SCLEROZA GLOMERULARA FOCALA (SGF)

Sinonime: GN cu hialinozä segmentala si focala.

Este consideratã de unii ca o afectiune glomerulara propriu-zisa , iar altii o considera etapa evolutiva a GNLM.

Este o afectiune relativ frecventä, insotita de obicei de SN. Reprezintà 15—20% din cazurile de SN idiopatic. S-a incriminat o predispozitie geneticä:

antigenele HLA DR si DR sunt intâlnite frecvent la acesti bolnavi.

Patogenia bolii: nu este cunoscutà.

- S-a incriminat un factor circulant de tipul unei citokine sau limfokine care lezeaza celulele epiteliale viscerale.

Leziunile celulelor epiteliale se insotesc :

     - o diminuare a glicoproteinelor care contin acid sialic, cu obliterarea si retractia podocitelor, cu proteinurie consecutivà. 

      - fenomenele de convectie focala vor determina acumulare de hialin cu colaps segmental capilar.

      - o perturbare functionala mezangiala, 

       -mecanismul fagocitar mezangial fiind suprasolicitat prin depunerea in cantitati mari de CIC sau prin formarea CI la acest nivel. 

        -perturbarile celulelor mezangiale antreneaza tulburäri de coagulare locala cu depunere de fibrin si plachete.

        - se perturba hemodinamica glomerulara

        -fenomene hiperfiltrare glomeruralà.

Leziunile realizate vor duce la formarea unui proces de sclerozà glomerularä.

Leziuni de scleroza glomerulara apar in conditii patologice variate:

· dupa nefrectomie subtotala, 
· abuz de heroina, 
· HIV,
·  siclemie etc.

Tabloul clinico-biologic. Se manifestä cel mai frecvent prin aspectul SN, frecvent cu debut acut. SN este frecvent impur fund insotit de HTA si de microhematurie.

Se poate manifesta mai rar prin tabloul sindromului nefritic cronic, respectiv al GNC constând din proteinurie, hematurie, HTA.

Se observa uneori SGF care se prezinta ca o proteinurie asimptomaticä.

CIC sunt de obicei crescute, C normal sau uneori scàzut, IgG este deseori scäzut.

Proteinuria este de obicei neselectivä.

Hematuria este moderatä, mai rar se semnaleaza o hematurie importanta.

Examenul morfopatologic reflectà depuneri de material hialin in zone de fibroza insotite de hipercelularitate ce afecteaza doar o parte din glomerul ce-i determina un caracter focal si numai unii dintre glomeruli ce definesc aspectul segmental lezional. Ansele glomerulare sufera un proces de coalescenta intre ele. In acelasi timp, se poate realiza o aderenta a acestora de capsula Bowman, fapt ce antreneazà o sinechie capsulo-floculara (Ronco), infiltrat celulat si fibroza interstitiala la unii bolnavi. Tubii prezintä leziuni atrofice.

Microscopia electronica evidentiaza fuziunea podocitelor si leziuni vasculare a celulelor epiteliale, depozite electronodense paramezangial si subendotelial.

Imunofluorescenta: in focarele de hialinoza depuneri de IgG, 1gM si C si mai rar ale altor imunoglobuline.

Semnele de scleroza glomerulara focala se pot prezenta sub forma sclerozei segmentale si focale suprapusa unei NGLM sau supraadaugate unei GN proliferative mezangiale.

Glomeruloscieroza focala si globala reprezintà o forma evolutiva a formelor de mai sus.

Evolutia este greu de prevazut. in general nefavorabila, in special la bolnavii cu SN. 
IRC poate apare dupä un interval variabil de la 1—15 ani. Exista cazuri la care se ob o remisiune de lungà duratà ca i cazuri care evolueazà progresiv spre IRC.

Tratament: in SGF este asemanator SN cu leziuni minime. 
-Corticoterapia da rezultate la o treime din bolnavi, in special Ia cci cu leziuni de SGF suprapusa unei NGLM.

               - o schema de tratament este recomandata de Glassock si Cohen :

                      - Prednison 120 mg la 2 zile sau 1 mg/kgc/zi, pe o durata de 2—3 luni.

 Apoi administrarea de 40—60 mg la 2 zile, pe o duratä 2—3 luni (Glassock si Cohen).

Tratamentul corticoterapeutic se poate extinde in unele cazuri de rezistentà la corticoterapie cu inca 6 pâna la 24 luni (Pci si colab.).

La bolnavii cu rezistenta la corticoizi sau cu recaderi se poate administra Metilprednisolon in doza de 1 g/zi 3 zile urmat de Prednison in asociere cu Ciclofosfarnida. Durata tratamentului asociat este de 2,5—3 luni (Mendoza).

Ciclosporina poate determina o remisiune cornpletä sau incompleta chiar la bolnavi rezistenti la corticoterapie.

Se recornandà a nu se depasi doza de 5,5 mg/kgc/zi.

Se mai utilizeazä:

— antiagregante plachetare In asociere cu corticoterapia imunosupresoare;

— antiinflamatoare nesteroidiene si 

-inhibitorii enzimei de conversie cu efect antiproteinuric.

Grefa renalä se poate insoti de recidiva SGF pe rinichiul transpiantat.

I m p o r t a n t: GN cu sclerozà glomerulara focala poate fi segmental si focala sau globaaà. Se suprapune fie unci nefropatii glomerulare cu leziuni minime fie unei GN proliferative mezangiale, manifestándu-se In primul rand prin tabloul clinic at unui SN.

