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Miatem 18 lat, kiedy w ramach

badarn rekrutacyjnych do wojska,
stwierdzono u mnie obecnosc krwi w
moczu. Skierowano mnie do urologa,
ktéry wykonat cystoskopie, czyli
wziernikowanie pecherza moczowego
i zapewnit mnie, Ze nic mi nie dolega.
Dwadziescia lat péZniej - jestem teraz
samozatrudniony jako konsultant
podatkowy - poszedtem na kontrolne
badanie lekarskie, do ktérego w wieku
prawie 40 lat naméwita mnie moja zona.

Ponownie stwierdzono u mnie
krwinkomocz, ale tym razem réwniez
obecnos¢ biatka w moczu oroz
zmniejszonq funkcje nerek i wysokie
cisSnienie krwi. Mimo to czutem

sie dobrze! Zalecono wykonanie
biopsji nerki, na podstawie ktdrej
zdiagnozowano u mnie nefropatie IgA
Z obecnosciq zmian bliznowatych w
nerkach. Przepisano mi leki obnizajgce
cisnienie krwi oraz inny lek, majgcy
chronic nerki, tzw. inhibitor SGLT-2.
Rzucitem palenie, zaczgtem regularnie
Cwiczyc¢ i zmienitem diete. Dzieki temu
schudtem 10 kg, a teraz, 3 lata po
postawieniu diagnozy moje cisnienie
skurczowe krwi wynosi 110-120 mmHg,
czynnosc nerek jest stabilna, a ilos¢
biatka w moczu ulegta zmniejszeniu.

W zasadzie prowadze normalne zycie,
a mojego nefrologa odwiedzam co 6-12
miesiecy.

MICHAL, 45
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Jesieniq i wiosnq choruje czesto na
infekcje drég oddechowych, najczesciej
Zapalenie gardta. Trzy lata temu,
podczas jednej z takich infekcji,
zauwazytam, ze méj mocz miat
brqzowo-czerwony kolor. Zgtositam

to mamie i od tego czasu musze
regularnie wykonywac badania moczu.
Badania prawie zawsze wykazujq u
mnie obecnos¢ krwi w moczu, nawet
wtedy gdy nie jestem chora i gdy mocz
ma normalny kolor. Czasem mam tez
niewielki biatkomocz. Kilka razy miatam
badang krew. Na szczescie wszystko
byto w porzqdku, ale od czasu do

czasu musze powtarzac te badania.
Lekarz zalecit mi kontrole cisnienia

krwi i regularne badania moczu,

a w przypadku utrzymywania sie
biatkomoczu mam natychmiast zgtosic
sie na szczegbtowe badania. Moje
cisnienie krwi jest w normie. Rok temu
usunieto mi migdatki i od tego czasu nie
miatam wiecej anginy, ani bélu gardta.
Badania moczu wykonuje regularnie w
domu za pomocq testéw paskowych,

o czym zwykle przypomina mi mama.
Jesli mocz jest czerwony, sama wiem, Ze
musze wykonac test.

ANNA, 10
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Rok temu, podczas jazdy na rowerze, ztamatem reke. Poniewaz
konieczna byta operacja, zrobiono mi rutynowe badania krwi i moczu.
Okazato sie, ze moje nerki nie funkcjonujg prawidtowo, mam anemie,
nadcisnienie tetnicze, a w moczu wykryto krew i biatko. Czasami
miewatem béle brzucha, ogdlnie spatem wiecej niz moi bracia i dos¢
czesto bolata mnie gtowa. M&j mocz nigdy nie byt czerwony, ale
niestety uwazatem, ze tworzenie sie piany na powierzchni moczu jest
normalne.

Nikt w mojej rodzinie nie choruje na nerki. M6j tata ma celiakie i nie
moze jesc produktéw zawierajqcych gluten, moja mama jest zdrowa.

Wkrétce trafitem do Oddziatu Nefrologii Dzieciecej, gdzie wykonano
u mnie biopsje nerki w celu ustalenia przyczyny uposledzonej funkcji
nerek i duzego biatkomoczu. Zdiagnozowano u mnie nefropatie IgA.

Poniewaz w nerkach stwierdzono zaréwno przewlekte, jak i aktywne
zmiany zapalne, rozpoczeto leczenie sterydami. Leczenie sterydami
wspominam bardzo negatywnie; bytem nieznosny dla rodziny i bardzo
sie martwitem Zze bede gruby. Na szczescie tak sie nie stato, ale bardzo
uwazatem na to, co jem i staratem sie jesc tylko zdrowq zywnosc.
Leczenie nadcisnienia spowodowato, ze przestatem miec bdle gtowy.

Obecnie czuje sie ogdlnie lepiej. Badania wskazujq, ze czynnosc nerek
ulegta poprawie, a biatkomocz sie zmniejszyt, cho¢ nadal jest obecny.

Mam nadzieje na dalszq poprawe, poniewaz funkcja nerek tez

wciqz nie jest jeszcze prawidfowa. Zmiany przewlekte, ktdre zostaty
wykazane w biopsji nerki, podobno nie sq odwracalne, ale te aktywne,
ktére wskazujq na stan zapalny, sq. Z tego powodu rozwazane jest
dalsze leczenie immunosupresyjne.

ROBERT, 14
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Nefropatia IgA

‘ CO TO JEST NEFROPATIA IGA?

Nefropatia IgA (IgAN), w przesztosci
znana jako choroba Bergera, jest choro-
ba zapalng nerek, najczestsza pierwotng
chorobg ktebuszkéw nerkowych na Swie-
cie, a takze gtéwng przyczyng schytkowej
niewydolnosci nerek (end stage kidney
disease - ESKD).

Nazwa choroby pochodzi od obecnosci
ztogow specyficznych biatek w nerce,
immunoglobulin typu A1 (IgA1). W tym
przypadku budowa IgA1 jest nieprawi-

dtowa, z powodu brakujgcej j czasteczki
cukru (zwanej galaktozg). To sprawia, ze
czastki IgA1 sa bardziej “lepkie”, co sprzyja
tworzeniu sie komplekséw IgA1, ich odkta-
daniu sie w tkankach, a takze powstawa-
niu przeciwciat skierowanych przeciwko
nim i tworzeniu sie ztozonych komplek-
séw immunologicznych. Takie zdarzenia
inicjujg stan zapalny i postepujgce zmiany
degeneracyjne w kiebuszkach nerkowych
(patrz ponizej).

IgA pozbawione reszty galaktozowej

Rysunek 1. W nefropatii IgA, immunoglobuliny IgA1 wadliwie pozbawione sq reszty cukrowej, galaktozy.
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Poniewaz do uszkodzenia nerek dochodzi w wyniku aktywacji wtasnego uktadu im-
munologicznego (odpornosciowego), nefropatie IgA zalicza sie do grupy choréb
nazywanych chorobami autoimmunologicznymi.

IgAN moze wystagpi¢ w kazdym wieku, zaréwno u dorostych, jak i u matych
dzieci. U dzieci zdecydowanie czesciej niz u dorostych, rozpoznanie choroby stawia-
ne jest w aktywnej fazie choroby, kiedy to wigczenie odpowiedniego leczenia moze
istotnie zahamowac dalszy postep choroby i powstanie nieodwracalnych zmian w
nerkach. Stad niezmiernie wazne jest wczesne wykrycie choroby. U dorostych, w
odréznieniu od dzieci, choroba czesto wykrywana jest w fazie przewlektej, kiedy w
nerkach doszto juz do trwatych, nieodwracalnych zmian.

Bardzo czesto choroba wykrywana jest przypadkowo. Najczesciej objawia sie

ona w pierwszej kolejnosci nawracajgcym, czesto poinfekcyjnym krwinkomoczem
lub krwiomoczem, czesto przypadkowo stwierdzang obecnoscig biatka w moczu,

ale zdarza sie, ze rozpoznawana jest w zwigzku z wystepujacymi objawami niewy-
dolnosci nerek (obrzeki, nadcisnienie tetnicze, bezmocz).

Nawet jesli u wiekszosci dzieci przebieg choroby jest tagodny, 30-40% dzieci
dotknietych tg chorobg moze juz w momencie rozpoznania mie¢ zaawansowane
przewlekie zmiany wymagajace specjalistycznego leczenia. U okoto 30% pa-
cjentéw, szczegblnie we wczesnych stadiach choroby, moze dojsc do spontanicz-
nej remisji choroby.

