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Zespot nefrytyczny w wieku rozwojowym — zbiezna konfiguracja objawow,

odmienna diagnoza i leczenie. Opis dwdch przypadkow

Nephritic syndrome in adolescence — similar symptoms, different diagnosis and treatment.

Two case reports
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Streszczeme Wystapienie objawow zespolu nefrytycznego pod postacia skapomoczu, nadcisnienia tetniczego, biatkomoczu
i krwinkomoczu rutynowo utozsamiane jest z rozpoznaniem ostrego poinfekcyjnego klebuszkowego zapalenia nerek.
Opis dwdch podobnych pod wzgledem klinicznym przypadkéw zespolu nefrytycznego wskazuje na konieczno$é
przeprowadzenia diagnostyki réznicowej, w celu postawienia prawidlowej diagnozy i ustalenia wlaciwej terapii.
W pierwszym przypadku wystapienie u dziecka zespotu nefrytycznego byto poprzedzone przebytym 2 tygodnie wczesniej
zapaleniem gardfa. W badaniach obnizeniu stezenia sktadowych dopelniacza towarzyszylo zwiekszenie odczynu
antystreptolizynowego. Rozpoznanie ostrego popaciorkowcowego ktebuszkowego zapalenia nerek pozwolito na wlaczenie
postepowania objawowego, polegajacego na stosowaniu diuretykéw oraz lekéw przeciwnadcisnieniowych. Poprawe kliniczng
obserwowano juz w 2. tygodniu leczenia. U drugiego dziecka nie stwierdzono korelacji z epizodem infekcyjnym. W badaniach
obnizeniu stezenia sktadowych dopelniacza towarzyszyly umiarkowana maloptytkowos$é oraz obecnos¢ przeciwcial
przeciwjadrowych. Powyzsza konfiguracja objawdw stanowita wskazanie do wykonania biopsji nerki, ktérej obraz ostatecznie
pozwolil na ustalenie rozpoznania toczniowej choroby nerek i wdrozenie skojarzonego leczenia immunosupresyjnego,

dajacego szanse na zachowanie funkeji nerek.

Stowa kluczowe: zespol nefrytyczny, ostre popaciorkowcowe klebuszkowe zapalenie nerek, toczen rumieniowaty uktadowy,

dzieci, mtodziez

Abstra ct The occurrence of symptoms of nephritic syndrome in the form of oliguria, arterial hypertension, proteinuria and haematuria
is routinely interpreted as acute post-infectious glomerulonephritis. The two clinically similar cases of nephritic syndrome
indicate the need for a differential diagnosis in order to identify the correct condition and establish appropriate therapy. In the
first case, the development of nephritic syndrome was preceded by pharyngitis that had occurred 2 weeks before. A decrease
in a concentration of complement components was accompanied by an increased antistreptolysin O titre. A diagnosis of acute
post-streptococcal glomerulonephritis enabled the implementation of symptomatic treatment involving diuretics
and hypotensive agents. Clinical improvement was seen in the second week of treatment. In the second case, there was no
correlation with an infectious episode. A decrease in a concentration of complement components was accompanied by
thrombocytopenia and the presence of antinuclear antibodies. This configuration of signs necessitated renal biopsy,
the results of which enabled correct diagnosis of lupus nephritis and implementation of combined immunosuppressive

treatment that gave a chance for preserving renal function.

Keywords: nephritic syndrome, acute post-streptococcal glomerulonephritis, systemic lupus erythematosus, children,
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: : espol nefrytyczny w swojej ostrej postaci charakte-
ryzuje si¢ dynamicznym poczatkiem, wyrazonym
zmniejszeniem ilo$ci oddawanego moczu, pojawie-

niem sie nadci$nienia tetniczego oraz obecnoscia biatkomo-
czu i bogatokomoérkowego osadu moczu. Najczestsza przy-
czyng zespolu nefrytycznego u osob w wieku rozwojowym
jest poinfekcyjne klebuszkowe zapalenie nerek, zwigzane
z pojawieniem si¢ komplekséw immunologicznych jako
konsekwencji przebytej choroby wirusowej lub bakteryjne;.
Zespol nefrytyczny, powszechnie kojarzony z zakazeniem
paciorkowcem P-hemolizujagcym grupy A, moze by¢ row-
niez manifestacjg innych choréb autoimmunologicznych,
dla ktorych charakterystyczna jest obecnos¢ kompleksow
immunologicznych i/lub aktywacja kaskady dopetniacza.
Ponizej przedstawiono dwa przypadki zespotu nefrytycz-
nego u mlodych dziewczat, prezentujace bardzo zblizong
konfiguracje objaw6w klinicznych, z towarzyszacym symp-
tomatycznym obnizeniem stezenia sktadowych dopelnia-
cza w surowicy. Staranna diagnostyka réznicowa pozwoli-
ta na postawienie odmiennej diagnozy i wczesne wdrozenie
adekwatne;j terapii.

PRZYPADEKI

Szescioletnia dziewczynka zostala przyjeta do szpitala re-
jonowego z powodu krwiomoczu, zmniejszenia objeto-
$ci oddawanego moczu, nudnosci, wymiotéw, bolu brzu-
cha oraz kilkakrotnych epizodéw krwawienia z nosa.
Objawy wystapily mniej wigcej 2 tygodnie po przeby-
ciu przez dziecko zapalenia gardla leczonego objawowo.
Po wstepnej diagnostyce, z rozpoznaniem ostrego uszko-
dzenia nerek, pacjentke przekazano na oddzial nefrolo-
gii w celu dalszego leczenia. Dziewczynka, bedaca drugim
dzieckiem zdrowych rodzicéw, pochodzila z niepowikla-
nej, donoszonej cigzy. Urodzita si¢ w stanie ogolnym do-
brym, z masg ciala 3650 g, dtugoscig 58 cm, prawidto-
wo rozwijala si¢ w sferze psychicznej i fizycznej. Dziecko
byto objete podstawowsq opieka pediatryczng oraz, z uwa-
gi na sklonno$¢ do wystgpowania nawrotowych zapa-
lent oskrzeli w okresie niemowlecym i poniemowlecym,
okresowa kontrolg pulmonologiczng; nie wymagalo sto-
sowania przewleklej farmakoterapii. W dniu przyjecia
pacjentki do szpitala w badaniu fizykalnym dominowa-
ty objawy zwiazane z ostrym przewodnieniem: obrze-
ki twarzy i konczyn dolnych, przyrost obwodu brzucha,
sttumienie wypuku u podstawy pluc. Usrednione war-
todci ci$nienia tetniczego w odniesieniu do plci, wieku
i wzrostu przekraczaly o ponad 5 mm Hg granice 99. cen-
tyla, oscylujac w przedziale od 150/80 do 130/80 mm Hg,
co pozwolilo na rozpoznanie nadci$nienia tetniczego
2. stopnia wedlug obowigzujacej klasyfikacji. W panelu
wstepnych badan laboratoryjnych obserwowano umiar-
kowang niedokrwistos¢ (Hb 10,71 g/dl), miernie podwyz-
szone wykladniki stanu zapalnego (CRP 19,56 mg/1), hi-
ponatremie (132 mmol/l), hipoalbuminemie (29,81 g/1),
prawidlowy obraz lipidogramu. Stezenia: kreatyniny
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acute form of nephritic syndrome is char-
nacterised by a dynamic onset, manifest-
ed by reduced urine volume, arterial hy-

pertension as well as proteinuria and hypercellular urine
sediment. The most common cause of nephritic syndrome
in adolescence is post-infectious glomerulonephritis asso-
ciated with the occurrence of immune complexes as a con-
sequence of a viral or bacterial disease. Nephritic syndrome,
commonly linked with group A B-haemolytic streptococ-
cal infection, might also be a manifestation of other auto-
immune diseases characterised by the presence of immune
complexes and/or complement cascade activation.

