 5%
	Нефритен синдром – Хематурия /макроскопска и микроскопска/ Олигурия  Повишение на серумната уреа и серумния креатинин. Хипертония Протеинурия /по-малко или = на 3,5 гр. За 24 часа/ ± оток Нефритният синдром най-често се съчетава с възпалителни гломерулни заболявания – гломерулонефрити Някои  гломерулни заболявания като мембранопролиферативния гломерулонефрит могат да се представят с нефротичен или нефритен синдром.  Болестта на минималните промени може да се представи като смесица от нефротичен и нефритен синдром. 
	Нормален гломерул при светлинна микроскопия. Капилярните бримки са тънки и деликатни. Ендотелните и мезангиални клетки са нормални по брой. Заобикалящите тубули са нормални.
	Нормален гломерул оцветен с PAS. Капилярните бримки са добре очертани.
	Скица на нормален гломерул.Маркирана е връзката на капилярните бримки и мезангиума. При нормални условия анионно натоварените бариери предпазват протеиновите молекули, като албумина да преминават през ендотела. Нормалния мезангиум съдържа около 2 до 4 мезангиални клетки, които имат  функция подобна на макрофагите.
	Морфологична класификация на гломерулните заболявания  I.Невъзпалителни гломерулопатии А. Епителни клетки       1. Болест на минималните изменения Б. Епителни клетки и базални мембрани       1. Фокална сегментна гломерулосклероза  а/ идиопатична;  б/ хероин-асоциирана;  с/ HIV асоциирана        2. Мембранозна нефропатия  а/ идиопатична;  б/ вторична на ендогенни антигени - туморни, лупус нефрит.  с/ вторична на екзогенни антигени /хепатит В, някои лекарства/. 
	С. Базални мембрани       1. Диабетна гломерулосклероза.       2. Амилоидна нефропатия       3. Болест на леките отлагания /IgA/       4. Мембранозна нефропатия а/ наследствен нефрит /синдром на Alport/ б/ доброкачествена фамилна хематурия /болест на тънките базални мембрани/
	II. Възпалителни гломерулни лезии /гломерулонефрити/ А. Дифузен гломерулонефрит       1. Остър постинфекциозен гломерулонефрит       2. Мембрано-пролиферативен гломерулонефрит       3. Лупусен нефрит /дифузен пролиферативен, WHO- IV/       4. Гломерулонефрит при бактериален ендокардит. Б. Фокален гломерулонефрит       1. IgA нефропатия       2. Лупус нефрит /фокален пролиферативен WHO- III       3. Henoch-Schonlein purpura.       4. Системни васкулити       5. Бактериален ендокардит С. Полулунни гломерулонефрити.       1. Идиопатичен.       2. При системен васкулит       3. Антигломерулно-базалномембранна антителна болест.       4. Тежка манифестация на дифузен или фокален гломерулонефрит.
	I. НЕВЪЗПАЛИТЕЛНИ ГЛОМЕРУЛОПАТИИ   1. Болест на минималните промени. Minimal change Nephrotic Syndrome (Epithelial Cell Disease, Lipoid Nephrosis)  Това е гломерулно увреждане, характеризиращо се клинично с нефротичен синдром и морфологично със свиване на крачетата на епителните клетки.  Повече от заболелите са децa – момчета под 6 год.възраст. При възрастни – 20% от случаите са с  нефротичен синдром.  Патогенеза – предполага се, че различни агенти вкл. вируси и медикаменти увреждат Т-супресорната функция. Секретират се лимфокини, способни да увредят електростатичната бариерна функция на базалните мембрани. Макроскопски – почти двойно уголемени бъбреци, отпуснати с гладка повърхност и широка бледа кора, прошарена с нежни, жълти петънца.
	Хистологично: леко уголемяване на подоцитите /базофилни/ и мезангиалните к-ки /еозинофилни/, лека мезангиална хиперплазия. Намирането на 1-2 склеротични гломерула е признак на прогресиране на заболяването. В проксималните каналчета се откриват белтъци и мастни капки.  Механизмът на отлагане е следния: загубата на протеини води до компенсаторно покачване на липопротеинната секреция от черния дроб – хиперлипемия. Загубата на липопротеини през гломерула води до натрупването им в проксималните  извити каналчета.  Електронно-микроскопски. Загуба / поради ретракция/ на крачетата на подоцитите. Дължи се на разстилане на педикулите по базалните мембрани, вероятно заради оток на клетките. Процесът е обратим. Понякога IgM и С3 в мезангиума /може да е индикация за фокална сегментна гломерулосклероза/.
	Болест на минималните промени характеризираща се с изглаждане на подоцитните крачета. В  капилярната бримка в долната половина на електронограмата съдържа два електронно плътни еритроцита. Вижда се нормално фенестриран ендотел и нормални базални мембрани. Крачетата на епителните клетки изглеждат изгладени и сляти. 
	Огнищна /фокална/ сегментна гломерулосклероза.  Заболяване, при което някои гломерули показват сегментни полета на склероза и хиалиноза в капилярните бримки, докато други изглеждат нормални /10% от нефротичния с-м при децата и 10-20% при възрастни се дължи на фокална сегментна гломерулосклероза/.  Патогенеза. По-голямата част е с неясна етиология. Разграничаването от болестта на минималните изменения става чрез:  1. Слаб отговор на кортикостероиди 2. Слаба избирателност на протеинурията 3. Наличие на фокални  склерозиращи лезии в ранните периоди на болестта 4. Неблагоприятно клинично протичане.  
	Фокална сегментна гломерулосклероза.Изразена колагенна склероза ,пресичаща средата на този гломерул. 
