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Lajecie nerek w przehiegu

twardziny ukiadowej

Renal involvement in Systemic Sclerosis

ABSTRACT

Systemic sclerosis is one of the autoimmune con-
nective tissue diseases. It is characterized by skin
and internal organs fibrosis and in consequence
leads to internal organs failure. Renal involvement is
observed in 10-40% patients with systemic sclero-
sis. That is connected with increased morbidity and
mortality. The most dramatic manifestation of renal
failure is scleroderma renal crisis. It is characterized

WSTEP

Twardzina uktadowa (SSc, systemic scle-
rosis) jest choroba autoimmunologiczng na-
lezaca do grupy uktadowych choréb tkanki
lacznej. W przebiegu tej jednostki chorobo-
wej dochodzi do zaburzenia struktury i funk-
cji naczyn krwiono$nych oraz postgpujacego
widknienia skory i narzadéw wewnetrznych, co
prowadzi do ich niewydolnosci [1]. SSc wyste-
puje rzadko; szacuje sie, ze w Polsce choruje
na nig okolo 10 tysiecy osob, a zapadalno$é
w roku wynosi 4-12 pacjentéw na 1 milion.
Choruja zwlaszcza kobiety (3—4 X czgéciej niz
mezczyzni) miedzy 30. a 50. rokiem zycia [2].
Ple¢ meska wiaze si¢ z gorszym rokowaniem
[3]- W przebiegu SSc wystgpuja: zaburzenie
w uktadzie immunologicznym, synteza specy-
ficznych przeciwciat i rozw6j stanu zapalnego,
co skutkuje postgpujacym widknieniem skory
i narzadéw wewnetrznych, prowadzacym do
ich niewydolnosci [4].

by acute renal failure and hypertension, normoten-
sive renal crisis is rarely observed. In this article we
would like to present various renal complications
in systemic sclerosis, their risk factors and clinical
manifestations.
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Etiologia tej jednostki chorobowej nie
jest dotad poznana. W piSmiennictwie zwraca
si¢c uwage na wspdlistnienie czynnikéw gene-
tycznych (HLA DQ?7, DR2), hormonalnych,
immunologicznych i Srodowiskowych, takich
jak narazenie na substancje chemiczne (krzem,
benzen, silikon, bleomycyne, trichloroeten,
ksylen, chlorek winylu, L-hydroksytryptofan)
lub czynniki infekcyjne (cytomegalowirus, par-
wowirus B19) [1].

Patogeneza  proceséw  zachodzacych
w SSc nie jest do kofica wyjasniona. Przypusz-
cza sig, ze istotng role w patogenezie odgrywa
komponenta naczyniowa, w ktérej dochodzi
do uszkodzenia komoérek S$rodblonka ma-
lych naczyn, proliferacji warstwy wewnetrznej
i zmniejszenia przeptywu krwi przez zaje¢te na-
czynia, a w konsekwencji — do przewlektego
niedokrwienia. Udokumentowano réwniez
jednoczesny wzrost stezenia czynnikow wa-
zokonstrykeyjnych, takich jak endotelina 1,
§rodblonkowo-naczyniowy czynnik wzrostu
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(VEGF, vascular endothelial growth factor)
czy trombomodulina [5], oraz obnizenie stg-
Zenia czynnikéw wazodylatacyjnych — tlenku
azotu (NO, nitric oxide) i prostacykliny — co
skutkuje skurczem naczyfn, niedotlenieniem
i patologiczng angiogeneza [6]. Przewlekle
uszkodzenie naczyn aktywuje komponente
immunologiczna, odpowiedzialna za wytwo-
rzenie stanu zapalnego. Obserwuje si¢ pobu-
dzenie limfocytéw T (CD4+), makrofagéw,
produkcje przeciwciat oraz cytokin (m.in. IL-1,
TNF, PDGF, TGFB, czynnika wzrostu fibro-
blastéw). Aktywacja fibroblastéw prowadzi do
nadprodukcji kolagenu i odkladania widknika
w przestrzeni zewnatrzkomoérkowej. Efektem
tego procesu jest istotne zwezenie Swiatla
drobnych naczyfi i zmniejszenie przeplywu
krwi, co w konsekwencji prowadzi do niedo-
krwienia zaopatrywanego obszaru [5].