The two cases of nephritic syndrome in young girls de-
scribed below represent a very similar configuration of clin-
ical signs with accompanying decrease in serum comple-
ment component levels. Thanks to careful differential
diagnosis, two different diseases were identified and early
adequate therapies were initiated.

CASE 1

A 6-year-old girl was admitted to the regional hospital due
to haematuria, reduced urine volume, nausea, vomiting, ab-
dominal pain and several episodes of epistaxis. The symp-
toms appeared approximately 2 weeks after symptomati-
cally treated pharyngitis. After an initial diagnosis of acute
renal injury, the patient was transferred to the nephrolo-
gy ward for further treatment. The girl was the second
child of healthy parents, from uncomplicated term preg-
nancy. She was born in an overall good state with the
body weight of 3,650 g, body length of 58 cm and devel-
oped normally, both mentally and physically. The child
was under primary paediatric care and, due to the ten-
dency to recurrent bronchitis in infancy and post-infan-
cy, she underwent periodical pulmonological check-ups.
No chronic pharmacotherapy was needed. On the day
of admission, the physical examination showed symptoms
associated with severe overhydration: oedema of the face
and lower extremities, increased abdominal circumfer-
ence and dull percussion sounds at the base of the lungs.
Average blood pressure exceeded the 99 percentile for
the sex, age and height by over 5 mm Hg, and ranged from
150/80 to 130/80 mm Hg, which met the diagnostic cri-
teria for grade 2 arterial hypertension in the current clas-
sification. Preliminary laboratory tests revealed moder-
ate anaemia (Hb 10.71 g/dL), fairly elevated inflammatory
markers (CRP 19.56 mg/L), hyponatraemia (132 mmol/L),
hypoalbuminaemia (29.81 g/L) and normal lipid param-
eters. Concentrations of creatinine (126 pumol/L), urea
(10.8 mmol/L) and uric acid (543 umol/L) significant-
ly exceeded the referential ranges, while glomerular fil-
tration rate (GFR), calculated using the Schwartz formu-
la, was 33 mL/min. General urinalysis revealed proteinuria
and massive erythrocyturia (red blood cells loosely covered
the high power field). Twenty-four hour protein loss was
3.6 g (145 mg/kg of the body weight/24 h) and albuminuria
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(126 umol/l), mocznika (10,8 mmol/l) oraz kwasu mo-
czowego (543 pmol/l) znacznie przekraczaly zakresy re-
ferencyjne, wskaznik filtracji klebuszkowej (glomerular
filtration rate, GFR) wedlug formuly Schwartza wyno-
sit 33 ml/min. W badaniu ogélnym moczu stwierdzono
biatkomocz oraz masywna erytrocyturi¢ (krwinki czer-
wone luzno pokrywaly pole widzenia). Dobowa utrata
biatka wynosita 3,6 g (145 mg/kg m.c./24 h), albuminu-
ria 2273 mg/24 h. W badaniu ultrasonograficznym ob-
serwowano obecnos¢ wolnego ptynu miedzy petlami je-
litowymi oraz §ladows ilos¢ ptynu w osierdziu i oplucnej;
obraz narzagdéw jamy brzusznej, w tym nerek, oceniono
jako prawidtowy. Powyzej opisana konfiguracja objawdw,
wpisujaca si¢ w definicje zespolu nefrytycznego z biatko-
moczem nerczycowym, stanowita wskazanie do rozsze-
rzenia diagnostyki w kierunku klgbuszkowego zapalenia
nerek. Wysokie miano odczynu antystreptolizynowego
(ASO 634 1U/ml; ASO - antistreptolysin O) wraz z istotnym
obnizeniem stezenia sktadowej C3 dopelniacza (0,11 g/l,
norma: 0,9-1,8 g/1), umiarkowanym obnizeniem st¢Zenia
sktadowej C4 dopelniacza (0,05 g/l, norma: 0,1-0,4 g/1),
przy jednoczesnym braku obecnosci przeciwcial przeciw-
jadrowych (ujemny profil ANA - antinuclear antibodies),
przeciwko mieloperoksydazie [p-ANCA; ANCA - anti-
neutrophil cytoplasmic antibodies (przeciwciala przeciw
cytoplazmie neutrofiléw)] oraz przeciwko proteinazie 3
(c-ANCA), a takze pozytywny wywiad w kierunku prze-
bytej infekcji gornych drog oddechowych stanowily prze-
stanke do rozpoznania ostrego popaciorkowcowego kle-
buszkowego zapalenia nerek. Wdrozono kompleksowe
postepowanie lecznicze polegajace na $cistym monitoro-
waniu bilansu plynowego poprzez dostosowanie objeto-
$ci ptynéw przyjetych do objetosci diurezy stymulowanej
diuretykiem petlowym (furosemid), obnizeniu warto-
§ci ci$nienia tetniczego do wartosci naleznych w wyni-
ku redukcji przewodnienia i wdrozenia farmakoterapii
opartej na blokerze kanalu wapniowego (amlodypine)
oraz — z uwagi na obecno$¢ dodatnich wykladnikow sta-
nu zapalnego — wiaczeniu antybiotykoterapii. W ciagu 3-ty-
godniowej hospitalizacji obserwowano systematyczna po-
prawe stanu dziecka, calkowite ustgpienie subiektywnych
i obiektywnych cech przewodnienia oraz normalizacj¢ war-
tosci ci$nienia tetniczego, pozwalajaca na zakonczenie far-
makoterapii. W badaniach laboratoryjnych obserwowano
znaczgca poprawe w zakresie opisywanych przy przyjeciu
nieprawidtowosci, w szczegdlnosci normalizacje stezenia
w surowicy elektrolitow, albumin, CRP, sktadowych C3 i C4
dopetlniacza, kwasu moczowego i mocznika oraz istotng re-
dukgje stezenia kreatyniny (58 pmol/l, GFR wedtug formuty
Schwartza wynosil 73 ml/min). W badaniu ogélnym moczu
obserwowano $ladowy biatkomocz oraz mikroskopowg ery-
trocyturie (7-15 w polu widzenia). Dziecko w stanie ogolnym
dobrym zostalo wypisane do domu z zaleceniem kontroli ne-
frologicznej do czasu calkowitej normalizacji wynikéw badan
dodatkowych. Obserwacje w ramach poradni nefrologicznej
zakonczono po 6 miesigcach od zachorowania.
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amounted to 2,273 mg/24 h. An ultrasound scan showed
free fluid between intestinal loops and trace amounts of flu-
id in the pericardium and pleura. Abdominal organs, in-
cluding the kidneys, were assessed as normal. The config-
uration of symptoms described above, which is consistent
with the definition of nephritic syndrome with nephrot-
ic proteinuria, was an indication for extending the diag-
nosis to include glomerulonephritis. A high antistreptol-
ysin O titre (ASO 634 IU/mL) with a significant decrease
in the level of complement component C3 (0.11 g/L, norm:
0.9-1.8 g/L) and moderate decrease in the level of comple-
ment component C4 (0.05 g/L, norm: 0.1-0.4 g/L) with the
lack of antinuclear antibodies (negative ANA profile), anti-
myeloperoxidase antibodies (p-ANCA; ANCA - anti-neu-
trophil cytoplasmic antibodies) anti-proteinase 3 antibodies
(c-ANCA) as well as a positive history of upper respiratory
tract infection were indicative of acute post-streptococcal
glomerulonephritis. Comprehensive therapeutic manage-
ment was implemented. It involved strict fluid monitor-
ing by adjusting the amount of fluids to the diuresis vol-
ume stimulated with loop diuretics (furosemide), lowering
blood pressure to due values in relation to overhydration
reduction and implementation of pharmacotherapy based
on calcium channel blockers (amlodipine) and, due to the
presence of positive inflammatory markers, antibiotics.
During a 3-week hospital stay, a gradual improvement
was observed. Complete regression of subjective and ob-
jective features of overhydration and normalisation
of blood pressure enabled discontinuation of pharmaco-
therapy. Laboratory tests revealed marked improvement
of abnormalities noted at admission, particularly electro-
lyte, albumin, CRP, complement components C3 and C4,
uric acid and urea levels, and a significant reduction
of the creatinine concentration (58 pmol/L, GFR calculat-
ed using the Schwartz equation 73 mL/min). General uri-
nalysis demonstrated trace proteinuria and microscopic
erythrocyturia (7-15 per high power field). The child was
discharged in a good overall state. Nephrological control
was ordered until complete normalisation of laboratory
parameters. Nephrological observation ended 6 months
after the onset.

