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Glomerular sjukdomar

Helstu einkenni

o Hematuria pekkja pessa flokkun

* Nephritic syndrome
— hematuria, proteinuria, oliguria, volume
overload (bjugur) og haprystingur
 Proteinuria

» Nephrotic syndrome

— albuminuria hypoalbuminemia,
hyperkolesterolemia og bjugur
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Hematuria

 Algengi
— 1-2% barna a skolaaldri
e Flokkun

— Macroskdpisk versus microskopisk hematuria
 (Microhematuria: > 2 rbk per HPF (steekkun x 400) ar
midbunujpvagi)

— Glomerular versus non-glomerular hematuria
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Rannsoknir barna med hematuriu

pvagskooun

« Smasjarskooun og stix
— leita a0 merkjum um glomerular blaedingu
» raudkorna cylindrar eru pathognomon
o aflogud raud blodkorn
— proteindria, pyuria (bolga) fylgja med i glomerulonephritis
« Efnamalingar i pvagi
— "spot" maling eda s6fnun

« fyrir kalsium, proteinum og kreatinini
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pvagskooun

Raudkorna cylinder Hvitkorna cylinder

Piplufrumu cylinder Granduler cylinder
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Blodrannsoknir barna med hematuriu

 Blodstatus diff og flogur

— Anemia
« vegna nyrnabilunar (CKD)
« Vegna hemolysis (t.d. HUS, Lupus)

— Thrombocytopenia
* Vegnat.d HUS eda Lupus

e Klinisk lifefnafreedi

— se-Na*, K*,(aukid i nynabilun) CI- HCO,",(acidosis?) urea,
kreatinin, kalsium, fosfat, aloumin (tap um nyru?), kolesterol
(haekkad i nephrotic syndrome).

 Serlégiskar rannsoknir (grundvollur ad kliniskri

-n flokkun gauklabolgu)

w W — serumC;, C,, ANA, IgA, ASO titer
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Myndgreining hja bérnum med blod i pvagi

(hematuriu)
Omskodun af nyrum og blodru

— omgerd, steerd, vikkun a safnkerfi, cystur, steinar og
tumorar

Urografia (IVP) (sjaldan)

« ef verkir: steinar eda stifla af 6drum toga

« averki (trauma)
CT angio, urography (sjaldan)
— Utiloka steina, CT finnur alla steina. Betri rannsokn.
— Trauma.
Cystoskopia

— mj6g sjaldan hja bérnum med hematuriu
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Non-glomerular hematuria

bvagfeerasyking

Anatomiskir gallar (UPJ, UVJ, PUV etc)
Nephrolithiasis og hypercalciuria

Averki (trauma)

Cystur i nyrum (einfaldar eda polycystic nyru)
Neoplasia (Wilms tumor, rhabdomysarcoma)
Blaedingatilhneiging

Interstitial nephritis
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* ”Orthostatic" proteinuria (benign fyrirbaeri)

— albuminuria, fyrst og fremst i unglingum og hverfur alveg vid
hvild

— greining: fyrsta morgunpvag er neikveett fyrir proteinum
* “Fixed” proteinuria

— til stadar i fyrsta morgunpvagi (allan solarhringinn) og pydir ad um
glomerular sjukdom er ad reeda

« Albuminuria
» Generalized proteinuria (non-selective)

 Allir sjuklingar med fixed proteinuria eda smaalblumin-
migu (microalbuminuria) eru settir 8 ACE-hemil (t.d.
Enalapril) og/eda angiotensin type 1l receptor blockers.

‘_:\ Sja einnig fyrirlestur um CKD, par er itarlegri umfjéllun

w w UM proteinuriu og flokkun hennar.
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Einstakir sjukdomar i gauklum

 Post infectious glomerulonephritis
 IgA nyrnamein (nephropathy)

« Henoch Schonlein nephritis

» Hemolytic uremic syndrome

 Alport syndrome

 Sjukomar sem valda nephrotic syndrome
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Glomerular hematuria/glomerulonephritis

Leekkud complement i sermi (C, og eda +C,)

Post-infectious glomerulonephritis (3 Cs)
Systemic Lupus (C, og eda +C,)
Membranoproliferative GN ({C,£4C,)

— getur verid idiopathic en er stundum tengdur
Hepatitis B eda C

Glomerulonephritis tengdur endocarditis (V. C, og

Cy)

C; og/eda C, lekkad, eda ekki leekkad, lykilatridi

‘\ - - s 7
< vid flokkun gauklasjukdoma
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Glomerular hematuria/glomerulonephritis