U okoto 30-50% pacjentéw z IgAN istnieje ryzyko progresji, zwtaszcza jesli
choroba nie jest odpowiednio leczona. Wyb6r podejscia terapeutycznego rézni
sie w zaleznosci od indywidualnego stanu i ryzyka rozwoju schytkowej niewydolno-
$ci nerek (ESKD). U zdecydowanej wiekszosci pacjentéw, u ktérych IgAN powoduje
postepujaca utrate funkgcji nerek, jest to proces bardzo powolny, czesto trwa 20-,
30- lub wiecej lat, zanim rozwinie sie ESKD i konieczne bedzie leczenie nerkozastep-
cze (dializa lub przeszczep nerki).

Wszyscy pacjenci z IgAN wymagajg regularnych badan kontrolnych, w szcze-
go6lnosci badah moczu, krwi i monitorowania cisnienia krwi. Czasem konieczna
jest hospitalizacja, szczegdlnie w momencie stawiania diagnozy, np. gdy konieczne
okaze sie wykonanie biopsji nerki lub gdy wystepuje istotne uposledzenie stanu
klinicznego.

Uwaga:

Stownik trudniejszych poje¢ stosowanych w tekscie znajduje sie na koncu tej
monografii.
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CO TO JEST KLEBUSZEK NERKOWY?
CO OZNACZA KLEBUSZKOWE
ZAPALENIE NEREK?

Uktad moczowy cztowieka sktada sie z 2 nerek, odchodzacych od nich moczowodéw,
pecherza moczowego, do ktérego moczowody doprowadzajg mocz oraz cewki moczo-
wej, z ktérej mocz jest wydalany z organizmu.

Nerki to para narzadéw w ksztatcie fasoli, lezgcych po obu stronach kregostupa.

Nerka

Moczowdd

Pecherz moczowy

Cewka moczowa

Rysunek 2. Uktad moczowy cztowieka.

Kazda nerka sktada sie z okoto miliona jednostek funkcjonalnych, zwanych nefronami.
Ich doktadana liczba jest jednak cechg osobniczg i zalezy od wielu czynnikéw. Aby nerki
funkcjonowaty prawidtowo, konieczne jest, aby co najmniej 30% nefronéw dziatato
prawidtowo.

Nefron sktada sie z dwéch zasadniczych czesci: klebuszka i kanalika nerkowego.

Ktebuszek nerkowy to sie¢ drobnych naczyh krwionosnych, w ktérych na zasadzie
filtracji powstaje mocz pierwotny (mocz pierwotny sktada sie z krwi pozbawionej biatek
i krwinek).
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Mocz pierwotny trafia do kanalika nerkowego.

W kanaliku dochodzi do wytworzenia moczu ostatecznego, co nastepuje poprzez proces
resorpcji i sekrecji r6znych substancji, w tym wody i jonéw soli. Inaczej méwigc, kana-
liki potrzebne s do recyklingu substancji, ktére zostaty przefiltrowane w ktebuszkach
nerkowych, ale sg cenne dla organizmu. Do tych substancji naleza: woda, elektrolity
(takie jak sod, chlorek, potas, wapn, magnez, fosfor i wiele innych), glukoza, aminokwasy
i biatka. Kanaliki reguluja réwniez rownowage kwasowo-zasadowa.

NERKA NEFRON

Torebka Bowmana

Ktebuszek nerkowy

Cewka dalsza
Cewka proksymalna

___________________________________________ - ____________’.... R,
i L Cewka zbiorcza
Q |

|

Petla Henlego —

Rysunek 3. Budowa nefronu, zaadoptowano z Infokid.org.uk.
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Kitebuszki nerkowe - budowa

Ktebuszki nerkowe sg najwazniejszymi histologicznymi jednostkami strukturalnymi nerek.

Tetniczka doprowadzajaca
(krew do ktebuszka nerkowego)

Podocyt

Plamka gesta

Cewka blizsza
(zawiera mocz pierwotny)

Naczynie wtosowate (kapilarne)
Tetniczka odprowadzajaca
(krew z ktebuszka nerkowego)

Rysunek 4. Ktebuszek nerkowy jako jednostka filtrujgca krew.

Ktebuszek nerkowy sktada sie z dwéch tetnic - doprowadzajgcej o wiekszym Swietle

i odprowadzajacej o wezszym Swietle, oraz znajdujacej sie pomiedzy nimi sieci okoto
30 petli naczyh krwionos$nych wiosowatych (kapilarnych). Réznica w wielkosci przekro-
ju tetnicy doprowadzajacej i odprowadzajgcej generuje cisnienie i tym samym filtracje
krwi w ktebuszku nerkowym.

Naczynia wtosowate i wyspecjalizowane komorki zwane podocytami, ktore otaczaja
naczynia wtosowate, sg odpowiedzialne za filtracje krwi.

Sie¢ naczyn wtosowatych tworzgcych ktebuszek nerkowy otoczona jest torebka Bow-
mana.

Mezangium - element budowy ciatka nerkowego, bedacy rodzajem tkanki tgcznej zlo-
kalizowanej pomiedzy naczyniami. W sktad mezangium wchodzg komoérki mezangialne
(mezangiocyty, komorki krezki naczyniowej) oraz istota podstawowa (matriks mezan-
gialny, substancja miedzykomaorkowa).
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Mocz pierwotny powstaje w tak zwanej przestrzeni torebkowej (przestrzeni Bowma-
na), skad przeptywa dalej do kanalikéw nerkowych.

CZY WIESZ, ZE?

Kazdego dnia nerki filtrujg okoto 150 litrow krwi. Z tego ptynu
(mocz pierwotny) 99% jest resorbowane zwrotnie do organiz-

mu, a wydalane jesttylko okoto 1,5 litra moczu ostatecznego!

Kiebuszkowe zapalenie nerek ( glomerulopatia, GN) jest stanem zapalnym
ktebuszkéw nerkowych, cho¢ moze ono w ré6znym stopniu uszkadzac¢ takze inne
struktury nerek. Podtozem zapalenia moze by¢ pierwotna nieprawidtowos¢ uktadu
odpornosciowego (choroba immunologiczna) lub wtérne zapalenie kiebuszkéw ner-
kowych wynikajgce z wspétistnienia innych choréb lub czynnikéw, do ktérych naleza:
zakazenia, leki, choroby ogélnoustrojowe, nowotwory lub innych nieprawidtowosci

prowadzgcych do odktadania sie ztogdw i powstania stanu zapalnego w kiebuszkach
nerkowych.

@ JAKA JEST PRZYCZYNA CHOROBY?

Nefropatia IgA jest chorobg zapalng obecnosci odpowiednich predyspozycji
ktebuszkéw nerkowych o podtozu im- genetycznych i czynnikéw Srodowisko-
munologicznym. Doktadna przyczyna wych.

choroby nie zostata w petni ustalona. Nazwa choroby pochodzi od obecnosci
Szeroko zakrojone badania przeprowa- specyficznych biatek, tzw. immunoglobulin
dzone w ostatnich latach wykazaty, ze typu A1 (IgA1), ktore tworzgc kompleksy

u podstaw choroby moze istnie¢ kilka immunologiczne ze skierowanymi przeciw
mechanizmdw prowadzacych do jej po- nim przeciwciatami, odkadajg w nerkach,
wstania, przypuszczalnie wskutek wspot- wywotujg stan zapalny i dalsze postepuja-

dziatania kilku niekorzystnych czynnikéw, ce zmiany degeneracyjne.
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Uktad odpornosciowy (immunologiczny) to uktad ztozony ze specjalnych
biatek, komoérek, tkanek i organéw odpowiadajgcych za odpornos$¢ orga-
nizmu, czyli jego ochrone przed wszelkimi niebezpiecznymi substancjami i
drobnoustrojami, ktére mogg wywota¢ infekcje lub stan zapalny. Wtargnie-
cie do organizmu szkodliwych drobnoustrojéw lub toksycznych czynnikow
aktywuje odpowiedz uktadu immunologicznego, dzieki czemu mozliwa jest
ich szybka eliminacja. Niestety, jak kazdy inny uktad lub organ, system im-
munologiczny réwniez dotykaja rézne schorzenia, a wtedy jego funkcja jest
ostabiona lub wrecz przeciwnie, nadmiernie aktywna i obecna tam, gdzie i
kiedy nie powinna by¢, jak ma to miejsce w chorobach autoimmunologicz-
nych.