CASE 2

A 14-year-old girl was admitted to the regional hospital
due to reduced urine volume with accompanying increas-
ing oedema of the lower extremities. About 3 months before
hospitalisation, the family spent their holidays in Egypt,
which was complicated by the girl’s gastrointestinal tract
infection. Moreover, directly before hospitalisation, in-
creasing weakness, exercise intolerance and weight gain re-
sulting from fluid retention were observed. With the sus-
picion of glomerulonephritis, the patient was transferred
to the nephrology ward for further treatment. The girl was
the first child (in vitro fertilisation) from a pregnancy com-
plicated by maternal thrombocytopenia. She was born
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PRZYPADEKII

Czternastoletnia pacjentka zostata przyjeta do szpitala re-
jonowego z powodu zmniejszenia objetosci oddawanego
moczu z towarzyszacym narastaniem obrzekéw konczyn
dolnych. W wywiadzie mniej wigcej 3 miesigce przed ho-
spitalizacja rodzina spedzita urlop w Egipcie, powiktany
wystapieniem u dziecka infekcji przewodu pokarmowego.
W okresie bezposrednio poprzedzajacym hospitalizacje
obserwowano narastajace ostabienie, nietolerancj¢ wysil-
ku oraz przyrost masy ciala, wynikajacy najpewniej z re-
tencji ptynow. Pacjentke, z podejrzeniem klebuszkowego
zapalenia nerek, przekazano do dalszego leczenia na od-
dziale nefrologii. Dziewczynka pochodzila z pierwszej cig-
zy (zaplodnienie pozaustrojowe) powikltanej matoptytko-
woscig u matki, urodzita si¢ o czasie, z masg ciata 3600 g,
dlugoscia 57 cm, w stanie dobrym, rozwijata si¢ prawidto-
wo. W wywiadzie rodzinnym u mlodszej, 12-letniej siostry,
a takze u siostry matki oraz babci dziewczynki odnotowano
rozpoznanie choroby Hashimoto. Przy przyjeciu pacjent-
ka byla w stanie ogolnym $rednim; stwierdzono obecnos¢
obrzekow obwodowych z przewaga na konczynach dolnych,
blados¢ powlok skornych, obnizenie nastroju. Usrednione
wartosci ci$nienia tetniczego (148/96 mm Hg) w odniesie-
niu do plci, wieku i wzrostu znaczaco przekraczaly granice
99. centyla, co odpowiadalo rozpoznaniu nadci$nienia tet-
niczego 2. stopnia. Podczas 24-godzinnego monitorowania
ci$nienia tetniczego (ambulatory blood pressure monitoring,
ABPM) érednia warto$¢ cisnienia skurczowego i fadunek
ci$nienia skurczowego wynosity odpowiednio 146 mm Hg
i 97%, spelniajac kryteria cigzkiego nadcisnienia ambula-
toryjnego. W badaniach laboratoryjnych obserwowano
graniczne stezenie hemoglobiny (11,46 g/dl), maloptyt-
kowos¢ (92-97 tys.), obnizone stezenie biatka catkowitego
(57,4 g/1), podwyzszone stezenie cholesterolu (5,88 mmo-
/1), tréjglicerydéw (2,88 mmol/l). Stezenia: kreatyniny
(95 pmol/1), mocznika (10 mmol/l) oraz kwasu moczowe-
go (465 pmol/l) przekraczaly zakresy referencyjne, GFR
wedlug formuly Schwartza wynosit 64 ml/min. W bada-
niu ogélnym moczu stwierdzono biatkomocz, leukocyturie
(6-8 w polu widzenia), erytrocyturie (10-20 w polu widze-
nia), waleczkomocz. Dobowa utrata biatka wynosita 2,4 g
(40 mg/kg m.c./24 h), albuminuria 417 mg/24 h. W bada-
niu ultrasonograficznym jamy brzusznej poza wzmozona
echogeniczno$cig kory nerek nie stwierdzono nieprawi-
dlowosci. Zespdt objawdw spelniajacych definicje zespotu
nefrytycznego stanowil wskazanie do poszerzenia diagno-
styki w kierunku pierwotnych patologii ktgbuszkéw ner-
kowych, jak réwniez choréb uktadowych przebiegajacych
z zajeciem nerek. Obnizone stezenie sktadowych dopelnia-
cza: C3 (0,47 g/, norma: 0,9-1,8 g/1) oraz C4 (0,03 g/1, nor-
ma: 0,1-0,4 g/1), w profilu ANA wyniki silnie pozytywne
dla: przeciwcial przeciw dwuniciowemu DNA, przeciwcial
przeciwko centromerom B, przeciwcial przeciwko nukle-
osomom oraz wynik graniczny dla przeciwcial histonowych
przy prawidtowym mianie odczynu antystreptolizynowego
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at term with the body weight of 3,600 g, body length
of 57 cm in a good state and developed normally. The fam-
ily interview revealed Hashimoto’s disease in the patient’s
younger 12-year-old sister as well as in the mother’s sis-
ter and the girl’s grandmother. At admission, the patient’s
state was fair; she presented with peripheral oedema, most-
ly in the lower extremities, pale skin and decreased mood.
Average blood pressure (148/96 mm Hg) significantly ex-
ceeded the 99" percentile for the sex, age and height, which
met the diagnostic criteria for grade 2 arterial hyperten-
sion. In 24-hour ambulatory blood pressure monitor-
ing (ABPM), the average values of systolic blood pressure
and systolic blood pressure load were 146 mm Hg and 97%,
respectively, thereby meeting the criteria of severe ambu-
latory hypertension. Laboratory findings were as follows:
a borderline haemoglobin concentration (11.46 g/dL),
thrombocytopenia (92-97 thousand), a decreased total
protein level (57.4 g/L), elevated cholesterol (5.88 mmol/L)
and triglycerides (2.88 mmol/L). The concentration of cre-
atinine (95 pmol/L), urea (10 mmol/L) and uric acid
(465 umol/L) exceeded the referential ranges. GFR calcu-
lated with the Schwartz formula was 64 mL/min. General
urinalysis revealed proteinuria, leukocyturia (6-8 per
high power field), erythrocyturia (10-20 per high power
field) and cylindruria. Twenty-four hour protein loss was
2.4 g (40 mg/kg of body weight/24 h), albuminuria was
417 mg/24 h. Apart from increased echogenicity of the re-
nal cortex, an abdominal ultrasound scan showed no ab-
normalities. A set of symptoms consistent with nephritic
syndrome is an indication for broader diagnosis to search
for primary glomerulopathies and systemic diseases involv-
ing the kidneys. Complement component levels were de-
creased: C3 0.47 g/L (norm: 0.9-1.8 g/L) and C4 0.03 g/L
(norm: 0.1-0.4 g/L). The ANA profile was strongly posi-
tive for: anti-double stranded DNA antibody, anti-centro-
mere B antibody and anti-nucleosome antibody. Borderline
values were obtained for anti-histone antibodies with nor-
mal antistreptolysin O titre (ASO 116 IU/mL) and nega-
tive results for p-ANCA, c-ANCA and anti-glomerular
basement membrane antibodies (anti-GBM). These results
were indicative of lupus nephritis. In order to assess oth-
er critical organs and structures in terms of their involve-
ment by the pathological process, a chest X-ray and echo-
cardiography (cardiac ECHO) were conducted. X-ray
showed normal lung fields and medial shadow while car-
diac ECHO revealed a trace amount of fluid in the pericar-
dium and no other pathologies. Moreover, anticardiolipin
antibodies were assayed and negative results returned for
IgM and IgG classes. In systemic lupus erythematosus with
renal involvement, renal biopsy, which enables assessment
of a renal section by light microscopy, immunofluorescence
and, in selected cases, by electron microscopy, determines
therapeutic decisions. Based on histopathological find-
ings, the patient was diagnosed with membranoprolifera-
tive glomerulonephritis of considerable activity and min-
imally chronic nature, consistent with class IV-A of lupus

PEDIATR MED RODZ Vol. 13 No. 2, p. 237-245




Zespét nefrytyczny w wieku rozwojowym — zbiezna konfiguracja objawow, odmienna diagnoza i leczenie. Opis dwdch przypadkow
Nephritic syndrome in adolescence — similar symptoms, different diagnosis and treatment. Two case reports