Zajecie naczyn wystepuje od poczatku
choroby, we wczesnym okresie manifestuje
si¢ objawem Raynauda (napadowy skurcz
naczyn i obnizenie przeptywu krwi) i/lub
owrzodzeniem opuszkéw palcow. Wczesne
zmiany naczyniowe mozna potwierdzi¢ wy-
konujac kapilaroskopig, w ktorej charaktery-
styczne sa poszerzenie i malformacja kapilar
oraz obecno$¢ megakapilar [4]. W pdZniej-
szym okresie choroby dochodzi do rozwoju
waskulopatii w narzadach wewnetrznych,
co klinicznie objawia si¢ na przyklad prze-
lomem nerkowym czy nadci§nieniem ptuc-
nym. W przebiegu choroby dochodzi do
powstawania coraz wigkszych obszaréw bez
unaczynienia [6] i stopniowego uszkadzania
réznych narzadow.

W zaleznosci od rozleglosci toczacego si¢
procesu patologicznego wyrdznia si¢ twardzine
miejscowa oraz SSc, ktéra z kolei jest dzielona
na ograniczona (ISSc, limited systemie sclerosis)
i uogdlniona (dSSc, diffuse systemie sclerosis)
[1]. Do najczeéciej zajmowanych narzadéw na-
leza: skora, przewdd pokarmowy, serce, pluca
oraz nerki [7, 8]. Zajgcie ptuc moze si¢ mani-
festowac jako widOknienie Srodmiazszowe lub
nadciS§nienie ptucne [9].

Do zajecia nerek dochodzi u okoto 10-
—40% chorych na SSc [7]. Wystapienie tego
powiklania wigze si¢ z wysokim ryzykiem cho-
robowosci i $miertelnosci [10].

Kliniczna manifestacja uszkodzenia ne-
rek w tej grupie chorych obejmuje:

— twardzinowy przetom nerkowy (SRC, scle-
roderma renal crisis);

— normotensyjny przetom nerkowy (NSRC,
normotensive scleroderma renal crisis);
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— kiebuszkowe zapalenie nerek zwiazane
z przeciwciatami przeciw cytoplazmie neu-
trofili (ANCA, antineutrophil cytoplasmic
antibodies  associated glomerulonephritis
in scleroderma);

— chorobe nerek zwigzang ze stosowaniem
penicylaminy (PARD, penicillamine-asso-
ciated renal disease);

— przewlekta niewydolno$¢ nerek;

— obnizona funkcje nerek przebiegajaca
z biatkomoczem lub mikroalbuminuria;

— izolowane obnizenie GFR [7, 11].

NajczeSciej wystepuje fagodne obnizenie
funkcji nerek — czesto$¢ wystepowania tej po-
staci jest statystycznie poréwnywalna z obnize-

niem funkcji nerek w populacji ogdlnej [12].

TWARDZINOWY PRZELOM NERKOWY

Twardzinowy przelom nerkowy jest naj-
powazniejsza i zarazem najlepiej poznang for-
ma zajecia nerek w przebiegu SSc. Z definicji
charakteryzuje si¢ wystgpowaniem nadciSnie-
nia tegtniczego oraz ostrym uszkodzeniem ne-
rek. Coraz rzadziej obserwuje si¢ petnoobja-
wowy SRC. Szacuje sig, ze obecnie wystepuje
on u okoto 10% o0s6b z dSSc i okoto 2% o0s6b
z 1SSc, a wedtug Europejskiej Ligi Przeciw
Reumatyzmowi (EULAR, European League
Against Rheumatism) — u 5% pacjentow
z dSSc i 2% z 1SSc [10]. W 25% przypadkow
SRC jest pierwsza manifestacja SSc.

