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i PORUCHY FUNKCE TUBULU
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= Priciny:
s Vrozené — Dédicné
s Ischemie = akutni tubularni nekroza

s Toxicke

= soli tézkych kovl (Hg,Cd,Pb), ethylenglykol, myoglobin,
aminoglykosidy, ASA, cisplatina

= Infekcni
= Obstrukce
= urolithiasa, nador
= Autoimunni choroby
= SLE, Sjogrendv sy
s Jiné
= amyloiddza, hyperkalcemie, plazmocytom




Fyziologie proximalniho tubulu




Renalni Fanconiho syndrom

= globalni porucha
funkce proximalniho
tubulu

= Etiopatogeneze

= pravdepodobne
nasledek deficitu
energetického systemu
tubularni bunky
vedouci k nedostatku
ATP potfebné pro
aktivni transporty

Glykosurie
= glykemie normalni
Aminoacidurie, Proteinurie
= porucha vyzivy a vyvoije
Hyperfosfaturie
hypofosfatemie
rachitida
maly vzrist
osteoporosa
fraktury
Hyperkaliurie

= | reabsorpce Na* v prox.tubulu =
t naloz Na* v distalnim tubulu =
t reabsorpce Na* vyménou za K+

= = hypokalemie = srdeCni arytmie
(Hypernatriurie)

= = hyponatremie
Hyperbikarbonaturie

= = metabolicka acidosa
Polyurie

= = polydypsie

= = dehydratace



iproximélnl' renalni tubularni acidosa

« Porucha zpétné resorpce = Metabolicka acidosa
HCOy v proximalnim tubulu = Hyperbikarbonaturie

= Etiopatogeneze = Hypobikarbonatemie

= defekt Na*/H* vyménikuv &« Normo/ Hypokalemie

luminalni r+nembr?ne _ HCO3' L luminalni

= defekt Na*/HCO, . potencial v distalnim
kontransportu v bazolateralni tubulu = 1 sekreci K+
membrané

= deficit karbonanhydrazy = Hyperchloremie
= Cl- se resorbuje misto
HCO;-
= pH mocdi pod 5,5

= diky zachovaneé distalni
acidifikaci




i Renalni glykosurie

s pritomnost glukosy v moci
pri normalni glykemir

s defekt Na* - glukoso /
galaktosového transportéru

glykosurie
= snizeny ledvinny prah pro glukosu

= Shizena afinita transportéru

A

= Normoglykemie
= normalni oGTT

= Glykosurie

10

>
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krivice (Renalni fosfatovy diabetes)

i Hypofosfatemicka vitamin D rezistentni

s porucha vstrebavani = Hyperfosfaturie
fosfatd v proximalnim = Hypofosfatemie
tubuly = maly vzrist

m defekt Na*/P- kotransportu = kfivice

= GR dédicnost = fraktury

= 1 kazivost zubll

= vitamin D v lécbé
neucinny



i Renalni aminoacidurie

. sy s s Cystinurie
= V proxima Ini I,’T] = porucha zpétné resorpce Cys,
tubulu je znamo asi Arg, Lys v proximainim tubulu
sedm transportérd = Cystinurie
. ) = urolithiasa
pro aminokyseliny . rendlni koliky
7 = pyelonefritidy
- IZOlOvane RA = renalni selhani
n Skupinové RA = Hartnupova choroba
: . = porucha transportu neutralnich
s Generalizovane RA AMK v proximéinim tubulu a
strevni sliznici

= skupinova aminoacidurie
= Ala, Ser, Thr, Val, Leu, Ile, Phe,
Tyr, Trp, His
= pelagroidni exantém, vyrazna
fotosenzitivita, mentalni
retardace, cerebelarni ataxie



Patofyziologie Henleovy klicky
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Barttertv syndrom

= Hypochloremie
= 1 rendlni ztraty CI

» Porucha zpetne resorpce . iiypokalemie
Na+, /(+, C/L /4 t/USte Ca.gt/ = 1 rendlni ztraty K+