Immunoglobuliny s3 najwazniejszymi biatkami specyficznej odpowiedzi
immunologicznej. Ich zadaniem jest ochrona organizmu przed zagrozeniem,
miedzy innymi réwniez ze strony mikroorganizméw.

Sg one réwniez nazywane “przeciwciatami” i znajduja sie zaréwno we krwi,
jak i w ptynach tkankowych. Przeciwciata majg ksztatt litery Y i sktadajg sie z
dwéch par tancuchoéw biatkowych - fancucha lekkiego i taricucha ciezkiego.
Na podstawie réznic w budowie taricuchéw ciezkich wyréznia sie kilka klas
(typdw) przeciwciat: IgA, 1gD, IgE, 1gM, IgG.

Immunoglobuliny typu A (IgA) to podgrupa przeciwciat wydzielanych
gtéwnie przez btony Sluzowe, np. jelit, drég oddechowych i gruczotow
Slinowych. Zapewniajg miejscowg odpornosc¢ i chronig btony $luzowe przed
mikroorganizmami i alergenami. Wyréznia sie dwa typy IgA, czasteczki IgA1
i 1gA2.

Uktad dopetniacza to system ztozony z wielu réznych biatek, zaangazowa-
nych w obrone przed patogenami, odpowiedzialny za migracje komorek
odpornosciowych i rozpad nieprawidtowych lub zainfekowanych komérek.
Niestety, ta cze$¢ uktadu odpornosciowego moze by¢ rowniez rozregulowa-
na, a tym samym stac sie aktywna przeciwko wtasnym substancjom organi-
zmu, co ma miejsce miedzy innymi w przypadku IgAN.
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19G IgE IgD

Rysunek 5. Rodzaje immunoglobulin.

CZY WIESZ, ZE?

W 1919 roku Jules Bordet (belgijski mikrobiolog z Instytutu
Pasteura w Brukseli) otrzymat Nagrode Nobla w dziedzinie
medycyny za odkrycie bakteriobojczych wtasciwosci surowicy

krwi. Zaobserwowat, ze rozktad niektérych bakterii nastepuje
pod wptywem sktadnikéw surowicy, ktére pdzniej mozna byto
opisac jako uktad dopetniacza.

Patofizjologia

IgAN jest spowodowana nagromadzeniem
zmienionych immunoglobulin typu A1, w
ktorych brakuje normalnie wystepujacych
czasteczek cukru/galaktozy. IgA1 z niedo-
borem galaktozy moga by¢ bardziej “lep-
kie" niz prawidtowe IgA1 i czesto wystepu-
ja w parach lub tworza duze agregaty. To
sprzyja odktadaniu sie immunoglobulin,

a takze inicjuje stan zapalny w ktebusz-
kach nerkowych, co wykazano réwniez w
modelach zwierzecych, w przypadkach
wystepowania nadmiaru IgA.

Ponadto wykazano, ze IgA1 z niedoborem
galaktozy jest uwazana za “obcg”, dlatego
organizm wytwarza przeciwciata skiero-
wane przeciwko wadliwym IgA /autoprze-
ciwciata 1gG/, prébujac tym samym je
wyeliminowac. Przeciwciata te wigzg sie

z biatkami IgA1, tworza tzw. kompleksy
immunologiczne, a nastepnie te gromadza
sie w ktebuszkach nerkowych - a doktad-
nie w wyspecjalizowanych strukturach
tkankowych zwanych mezangium.
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IgA

Odktadania sie wadliwych IgA1 w
mezangium ktebuszkéw nerkowych

3

Kompleksy
immunologiczne

Rysunek 6. U pacjentéw z IgAN wystepujq immunoglobuliny IgA1 z niedoborem galaktozy, sq one
bardziej “lepkie” niz normalne IgA1, czesto tworzq pary lub duze agregaty. W rezultacie organizm
wytwarza przeciwciata skierowane przeciwko wadliwym IgA1 i dochodzi do tworzenia sie komplekséw

immunologicznych.

Infekcje gornych drég oddechowych (jamy
ustnej, nosa, gardta i krtani) lub przewodu
pokarmowego powodujg zwiekszong pro-
dukcje IgA, w tym przypadku wadliwych
IgA1, ktére z kolei moga tworzy¢ skupi-
ska - agregaty i stymulowac¢ tworzenie
autoprzeciwciat, powodujgc powstawanie
komplekséw immunologicznych IgA-IgA i

IgA-1gG, ktore odktadajg sie w mezangium.

To wyjasnia, dlaczego epizody zakazne
mogg pogarszac¢ objawy IgAN.

Ponadto istniejg pewne dowody wskazu-
jace, ze kompleksy immunologiczne, ze
wzgledu na wadliwg strukture IgA1 nie
moga by¢ prawidtowo metabolizowane w

watrobie, jak ma to miejsce w przypadku
prawidtowo zbudowanych czgsteczek IgA1.
To dodatkowo sprzyja ich gromadzeniu

sie w krazeniu i odktadaniu w ktebuszkach
nerkowych.

Odkfadanie sie komplekséw immuno-
logicznych w ktebuszkach nerkowych
wywotuje aktywacje uktadu dopetniacza i
reakcje zapalne, ktére uszkadzaja ktebusz-
ki nerkowe. W efekcie w moczu pojawia
sie krew i biatko, co oznacza zaburzone
funkcjonowanie ktebuszkéw nerkowych /
w szczeg6lnosci ich funkcjonowanie jako
bariery filtracyjnej.
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Podsumowujac, taricuch zdarzen, ktére prowadza do rozwoju choroby to:

1. Produkcja i akumulacja nieprawidtowo zbudowanych IgA1.

Osoby z IgAN maja podwyzszony poziom IgA1 we krwi, ktéra zawiera mniejsze
ilosci specjalnego cukru, galaktozy, niz normalnie.

Prawdopodobnie jest to spowodowane wieloma czynnikami: predyspozycjami
genetycznymi, infekcjami bakteryjnymi, nadreaktywnoscig tkanki limfatycznej jelit,
w niektorych przypadkach ostrg lub przewlektg chorobg zapalng jelit lub celiakia.

2. Produkcja autoprzeciwciat IgG przeciwko Gd-IgA1.

Obecnos$¢ IgA1 z niedoborem galaktozy (Gd-IgA1) i ich przenikanie do krazenia
stymuluje rozwéj autoprzeciwciat IgG przeciwko samym Gd-IgA1.

3. Tworzenie komplekséw immunologicznych.

Obecnos¢ komplekséw immunologicznych ztozonych z samego IgA z niedoborem
galaktozy i/lub komplekséw Gd-IgA-IgG sprzyja ich wigzaniu z receptorami i odkfa-
daniu w kiebuszkach/mezangium.

4. Odktadanie sie ztogéw w kiebuszkach nerkowych. Aktywacja uktadu dopet-
niacza i reakcje zapalne. Zmiany zwyrodnieniowe w nerkach.

Ztogi stymuluja odpowiedz zapalng i aktywacje uktadu dopetniacza, a nastepnie
podziat komoérek mezangialnych i nadprodukcje macierzy. Aktywacja uktadu
dopetniacza moze nasila¢ odpowiedz zapalng i przebudowe struktury ktebuszkéw
nerkowych.
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Rysunek 7. Hipoteza dotyczqca wieloczynnikowej przyczyny nefropatii IgA.
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JAKIE JEST RYZYKO ROZWOQOJU

CHOROBY?

IgAN jest jednym z najczestszych “idio-
patycznych” (idiopatyczne oznacza,

ze doktadna przyczyna nie moze by¢
udowodniona lub nie jest zidentyfikowa-
na) zapalen ktebuszkéw nerkowych na
Swiecie. Szacuje sie, ze nefropatia IgA sta-
nowi az 15-40% wszystkich pierwotnych
glomerulopatii.

IgAN wystepuje najczesciej u 0séb pocho-
dzenia azjatyckiego, rzadziej u pacjentéw
rasy biatej i tylko rzadko u pacjentéw
pochodzenia afrykanskiego, co wyraznie
wskazuje na znaczenie czynnikéw gene-
tycznych w rozwoju choroby.

