Ize pouzit mykofenoldt mofetil (MMF) v davce 1 g 2x denné alespor
6 meésicl. MMF je doporucovdan také namisto CNI v pfipadé pokrocilé
renalni dysfunkce s eGFR pod 30 ml/min/1,73 m?2. Rituximab |ze zvazit
u kortikodependentnich pacientl, u kortikorezistentnich pacientd je
jeho tcinnost nizsi (8, 9).

Dalsi zkousené molekuly

Nemald ¢ast pacientl zUstava k lé¢bé refrakterni a progreduje do
nezvratného selhani ledvin.

Ofatutumab, anti-CD20 protildtka, byla Uspésné pouzita u déti ve
dvou malych kohortdch, které byly rezistentni kimunosupresivni lé¢bé.
Abatacept, inhibitor T-bunécné kostimulace mediované CD80 zasahujfci
do interakce integrin, neprokdzal Gc¢innost v kazuistickych sdélenich.
V soucasné dobé probihaji studie s inhibitory komplementu (avacopan),
anti-TNF protildtkami (adalimumab), bleselumabem, fresolimumabem,
bardoxolonem ¢i sparsentanem (10, 11).

Plazmaferéza

Pouzitf aferézy vychézi z hypotézy, ze primarni FSGS je podminéna
plazmatickym cirkulujicim permeabilnim faktorem. Dle KDIGO dopo-
ruceni nenf uziti plazmaferézy doporucovano jako soucast standardni
|écby primarni FSGS, pfedevsim z dlvodu absence dat z randomizova-
nych prospektivnich studif. Z dosud publikovanych kazuistickych sdélenf
dlouhodobé remise doséhlo 46 % pacientd, kdy byla plazmaferéza (PF)
i vymeéna plazmy (PE) uZita jako aditivnf Ié¢ba ke standardnf imuno-
supresi. Podobné nejednoznacné data poskytly malé studie vénuijici se
efektu PF/PE na rekurenci FSGS po transplantaci ledviny (12).

Transplantace ledviny u pacientii s FSGS

Metodou volby nezvratného rendiniho selhdni v ddsledku FSGS,
do néhoz dospéje 40-70 % pacientd béhem 10-20 let od stanoveni
diagndzy, je transplantace ledviny. Uspéch transplantace je limitovan
pomérné vysokym rizikem rekurence FSGS, které je udavano mezi
40-60 %. Rizikovymi faktory rekurence jsou mlady vék v dobé manifesta-
ce onemocnéni, jeho rychld progrese do nezvratného rendlniho selhani
(béhem 3 let), negativni rodinnd anamnéza, bilateralni nefrektomie,
Zijici darce a ztrata pfedchoziho stépu na rekurenci FSGS. U pacientd,
u nichz doslo k selhani stépu na rekurenci FSGS, je retransplantace
spojena s 80-100% pravdépodobnosti rekurence. Histopatologické
nélezy nativnich ledvin nepredikuji riziko rekurence po transplantaci.

PREHLEDOVE CLANKY
Fokalné segmetaini glomeruloskleréza

Pétileté preZiti Stépd u pacientd s FSGS je signifikantné horsi v porovnani
snon-FSGS pacienty (81 vs. 88 %), stejné tak je horsi pétileté preZiti Stépu
u pacientl s rekurenci v porovnani s pacienty bez rekurence (52 % vs.
83 %). Rekurence FSGS vede k selhani funkce stépu u poloviny pacientd.
Genetické ani sekunddrni FSGS prakticky nerekuruji, ale primarni FSGS
rekuruje ve 30-80 %, nejcastéji béhem prvnich dvou let po transplantaci.
V pfipadé Uvahy o transplantaci ledviny mdze byt genetické vysetienf
ndpomocné k verifikaci ¢i vylouceni genetické priciny FSGS u kandidata
transplantace, predikci rizika rekurence a k vyloucenf patognomické
mutace u asymptomatického potencidlniho Zijictho darce (13, 14).

Lécba rekurence FSGS dosud nebyla standardizovana pro nedosta-
tek randomizovanych studii. Doporuceni tedy vychazeji z doporucenf
malych kohortovych studif a kazuistickych sdéleni. Plazmaferéza je
hlavni lé¢ebnou modalitou rekurence FSGS, prestoze odpovéd na ni
neni konzistentni. Priblizné 60 % pacientl doséhne kompletni remise,
20 % parciadlnf remise a 20 % je rezistentnich. Tretina pacientl s na-
vozenou kompletni remisi viak vyzaduji dlouhodobou (chronickou)
aferézu k jejimu udrzeni. U téchto pacientl Ize vyuzit imunoadsorpce,
kterd je selektivni a bezpecnd. U ¢asti pacientl rezistentnich k lé¢bé
plazmaferézou byl Uspésné pourzit rituximab (15). V nedavno publiko-
vané retrospektivni multicentrické studii byla kombinace rituximabu
a PF U¢innéjsi v navozeni remise v porovnani s uZitim rituximabu s vy-
sazenim PF (47 vs. 16 %). Pétileté preziti Stépu u pacient s Ié¢ebnou
odpovédi na rituximab byl zaznamenén ve 100 %, zatimco u pacient(
nereagujicich na Iécbu pouze ve 34 % (16). Slibné vysledky byly recentné
publikovany u pouziti ofatumumabu u pacientl refrakternich k 1é¢bé
rituximabem (17, 18).

Retransplantace ledviny v pfipadé selhanf stépu na podkladé reku-
rence FSGS by méla byt vzdy zvazovana individudlné. Preemptivni po-
dani rituximabu ani uzitf aferézy nesnizuje riziko rekurence FSGS (15, 19).

Zaveér

FSGS predstavuje skupinu onemocnéni rlizné etiologie, jejichz
spole¢nym znakem je poskozeni podocytl. Urcenf etiologie FSGS je
klicové pro stanoveni optimalni terapie a progndzy pacienta. Kromé
nefrologického, histopatologického vysetfeni ma své misto i cilené ge-
netické vysetfeni. Prakticky polovina pacientd s FSGS dospéje k nezvrat-
nému selhdnf ledvin. Transplantace ledviny je asociovana s vysokym
rizikem rekurence onemocnéni, které vyznamné snizuje dlouhodobé

preziti Stépu.

N/A. Registrace v databazich: N/A. Projednani etickou komisi: N/A.
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