Serum complement ekki leekkud

IgA nephropathy
Henoch-Schonlein purpura (HSP)
Hemolytic uremic syndrome (HUS)
Alport syndrome
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Post-Infectious Glomerulonephritis

» Getur komio i kjolfar ymissa sykinga
 Algengastur er post-streptococcal
glomerulonephritis

pekkja penna sjukdom vel, lekkun & C3, lagast yfirleitt
vel og kemur ekki aftur en getur verido mjog svasinn
medan a stendur.
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Post-streptococcal glomerulonephritis

« Hematuria 100%
— macrohematuria 30%
e Proteinuria flestir

* Volume overload

— Edema, hypertension, hjartabilun
« CNS einkenni
« Skert nyrnastarfsemi
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Post-streptococcal glomerulonephritis

- Saga

« Te-eda kok-litad pvag
e 7-14 dogum eftir halsbolgu af véldum B-
hemolytiskra streptococca af gr. A
e allt ad 6 vikum eftir huosykingu/impetigo

 Hiti og/eda halsbolga naer alltaf gengin yfir
pegar einkenni koma fram
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Post-streptococcal glomerulonephritis

- greining

« pvagskooun
— Hematuria £ proteinuria

* rbk cylindrar i pvagi (glomerular blaeding)

e Oft pyuria Muna vel latens tima. EKkki lasnir lengur pegar peir
verda fyrst varir vid dokkt pvag (6fugt vid IgA

 Serologia nyrnamein).
 C,erlaekkad i 4-6 vikur en normaliserast ad peim
tima lidnum

« C,er ekki lekkad
« ANA er neikveett og Utilokar Lupus

Py Motefnamaelingar (gegn strep antigenum)
W ¥ — jakvaour anti streptolysin-O (ASO) titer
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Post streptococcal glomerulonephritis

- greining

* Nyrnabiopsia

— ef um hratt vaxandi nyrnabilun er ad reeda til
bess ad vera Vviss um greininguna aour en

meadferd er valin

 Raktun streptococca ur halsi eda fra huo
— er ekki naudsynleg til greiningar
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Meoferd a post-streptococcal glomerulonephritis

« Ambulant

— ef serum kreatinin og blodprystingur eru innan
edlilegra marka

 Innl6gn a sjukrahus ef
— haprystingur
— bradur nyrnaskaoi
» oliguria
* bjugur (volume overload)

P  hyperkalemia

LN 4 e acidosis
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Post streptococcal glomerulonephritis

- horfur

 Fullur bati naest i > 95% tilfella
« Makrohematuria hverfur yfirleitt a 2-3 vikum
« Microhematuria hverfur yfirleitt 4 einu ari
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Post-infectious AGN

Til upplysingar, ekki til profs

Immunofluoresence
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|gA nephropathy

» Algengasta tegund glomerulonephritis i

A Recurrent macrohematuria med halsbolgu, kvefi eda
hel minum intestinal infections (IgA — slimhaadir). Dokkt pvag
o KI I'n I'Sk ﬂOkkUn begar peir eru med hita og halsbolgu (6fugt vid post-

infectious nephritis).

— recurrent macrohematuria syndrome

— asymptomatic microscopic hematuria eda
proteinuria

— akut nephritic syndrome
— nephrotic syndrome

AW Pekkja pennan sjukdom vel, ekki leekkun a C, eda C,. Algengasti
QW  gauklasjukdomurinn, langvinnur, fylgir einstaklingum oftast alla auvi.
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|gA nephropathy

Rannsoknir

« pvagskooun
— Hematuria
* rbk cylindrar i pvagi (glomerular blaeding)
« oft pyuria
— proteinuria oft til stadar
« Seroldgia
— ANA er neikveett, C; og C, eru ekki leekkud
an Serum IgA haekkad i < 50% barna med

w»¥ sjukdominn
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|gA nephropathy

Greining

 Saga- recurrent macrohematuria
— deemigerd fyrir born med sjukdominn
— te - eda kaffilitad pvag 1-2 dogum eftir efri
loftvega-sykingu, halsbolga/hiti
. Nyrnabiopsia (gerd hja faestum bérnum med sjukdéminn)
— staofestir greininguna

— IgA utfellingar finnast i mesangium nyrna og
mesangium er aukid
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Greining gero meo nyrasyni