Choroba dotyka ludzi w kazdym wieku,
chociaz najczesciej diagnozuje sie jg u
os6b ponizej 30 roku zycia, szczeg6l-
nie u starszych dzieci i nastolatkdow,
czesciej u mezczyzn wsrod oséb rasy
biatej - pacjentéw pochodzenia euro-
pejskiego, ale bez predylekcji ptci u
pacjentéw pochodzenia azjatyckiego.
Choroba jest czesciej diagnozowana u
0s0b z celiakig (nietolerancjg glutenu) lub
wspotistnieniem innych choréb o podtozu
immunologicznym (nieswoiste zapalenie
jelit, astma, tuszczyca).

W niektorych rodzinach wydaje sie istniec
predyspozycja do rozwoju choroby, ale
nie zidentyfikowano mutacji jednego
okreslonego genu, odpowiadajgcego za
powstanie choroby, tak jak ma to miejsce
w przypadku takich choroéb jak muko-

wiscydoza lub hemofilia. Wydaje sie,

ze oprécz predyspozycji genetycznych,
aby mogto dojs$¢ do powstania choroby,
konieczne jest dziatanie dodatkowych
niekorzystnych czynnikéw.

Mutacje niektorych gendéw,zwigzane z wy-
stepowaniem choréb zapalnych jelit lub
te, ktére decydujg o odpowiedzi immuno-
logicznej przeciwko patogenom wydajg
sie by¢ zwigzane z wiekszg czestoscig
wystepowania / predyspozycjg do IgAN.
IgAN moze réwniez wystepowac wtérnie
do innych choréb, w tym choréb ogélno-
ustrojowych, takich jak:

1. Zesztywniajgce zapalenie stawow
kregostupa

2. Reumatoidalne zapalenie stawow

3. Zespot Reitera

4. Celiakia

5. Choroby zapalne jelit, takie jak choroba

Le$niowskiego-Crohna czy wrzodziejg
ce zapalenie jelita grubego

. Poalkoholowa choroba watroby
. Sarkoidoza
. kuszczyca

. Wirusowe zapalenie watroby typu B
lub C.
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IgAN moze by¢ réwniez czescig choroby ogdlnoustrojowej, zwanej zapaleniem naczyn
IgA (IgA vasculitis, IgAV, w przesztosci nazywanej “zapaleniem naczyn Schonleina-
-Henocha"), w ktérej pacjenci wykazujg specyficzng wysypke skérng (plamice Schenle-
ina-Henocha), béle stawoéw (zapalenie stawoéw) i/lub bdl brzucha (wynikajacy ze stanu
zapalnego jelit) oraz czesto zapalenie kiebuszkédw nerkowych o typie IgAN.

CZY WIESZ, ZE? LN

Zapalenie naczyn IgA (IgAV), wczesniej plamica SchénleinaHe-

nocha, jest chorobg zapalng matych naczyn krwionosnych zwigza-

ng z odktadaniem sie przeciwciat IgA. Kompleksy immunologiczne .

mozna zaobserwowac¢ w naczyniach wielu réznych narzadéw: :

skory, ptuc, jelit, a takze nerek. Wiele dowodéw naukowych wskazuje na zwigzek
miedzy IgAV i IgAN. Wspdlna etologia obu choréb jest bardzo prawdopodobna,

chociaz rokowania sg rozne, z lepszymi odlegtymi wynikami w przypadku IgAV.

Przebieg choroby IgAN moze by¢ bardzo rézny.

IgAN prawie zawsze przebiega bezbolesnie. Ze wzgledu na niespecyficzne objawy,
diagnoza czesto stawiana jest przypadkowo, gdy w moczu, zywykle podczas rutynowych
badan kontrolnych stwierdzana jest obecnos¢ krwi i / lub biatka. Nieprawidtowosci w
moczu zwigzane z IgAN to:

Krwiomocz, czyli makrohematuria - obecnos¢ krwi w moczu widoczna gotym okiem.
Mocz moze mie¢ bragzowy odcien.

Krwinkomocz, czyli mikrohematuria - obecnos¢ w moczu czerwonych krwinek (ery-
trocytéw), mozliwa do stwierdzenia tylko za pomocg mikroskopu. Kolor moczu pozosta-
je niezmieniony. Izolowany krwiomocz wskazuje na niewielkie uszkodzenie ktebuszkéw
nerkowych.

Biatkomocz (proeinuria) - obecnos¢ biatek w moczu. Zazwyczaj biatkomocz nie daje
zadnych objawow i tylko w skrajnych przypadkach moze pojawi¢ sie charakterystyczny
pienisty wyglad moczu.
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. Biatkomocz - spieniony mocz
Krwiomocz Krwinkomocz spowodowany obecnoscig
biatka w moczu

Rysunek 8. Obecnosc¢ krwi w moczu: widoczna golym okiem - makrohematuria, mozliwa do stwierdze-
nia tylko w badaniu mikroskopowym - mikrohematuria. Biatkomocz mozna podejrzewac, jesli mocz
jest spieniony lub na jego powierzchni widoczna jest biata pienista warstwa.

Dodatkowo mozna zauwazy¢ takie objawy jak:

* Podwyzszone cisnienie krwi (nadcisnienie), ktére poczatkowo jest tagodne, ale
w poznych stadiach choroby moze sta¢ sie na tyle powazne, ze powodowuje silne
béle gtowy, zmiany w widzeniu, zaburzenia funkgji serca i mézgu

e Obrzeki, tj. obrzeki dtoni, stop, brzucha lub twarzy

e (zeste oddawanie moczu w nocy (nykturia)

*  Nudnosci, wymioty

e Skurcze mies$ni (nég) gtéwnie w nocy

U dzieci i mtodych dorostych dos¢ charakterystyczne dla IgAN moga by¢ nawra-
cajace epizody krwiomoczu, szczegélnie w przebiegu infekcji gérnych drég odde-
chowych. U oséb starszych wystepuja one jednak bardzo rzadko.

Nawet w przypadku ciezkiej choroby nerek i uposledzonej funkcji nerek objawy
moga by¢ niepozorne, zwilaszcza gdy choroba rozwija sie powoli, a pacjent dosto-
sowuje sie do zmian i dolegliwosci. Dopiero z czasem, w bardzo zaawansowanych
stadiach choroby, lub gdy pogorszenie funkcji nerek nastagpi nagle, tak ze orga-

nizm nie ma czasu na przystosowanie sie do zaistniatych zmian, moga pojawiac
sie ostre objawy choroby.
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Jak objawia sie przewlekta niewydolnos¢ nerek?

Niewydolnos¢ nerek diagnozowana na
podstawie badan krwi, m.in. poprzez
wykrycie spadku tak zwanego wskazni-
ka filtracji ktebuszkowej (GFR) i wzrostu
poziomu kreatyniny (produkt odpadowy).
Zadaniem nerek jest filtrowanie z krwi
szkodliwych substancji i produktow de-
gradacji metabolicznej. Nerki sg rowniez
narzagdem edokrynnym, tzn. produkujg
substancje wazne dla funkcjonowania
innych narzagdéw, m.in. erytropetyne,
hormon istotny w tworzeniu krwinek czer-
wonych, czy witamine D, istotng dla funk-
cjonowania gospodarki wapniowo-fosfo-
ranowej. Postepujgca utrata funkcji nerek
moze objawiac sie r6znymi objawami:
Obrzek lub zatrzymanie wody. Jesli
wydalana jest zbyt mata ilos¢ moczu, w
tkankach gromadzi sie ptyn - poczatkowo
widoczny jest obrzek podudzi lub twarzy,
szczegblnie po nocnym odpoczynku.

Nadcisnienie tetnicze, tj. wysokie cisnie-
nie krwi, wystepuje wtérnie do wzrostu
oporu naczyniowego, a takze zatrzymy-
wania wody w organizmie. Podwyzszone
cis$nienie krwi, z kolei ma réwniez nega-
tywny wptyw na czynnos¢ nerek.

Innymi stowy, wysokie ci$nienie krwi
moze by¢ zaréwno przyczyna, jak i
konsekwencjg przewlektej choroby
nerek. Zbyt wysokie cisnienie krwi
uszkadza drobne naczynia krwionosne
w nerkach, prowadzac do zniszczenia
tkanki nerkowe;j.

Ponadto nadcisnienie tetnicze obcigza
prace serca, uszkadza naczynia krwio-
nosne, powoduje miazdzyce. Objawy
sugerujgce nadcisnienie to m.in. béle i
zawroty gtowy, zmeczenie, zaburzenia
snu, zaburzenia widzenia.