Wyréznia sie dwa typy SRC — hiperten-
syjny i normotensyjny (stanowiacy ok. 10%
przypadkéw SRC) [13]. Nadci$nieniowy SRC
charakteryzuje si¢ wystgpowaniem nadci$nie-
nia od umiarkowanego do ci¢zkiego oraz po-
stepujaca niewydolnoScia nerek. Wzrostowi
ci$nienia tetniczego towarzyszy¢ moga encefa-
lopatia nadci$nieniowa, zastoinowa niewydol-
nos¢ serca oraz retinopatia. W przebiegu SRC
moze réwniez wystapi¢ anemia hemolityczna
i trombocytopenia [10]. Ocenia si¢, ze u ok.
50% chorych réwnoczesnie z SRC wystepuje
mikroangiopatia zakrzepowa. Nalezy podkre-
§li¢ réwniez mozliwo$¢ zajecia nerek u chorych
ze skapymi zmianami skérnymi, a nawet bez
zajecia skory (scleroderma sine scleroderma) [5].

Czynniki ryzyka rozwoju tego groznego
powiktania wymieniono w tabeli 1. Podkresla
si¢ szczegblnie istotne w rozwoju SRC zna-
czenie wczesnego okresu choroby (trwajacego
Srednio ok. 3,2 roku od wystapienia pierwszych
objawdéw) [10], masywnego zajgcia skory i jej
szybko postepujacego twardnienia [10, 13].
Czesto obserwuje si¢ zajecie migs$nia sercowe-



Tabela 1. Czynniki ryzyka wystgpienia twardzinowego przetomu nerkowego

Objawy/nieprawidtowosci laboratoryjne

Czynniki modyfikowalne

Czynniki niemodyfikowalne

Masywne zajecie skory (high skin score
—20)

Szybko postepujace twardnienie skory
Przykurcze duzych stawow
Niedokrwisto$¢

Anemia hemolityczna
Trombocytopenia

Wysiek w osierdziu

Zastoinowa niewydolno$¢ serca
Zaburzenia rytmu

Hiperreninemia

Steroidoterapia
— szczegolnie wysokie dawki
(> 15 mg/doba przez 6 mies.)
Cyklosporyna A

HLA DRB1*0407

HLA DRB1*1304

Weczesny okres choroby (< 4 lat)
Nadekspresja receptoréw B dla endoteliny 1,
podwyzszone stezenie endoteliny w osoczu
Przeciwciata przeciw polimerazie RNA Il
Pochodzenie afroamerykanskie

Pte¢ meska

go (wysickowe zapalenie osierdzia, zastoinowa
niewydolnoS$¢ serca, zaburzenia rytmu pracy
serca) [10, 13], infekcje uktadu moczowego
oraz znaczne odwodnienie ustroju. Mozliwa
przyczyna wywotania SRC jest stosowanie nie-
steroidowych lekéw przeciwzapalnych [15],
cyklosporyny A [13] oraz glikokortykostero-
idéw w dawce powyzej 15 mg/dobe [10, 11].
W dostepnej literaturze pojawily sie takze
dane o sklonnoSciach genetycznych zwiaza-
nych z wigkszym ryzykiem rozwoju twardziny
(HLA DRBI, pte¢ meska, pochodzenie afry-
kanskie) [10, 13]. Badania wykazaly rowniez
zwigkszona liczbe receptoréw B dla endoteliny
1 oraz wigksze stezenie endoteliny 1 w nerkach
pacjentéw, ktorzy rozwineli SRC. Wstepne
dane wskazuja takze na zwigkszone stgzenie
rozpuszczalnego receptora CD147 (glikozylo-
wane biatko blonowe, ktdre stymuluje macierz
komoérkowa do produkcji metaloproteinaz)
w surowicy chorych z SRC. Parametr ten moze
w przysztoSci postuzy¢ jako biomarker SRC
[10, 13].