= 1 prdtok distalnimi tubuly

H&’ﬂ/&’O Vy k//'élky = hyperaldosteronismus

= | pozitivniho intraluminalniho potencialu v

4 -4 H HE4 ! distalnich tubulech = 1 exkreci K*
= spontanni Ci familiarni | yeepoicia alkaloss
AR dedicna choroba - hypochloremie o
] - hypo+kalemie = vystup K* z bunek vymenou
= Etiopatogeneze b _
defekt Na-K-C| " fyporaidosteronigma LY vivem
. kontransportéru Vv = Porucha koncentracni schopnosti ledvin
. 7 r v = | resorpce Na-K-Cl v H.k.
luminalni membrane = = polyurie, hypovolemie, dehydratace
= defekt drasll'kové kanélu y = renin — angiotenzinll — aldosteron

= hypotenze, hypovolemie

Iuminélm' membréné = = 1 resopce Na* a H,0 v distalnim tubulu
» defekt chloridoveho neni hypertenze

7 Ty s = RAA kompenzuje sklony k hypovolemii
kanalu I;agolateralnl = 1 produkce vazodilataénich prostaglandind
membrane = Hyperkalciurie

= = nefrokalcinosa

= Hypomagnesemie
= = svalova slabost, kieCe, A EKG



Patofyziologie distalniho tubulu a sbéraciho kanalku
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i Gitelmandv syndrom

s Porucha zpéetne resorpce

/s VvV /7

Na*, CI v prvii casti
distalniho tubulu

= AR dédicnost

= Etiopatogeneze

» defekt Na-Cl
kontransporteru v
luminalni membrane

bunék prvni casti
distalniho tubulu

Hypokalemie
= 1 rendlni ztraty K*
« sekundarni hyperaldosteronismus
Metabolicka alkalosa

- hyp|_c|)kalemie = vystup K* z bunék vyménou
za H*

= 1 exkrece H* v distalnim tubulu viivem
hyperaldosteronismu

1t renin — angiotenzinII — aldosteron
= hypotenze, hypovolemie

= = 1 resorpce Na* (vyménou za K*) a H,0 v
hlavnich bb. distalnim tubulu

neni hypoponatremie
= kompenzace diky 1 RAA

Hypokalciurie
= | resorpce Na*= 1 Na*uvnitf tubularnich
bb = 1 aktivity 3Na*/Ca2* vymeniku v
bazolateralni membrane = t resorpce Ca?*
Z moci
= = 1 denzity kosti, chondrokalcinosa
Hypomagnesemie
= 1 resorpce Ca 2+
= mirna hypervolemie vlivem RAA ?
= = svalova slabost, kreCe, tremor, palpitace



i Liddledv syndrom

= Neumerne vysoka
resorpce sodiku v
distalnich castech
distalniho tubulu a ve
sbernych kanalcich

=« AD dédiCnost

= Etiopatogeneze

= aktivacni mutace
epitelialniho
sodikoveého kanalu v
luminalni membrané

Hypernatremie
= 1 resorpce Nat

Hypertenze

= 1 resorpce Na* a tim i vody
= 1 cirkulujiciho objemu

= = volumova hypertenze
| renin —ang II — ALD
= Vlivem hypertenze

Hypokalemie

= 1 resorpce Nat = |
pozitivniho intraluminalniho
potencialu v distalnich
tubulech = 1 exkreci K*