Objawy ogélne: zwykle pojawiajg sie tyl-
ko wtedy, gdy GFR spada znacznie ponizej
20-30 ml/min (prawidtowy GFR wynosi
80-120 ml/min) i obejmujg zmeczenie,
nudnosci, zmniejszenie apetytu, ogbine
pogorszenie stanu klinicznego, zwiekszo-
ng podatnos¢ na infekcje.

Inne objawy zaawansowanej niewydolno-
$ci nerek (tj. GFR ponizej 20-30 ml/min)
mogg obejmowac:

Niedokrwisto$¢ z powodu zmniejszo-
nej produkcji EPO (erytropoetyny) przez
nerki, ktéra stymuluje szpik kostny do
tworzenia komorek krwi. Objawy nie-
dokrwistosci to zmeczenie, spadek formy
fizycznej i tolerancji wysitku, blados¢
skory, podatnos¢ na infekcje.

Demineralizacja kosci jest wynikiem
zmniejszonej syntezy witaminy D, zwiek-
szonego wydalania fosforanéw z moczem
i wtérnej dysregulacji metabolizmu kosci.
Moze to prowadzi¢ do ztaman, deformacji
kosci i zaburzen wzrostu.

Uposledzony wzrost, niski wzrost wynika
z demineralizacji kosci, ale takze utraty
apetytu i charakterystycznej opornosci
tkanek na hormon wzrostu oraz postepu-
jacej kwasicy.
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ROZPOZNANIE

Chociaz objawy kliniczne i wyniki badan laboratoryjnych krwi i moczu moga budzi¢
podejrzenie IgAN, pewng diagnoze mozna postawic¢ jedynie na podstawie biopsji nerki.

Wskazania do biopsji nerki u dzieci i dorostych z podejrzeniem IgAN obejmujg uposle-
dzong czynnos¢ nerek i/lub utrzymujacy sie wysoki biatkomocz.

Biopsja nerki

Jest badaniem polegajagcym na pobra-
niu fragmentu migzszu nerki do analizy
mikroskopowej. Poniewaz jest to badanie
inwazyjne, wykonywane jest tylko w przy-
padku uzasadnionego podejrzenia ciez-
kiej choroby nerek oraz jesli inne metody
badania nie pozwalajg na postawienie
rozpoznania. Badanie przeprowadza sie
w znieczuleniu miejscowym lub w krot-
kim znieczuleniu og6lnym. W przypadku
biopsji wtasnej nerki / nie przeszczepio-
nej/ pacjent lezy na brzuch a cienka igte
biopsyjng wprowadza sie od tytu. Aby
wykluczy¢ urazy, naktucie wykonuje sie
pod kontrolg badania ultrasonograficzne-
go. Probka pobranej tkanki jest nastepnie
badana mikroskopowo w laboratorium.

Biopsja nerek umozliwia obserwacje
zmian w strukturze organu, a takze zloka-
lizowac obecnos¢ immunoglobulin wska-
zujacych na choroby nerek i tym samym
dostosowac leczenie do zaobserwowa-
nych zmian. Wynik badania biopsji nerki
wraz z parametrami laboratoryjnymi, jak
wielkos¢ biatkomoczu i stopien uposle-
dzenia funkcji nerek stuzg indywidualnej
ocenie ryzyka progresji choroby. Na ich

podstawie podejmowana jest decyzja o
rodzaju leczenia.

Powiktania zabiegu sg rzadkie. Do naj-
czestszych powiktan naleza: krwawienie,
bél, rozwoj nieprawidtowego potaczenia
miedzy dwoma naczyniami krwiono$ny-
mi (przetoka).

Aparat do

biopsji nerki Aparat

.~ sonograficzny

Igta biopsyjna ———
Nerka

Fala !
ultradzwiekowa

Rysunek 9. Biopsja nerki, procedura polegajgca
na pobraniu prébki tkanki nerkowej za pomocq
cienkiej igly biopsyjnej w krétkim znieczuleniu,
co zapobiega poruszaniu sie i dyskomfortowi
pacjenta. Zwykle wykonuje sie jg w szpitalu.
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@ LECZENIE

Wybér podejscia terapeutycznego rézni
sie w zaleznosci od indywidualnego stanu
pacjenta, a w szczegdlnosci szacowanego
ryzyka progresji do schytkowej niewydol-
nosci nerek (ESKD).

Wtasciwe i wczesnie postawione rozpo-
znanie moze dac¢ mozliwos¢ wczesnego
leczenia i poprawy rokowania.

Nadal nie wiadomo, dlaczego 30-60%
dzieci i dorostych z IgAN nigdy nie do-
Swiadczy pogorszenia czynnosci nerek
w ciggu zycia, podczas gdy u okoto 10%
z nich rozwing sie objawy przewlektej
niewydolnosci nerek w ciggu 10 lat od
diagnostycznej biopsji nerki lub w ciggu
20 lat u dodatkowych 20-30% pacjentow.

1. Zmiany stylu zycia
Niezbedne na kazdym etapie choroby sg nastepujgce zmiany w stylu zycia:

«  Zwiekszenie regularnej aktywnosci fizycznej, w szczegblnosci zalecane sg sporty
wytrzymatosciowe, raczej z ograniczenieniem treningéw o wysokiej intensywnosci,
takich jak podnoszenie duzych ciezaréw.

+  Kontrola masy ciata w celu zmniejszenia/zapobiegania otytosci.
+  Zdrowa zrownowazona dieta i korekta ewentualnych zaburzen ipidowych.

*  Rzucenie palenia (palenie zwieksza ryzyko schytkowej niewydolnosci nerek in
koniecznosci dializoterapii 5-10-krotnie!)

+  Niskie spozycie soli, zmniejsza ryzyko nadcisnienia tetniczego i postepu przewle-
ktej niewydolnosci nerek.

+  Unikanie stosowania tzw. niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych jako srodkéw
przeciwbdlowych, np. diklofenaku, ibuprofenu, indometacyny (aspiryna, paraceta-
mol i opiaty sg bezpieczne dla nerek).

«  Okoto 1,5- 2 litry ptynéw dziennie. Nie ma przy tym potrzeby utrzymywania nad-
miernie wysokiego spozycia ptynéw chyba ze pacjenci, oprécz IgAN, majg kamice
nerkowg lub powtarzajace sie infekcje pecherza moczowego.

Wszystkie te dziatania znacznie poprawiajg rokowanie i zmniejszajg ryzyko progresji do
niewydolnosci nerek w IgAN.
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2. Inhibitory uktadu renina-angiotensyna-aldosteron

Zaréwno u pacjentéw dorostych, jak i u dzieci zagrozonych postepujacg chorobg
nerek, inhibitory uktadu renina-angiotensyna-aldosteron, tj. ACEi (inhibitory
konwertazy angiotensyny) lub ATRB (blokery receptora angiotensyny) stanowig
podstawe leczenia choroby, poniewaz leki te obnizajg cisnienie tetnicze krwi, a poprzez
obnizenie ci$nienia krwi w ktebuszkach nerkowych zmniejszajg utrate biatka z moczem
i spowalniajg bliznowacenie nerek. Leczenie to zwykle rozpoczyna sie w momencie
rozpoznania choroby, a dawki lekéw dostosowywane sg w zaleznosci od nasilenia
biatkomoczu i wystepowania nadcisnienia tetniczego.

3. Inhibitory SGLT2

Nowa klasg lekéw chronigcych nerki,
ktére podobnie jak ACEi i ARB istotnie
zmniejszaja biatkomocz, sg tak zwane
inhibitory SGLT2 (Sodium-Glucose Co-
transporter-2 Inhibitors), czyli inhibitory
kotransportera 2 glukozy, zaleznego od
jonéw sodowych, znane tez pod nazwa
gliflozyny. Leki te, np. dapagliflozyna i
empagliflozyna, blokujg wychwyt gluko-
zy w nefronie i tym samym powoduja,

ze z moczem wydale jest wiecej cukru.
Zmniejszone cis$nienie osmotyczne w ner-
ce chroni czynnos$¢ nerek i ma wptyw na
zmniejszenie biatkomoczu. W przypadku
dzieci terapia IgAN inhibitorami SGLT2 nie
zostata jeszcze oficjalnie dopuszczona,
wymaga dalszych obserwacji i dowodéw z
badan klinicznych.