(ASO 116 IU/ml) oraz wyniku negatywnym dla p-ANCA,
c-ANCA i przeciwcial przeciw blonie podstawnej klebusz-
kow nerkowych (anty-GBM) przemawialy za rozpozna-
niem toczniowej choroby nerek. W celu oceny stopnia za-
jecia przez toczacy sie proces chorobowy innych, waznych
dla zycia narzadéw i uktadéw wykonano zdjecie rentge-
nowskie klatki piersiowej, uwidaczniajac prawidlowy ob-
raz podl ptucnych i cienia srodkowego, oraz badanie ultra-
sonokardiograficzne (UKG), w ktérym poza obecnoscia
$ladowej ilo$ci ptynu w worku osierdziowym nie stwier-
dzono patologii. Oznaczono takze stezenie przeciwcial an-
tykardiolipinowych, uzyskujac ujemny wynik w klasie IgM
iIgG. W toczniu rumieniowatym uktadowym przebiegaja-
cym z zajeciem nerek badanie biopsyjne dajace mozliwos¢
oceny wycinka nerki w mikroskopii $wietlnej, immunoflu-
orescencji oraz w wybranych przypadkach w mikroskopii
elektronowej jest badaniem, ktérego wynik lezy u podtoza
decyzji terapeutycznych. Na podstawie badania histopato-
logicznego rozpoznano u pacjentki bloniasto-rozplemowe
ktebuszkowe zapalenie nerek o znacznej aktywnosci i mini-
malnej przewleklosci, odpowiadajgce klasie IV-A nefropatii
toczniowej. Wiaczono algorytm terapeutyczny dla nefropa-
tii proliferacyjnych wedlug protokotu Euro-Lupus. W lecze-
niu indukcyjnym zastosowano 3 pulsy metyloprednizolo-
nu w dawce 0,5 g, nastepnie metyloprednizolon/prednizon
w dawce 1 mg/kg m.c. z planem stopniowej redukecji daw-
ki oraz 6 pulséw cyklofosfamidu w dawce 0,5 g w odste-
pach 2-tygodniowych. W leczeniu uzupelniajacym stoso-
wano: diuretyki (furosemid, hydrochlorotiazyd) oraz leki
kontrolujace nadci$nienie tetnicze (bloker kanatéw wapnio-
wych - amlodyping, inhibitor konwertazy angiotensyny —
ramipril, takze ze wzgledu na jego wlasciwosci nefroprotek-
cyjne). Skutki przewleklej sterydoterapii minimalizowano
poprzez podaz preparatow witaminy D,, wapnia oraz za-
stosowanie inhibitoréw pompy protonowej. W 3. tygodniu
hospitalizacji obserwowano poprawe stanu klinicznego
pacjentki i powrdt prawidlowej czynnosci nerek; stezenie
kreatyniny obnizyto si¢ do 58 pmol/l, GFR wedlug formuly
Schwartza wynosil 106 ml/min, w morfologii krwi uzyska-
no wzrost liczby plytek do 192 tys. W 5. tygodniu leczenia
w badaniu ogélnym moczu odnotowano jedynie sladowy
biatkomocz, pojedyncze erytrocyty w polu widzenia oraz
obnizenie $rednich wartoéci ci$nienia tetniczego pozwala-
jace na redukcje dawki, a nastepnie odstawienie ramiprilu
i amlodypiny. Po uplywie 2 miesi¢cy od rozpoczecia tera-
pii stezenie sktadowych dopelniacza C3 i C4 poprawilo sie.
Leczenie podtrzymujace remisje prowadzono w oparciu
o malg dawke prednizonu, mykofenolan mofetylu oraz
chlorochine, co pozwolito na catkowite uwolnienie pa-
cjentki od objawéw klinicznych i biochemicznych choroby,
przy wciaz wykrywalnych markerach serologicznych tocz-
nia: dodatnie przeciwciata przeciwko dwuniciowemu DNA,
centromerom B oraz nukleosomom. W 2. roku od momen-
tu zachorowania pacjentka, kontynuujac terapie podtrzy-
mujacy, pozostaje pod okresowa kontrola nefrologiczng
oraz reumatologiczna.
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nephritis. The implemented therapeutic algorithm was
consistent with the Euro-Lupus protocol for prolifera-
tive nephropathies. Induction treatment involved 3 pulses
of methylprednisolone at a dose of 0.5 g followed by meth-
ylprednisolone/prednisone at a dose of 1 mg/kg of the body
weight with planned gradual dose reduction, and 6 pulses
of cyclophosphamide at a dose of 0.5 g in 2-week intervals.
Complementary treatment involved: diuretics (furosemide,
hydrochlorothiazide) and agents to control hypertension
(calcium channel blocker amlodipine and angiotensin en-
zyme converting inhibitor ramipril, also for its renoprotec-
tive action). Effects of chronic steroid therapy were mini-
mised by administration of vitamin D;, calcium and proton
pump inhibitors. In the third week of hospital treatment,
the clinical state improved and normal renal function re-
turned. The creatinine level decreased to 58 umol/L, GFR
using the Schwartz equation was 106 mL/min, and complete
blood count revealed increased platelet count to 192 thou-
sand. In the fifth week of treatment, urinalysis showed only
trace proteinuria and single erythrocytes per high power
field. Lower average blood pressure values enabled dose
reduction, and subsequently discontinuation of ramipril
and amlodipine. Two months after initiation of treat-
ment, complement component C3 and C4 levels improved.
Treatment to maintain remission, involving a low predni-
sone dose, mycophenolate mofetil and chloroquine, caused
complete regression of clinical and biochemical signs of the
disease, but lupus serological markers were still detectable:
anti-double stranded DNA, anti-centromere B and anti-nu-
cleosome antibodies. In the second year after the onset, the
patient continues the maintenance therapy and remains un-
der periodical nephrological and rheumatological care.

DISCUSSION

The two cases of nephritic syndrome in children reported
above are not an exhaustive presentation of the whole spec-
trum of disease entities that can be manifested by a simi-
lar configuration of symptoms. The compared cases were
that of the most common post-streptococcal glomerulo-
nephritis and a rarer disease of much more severe course
and prognosis, i.e. systemic lupus erythematosus with kid-
ney involvement.

Acute post-streptococcal glomerulonephritis is character-
ised by the occurrence of nephritic syndrome preceded by
infection with a nephritogenic streptococcal strain locat-
ed in the respiratory system (1-2 weeks before the mani-
festation of the renal disease) or skin (3-5 weeks before the
onset). The disease most frequently affects children at the
age of 2-12 years. It is associated with the presence of im-
mune complexes within the glomeruli that form in situ as
a result of streptococcal antigen affinity to glomerular struc-
tures, their bonding with antibodies and stimulation of the
complement system, mainly via the alternative pathway.
The prevailing clinical signs are: oedema, arterial hyper-
tension, a change in the urine colour to brown, decreased
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OMOWIENIE

Przedstawiony powyzej opis dwoch przypadkéw zespotu
nefrytycznego u dzieci nie wyczerpuje pelnego spektrum
jednostek chorobowych mogacych manifestowac sie zbiez-
ng konfiguracja objawow. Zestawione zostaty obok siebie
najczesciej wystepujace popaciorkowcowe klebuszkowe za-
palenie nerek z chorobg rzadsza, ale o znacznie powazniej-
szym przebiegu i rokowaniu, jaka jest toczen rumieniowa-
ty ukladowy przebiegajacy z zajeciem nerek.