Til upplysingar, ekki til profs
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|gA nephropathy

e Meofero

— Engin leeknandi medferd er til
— Sterar annanhvern dag til lengri tima

— Omega-3 fitusyrur geta dregio ur hrada a
nyrnaskemmdum

— ACE-hemill (t.d. Enalapril) og/eda angiotensin type I
receptor blockers ef significant proteinuria (lykilatrioi)
« Horfur
— 51il 15% fa kroniska nyrnabilun & 15-20 arum

&%, — Sjuklingar med nyrnabilun fa igreett nyra
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Henoch Schonlein edabolga

- vasculitis
« Vasculitis i
— meltingarfaeerum: kvidverkir, oft bl6d med haegdum
(enteritis)

— lidum: lidbolgur og verkir (arthritis)
— hid: palpabel marblettir i hadinni
— glomeruli: hematuria/proteinuria

« Glomerulonephritis i amk 30% sjuklinga
— Gengur yfirleitt yfir a nokkrum vikum

— Langtima horfur radast af pvi hversu alvarlegur

nyrnasjukdomurinn er
AN

wy
LANDSPITAL




o

wy
LANDSPITA

HASKOLASJUKRAHOUS




!

1}
4

&

M
=
o
7
)
Z
<
—

ASJUKRAHDUS

HASKOL



Meodferd

« Kontroleradar medferdarrannsoknir vantar.

« Lyfsem koma til greina

— Sykursterar
« Sérstaklega kvidverkirnir, litid gagn vid glomerluophritis

— Azathioprine, MMF, Cyclofosfamide, Colchicine,
Immunoglobulin, methotrexate og lyf eins og Remicade
(infliximab, TNF blocker) koma til greina.
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Hemolytic Uremic Syndrome

 Algengasta asteda fyrir bradum nyrnaskaoa (AKI) i
heiminum hja bornum; 10% mortalitet

» Leggst fyrst og fremst a nyrun en “extra-renal
involvement” ekki 6algeng (heili, pancreas, lungu)

« A vesturlondum kemur sjukdoémurinn i epidemium

 Oftast tengt idrasykingu af véldum Shiga toxin-myndandi
E. Coli (STEC), blodgur nidurgangur vikuna a undan

— endothelial dysfunction/bdlga og bjugur

« Microangiopathic, hemolytisk anemia (netfrumurog
LDH hakkad, haptoglobin leekkad).

» Thrombocytopenia

AW AKI
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Alport syndrome

« Arfgengur galli i tegund IV collagen
« Haegt versnandi glomerular sjukdomur

— drengir fa nyrnabilun fyrir 20 ara aldur

— stulkur fa nyrnasjukdom

e mun vagari og sjaldan nyrnabilun

— 25-40% drengjanna hafa leidsluheyrnartap
« Greining

— rbk afsteypur (cylindrar) i pvagi / vaxandi proteinuria

med aldri
— electron microcopy & basement membrane
— DNA mutation analysis

#W™ — Medferd t.p.a. draga Ur hnignun a nyrnastarfsemi
lAN}ng, (ACE/ARB/Cyclosporin-A (dregur ur proteindriu). L§;




Nephrotic syndrome

« Skilgreining
— albumindria, hypoalbuminemia (< 25g/L),
hyperkdlesterdlemia og bjugur
* Nygengi
— 4.4/100.000 1-6 ara
— 2.0/100.000 1-16 ara

« Algengi
— 16/100.000 born
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Nephrotic syndrome

« Kynjahlutfall

— bdrn; drengir:stulkur = 3:2

— unglingar; drengir:stulkur = 1:1
 Aldur vid greiningu

— 80% < 6 ara
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Nephrotic syndrome

Svorun vio steramedferd er grundvallaratrioi varoandi horfur

 Flokkun eftir svari vid steramedferd

— stera-naemir sjuklingar 90%
» 80% na fullum bata fyrir 20 ara aldur
« flestir hafa minimal change histologiu

— stera-Onamir sjuklingar 10%
* peir sem ekki svara 4ra vikna oral stera medferd
« flestir hafa FSGS histologiu og fa nyrnabilun
« mikil heetta & spontan pneumococca peritonitis

« Flokkun eftir histologiu
— Minimal change nephrotic syndrome (77%)
— Focal segmental glomerulosclerosis (10%)
— Onnur histoldgia (13%)
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Nephrotic syndrome

Meoferd

o Sterar/prednisolon

 Sterasparandi lyf

— Oftast notud ef sjuklingar fa tida relapsa eda
aukaverkanir af sterum
» Cyclosporin-A
e Tacrolimus
» Cyclophosphamide
« MMF (CellCept /Myfortic)
 Rituximab, an anti-CD20 monoclonal antibody
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