4. Immunosupresja

Badania wykazaty, ze zmiany w biopsji
nerki, jak réwniez objawy kliniczne u
dzieci z IgAN réznig sie od tych, ktére wy-
stepuja u dorostych pacjentéw. U dzieci

choroba ma czesciej tagodny charakter i
objawia sie gtéwnie nawracajacymi epi-
zodami krwiomoczu i rzadko wigze sie z
uposledzong czynnoscig nerek. W biopsji
nerki u dzieci z IgAN, nawet w przypad-
kach z uposledzong czynnoscig nerek,
dominujg zmiany aktywne nad przewle-
ktymi. Z tego powodu u dzieci, inaczej niz
u dorostych, istnieje wieksza szansa na
regresje zmian przy odpowiednim lecze-
niu immunosupresyjnym, a tym samym
szansa na poprawe funkcji nerek, zmniej-
szenie/zatrzymanie postepu choroby.

U dzieci z IgAN wykazano skutecznos¢
leczenia kortykosteroidami, w przypadku
obecnosci aktywnych zmian zapalnych

w biopsji nerki. W tych przypadkach ste-
rydy sg zwykle podawane przez kilka mie-
siecy, w ciezszych przypadkach stosowa-
ne s3 tez inne lekiimmunosupresyjne.
U dorostych pacjentéw w zaawansowa-
nych stadiach choroby, w szczegélnosci

u pacjentéw rasy biatej pochodzenia
europejskiego, stosowanie steroidéw jest
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kontrowersyjne, poniewaz niektére bada-
nia wykazujg ich skuteczno$¢ w hamo-
waniu progresji choroby, inne wskazuja
jedynie ich skutki uboczne, z Smiertelny-
mi infekcjami wtgcznie. Z tego powodu
rozpoczecie leczenia immunosupresyj-
nego, szczegdblnie u dorostych pacjentow
wymaga doktadnego rozwazenia ryzyka

i zachowania szczegélnej rozwagi.Jako
leki immunosupresyjne, steroidy hamuja
uktad odpornosciowy i dlatego maja dzia-
tanie przeciwzapalne. Ich skutki uboczne
to zaburzenia metabolizmu glukozy,
wzrostu, uktadu nerwowego i sercowo-
-naczyniowego.

W oparciu o aktualne ustalenia, stoso-
wanie kortykosteroidéw jest przeprowa-
dzane po doktadnym rozwazeniu ryzyka,
a terapia sterydowa jest odradzana, jesli
pacjenci sa otyli, z cukrzycg, infekcjami,
chorobami psychicznymi, wrzodami
zotadka lub innymi wspotistniejgcymi
schorzeniami. Leczenie innymi lekami
immunosupresyjnymi rowniez wymaga
krytycznego podejscia z uwzglednieniem
mozliwych dziatah nieporzadanych.

W ostatnich latach badania pozwolity
zidentyfikowac czasteczke steroidu o
nazwie budezonid, ktéry przyjmowany w
formie kapsutek o powolnym uwalanianiu
w jelicie, dziata gtéwnie lokalnie na uktad
odpornosciowy jelit. Tylko okoto 10% leku
jest wchtaniane i dostaje sie do krazenia,
a zatem lek ma mniej ogbélnoustrojowych
skutkéw ubocznych. Lek ten zmniejsza
biatkomocz i stabilizuje czynnos¢ nerek u
dorostych pacjentéw z IgAN i jest obecnie

dopuszczony do stosowania u dorostych
pacjentéw z IgAN w Europie. Jego zasto-
sowanie u dzieci wymaga potwierdzenia
w kontrolowanych badaniach klinicznych.

5. Blokada aktywacji dopet-
niacza

W fazie badan znajdujg sie leki blokujace
uktad dopetniacza i leki zmniejszajgce wy-
twarzanie IgA i 1gG u pacjentéw z IgAN, ich
dotychczasowe wyniki sg bardzo obiecujgce.

6. Dieta bezglutenowa

Wartos¢ poszczegélnych diet, np. diety
bezglutenowej w leczeniu IgAN, jest
niepewna, chyba ze u podstaw choroby
lezy choroba jelit - celiakia, a IgAN
wystepuje wtdrnie do niej.

7. Inne

Leczenie witaming E, olejem rybim,
lekami hamujgcymi agregacje ptytek krwi
i antykoagulantami, statynami, ziotami,
lub profilaktyczne usuniecie migdatkow
podniebiennych nie sg obecnie zalecane
ze wzgledu na brak dowodéw ich
skutecznosci.

Eksperci zalecajg umozliwienie
wszystkim pacjentom udziatu w no-

wych badaniach klinicznych, zwtasz-
cza pacjentom z wysokim ryzykiem
progresji choroby.
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Co stanie sie ze mng/moim dzieckiem w przysztosci?

Przebieg choroby i rokowanie nalezy ocenia¢ indywidualnie, biorgc pod uwage wspét-
istniejgce czynniki ryzyka, wyniki badan laboratoryjnych i ewentualnie biopsji nerki,
parametry kliniczne i odpowiedz na leczenie.

Okresowe badania kliniczne sg wskazane przez cate zycie. Do badan tych nalezy:

* ocena cisnienia krwi

« badania laboratoryjne oceniajgce czynno$¢ nerek, ilo$¢ i ocena biatkomoczu /
krwiomoczu

* pomiary antropometryczne, wzrost, masa ciata, obliczanie wskaznika masy ciata

Czestotliwos¢ badan zalezy od wykrytych nieprawidtowosci oraz postepu choroby.
Badania te beda przeprowadzane czesciej w okresach intensywnego wzrostu, tj. we
wczesnym dziecinstwie lub w okresie dojrzewania, lub w przypadku stwierdzonych
nieprawidtowosci.

Cisnienie krwi Badania moczu  Badania krwi Regularne badania

Rysunek 10. Osoby z IgAN powinny by¢ poddawane regularnym badaniom klinicznym przez cate zycie.

Czy nastgpi poprawa u mnie/mojego dziecka?
Czy moje dziecko moze wyzdrowie¢?

U pacjentéw dorostych IgAN jest chorobg U wiekszosci dzieci choroba ma prze-
przewlektg i zwykle postepujgca. Oznacza  biegtagodny i przebiega bez uposle-
to, ze zwykle nie ustepuje i u czesci pa- dzenia funkcji nerek. Zwykle wystepuje
cjentdw moze z czasem sie pogarszac. krwiomocz, zwtaszcza podczas infekcji.
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Zazwyczaj nie wymaga to specjalnego leczenia. Zalecane jest zwiekszenie ilosci przyj-
mowanych ptynéw i zwiekszenie czestosci wykonywania badan moczu. W przypadku
pojawienia sie biatkomoczu lub pogorszenia stanu ogblnego, wzrostu cisnienia krwi
lub pojawienia sie innych niepokojacych objawéw, koniecznie nalezy skontaktowac sie
sie z lekarzem prowadzacym.

Badania wskazujg, ze u dzieci, nawet w bardziej zaawansowanych stadiach choroby,
przebiegajacych z duzym biatkomoczem i uposledzong czynnosciag nerek, choroba
zwykle rozpoznawana jest w fazie aktywnej. W zaleznosci od wynikéw biopsji nerki
przy dominujgcych zmianach aktywnych podejmowana jest decyzja o leczeniu immu-
nosupresyjnym, co oznacza, ze istnieje w tym przypadku szansa na poprawe funkgcji
nerek i dalszego rokowania.

Takze u dorostych pacjentéw, przy optymalnej terapii, IgAN moze ulec “wyciszeniu”,
funkcja nerek moze sie ustabilizowa¢ lub ulec catkowitej poprawie.

W przypadku pojawienia sie biatkomoczu, pogorszenia stanu ogélnego, wzro-
stu cisnienia krwi lub wystapienia innych objawéw, nalezy skontaktowac sie z
lekarzem.

Nawet jesli przebieg choroby jest tagodny, regularna ocena czynnosci nerek, ba-
dania moczu, kontrola cisnienia krwi i badania kliniczne s obowigzkowe przez
cate zycie.

Czy sg jakies$ ograniczenia w codziennym zyciu moim /
mojego dziecka?

zdrowe odzywianie, diete z ogranicze-
niem spozycia soli i unikanie lekéw o
potencjalnie nefrotoksycznym dziata-
niu.