Jednym z czynnikéw ryzyka rozwoju SRC
jest réwniez profil wystepujacych przeciwcial
w tej chorobie. Przeciwciala przeciw polime-
razie III RNA wystepuja u 9,4-59% chorych
zSRC|[10, 13-20] i stanowig istotny czynnik ry-
zyka rozwoju zaréwno nadci$nieniowego SRC,
jak i samej SSc. Wyniki najnowszych badan
pokazuja, ze ryzyko rozwoju SRC wzrasta do
25% przy wystgpowaniu wyzej wymienionych
przeciwcial, w poréwnaniu z 2-procentowym
ryzykiem w wypadku ich braku [14, 21]. Wy-
stepowanie przeciwcial Scl70 (przeciw topo-
izomerazie I) zwigksza jedynie ryzyko rozwoju
SSc, natomiast przeciwciata antycentromero-
we wykazuja negatywna korelacj¢ z wystapie-
niem SRC. Przeciwciata anty-U3RNP nie sta-
nowia czynnika ryzyka rozwoju SRC [10].
Dodatkowo stwierdzono, ze obecno$¢ przeciw-

cial Scl70 wiaze si¢ z zajgciem pluc oraz serca,
a przeciwciata przeciw rybonukleoproteinie 1
(UIRNP) wiaza si¢ z wystapieniem nadcis-
nienia plucnego. Przeciwciata przeciwcentro-
merowe wystepuja u chorych z rzadszym za-
jeciem narzadéw wewnetrznych — najczesciej
w postaci ISSc [21].

Wyréznia si¢ réwniez czynniki, ktore nie
sa zwiazane z wigkszym ryzykiem rozwoju
SRC. Naleza do nich: wyjSciowe ci$nienie tet-
nicze, wyjSciowy poziom kreatyniny, obecno$¢
proteinurii czy erytrocyturii [10].

Etiopatogeneza SRC nie jest do kofica
wyjasniona [13]. Schematycznie przedstawio-
no ja na rycinie 1. Zaktada si¢, ze dochodzi do
uszkodzenia komoérek Srodbtonka, proliferacji
btony wewnetrznej oraz koncentrycznego zwe-
zenia S$wiatla tetniczek nerkowych o charak-
terze ,,skorki cebuli” [10]. Proces ten dotyczy
gléwnie tetniczek miedzyplatowych, tetnic
tukowatych oraz blizszych odcinkéw tetniczek
doprowadzajacych klebuszka [5, 13]. W kon-
sekwencji tych zmian dochodzi do obnizenia
przeplywu nerkowego i niedokrwienia. Jed-
nocze$nie przerasta aparat przyklebuszkowy,
co skutkuje hiperreninemia i rozwojem nadci-
$nienia tetniczego [13].

Warto doda¢, ze badania autopsyjne wy-
kazuja zmiany w naczyniach nerkowych takze
u pacjentow, ktdrzy klinicznie nie prezentowali
objawow zajecia nerek. W niektdrych przypad-
kach stwierdza si¢ dowody na wystepowanie
napadowego skurczu naczyfi nerkowych, po-
dobnego do objawu Raynauda [13]. Zmiany
te koreluja réwniez z poziomem reniny, ktory
moze nawet 100-krotnie przekracza¢ norme
[10], ale nie nalezy ich traktowac jako czynni-
kéw ryzyka rozwoju SRC [10].

Rozpoznanie SRC ustala si¢ na podsta-
wie objawéw klinicznych, prébuje sie jednak
sformutowad Sciste kryteria rozpoznania tego
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| Proliferacja bfony wewnetrznej |

!

| Koncentryczne zwezanie tetniczek nerkowych |

Obnizony przeplyw przez nerki

Niedokrwienie

| Przerost aparatu przykigbuszkowego |

!

