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Fokalné segmentalni glomeruloskleréza, FSGS, je progresivni onemocnéni glomerul( rizné etiologie, které vede u témér
50 % pacientl k nezvratnému selhéni ledvin. FSGS je podminéna poskozenim podocytl histologicky charakterizovanym
parcidlni sklerotizaci glomeruld, klinicky nej¢astéji nefrotickou proteinurii ¢i nefrotickym syndromem a neuspokojivou
Iécebnou odpovédi. Transplantace ledviny je u pacientll s FSGS spojena s vysokym rizikem rekurence a horsimi dlou-
hodobymi vysledky. Zasadni pro prognézu pacienta je v¢asna lécba, kterd se lisi u jednotlivych forem FSGS (primarni,
sekundarni, geneticka).
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Focal segmental glomerulosclerosis

Focal segmental glomerulosclerosis, FSGS, is a progressive glomerular disease of different ethiology that leads in almost 50 %
of patients to end stage renal failure. FSGS is caused by damage of podocytes, histologically characterized by partial scarring
of glomeruli, clinically by nephrotic-range proteinuria or nephrotic syndrome and unsatisfactory therapeutic response. Kid-
ney transplantation in FSGS patients is associated with high risk of disease recurrence and worse long-term outcomes. Early
treatment is essential for the patient’s prognosis, which varies between different forms of FSGS (primary, secondary, genetic).
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Uvod

Fokalné segmentdini glomeruloskleréza (FSGS) predstavuje sku-
pinu onemocnéni razné etiologie definovanou histologickym nale-
zem v rendlni biopsii, ktery je charakterizovan primarné 1ézi a depleci
podocytl. Inicidlné nachazime fuzi pedicel podocytl rozlisitelnou na
drovni elektronové mikroskopie, v ¢asnych stadiich zndmky fokalni
sklerotizace glomeruld postihujici jen minoritu glomeruld, které s pro-
gresi onemocnéni postihuje vétsinu glomerull vyustujici v globalni
glomerulosklerdzu.

V soucasné dobé délime FSGS na primarni, sekundéarnf a geneticky
podminénou formu, jez se mnohdy svymi klinickymi projevy prekryvajf
a jejich odliseni mlze predstavovat diagnosticky problém. Ur¢eni for-
my FSGS je vsak klicové pro stanoveni terapeutického postupu a pro
progndzu pacienta. FSGS patfi mezi nej¢astejsi pficiny chronického
onemocnéni ledvin vedouci k jejich nezvratnému selhani.

Epidemiologie a patogeneze

Prevalence FSGS se pohybuje mezi 1,4 az 21 pfipady na milion
obyvatel v zavislosti na rase (5x vy3si incidence u Cerné rasy) a geo-
grafii. FSGS se fadi mezi tzv. podocytopatie, onemocnéni postihujici
primarné podocyty. Tyto vysoce diferencované bunky udrzuji integritu
glomerularni bazalni membrany (GBM). Poskozeni podocytl vede
k jejich nekréze, naslednému obnazeni GBM a hypertrofii reziduélnich
podocytl. Kompenzatorni intrakapilarni hypertenze dale poskozuje
podocyty, endotelidlni buriky a mezangium vyustujici ve fokalné-seg-
mentalni sklerotizaci (1).

Patogeneze nebyla stéle jednoznacné objasnéna. U primami for-
my FSGS se predpokladd autoimunitni mechanismus podocytarniho
poskozeni vznikajictho v disledku plazmatického cirkulujictho per-
meabilniho faktoru, ktery vsak dosud nebyl jednoznacné identifikovan.
Sekundami FSGS vznika v disledku jiné primarni léze — virova infekce

MUDr. Silvie Rajnochova Bloudickovd, Ph.D., DBA.
Klinika nefrologie TC IKEM, Praha
sibl@ikem.cz

Cit. zkr: Vnitr Lék. 2024;70(2):E32-E36
Clének pfijat redakcf: 31. 12. 2023
Clanek pfijat po recenzich: 8. 1. 2024

VNITRNI LEKARSTVI / Vnitf Lék. 2024;70(2):-E32-E36 /

www.casopisvnitrnilekarstvi.cz


https://doi.org/10.36290/vnl.2024.030