Ostre popaciorkowcowe kiebuszkowe zapalenie nerek cha-
rakteryzuje si¢ ujawnieniem zespotu nefrytycznego poprze-
dzonego przebyciem zakazenia nefrytogennym szczepem
paciorkowca, zlokalizowanego w obrebie uktadu odde-
chowego (1-2 tygodnie przed ujawnieniem si¢ choroby
nerek) lub skéry (z wyprzedzeniem 3-5-tygodniowym).
Najczesciej dotyczy dzieci w wieku 2-12 lat. Choroba zwia-
zana jest z obecno$cig komplekséw immunologicznych
w obrebie klebuszkéw nerkowych powstajacych in situ
w wyniku powinowactwa antygendw paciorkowca do struk-
tur ktebuszka, wigzania si¢ z nimi przeciwcial i stymulacji
aktywacji ukladu dopetniacza gtéwnie na drodze alterna-
tywnej. Wéréd objawow klinicznych dominujg: obecnos¢
obrzekow, nadcis$nienia tetniczego, zmiana zabarwienia
moczu na kolor brunatny, zmniejszenie objetosci oddawa-
nego moczu, uczucie uogélnionego ostabienia, sklonnos¢
do wymiotéw. W badaniach laboratoryjnych stwierdza si¢
podwyzszenie stezenia mocznika i kreatyniny w surowicy,
jako odzwierciedlenie uposledzenia filtracji kigbuszkowej,
podwyzszenie miana ASO oraz obnizenie stezenia sktado-
wej C3 dopelniacza, $wiadczace o aktywacji drogi alter-
natywnej; rzadziej — w przypadku aktywacji obu szlakow
ukladu dopelniacza - obnizeniu ulega takze stezenie skfa-
dowej C4. W badaniu moczu mozna zaobserwowa¢ spek-
trum objawéw: od mikroskopowego krwinkomoczu po
makroskopowy krwiomocz, biatkomocz o réznym nasile-
niu - do nerczycowego wiacznie, waleczkomocz. Choroba
ma tendencje¢ do samoistnego wycofywania sie; najczesciej
w 2. tygodniu dochodzi do poprawy funkgji nerek, zwiek-
szenia objeto$ci diurezy, ustapienia obrzekdw, stopniowej
redukcji wartosci ci$nienia tetniczego. Normalizacja steze-
nia kreatyniny nastepuje w wiekszosci sytuacji klinicznych
w 3.-4. tygodniu trwania choroby, w 4.-6. tygodniu ob-
serwuje sie tendencje wzrostowg dla stezenia sktadowych
dopelniacza oraz obnizanie miana odczynu antystrepto-
lizynowego; biatkomocz moze by¢ obecny do 6 miesiecy,
a krwinkomocz do 18 miesiecy od momentu zachorowania.
Typowy przebieg ostrego klebuszkowego zapalenia nerek
pozwala na rezygnacje z badania biopsyjnego nerki oraz
na ograniczenie procesu terapeutycznego jedynie do poste-
powania objawowego. Standardowy schemat leczenia spro-
wadza si¢ do zapewnienia pacjentowi homeostazy wodnej
i elektrolitowej oraz leczenia nadci$nienia tetniczego po-
przez zalecenie spoczynkowego trybu zycia, stosowanie
diety ubogosolnej, dostosowanie objetosci przyjmowanych
plynow do objetosci diurezy oraz stosowanie diuretykow
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urine volume, general weakness and tendency to vomiting.
Laboratory tests reveal increased serum urea and creatinine
levels as a representation of impaired glomerular filtration,
increased ASO titres and decreased concentrations of com-
plement component C3, which indicate alternative pathway
activation. In the case of activation of both complement sys-
tem pathways, the level of component C4 is also decreased,
but this situation is rarer. Urinalysis can demonstrate
a whole spectrum of changes: from microscopic to mac-
roscopic haematuria, proteinuria of various intensity, in-
cluding nephrotic proteinuria, and cylindruria. The disease
tends to regress spontaneously, with improvement of renal
function, increased diuresis volume, regression of oedema
and gradual reduction of blood pressure values usually seen
in the second week. Creatinine levels typically normalise
3-4 weeks after the onset, while the tendency for comple-
ment components to increase and antistreptolysin O titres
to decrease is seen in weeks 4-6. Proteinuria can persist for
up to 6 months, and haematuria for up to 18 months after
the onset. A typical course of acute glomerulonephritis does
not necessitate renal biopsy, and the therapeutic process can
be limited to symptomatic treatment only. Standard man-
agement involves maintaining fluid and electrolyte homeo-
stasis and provision of hypotensive treatment by ordering
bed rest, restricting dietary salt content, adjusting fluid in-
take to the volume of diuresis and using diuretics and cal-
cium channel blockers in the first phase of the disease.
In selected cases, renal replacement therapy may be indi-
cated->. However, a renal biopsy and possible verification
of the diagnosis should be considered in an atypical form
of the disease, consisting in, among other things, the lack
of latency period between an infectious disease and the oc-
currence of acute renal syndrome, no renal function im-
provement and tendency for blood pressure to normalise
after 2 weeks of treatment as well as persisting hypocomple-
mentaemia for more than 6 weeks or proteinuria for more
than 6 months*.

Systemic lupus erythematosus is a non-organ-specific im-
mune disorder associated with deposition of immune com-
plexes that consist of nuclear antigens and their antibodies,
which leads to damage resulting from complement system
activation and inflammatory infiltrations. Nucleosomes,
i.e. DNA fragments located on a histone protein core, are
believed to be of prime importance in autoimmunisation.
Also, apoptosis disorders can have a significant role in this
process. The background of the disease involves overlapping
genetic predisposition (familial tendency to autoimmune
diseases, e.g. rheumatoid arthritis, idiopathic thrombocy-
topenia) and environmental factors (Epstein-Barr virus
infection, ultraviolet radiation exposure). Systemic lupus
erythematosus can be identified if at least 4 of 11 criteria
of the American College of Rheumatology are met, includ-
ing at least one clinical and one immunologic criterion, or if
changes typical of lupus nephritis concurrent with the pres-
ence of antinuclear antibodies (ANA) or anti-native DNA
antibodies are seen in a histopathological examination.
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i blokeréw kanaléw wapniowych w pierwszej fazie choroby.
W wyjatkowych przypadkach moga wystapi¢ wskazania
do leczenia nerkozastepczego”-?. Nietypowy obraz choro-
by, polegajacy m.in. na braku okresu latencji pomigdzy cho-
roba infekcyjna a wystapieniem ostrego zespotu nerkowego,
braku poprawy funkcji nerek oraz tendencji do normaliza-
cji wartosci ci$nienia tetniczego po 2 tygodniach leczenia
objawowego, utrzymywaniu si¢ hipokomplementemii po-
wyzej 6 tygodni lub biatkomoczu powyzej 6 miesiecy, sta-
nowi przestanke do wykonania biopsji nerki i ewentualnej
weryfikacji rozpoznania®*.

