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A nefroldgiai puzzle elemei

* eGFR — aktudlis érték, dinamika

e vizeletmennyiség

 hematuria

* proteinuria

* vizelet pH

e szérum albuminszint

e 0déma

* vérnyomas

e szisztémas tlnetek — 13z, fogyas,
izlleti panaszok, izomfajdalom,
bdérjelenségek

Az elemekbél kirakhaté képek — klinikai szindromak:

* rapid progressziv glomerulonephritis

* nephrosis szindroma / izolalt proteinuria

e kronikus vesebetegség - kronikus tubulointerstitialis nephritis
* heveny, vascularis eredet( vesekarosodas



Rapid progressziv glomerulonephritis (RPGN) szindroma

* eGFR: néhany hét / 1-2 hénap alatt jelent6sen csokken
* vizeletmennyiseg: lehet oliguria

* hematuria: tébbnyire mikroszkopos, dysmorph, acanthocytak, vvt
cylinderek

* proteinuria: subnephroticus’(jellemzéen 1-3 g/nap kozti érték)
e szérum albuminszint: normalis / kissé alacsony

* 0déma: nem jellemz6 / enyhe

* vernyomas: nem feltétlentl magas

* szisztémas tunetek: 1az, fogyas, izlleti fajdalom, izomfajdalom,
gyengeség, palpalhato purpurak

Korlefolyas: hirtelen kezdet, gyors progresszio urémiaig

Jellemz6 tarsuld autoimmun betegség: SLE, ANCA-vasculitis



SLE nephritis

Tipikus paciens:
fiatal / kozépkoru né

Veseérintettség:
betegek 15-25%-a (feketék/azsiaiak:50%)
riziko: fiatal/fekete/férfi

Egyéb gyakori szervérintettség:
izliletek, bér, vérképzés, idegrendszer
pleura/pericardium

Labor:

ANA screen

anti-ds DNS, anti-C1g emelkedett
C3 és C4 alacsony

ANCA vasculitis

id6sebb beteg (65-75 év)

~ 20-ban kezdeti megjelenési forma
~ 75-85%-ban 2 éven belul

felsd és also légutak, bor

ANCA (anti-MPO vagy anti-PR3)

C3 és C4 normalis



ANCA vasculitis

Fénymikroszkop:
sejtes proliferacio

endokapillaris
extrakapillaris (félholdak)

Immunfluoreszcencia:
,full house”
VS.
pauci-immun

Elektronmikroszkop:

immunkomplexek
VS.
azok hianya




A Class Il1/IV SLE nephritis indukcios
immunszupressziv kezelése (KDIGO, 2024)
lv. methylprednisolone (250-500 mg/nap, 3 napig)
majd p.o. methylprednisolone
nagy dozis: 48/64-32/48-24-20-16-12-10-8-6-6-4 mg kéthetente csokkend adagban
csokkentett dozis:  32-16/24-12-8-6-4-2 mg &
+ mycophenolate-mofetil 2 x 1000-1500 mg /nap 6 hénapig

+ iv. cyclophosphamide 500 mg kéthetente 3 hdonapig (Euro-Lupus)

+ belimumab 10mg/kg 2 hetente (els6 3 adag), majd 4 hetente (tovabbi adagok) 24 hdnapig
MMF vagy cyclophosphamid MELLETT

+ voclosporin 2x23,7mg (2x3 caps) 36 honapig
MMF (2x1000 mg/nap) MELLETT ( ha eGFR > 45 ml/perc/1,73m? (KDIGO 2024))

+ azathioprine — varandossag esetén

+ rituximab — terapiarezisztens betegségben
KDIGO 2024 Lupus Nephritis Guideline



A Class IllI/IV SLE nephritis fenntarto
immunszupressziv kezelése (KDIGO, 2024)

p.o.methylprednisolone <4 mg/nap, lehet6leg minél kisebb ddzis
STOP, ha komplett klinikai remisszidban van > 12 hénapig

+ mycophenolate-mofetil 2x500 mg - 2x1000 mg/nap
+ azathioprine 1,5-2 mg/ttkg/nap

+ belimumab 10mg/kg 4 hetente
MMF MELLETT

+ voclosporin 2x23,7mg (2x3 caps)
MMF MELLETT

+ cyclosporine / tacrolimus / leflunomide MMF+AZA egyiittes ellenjavallata esetén

Hydroxychloroquin minden SLE nephritises betegnek adandd, ha nem ellenjavallt.
Az indukcids és fenntartd kezelés hossza legalabb 36 honap legyen!