	Патология. Светлинно-микроскопски гломерулите са леко уголемени, нормоцелуларни. Първи стадий – протеинурия-липсват хистологични промени, финно зърниста флоресценция на IgG  и С3 по уринарната повърхност; ултраструктурно -наредени като броеница електронно-плътни депозити между крачетата на подоцитите. Втори стадий - поява на шипчета от ламинин, изхождащи от ламина проприя. Между тях са вплетени  имунните депозити. Светлинно-макроскопски базалната мембрана е огнищно задебелена. Трети стадий - продължава отлагането на базално-мембранно подобен материал, който обгръща имунните комплекси като в халки на верига. Базалната мембрана е задебелена, капилярите са ригидни и стеснении. Четвърти стадий – поради постепенна резорбция на имунните комплекси, които са разнородни по размери и плътност, базалната мембрана е като проядена като от молци. Имунофлуоресцентно – IgG и С3 в гломерулни капилярни бримки.  Мезангеалният депозит не е типичен за идиопатичния вариант на мембранозната нефропатия, но е чест при мембранозните лезии на SLE.
	Отлагане на IgG и комплемент в базалните мембрани под форма дифузно грануларно светене имунофлуоресцентно (МГ).
	Най-ранните лезии при диабетната гломерулосклероза са задебеляване на гломерулната базална мембрана, която може да се  установи 2 год. след  началото на инсулинзависимия диабет. Това се последва от дифузно разширяване на мезангиалната област с натрупване на PAS+ матрикс. Гломерулът се уголемява и изглежда като хиперцелуларен. 
	Остри гломерулонефрити (постинфекциозни гломерулонефрити) – дифузен ендокапилярен пролиферативен, ендотелно-мезенгиален, постстрептококов. Острият гломерулонефрит се характеризира с остро начало на нефритния синдром и морфологично с хиперцелуларитет на гломерулите.  Заболяването е следствие на инфекция предизвикана от различни агенти - стафилококи, пневмококи, спирохети и вируси, но най-често се съчетава с някои щамове на  хемолитичен стрептокок (S.pyogenes) от група А. Най-често засяга деца ! Патогенеза. Наблюдава се прилика с експерименталния модел на острата серумна болест – латентен период от 9-14 дни между времето на излагане на антигените до появата на пролиферативен гломерулонефрит. Гранулирани отлагания при имунофлуоресцентното изследване. Ултраструктурно -  поява на субепителни гърбици. Циркулиращите имунни комплекси се доказват в половината от пациентите.  Напоследък има доказателства за свързване на антитела in situ  към отложения субендотелен бактериален антиген.
	Електронномикроскоски, електронно-плътните имунни депозити са предимно субепителни, виждат се като субепителни  “гърбици” отдясно на базалната мембрана  (BM). Капилярният лумен е изпълнен с неутрофили, чиито ядрени лобове и цитоплазмени гранули се виждат. 
	Системен лупус еритематодес – хронично автоимунно заболяване, което първично засяга млади жени и се характеризира с въвличане на много органи.  Около 70% от пациентите развиват хронично значими бъбречни увреждания. Те обикновено имат многобройни серологични аномалии, вкл. циркулиращи антитела към ДНК и други  ядрени компоненти и понижени серумни нива на С3 и други съставки на комплемента. Патогенеза. SLE е прототип на човешка имунокомплексна болест.  Наблюдава се генерализирана хиперактивност на В клетъчната система с образуване  на антитела към различни ядрени и неядрени антигени вкл. ДНК , РНК и нуклеопротеини.  Т клетъчната функция е снижена, отчасти поради наличието на цитотоксични антитела.  Причините не са ясни (генетична предиспозиция).  Ясно е, че отлагането на циркулиращи имунни комплекси, вероятно тези съдържащи двойно-верижна ДНК са отговорни за много от реналните увреждания при SLE.  
	Бъбречна биопсия, имунофлуоресцентно  оцветяване с антитяло срещу C1q компонента на комплемента демонстрира  изразена грануларна  светлозелена флуоресценция по хода на гломерулните капилярни бримки. 
	Henoch-Schonlein Purpura  Изглежда съществува тясна зависимост между IgA нефропатията и бъбречните увреждания при Henoch-Schonlein purpura. Предполага се, че тези две състояния обикновено представляват срещуположните полюси на едно заболяване.  Засягането на гломерулите при Henoch-Schonlein purpura, което не е очевидно при всички случаи, обикновено се представя като тежка или микроскопска хематурия подобно на IgA нефропатия. При двете заболявания гломерулите съдържат грануларен мезангиален депозит от IgA заедно с С3  и понякога IgG, IgM, по рядко С1q или С4. 
	Болест на  антигломерулобазалномембралните антитела .  Рядко състояние, при което бъбречното заболяване е медиирано чрез автоантитела, насочени срещу компонентите на гломерулната базална мембрана.  Мястото на антигените върху базалните мембрани срещу които са насочени антитела са локализирани на неколагенните места на тип IV колаген.  Антителата, специфични за тези места изглежда са еднакви при всички пациенти с това заболяване. Тази имунна атака има за резултат бързо прогресиращ полулунен гломерулонефрит -  90% от пациентите са мъже, със средна възраст 30 години в началото на болестта. Поради кръстосана реакция с антителата на алвеоларните базални мембрани, много от пациентите страдат от рекурентни белодробни хеморагии , понякога доста тежки и животозастрашаващи.  Когато са засегнати едновременно белите дробове и бъбреците се използва  названието “синдром на Googpasture”. Клиничният спектър на антигломеруларна антителна болест включва пациенти със симптоми на гломерулонефрит с или без доказателства за белодробни хеморагии. 