Toczen rumieniowaty ukladowy jest chorobg o podto-
zu immunologicznym, narzagdowo nieswoista, zwigzang
z odktadaniem si¢ komplekséw immunologicznych zto-
zonych z antygenéw jadrowych i skierowanych przeciw
nim autoprzeciwcial, co prowadzi do uszkodzen wynika-
jacych z aktywacji ukladu dopelniacza i naciekéw z komo-
rek zapalnych. Gléwne znaczenie w procesie autoimmu-
nizacji przypisuje si¢ nukleosomom - fragmentom DNA
osadzonym na rdzeniu histonowym. Niebagatelng role
w autoimmunizacji mogg odgrywac zaburzenia proceséw
apoptozy. U podloza choroby lezy natozenie sie czynni-
kow genetycznych (rodzinna skfonnos¢ do choréb auto-
immunologicznych, np. reumatoidalne zapalenie stawow,
idiopatyczna trombocytopenia) oraz czynnikéw $rodo-
wiskowych (zakazenie wirusem Epsteina-Barr, ekspozy-
cja na promieniowanie ultrafioletowe). Za rozpoznaniem
tocznia przemawia spelnienie 4 z 11 kryteriéw American
College of Rheumatology, w tym co najmniej jednego kli-
nicznego i jednego immunologicznego, lub histopatolo-
giczne rozpoznanie zmian typowych dla toczniowej cho-
roby nerek wspétwystepujacych z obecnoscig przeciwciat
przeciwjadrowych (antinuclear antibodies, ANA) lub prze-
ciwcial przeciwko natywnemu DNA. Nefropatia tocz-
niowa jest jedna z najczestszych manifestacji tocznia ru-
mieniowatego ukladowego i dotyczy okolo 60% chorych.
Charakteryzuje sie wystepowaniem biatkomoczu 3+ w te-
$cie paskowym lub powyzej 0,5 g w dobowej zbidrce moczu
z towarzyszacym waleczkomoczem. Obecnos¢ aktywnego
osadu moczu §wiadczy na ogot o rozwoju proliferacyjnych
postaci nefropatii toczniowej. Czgsto wspotwystepuje takze
uposledzenie funkgji filtracyjnej (spadek GFR). Obraz kli-
niczny nefropatii toczniowej moze obejmowac szerokie
spektrum objawéw - od niewielkiego biatkomoczu z ak-
tywnym osadem moczu, poprzez obecno$¢ zespotéw ner-
czycowego, nefrytycznego, nefrytyczno-nerczycowego,
az po obraz gwaltownie postepujacego kiebuszkowego za-
palenia nerek przebiegajacego z niewydolnoscig nerek.
Zlotym standardem diagnostycznym pozostaje biopsja ner-
ki, dajaca mozliwo$¢ oceny kiebuszkéw nerkowych, tkanki
$rédmigzszowej oraz naczyn wewnatrznerkowych w mikro-
skopie $wietlnym, immunofluorescencyjnym i elektrono-
wym. Klasyfikacja odbywa si¢ wedlug kryteriow ustalonych
przez International Society of Nephrology/Renal Pathology
Society i uwzglednia podzial na sze$¢ klas. W klasie I obec-
ny jest obraz minimalnych zmian mezangialnych, klinicznie
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Lupus nephritis is one of the most common manifestations
of systemic lupus erythematosus and concerns approxi-
mately 60% of patients. It is characterised by 3+ proteinuria
in a strip test or the value exceeding 0.5 g in 24-hour urine
collection with concomitant cylindruria. Active urine sed-
iment is typically indicative of proliferative forms of lupus
nephritis. Filtration impairment (decreased GFR) is also
common. The clinical picture of lupus nephritis can involve
a wide spectrum of symptoms, ranging from minor protein-
uria with active urine sediment, through the presence of ne-
phrotic, nephritic or mixed nephritic-nephrotic syndrome,
to rapidly progressive glomerulonephritis with renal failure.
A renal biopsy, which enables assessment of glomeruli, in-
terstitial tissue and intrarenal vessels by light microscopy,
immunofluorescence and electron microscopy, remains the
diagnostic gold standard. The disease is classified accord-
ing to the criteria established by the International Society
of Nephrology/Renal Pathology Society, which distinguish
six classes. Class I includes minimal mesangial changes.
The disease is usually clinically silent; it can sometimes
manifest with proteinuria and/or erythrocyturia. Class II in-
volves the presence of mesangial proliferative changes in the