Metabolicka alkalosa

= hypokalemie = vystup K* z
bunék vyménou za H+



Patofyziologie distalniho tubulu a sbéraciho kanalku

C_Jumen >

ATP

ADP

interkalarni bb. druhé casti
distalniho tubulu nebo

—__ - sbéracich kanalkd




i Renalni diabetes insipidus

s Porucha zpetnée
resorpce H,0 ve
sbéracich kanalcich
Etiopatogeneze

= Polyurie

= = polydypsie
= = riziko dehydratace
= = nevysvetlitelné horecky

« mutace V, receptoriina = | U-osm, 1 S-osm

které se pak normalné
secernovany ADH neni
schopen navazat

= GR dédicnost

» defekt aguaporini
= AR dédicnost

= U-0sm < S-osm

= Hypernatremie
= = mentalni retardace

= 1 ADH

= terapeuticky test s ADH
bez efektu



Distalni renalni tubularni acidosa

Porucha sekrece H* v

distalnim tubulu

Etiopatogeneze

= Defekt H* ATPazy v
luminalni membranée
distalniho tubulu

forma adultni
« trvala

forma infantilni
= prechodna

Metabolicka acidosa

= | vyluCovani H*

= hypobikarbonatemie
= 1 spotreba HCO;
= 1 vyluCovani HCO;

Normo/ Hypokalemie

= Hyperkaliurie

= HCO, ¢ luminalni potencial v distalnim
tubufu = 1 sekreci K+

= hyperaldosteronismus
Hyperchloremie
= CI nahrazuje HCO5"

pH modi nad 5,5

= jediné H* ATPaza je scho CFna CFracovat
proti nizkému pH a poku efektni
nelze dosahnout vyrazneJS| acidifikace
moCi

demineralizace kosti

= metabolicka acidosa
hyperkalciurie
= rachitida, porucha rdstu
— osteomalacie, fraktury
= nefrokalcinosa



Porucha koncentracni schopnosti ledvin

» koncentracni schopnost
ledvin je dana

= 1) osmotickym drefiovym
gradientem a fen zavisi na

a) aktivni resorpci soli v
tlustém casti Henleovy klicky

b) protiproudovem
multiplikacni system

c) recirkulaci mocoviny

= | koncentracni schopnost ledvin
= inhibice resorpce soli v Henleovée

d) rychlosti priitoku krve dreni

e) eventualni pritomnosti
neresorbovatelnych solutd v
tubulech

= 2) ucinkem ADH
= 3) objemem primarni moci

klicce

= klickova diuretika, Bartterlv
syndrom, hypokalemie,
hyperkalcemie

zkraceni, deformace Henleovy
klicky

= Nnovorozenci, kojenci, hydronefrosa

1 prutok krve dreni ledvin
Lvymyvani* NaCl a U ze drene

= zanéty ledvin, zména renalni
hemodynamiky

t osmolarita tubularni tekutiny
= diabetes mellitus
nedostatek ¢i neucinnost ADH

= centralni diabetes inspidus, renalni
diabetes insipidus

t objem primarni moci
= akutni tubularni nekrosa



Diuretika
mechanismy pdlsobeni, priklady, nezadouci Ucinky

Klickova diuretika

= blokada Na-K-Cl kontransport v tlustém raménku Henleovy kiicky = porucha koncentracni
schopnosti ledvin

= pr.: FUROSEMID
= nejsiln€jsi diureticky ucinek ( v Henleoveé klicce se resorbuje 15% H,O a 20% NaCl z ultrafiltratu)

= polyurie, hypovolemie, riziko dehydratace, hypotenze, hypokalamie, alkalosa, hypokalcemie,
ypomagnesemie

Thiazidova

= blokdda Na-Cl kontransport v distainim tubulu

= PFr.: HYDROCHLORTHIAZID

= polyurie, hypovolemie, riziko dehydratace, hypotenze, hypokalemie, alkalosa, hyperkalcemie
Kalium Setfici diuretika

« 1) blokdda epitelidinich sodikovych kanali

= PF.: AMILORID

= 2) kompetitivni antagonisté aldosteronu

= Pr.: SPIRONOLAKTON

= polyurie, hypovolemie, hypotenze, hyperkalemie
Osmoticka diuretika

= osmoticky s sebou strhavaji vodu = | resorpce H,O

= PFr.: MANNITOL

= polyurie, hypertonicka dehydratace
Proximalni diuretika

= blokada karbonanhydrazy v proximalni tubulu

= Pr.: ACETAZOLAMID

= slaby diureticky Ucinek, metabolicka acidosa