KDIGO 2024 Lupus Nephritis Guideline



Az ANCA-asszocialt vasculitisek indukcios
immunszupressziv kezelése

Sulyos veseelégtelenség (Se kreat > 300 umol/L) — plazmaferezis ( 7 kezelés max 2 hét alatt)

iv. methylprednisolone (1-3 g — 3 nap alatt)
p.o.methylprednisolone 60 (1. hét) - 32 (2. hét) -24-20-16-12-10-8-6-6-4 mg (kéthetente) >75kg
48 (1. hét) — 24 (2. hét) -20-16-12-8-6-4 mg (kéthetente) <75kg

Glukokortikoid alternativa: avacopan 2x30mg/nap

+ iv. cyclophosphamide 15 mg/ttkg (0-2-4-7-10-13-( ...-24) héten
-2,5 mg/ttkg > 60 év / eGFR<30; -5 mg/ttkg >70 év

+ iv. rituximab 375 mg/m?/hét 4 hétig VAGY 2x1g két hét kilonbséggel

gyerekek, fogamzoképes koru felnéttek, gyenge allapotu idések, relabalo
betegség, anti-PR3 pozitivitds

+iv. cyclophosphamid & iv. rituximab

(0. és 2. héten 15 mg/ttkg CYC + 4 hétig 375 mg/m?/hét RTX) VAGY
(6x500mg CYC kéthetente + 2x1g RTX a 0. és 2. héten)

KDIGO 2024 ANCA Vasculitis Guideline



Az ANCA-asszocialt vasculitisek fenntarto
immunszupressziv kezelése

p.o.methylprednisolone 4 mg/nap legaldbb 1 éven at — ezt kovetGen egyéni mérlegelés

+ p.o. azathioprine 1,5-2 mg/ttkg remissziét kdveto 2 évig,
1 mg/ttkg-ig csokkentve a 3-4. évben
25 mg/nap adaggal csdkkentve ezt kbvetéen 3 havonta

+ iv. rituximab 500 mg két hét kilonbséggel, majd 500 mg a 6-12-18. hdnapban VAGY
1000mg a 0-4-8-12-16. hdonapban
fokozott relapszuskockadzat esetén: GPA, anti-PR3 pozitivitds, felsé léguti
érintettség, alacsonyabb Se kreat

+ p.o. MMF 2x1000mg 2 évig
(ha AZA és RTX sem jon szdba)

+ p.o. methotrexate >60 ml/perc/1,732 feletti eGFR esetén

KDIGO 2024 ANCA Vasculitis Guideline



Nephrosis szindroma

eGFR: jellemz6en megtartott, (tartds és sulyos proteinuria esetén
lassan csokkenhet)

vizeletmennyiseg: normalis

hematuria: nem jellemzé

proteinuria: nephroticus’(> 3-3,5 g/nap)
szérum albuminszint: alacsony

odéma: kifejezett (arc + végtagok)
vérnyomas: normalis / alacsony

szisztémas tunetek: nem jellemz6k

Jellemz6 tarsuld autoimmun betegség: SLE (Class V)



A Class V SLE jellemzéi

Az SLE nephritis 5-10 %-a.

Labor:
C3, C4 és anti-dsDNS normaélis lehet
aPLA2R negativitas

Fénymikroszkop:

non-proliferativ glomerularis eltérések
Immunfluoreszcencia:

,full house” granularis depozitumok
(IgG, A, M, C3, Clq)
Elektronmikroszkop:

subendothelialis / mesangialis immunkomplexek

Szupportiv terapia:
e diureticum: kacsdiureticum = tiazid
spironolacton
vagy * proteinuria mérséklése: ACE-gatlé /ARB
+ MMF (% voclosporin) (SGLT2i?)
» dyslipidaemia kezelése: statin

vagy L. , . ,
. .  trombodziskockazat csokkentése: LMWH
+ ciklosporin (100-200mg/nap) ordlis antikoagulans kezelés /

Kezelés: Kortikoszteroidok
+ cyclophosphamid (EuroLupus)



Kronikus tubulointerstitialis nephritis

eGFR: enyhe csokkenés, lassan
vizeletmennyiseg: lehet polyuria
hematuria: nem jellemzé

proteinuria: nem jellemzé / < 1g/nap
vizelet pH: lehet tartdsan magas (>5,5)
széerum albuminszint: normalis
odéma: nem jellemzé

vernyomas: nem feltétlenil magas

szisztémas tlnetek /laboreltérések: lehet hypokalaemia

Korlefolyas: nem tul felt(ind kezdet, lassu progresszio

Jellemz6 tarsuld autoimmun betegség: Sjogren-szindroma



Sjogren-szindroma renalis manifesztacioi

e Disztalis tipusu renalis tubularis acidosis
» Szerzett nefrogén diabetes insipidus

* Renalis kaliumvesztés okozta hypokalaemia

Vesebiopszia: tubulointerstitium
plazmasejtes besz(ir6dése

Kezelés: metylprednisolon 48 mg/nap — remisszid elérése utan 6-8
hét alatt leépitve.