form of mesangial hypercellularity with immunoglobulin
and complement system deposits. Clinically, Class II is typ-
ically manifested by proteinuria (less than 1 g/24 h) and/or
erythrocyturia (5-10 per high power field). Class III en-
compasses features of focal intra- or extracapillary prolifer-
ation (affecting less than 50% of glomeruli), while Class IV
includes diffuse changes (over 50% of glomeruli). Changes
in Classes IIT and IV can be active (hypercellularity, capil-
lary necrosis or crescent formation) and potentially revers-
ible or inactive (sclerosis, fibrous crescents) and irreversible.
Moreover, these two classes can also encompass nephrit-
ic, nephrotic and mixed nephritic-nephrotic syndrome.
Class V involves changes of the membranous type with
symptoms of nephrotic syndrome. Finally, Class VI repre-
sents advanced sclerotic changes in more than 90% of glom-
eruli with no signs of their activity. Clinically prevailing
sings include renal failure with concomitant proteinuria
and erythrocyturia. The pivotal role in the diagnosis of sys-
temic lupus erythematosus is played by the detection of an-
tinuclear antibodies (ANA; positive in 95% of patients),
anti-native and anti-double stranded DNA antibodies (an-
ti-dsDNA - 90% specificity), anti-Sm antibodies (very high
specificity) and a confirmation of a decrease in the levels
of complement components C3 and C4©-7).

The treatment of lupus nephritis should correlate with the
intensity of clinical signs, histological type and activity de-
gree of renal morphological changes. In Classes I and II with
24-hour proteinuria below 1 g, treatment should be dictat-
ed by the occurrence of extrarenal symptoms. The pres-
ence of non-nephrotic proteinuria (Class II and V) is an
indication for renoprotection (angiotensin converting en-
zyme inhibitors, angiotensin receptor blockers). The pres-
ence of nephrotic proteinuria (Class II and V) necessitates
immunosuppressive therapy based on glucocorticosteroids,
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choroba najczeéciej przebiega bez objawow, sporadycznie
moze wystapi¢ §ladowy bialkomocz i/lub erytrocyturia.
W Kklasie II stwierdza sie obecno$¢ zmian mezangialno-
-rozplemowych w postaci pomnozenia komoérek i macie-
rzy mezangium z towarzyszacymi zlogami immunoglobulin
i dopelniacza. Klinicznie klasa II manifestuje sie¢ najcze-
$ciej niewielkim biatkomoczem (ponizej 1 g/dobe) i/lub
erytrocyturig (5-10 w polu widzenia). W klasie III obec-
ne sg zmiany o cechach proliferacji wewnatrzwloéniczko-
wej lub zewnatrzwlosniczkowej o charakterze ogniskowym
(dotyczace mniej niz 50% klebuszkéw), a w klasie IV o cha-
rakterze rozlanym (obejmujace powyzej 50% klebuszkow).
Zaréwno w klasie III, jak i w klasie IV zmiany moga mie¢
charakter aktywny (zwigkszona komérkowos¢, martwica
wioknikowa, pétksiezyce komdrkowe), potencjalnie odwra-
calny lub nieaktywny (sklerotyzacja, pélksi¢zyce widkni-
ste), nieodwracalny. W klasie III i IV w obrazie klinicznym
moga wystepowac zespol nefrytyczny, zesp6l nerczycowy,
zespol nefrytyczno-nerczycowy. Klasa V to zmiany o ty-
pie nefropatii bfoniastej przebiegajacej z objawami zespotu
nerczycowego. W klasie VI stwierdza si¢ obecno$¢ zaawan-
sowanych zmian stwardnieniowych w wigcej niz 90% kte-
buszkéw bez cech aktywnoéci. Klinicznie dominuja objawy
niewydolnosci nerek z towarzyszacym bialkomoczem i ery-
trocyturig. W diagnostyce tocznia rumieniowatego uktado-
wego niebagatelng rol¢ odgrywa detekcja przeciwciat prze-
ciwjadrowych (ANA - obecne u 95% chorych), przeciwcial
przeciw natywnemu, dwuniciowemu DNA (anty-dsDNA -
90% swoistosci), przeciwcial przeciw antygenowi Sm (bar-
dzo wysoka swoisto$¢) oraz potwierdzenie obnizenia steze-
nia sktadowych C3 i C4 dopetniacza®".