| Hiperreninemia |

Nadci$nienie zto$liwe

Twardzinowy przetom nerkowy

Rycina 1. Etiopatogeneza twardzinowego przetomu nerkowego

Tabela 2. Propozycja kryteridw rozpoznania twardzinowego przetomu nerkowego

Parametr

Wartosé

Skurczowe cisnienie tetnicze

> 140 mm Hg lub wzrost 0 > 30 mm Hg

Rozkurczowe cis$nienie tetnicze

> 90 mm Hg lub wzrost 0 > 20 mm Hg

Wzrost kreatyniny 0 > 50% od wartosci wyjsciowej lub > 120% normy
Obecno$¢ biatka w moczu ++
Obecnosc erytrocytow w moczu > 10 wpw

Laboratoryjne wykfadniki hemolizy

Schistiocyty w rozmazie krwi obwodowej

Obnizona liczba piytek krwi

< 100 000 G/I

Wystepowanie encefalopatii nadcisnieniowej

powiklania (tab. 2). Do jego potwierdzenia nie
jest konieczne wykonanie biopsji nerki. W bada-
niach histopatologicznych nerek u chorych z SSc
obserwujemy przede wszystkim pogrubienie
Scian tetniczek miedzyptacikowych, do ktérego
dochodzi w wyniku proliferacji blony wewnetrz-
nej oraz odktadania si¢ ztogéw glikoprotein
imukopolisacharydéw. U chorych z SRC zmiany
sa czesto bardziej nasilone, wystgpujaca tacznie
z martwicg widknikowata oraz zmianami cha-
rakterystycznymi dla mikroangiopatii zakrze-
powej: uszkodzeniem Srédblonka i tworzeniem
skrzeplin [13]. Mozemy jednak wyr6zni¢ zmiany
wezesne, w tym obrzek $rodbtonka i obecnosé
skrzeplin, oraz zmiany poZne, takie jak zweze-
nie §wiatla naczyn o charakterze ,,skorki cebuli”
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i obszary niedokrwienne [14]. Niektére donie-
sienia wskazujg na subtelne réznice w badaniach
histopatologicznych. W SSc proces patologicz-
ny toczy si¢ przede wszystkim w matych naczy-
niach poza kigbuszkiem nerkowym, natomiast
w mikroangiopatiach zakrzepowych dochodzi
do tworzenia zakrzepéw w §wietle naczyn kie-
buszkéw nerkowych. W preparatach histopa-
tologicznych nie opisywano natomiast zadnych
charakterystycznych zmian w klebuszkach ner-
kowych ani cech zapalenia (brak limfocytéw,
monocytéw) [13].

Przetom nerkowy stanowi najczestsza
przyczyne Smierci u pacjentéw z SSc. Po-
mimo wprowadzenia leczenia inhibitorami
konwertazy angiotensyny (ACEI, angioten-



sin-converting-enzyme inhibitors) rokowanie
jest nadal zte. Wedtug danych szacunkowych
dzigki wczesnie postawionej diagnozie oraz
natychmiast wprowadzonemu leczeniu okoto
65% chorych z SRC przezywa 5 lat [15]. Le-
czenie pierwszego rzutu polega na zastosowa-
niu ACEI [10], nastepnie ewentualnie innych
lekéw hipotensyjnych, takich jak antagoniSci
wapnia. Wprowadzenie ACEI spowodowato
zmniejszenie §miertelnosci wezesnej z 76% do
ponizej 10% [13]. Udowodniono réwniez, ze
profilaktyczne stosowanie ACEI nie do$¢, ze
nie zmniejsza ryzyka rozwoju SRC, to jeszcze
zwigksza ryzyko przewlektej dializoterapii [10].
W piSmiennictwie dostepne sa dane dotyczace
korzystnej roli statyn i ich hamujacego wplywu
na przerost komoérek §rédbtonka [5].

U wielu chorych dochodzi do nieodwra-
calnej niewydolnosci nerek i koniecznosci sto-
sowania dializ. Szacuje si¢, ze u okoto 50% pa-
cjentow po pewnym czasie mozna zrezygnowac
z dializoterapii. Pacjenci, u ktérych funkcja
nerek si¢ nie poprawi, Srednio po mniej wigcej
2 latach moga by¢ kwalifikowani do przeszcze-
pienia nerki. Czas ten jest &ciSle okreslony ze
wzgledu na mozliwo$¢ pdznej regeneracji ne-
rek [10]. Niestety, nawet po przeszczepieniu
nerki moze ponownie doj$¢ do rozwoju SRC.