Zycie dzieci/dorostych z nefropatig IgA nie
powinno zasadniczo réznic sie od zycia
dzieci/dorostych bez tej choroby. Dzieci
powinny kontynuowa¢ nauke w szkole
lub przedszkolu, mogg bawi¢ sie z innymi
dzie¢mi i aktywnie uczestniczy¢ w zaje-
ciach pozalekcyjnych, w tym sportowych.
Szczegblnie zalecane jest prowadzenie
zdrowego trybu zycia w celu zminimali-
zowania dodatkowych czynnikéw ryzyka,

Poniewaz zaostrzenia choroby zwykle wy-
stepuja w zwigzku z infekcjami, zaleca sie
wykonanie szczepien profilaktycznych
zgodnie z zaleceniami ekspertéw.

W przypadku koniecznosci leczenia im-
munosupresyjnego nalezy odpowiednio

ktére moga uszkodzi¢ nerki. Obejmuje to
regularng aktywnos¢ fizyczna, kontro-
le masy ciata (zapobieganie otytosci),

zaplanowa¢ harmonogram szczepien,
najlepiej przed rozpoczeciem leczenia.
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Co mozna zrobic dla swoich nerek? Jak zy¢€ z choroba?
Jak poprawié¢ rokowanie?

Zdrowy styl zycia moze znacznie zmniejszy¢ i opézni¢ postep choroby lub catkowicie jg
zatrzymac. Zahamowanie postepu choroby lub opéznienie koniecznosci rozpoczecia
dializy jest celem, o ktéry warto walczyc.

1. Nie nalezy zaprzecza¢ chorobie, ale raczej nauczyc sie z nig zy¢. Poszerzaj swojg
wiedze, nie wahaj sie zadawac pytan. Porozmawiaj z lekarzem, dowiedz sie, co robi¢,
aby utrzymac dobrg czynnos$¢ nerek, jak kontrolowac cisnienie krwi i jak unikac
czynnikéw szkodliwych.

2. Nie lekcewaz termindéw badan kontrolnych i w razie potrzeby, regularnie przyjmu;j
przepisane leki. Jesli masz problemy z regularnym przyjmowaniem lekéw, powiniene$
porozmawiac o tym z lekarzem. Wspdlnie mozecie zastanowic sie, jak zintegrowac
przyjmowanie lekéw z codziennymi obowigzkami. Regularne przypomnienia za po-
moca funkcji budzika w telefonie komérkowym mogg okazac sie bardzo pomocne.

3. Nalezy regularnie sprawdzac cisnienie krwi. W przypadku wykrycia wartosci wyz-
szych niz zalecane nalezy skontaktowac sie z lekarzem.

4. Regularnie sprawdzaj mocz za pomoca testu paskowego. Czestotliwos¢ badan
nalezy ustali¢ z lekarzem. Badania nalezy wykonac¢ szczegélnie w przypadku ztego
samopoczucia lub w przypadku nieprawidtowego wyglagdu moczu.

5. Nalezy dba¢ o spozywanie odpowiedniej ilosci ptynow i unika¢ stanéw odwodnie-
nia. Srednia ilo$¢ ptynoéw, jakg nalezy przyjmowac to okoto 1,5-2 litréw dziennie.
Zapotrzebowanie na wode w organizmie zalezy od wieku, stanu zdrowia, czynnosci
nerek, masy ciata, temperatury czy aktywnosci fizycznej. Co do ilosci zalecanych
ptynéw nalezy postepowac zgodnie z zaleceniami lekarza.

6. Nalezy unikac lekéw uszkadzajgcych nerki - tzw. lekéw nefrotoksycznych, do kté-
rych nalezg m.in. do$¢ powszechnie stosowane niesteroidowe leki przeciwzapalne
(diklofenak, ibuprofen czy naproksen). Leki tego typu powinny by¢ stosowane zgod-
nie z zaleceniami, w jak najmniejszych dawkach i przez jak najkrotszy czas. Wazne
jest, aby zasiegna¢ porady nefrologa, ktorych lekéw nalezy bezwzglednie unikac lub
kiedy dostosowac dawki lekéw do stopnia czynnosci nerek.
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10.
11.

12.

13.

14.

15.

Ogranicz spozycie soli (chlorku sodu). Nadmierne spozycie soli powoduje zatrzymy-
wanie wody w organizmie, zwieksza ci$nienie krwi i ilo$¢ biatka zawartego w moczu,
przyspiesza postep niewydolnosci nerek. Zalecana dzienna dawka soli dla dorostych
wynosi 6 g, czyli okoto jednej tyzeczki. Tymczasem dos$¢ powszechne jest spozywanie
$rednio 8 g chlorku sodu dziennie, z czego wiekszo$¢ pochodzi z produktéw prze-
tworzonych przemystowo (fast food, produkty mrozone). Nalezy ograniczy¢ spozycie
tego typu produktéw.

Nalezy regularnie ¢wiczy¢, koncentrujac sie na sportach wytrzymatosciowych, takich
jak spacery, jogging, wioslarstwo, jazda na rowerze lub ptywanie. Brak ¢wiczen i
aktywnosci fizycznej sprzyja insulinoopornosci i otytosci, ktore réwniez prowadza do
rozwoju nadcisnienia. Nalezy unika¢ sportéw o wysokiej intensywnosci, w szczegdl-
nosci kulturystyki.

Kontroluj swoja wage, unikaj otytosci. Otytos¢ dodatkowo obcigza prace nerek i
serca oraz przyspiesza postep choroby.

Zadbaj o odpowiednig ilo¢ i regularne godziny snu.

Nie pal. Palenie, zarébwno czynne, jak i bierne, zwieksza ci$nienie krwi i jest ogrom-

nym czynnikiem ryzyka progresji miazdzycy, ktéra uposledza doptyw krwi do nerek.
Palenie jest rowniez czynnikiem przyczyniajacym sie do rozwoju nowotworow ptuc,
nerek i drég moczowych (np. raka pecherza moczowego).

Bez wzgledu na to, jak bardzo jestes$ zajety, pamietaj o regularnym opréznianiu
pecherza. Dlugotrwate zatrzymywanie moczu w pecherzu sprzyja rozwojowi i
namnazaniu sie bakterii w drogach moczowych, co moze dodatkowo powodowa¢
problemy z nerkami.

Upewnij sie, ze masz wszystkie szczepienia, w tym coroczng szczepionke przeciw
grypie. Wiele oséb z IgAN doswiadcza pogorszenia choroby podczas infekcji. Omow
aktualne zalecenia dotyczace szczepien przeciwko COVID-19 ze swoim nefrologiem.

Badz poinformowany i aktywnie zaangazowany. Zapytaj swojego lekarza o aktualnie dostep-
ne opcje leczenia, réwniez te w wyspecjalizowanych osrodkach medycznych, czy oferowane w
ramach nowych badan klinicznych.

Mniej na uwadze wszystkie potencjalne ograniczenia, ale nie rezygnuj z wyznaczo-
nych sobie celéw. Staraj sie nie poddawa¢ negatywnym myslom i zaplanuj, jak naj-
lepiej poradzi¢ sobie z choroba. Nie ukrywaj choroby. Jesli nie czujesz sie dobrze lub
nie radzisz sobie z chorobg, porozmawiaj o tym z lekarzem, ale réwniez dobrze jest
mie¢ oparcie w kim$ bliskim z Twojego otoczeniaCzasami otwarta rozmowa pomaga
spojrze¢ na wszystko z odpowiedniej perspektywy. Nie wahaj sie rowniez szukac
pomocy psychologicznej.
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Cigza

Inhibitory ACE i ARB nie powinny by¢
stosowane u kobiet w wieku rozrod-
czym, o ile nie stosujg one skutecznej
antykoncepcji i s zdecydowanie prze-
ciwwskazane w czasie ciazy. Narazenie
dzieci na dziatanie tych lekéw wigze
sie z szeregiem powaznych wad rozwo-
jowych, zaburzeniami czynnosci nerek,
niskg masg urodzeniowg, opézZnieniem

wzrostu i przedwczesnym porodem.

Sama choroba IgAN nie jest przeciwwska-
zaniem do zajscia w cigze/planowania
rodziny, ale w czasie cigzy nalezy wykony-
wac regularne badania czynnosci nerek,
pomiary cisnienia krwi i badania moczu.
Istnienie choroby nalezy niezwtocznie
zgtosic¢ lekarzowi prowadzacemu cigze.

Jakie jest ryzyko, ze moje potomstwo réwniez zachoruje na

te chorobe?