Leczenie toczniowej choroby nerek powinno korelowaé
z natgzeniem objawow klinicznych, typem rozpoznania hi-
stopatologicznego oraz stopniem aktywnosci zmian mor-
fologicznych w nerkach. W klasie I oraz w klasie II z bial-
komoczem dobowym ponizej 1 g leczenie powinno by¢
podyktowane wystepowaniem pozanerkowych objawdw
choroby. Obecnos¢ biatkomoczu nienerczycowego (kla-
sa II i klasa V) stanowi wskazanie do wlaczenia leczenia
nefroprotekcyjnego (inhibitory konwertazy angiotensy-
ny, blokery receptora dla angiotensyny). Obecno$¢ biatko-
moczu nerczycowego (klasa IT i klasa V) narzuca koniecz-
nos¢ prowadzenia leczenia immunosupresyjnego w oparciu
o glikokortykosteroidy, inhibitory kalcyneuryny i mykofe-
nolan mofetylu. Najbardziej intensywny schemat lecze-
nia stosuje si¢ u pacjentow z potwierdzonymi zmianami
proliferacyjnymi w nerkach (klasa III i klasa IV) o znacz-
nym stopniu aktywnos$ci. Terapia indukcyjna opiera si¢
na zastosowaniu kortykosteroidéw (prednizon w dawce
1 mg/kg m.c., maks. 80 mg), czesto poprzedzonym poda-
z3 pulséw metyloprednizolonu, w polaczeniu z cyklofos-
famidem w dawce 0,5-1 g/m? w 6 comiesiecznych pulsach
lub alternatywnie w dawce 0,5 g w 6 pulsach co 2 tygo-
dnie (schemat Euro-Lupus). Celem terapii indukcyjnej jest
osiagnigcie remisji catkowitej, polegajacej na normalizacji
stezenia kreatyniny z akceptowalnym wspotwystepowaniem
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calcineurin inhibitors and mycophenolate mofetil. The most
intensive treatment is used in patients with confirmed pro-
liferative changes in the kidneys (Class III and IV) of con-
siderable activity. Induction therapy involves corticoste-
roids (prednisone at a dose of 1 mg/kg of the body weight,
max. 80 mg), frequently preceded by methylprednisolone
pulses, in combination with cyclophosphamide at a dose
of 0.5-1 g/m? in 6-month intervals or alternatively at a dose
of 0.5 g in 6 pulses every 2 weeks (the Euro-Lupus protocol).
The aim of the induction therapy is to achieve complete re-
mission, defined as creatinine concentration normalisation
with acceptable proteinuria that does not exceed 0.5 g/g
of creatinine, or partial remission consisting in stabilisa-
tion or a decrease in the creatinine concentration and re-
duction of proteinuria by 50% compared with the initial
value. Maintenance treatment (lasting for at least a year
from achieving complete remission and much longer in the
case of partial remission) involves low doses of prednisone
(5-10 mg daily) combined with mycophenolate mofetil
(1-2 g daily) or alternatively azathioprine (2 mg/kg of the
body weight). In most forms of lupus nephritis, it is deemed
beneficial to add hydroxychloroquine at a dose of 6 mg/kg
of the body weight. This drug effectively prevents disease
exacerbations and development of end-stage renal failure.
Possible recurrences should be treated in a similar fashion
to induction therapy. If there is a risk of exceeding the cu-
mulative dose of cyclophosphamide (80-120 mg/kg of the
body weigh), induction based on mycophenolate mofetil
should be considered. In Class VI lupus nephritis, the usage
of corticosteroid therapy or immunosuppression should be
dictated by extrarenal symptoms. Renoprotection and an-
tihypertensive therapies are indicated to prolong the pre-
dialysis period®-'?. Systemic lupus erythematosus, which
affects mainly young females, can also manifest in adoles-
cence, usually with kidney involvement. A correct diagnosis
and prompt comprehensive therapy give a chance for pre-
serving renal function. To conclude, it should be stated that
signs of nephritic syndrome in a young individual also pre-
senting with lower serum levels of complement components
necessitate a differential diagnosis for acute post-infectious
glomerulonephritis, systemic lupus erythematosus with re-
nal involvement as well as other rarer glomerulopathies.
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biatkomoczu, nieprzekraczajacym granicy 0,5 g/g kreaty-
niny, lub remisji czgéciowej, definiowanej jako stabilizacja
lub obnizenie stezenia kreatyniny oraz redukcja bialkomo-
czu 0 50% w stosunku do wartosci wyjsciowych. W lecze-
niu podtrzymujacym (trwajagcym minimum rok od mo-
mentu osiggniecia remisji catkowitej, w przypadku remisji
cze$ciowej znacznie dluzej) stosuje sie niewielkie dawki
prednizonu (5-10 mg/dobe) w polaczeniu z mykofenola-
nem mofetylu (1-2 g/dobe) lub alternatywnie azatiopryna
(2 mg/kg m.c./dobe). W wigkszosci postaci nefropatii tocz-
niowej w terapii podtrzymujacej korzystne jest stosowanie
hydroksychlorochiny w dawce 6 mg/kg m.c. Lek skutecz-
nie zapobiega zaostrzeniom choroby oraz rozwojowi schyl-
kowej niewydolnosci nerek. W ewentualnym nawrocie za-
leca sie zastosowanie podobnego schematu leczenia co
w terapii indukcyjnej. W przypadku ryzyka przekroczenia
kumulacyjnej dawki cyklofosfamidu (80-120 mg/kg m.c.)
nalezy rozwazy¢ wlaczenie indukcji opartej na mykofenola-
nie mofetylu. W klasie VI toczniowej choroby nerek lecze-
nie kortykosteroidami lub immunosupresjg powinno by¢
uwarunkowane pozanerkowymi objawami choroby. Dla wy-
dluzenia okresu predializacyjnego wskazane jest prowadze-
nie terapii renoprotekcyjnej i przeciwnadci$nieniowej®-1%).
Toczen rumieniowaty ukladowy, bedacy choroba dotycza-
ca w przewadze mtodych kobiet, moze ujawnia¢ si¢ réwniez
w wieku rozwojowym, najczesciej w postaci zwigzanej z za-
jeciem nerek. Prawidlowa diagnoza w polaczeniu z szybkim
wlaczeniem kompleksowej terapii daje szanse na zachowa-
nie funkcji nerek. W podsumowaniu nalezy stwierdzic,
ze objawy zespotu nefrytycznego u mlodej osoby z towarzy-
szacym obnizeniem stezenia sktadowych dopelniacza w su-
rowicy wymagajg przeprowadzenia diagnostyki roznicowej
w kierunku ostrego poinfekcyjnego ktebuszkowego zapale-
nia nerek, tocznia rumieniowatego uktadowego przebiega-
jacego z zajeciem nerek, a takze innych, rzadszych patolo-
gii ktebuszkéw nerkowych.
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