Szteroidrezisztencia / -dependencia esetén azathioprin (1-1,5
mg/ttkg/nap) / MMF (2x500-1000mg/nap) adhaté.



Heveny, vascularis eredetl vesekarosodas

eGFR: napok alatt kifejezett csokkenés
vizeletmennyiség: oliguria lehet

hematuria: nem jellemzé

proteinuria: 0,5 -1 g/nap

szerum albuminszint: normalis

odéma: nem jellemzé

vernyomas: enyhén emelkedett - nagyon magas

szisztémas tlnetek /laboreltérések: malignus hiperténia mellett
retinopathia, encefalopathia, szivelégtelenség, microangiopathias
hemolyticus anaemia

Korlefolyas: hirtelen kezdet, gyors progresszio

Jellemz6 tarsulo autoimmun betegség: Progressziv szisztémas sclerosis



Scleroderma vese krizis

Diffuz cutan SSc 5-20 %-aban jelentkezik
a betegség els6 5 évében
Kockazati tényez6k:
« diffuz bortinetek, inak feletti dorzszorejek
* nagy adag kortikoszteroidkezelés (> 12 mg/nap methylprednisolon)

* anti RNS lll-polimeraz autoantitestek

Vesebiopszia: kiserek fibrinoid
necrosisa

Kezelés: ACE-gatldk (captopril — max. 350-400mg/nap!)
prevenciora nem alkalmas
tartos kezelés: hosszabb hatasu ACEI + CCB
20-50%-ban dializis szlikséges lehet
honapok alatt a vesefunkcio javulhat



A 2025-6s ujdonsagok

Kim YK et al: Time-Dependent Effect of Prophylactic Trimethoprim-

Sulfamethoxazole on the Incidence of Serious Infections in Antineutrophil

Cytoplasmic Antibody-Associated Vasculitis: A Target Trial Emulation Study.

(Arthritis Rheumatol.)

e TMP-SMX alkalmazasa ANCA-asszocialt vasculitis CYC vagy RTX indukcids
kezelése soran (180 napig) csokkenti a sulyos fert6zések kockazatat. NNT=8.

Geetha D et al: Treatment With Avacopan in ANCA-Associated Vasculitis With

Kidney Involvement. (Kidney Int. Rep.)

e Avacopan vs. fokozatosan leépitett glukokortikoidkezelés mellett a remisszio
hasonld (~ 70% a 26. héten), a relapszus alacsonyabb (~10 vs. ~20% az 52.
hétre). Avacopan mellett gyorsabban mérséklédik a hematuria és a
proteinuria ill. kisebb a szteroid okozta toxicitas.



A 2025-6s ujdonsagok

Jerke U et al: CRISPR-Cas9 mediated proteinase 3 autoantigen deletion as a

treatment strategy for anti-neutrophil cytoplasmic autoantibody-associated

vasculitis. (Kidney Int.)

e Exvivo tanulmany. Hemopoieticus 8ssejtekben a PR3-at kodold gén
maodositasa csokkenti a képz8dott neutrofil granulocytak PR3-ANCA-ra adott
valaszat, de nem befolyasolja az altalanos immunvalaszt.

Furie RA et al: Efficacy and Safety of Obinutuzumab in Active Lupus Nephritis. (N.

Eng. J. Med.)

e Fazis 3 RCT. Lupus nephritisben a standard kezelés kiegészitése
obinutuzumabbal noveli a komplett renalis valasz esélyét (43 vs 31%, a 76.
héten), és nagyobb eséllyel cs6kkenti a proteinuriat 800 mg/nap ala (56 vs
42%).



(.(_r“((t((‘( (‘(‘ Lo € £ feecee. ““ ‘ ( ‘4““ "3

“““

3
C(((ccrcmccccc(( OO ©-000.0cuc
2 .
c

| . “”uuunln LR LR YT taqe
g c. % "c "'
e )
£
€
‘ 'R Rl
0 000 coctaeS COCOCCO00 1. ¢ '..N"' WSttt gyt e
o€ [ 4 ) .
("( o (& e* e,
. € 00 '(~ .
‘e‘- i
L 4
[ 1
‘ ‘
/
. - .
[ 4 "-.' .“.,.. > . '.. b add bl
g o0t cet € p o g
f ¢ % e .

¥