NORMOTENSYJNY PRZELOM NERKOWY

Normotensyjny przetom nerkowy charak-
teryzuje si¢ postepujaca niewydolnoScia nerek
bez nadci$nienia tetniczego, a nawet hipoten-
sja. Posta¢ ta moze dotyczy¢ oséb, ktére wcze-
$niej przyjmowaly leki hipotensyjne, takie jak
ACETI lub antagoni$ci wapnia [10]. W terapii
stosuje si¢ kaptopril, tak jak przy nadci$nienio-
wym SRC, a ponadto podejmowane sa proby
stosowania plazmaferezy oraz przetacza si¢
Swiezo mrozone osocze [13]. Chorzy z NSRC
maja znacznie gorsze rokowanie w poréwna-
niu z pacjentami z SRC. Wykazano zmniejszo-
ny odsetek przezy¢ bez koniecznosci przewle-
klej dializoterapii [10].

NSRC czesto wigze si¢ z zajeciem serca
oraz krwawieniem do pecherzykéw plucnych.
Opisuje si¢ znacznie cz¢stsze wspotwystgpowa-
nie mikroangiopatii zakrzepowej [13].

KLEBUSZKOWE ZAPALENIE NEREK
Z OBECNOSCIA PRZECIWCIAL
PRZECIW CYTOPLAZMIE NEUTROFILII

To powiklanie jest obserwowane u cho-
rych z wieloletnim wywiadem 1SSc [10]. Do-

tad nie ma danych epidemiologicznych,
méwiacych o czestodci jego wystgpowania,
a patogeneza nie zostata do konca poznana.
Przypuszcza si¢, ze w wieloletniej twardzi-
nie waskulopatia zaostrza interakcje mig¢dzy
ANCA a srédbtonkiem w okolicy pdl naczy-
niowych, co prowadzi do aktywacji neutrofili
w kiebuszkach nerkowych.

W chorobie tej obserwuje si¢ zapalenie
klebuszkéw nerkowych z pétksigezycami, po-
stepujaca niewydolno$¢ nerek, umiarkowane
nadci$nienie oraz bialkomocz. W niektdérych
przypadkach  odnotowano  wspdlistnienie
krwawienia do pecherzykéw ptucnych.

Do rozpoznania istotne jest wykonanie
biopsji nerki w celu potwierdzenia obecnosci
ktebuszkowego zapalenia nerek z pétksiezyca-
mi oraz wykluczenia SRC.

CHOROBA NEREK ZWIAZANA
ZE STOSOWANIEM PENICYLAMINY

Poszukujac skutecznego leczenia SSc,
prébowano znaleZé zwiazek, ktory wykazywat-
by hamujace dziatanie na synteze¢ kolagenu.
Badania in vitro wskazywaly na takie zwiazki,
jak kolchicyna czy d-penicylamina [4], niestety
w warunkach in vivo nie wykazywaly one takie-
go dzialania, w zwigzku z czym d-penicylamina
jest rzadko stosowana u chorych z SSc. Szacuje
sie, ze u okoto 20% pacjentéw leczonych d-pe-
nicylaming rozwijaja si¢ odwracalne btoniaste
kiebuszkowe zapalenie nerek oraz biatko-
mocz. Powiklanie to wiaze si¢ z 40-procentowa
SmiertelnoScia [10].

OBNIZONA FUNKCJA NEREK
BEZ INNEJ MANIFESTACJI CHOROBY NEREK
W TWARDZINIE

Subkliniczne uszkodzenie nerek wystepuje
u 50% chorych z SSc [10]. Rzadko prowadzi do
krancowej niewydolnoSci nerek, ale wiaze si¢ ze
zdecydowanie gorszym rokowaniem. Na podsta-
wie badan epidemiologicznych stwierdzono, ze
pacjenci z SSc w stadium schytkowej niewydol-
nosci nerek to najczesciej kobiety rasy kaukaskiej
— z niskim BMI, z zajeciem pluc oraz naczyn
obwodowych [20]. W zwiazku z tym zaleca si¢
regularng kontrole ci$nienia t¢tniczego, badania
ogblnego moczu oraz parametréw funkcji nerek
w kazdym przypadku SSc.