Niezwykle rzadko choroba dotyka wiecej
niz jednego cztonka rodziny. Niektére
geny mogga predysponowac do wysta-
pienia choroby, ale wazna role odgrywa
wspotistnienie wielu innych czynnikow
wyzwalajacych. Choroba nie jest dziedzi-

czona jak mukowiscydoza lub kolor oczu.
Jednak w przypadku zdiagnozowania cho-
roby u cztonka rodziny zaleca sie zmie-
rzenie cisnienia krwi i wykonanie badania
moczu na obecnos¢ krwi i biatka.

‘ DODATKOWA POMOC

Jesli potrzebujesz wsparcia lub masz
pytania dotyczace choroby, jej prze-
biegu lub dtugoterminowych wynikéw,
nie wahayj sie porozmawiac o tym ze
swoim lekarzem rodzinnym, nefrolo-
giem lub nefrologiem dzieciecym.

W wielu klinikach mozliwe jest réwniez
uzyskanie wsparcia psychologicznego.
Jesli Twoje dziecko nie radzi sobie z
chorobg, zapytaj lekarza o mozliwos¢
uzyskania takiej pomocy.W wielu krajach
istniejg grupy wsparcia dla pacjentéw z
chorobami nerek.

Wymiana informacji i wtasnych doswiad-
czeh moze by¢ bardzo pomocna dla wielu
pacjentéw i ich rodzin.

Na naszej stronie internetowej dla
pacjentéw ERKNet znajduje sie link do
sprawdzonych organizacji pacjentéw:

;.""...:. ,q.
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@ SEOWNICZEK

Albumina to rodzaj biatka wystepujacego
we krwi. W warunkach prawdtowych nie
jest obecna w moczu, a gdy tak sie dzieje,
wskazuje to na uszkodzenie ktebuszkéw
nerkowych.

Albuminuria oznacza po prostu obec-
nos¢ albuminy w moczu.

Cystatyna C jest biatkiem, ktérego
pomiar poziomu we krwi stuzy do oceny
czynnosci nerek (badanie krwi). Jest
wytwarzana przez wszystkie komoérki za-
wierajgce jgdra komoérkowe. Jest swobod-
nie filtrowana przez ktebuszki nerkowe, a
nastepnie ulega reabsorpcji i catkowitemu
rozktadowi. Jej poziom we krwi koreluje
ze wskaznikiem filtracji ktebuszkowe;.
Poniewaz jej stezenie w niewielkim stop-
niu zalezy od wieku, masy ciata, wzrostu

i masy miesniowej, pomiar stezenia cy-
statyny C jest skutecznie wykorzystywany
do oceny wskaznika filtracji klebuszkowej
przy uzyciu odpowiednich wzoréw.

Dializa to metoda sztucznego usuwania

z krwi produktéw przemiany materii i
nadmiaru ptyndw. Istniejg dwa gtéwne ro-
dzaje dializy: hemodializa i dializa otrzew-
nowa. W przypadku hemodializy krew jest
przepompowywana przez filtr za pomocg
zewnetrznego urzadzenia. Dializa otrzew-
nowa polega na wielokrotnym podawaniu
i usuwaniu ptynu dializacyjnego do/z jamy
brzusznej, co réwniez oczyszcza krew.

Gen - jednostka genetyczna zawierajgca
instrukcje (“przepis”) jak zbudowane ma
by¢ okreslone biatko w organizmie.

GFR (ang. Glomerular Filtration Rate),
czyli wspotczynnik filtracji kiebuszkowe;j

- opisuje szybko$¢, z jakg nerki filtrujg
produkty odpadowe z krwi. GFR jest zwy-
kle wyzszy niz 90 ml/min/1,73 m2, nizsza
wartos¢ swiadczy o uposledzonej funkcji
nerek. Wartos$¢ ponizej 30 ml/min/1,73 m?2
odpowiada ciezkiej niewydolnosci nerek,
przy okoto 10 ml/min/1,73 m? konieczne
jest leczenie nerkozastepcze.

Inhibitory ACE - klasa lekéw obnizajacych
cisnienie filtracyjne w nerkach, stano-
wigca filar leczenia choréb ktebuszkow
nerkowych.

Inhibitory SGLT-2, zwane réowniez gli-
flozynami lub flozynami, to klasa lekéw
modulujgcych biatka transportujgce séd

i glukoze w nerkach. Inhibitory SGLT2 sg
od dawna stosowane w leczeniu cukrzy-
cy typu Il (T2DM), ale oprécz kontroli
poziomu cukru we krwi wykazano, ze
zapewniajg znaczace korzysci sercowo-
-naczyniowe, a takze dziatanie ochronne
na nerki, serce, watrobe, oraz dziatanie
przeciwmiazdzycowe, a efekty te przypi-
sano takim dziataniom farmakodynamicz-
nym jak zwiek szenie wydalania sodu,
hamowanie uktadu renina-angiotensyna-
-aldosteron, dziatanie przeciwzapalne i
przeciwutleniajace.
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Kreatynina jest normalnym produktem
odpadowym pochodzgcym z miesni.
Pomiar jej poziomu we krwi stuzy do oce-
ny czynnosci nerek. Wiekszos¢ wzorow
do obliczenia GFR opiera sie na ocenie
stezenia kreatyniny we krwi. Im wyzsze
stezenie kreatyniny we krwi, tym gorsza
czynnos¢ nerek. Oprocz funkcji nerek, po-
ziom kreatyniny we krwi zalezy od masy
migsniowe;j i ilosci spozywanego biatka.

Krwinkomocz (makrohematuria) to
obecnos¢ krwi w moczu widoczna gotym
okiem.

Krwiomocz (mikrohematuria) to obec-
nos¢ niewielkiej ilosci czerwonych krwi-
nek (erytrocytéw) w moczu. Kolor moczu
jest prawidtowy, erytrocyty sg widoczne
tylko w badaniu mikroskopowym.

Przewlekta choroba nerek (CKD,
chronic kidney disease) to postepujace
i nieodwracalne uszkodzenie nerek, ktére
moze prowadzi¢ do ich niewydolnosci w
ciggu miesiecy lub lat. Poniewaz nerki nie
moga sie ponownie zregenerowad, nie

ma leczenia, ktére odwrécitoby przewle-
kta chorobe nerek, ale istniejg metody le-
czenia, ktére spowalniajg postep choroby,
jesli zostang wdrozone na czas.

Renoprotekcja oznacza $rodki podejmo-
wane w celu zapobiegania uszkodzeniu
nerek.

Schytkowa choroba nerek (ESKD, ang.
end stage kidney disease) - najciezsza po-
sta¢ choroby nerek, kiedy nerki przestajg
skutecznie pracowad. Nerki nadal moga
produkowa¢ mocz, ale zaburzone jest
usuwanie produktéw przemiany materii
czy producja innych waznych czynnikéw.
W tym przypadku konieczne jest leczenie
nerkozastepcze (dializa lub przeszczep
nerki).

Zespo6t nerczycowy to stan, w ktérym
filtry nerkowe przepuszczaja nadmierne
ilosci biatek, co prowadzi do niskiej zawar-
tosci biatek we krwi i zatrzymania ptynéw
w organizmie, czesto skutkuje widocznym
obrzekiem m.in. twarzy i nég.
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KONTAKT

Koordynator projektu: Prof. Franz Schaefer

University Hospital Heidelberg
Im Neuenheimer Feld 130.3
D-69120 Heidelberg

Tel: +49 (0)6221/56-34191
E-mail: contact@erknet.org

Kontakt dla pacjentéw: Susana Carvajal Arjona, Uwe Korst

Menedzer ds. zaangazowania pacjentéw: Vera Cornelius-Lambert
E-mail: patients@erknet.org

Aby uzyska¢ szczegdtowe porady dotyczace informacji zawartych w niniejszej
ulotce, prosimy o kontakt za posrednictwem naszej strony internetowej:

www.erknet.org/patients/pl

Sledz nas na Twitterze:
@EuRefNetwork

| ZASTRZEZENIA PRAWNE

i Tre$¢ niniejszej publikacji reprezentuje wytgcznie poglady autora i ponosi on za nie wytaczng

| odpowiedzialno$¢; nie mozna uzna¢, ze odzwierciedla on poglady Komisji Europejskiej i/lub DG |
! SANTE lub jakiegokolwiek innego organu Unii Europejskiej. Komisja Europejska i Agencja nie

| ponosza zadnej odpowiedzialno$ci za wykorzystanie zawartych w niej informacji.
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