Warto podkreslié, ze bezobjawowe zmia-
ny w nerkach zazwyczaj nie wykazuja tendencji
do progresji, a ich obecno$¢ moze wiazac si¢ ze
zmniejszong rezerwa nerkowa. W badaniach
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posmiertnych chorych na SSc bez klinicznych
cech SRC stwierdzano histopatologiczne cechy
uszkodzenia nerek [19]. Wykazano réwniez,
ze obnizony wskaznik filtracji klgbuszkowej
(GFR, glomerular filtration rate) koreluje z na-
sileniem waskulopatii oraz wiaze si¢ ze zlym
rokowaniem. U pacjenta cierpiacego na SSc
z nadci$nieniem ptucnym wielkos¢ GFR sta-
nowi istotny czynnik prognostyczny przezycia.

Poszukuje si¢ dodatkowych parametréw
umozliwiajacych ocen¢ stopnia zaawansowania
zmian w nerkach. Wspétczynnik oporu naczyn
nerkowych, oceniany za pomoca ultrasonogra-
fii dopplerowskiej w potaczeniu z wartoscia
GFR, okazuje si¢ bardzo czulym wskaznikiem
uszkodzenia nerek w SSc. Wykazano, ze N-ace-
tylocysteina istotnie obniza wspdtczynnik opo-
ru naczyn nerkowych u pacjentéw z wezesnymi

STRESZCZENIE

Twardzina uktadowa (SSc) jest chorobg autoimmu-
nologiczng nalezacg do grupy ukfadowych chorob
tkanki tacznej. Choroba ta charakteryzuje si¢ poste-
pujacym wioknieniem skory i narzagdow wewnetrz-
nych, prowadzac do ich niewydolnosci. Do zajecia
nerek dochodzi u okoto 10-40% chorych na SSc,
co wigze sie z duzym ryzykiem chorobowosci
i SmiertelnoSci. Najgrozniejszg manifestacjq zajecia
nerek jest twardzinowy przefom nerkowy (SRC). Po-

zmianami w kapilaroskopii, natomiast zwigksza
go u chorych ze zmianami p6Znymi [10].

PODSUMOWANIE

Twardzinowy przeom nerkowy jest naj-
czestszym i najgrozniejszym powiktaniem u cho-
rych na SSc. Nalezy go podejrzewaé w kazdym
przypadku rozwoju nadciSnienia tg¢tniczego,
ktéremu towarzyszy pogarszajaca si¢ funkcja ne-
rek. Ponadto rozwdj ostrej niewydolnosci nerek
0 niejasnej przyczynie powinien by¢ wskazaniem
do wykonania biopsji nerki i badania przeciwcial
typowych dla SSc. Doktadana analiza przebiegu
choroby i stosowanego dotad leczenia (stero-
idoterapia, niesteroidowe leki przeciwzapalne,
cyklosporyna A) pomoze w ustaleniu rozpozna-
nia NSRC.

wikfanie to charakteryzuje sie ostrym uszkodzeniem
nerek oraz nadcisnieniem tetniczym. Bardzo rzadko
dochodzi do wystapienia przetomu normotensyjne-
go. Przedmiotem ninigjszej pracy jest omowienie
poszczegolnych postaci zajgcia nerek w SSc, czyn-
nikow ryzyka, patogenezy i ich obrazu klinicznego.
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Stowa kluczowe: twardzinowy przetom
nerkowy, zajecie nerek w twardzinie uktadowej,
hipertensyjny przetom nerkowy, normotensyjny
przetom nerkowy, twardzina uktadowa
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