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MIKROANGIOPATIE ZAKRZEPOWE

AGNIESZKA PERKOWSKA-PTASINSKA

Pojecie mikroangiopatii zakrzepowej obejmuje szereg ze-
spotéw kliniczno-patologicznych, w przebiegu ktérych do-
chodzi do powstania zmian zakrzepowych i strukturalnych
w drobnych naczyniach réznych narzgdéw, w tym m.in.
w nerkach.

W rozdziale oméwione zostang nastepujace zespoly:

* zesp6t hemolityczno-mocznicowy (bemolytic-uremic syndrome
— HUYS),

* zakrzepowa plamica maloplytkowa (thrombotic thrombo-
cytopenic purpura — TTP),

* zespOt antyfosfolipidowy (antiphospholipid syndrome —
APS),

® stan przedrzucawkowy i rzucawka (preeclampsia, eclampsia),

* zespOt wykrzepiania §rédnaczyniowego (disseminated in-
travascular coagulation — DIC).

W nasilonej postaci zespoly te przebiegaja z charakte-
rystycznymi zaburzeniami laboratoryjnymi wyszczegol-
nionymi w tabeli I.

W czesci przypadkéw nasilenie wykrzepiania jest
na tyle niewielkie, ze proces ten nie wywoluje typo-
wych objawéw w postaci trombocytopenii, niedo-
krwisto$ci hemolitycznej, zwiekszonego stezenia LDL
czy zmniejszenia stezenia haptoglobiny, a w obrazie kli-
nicznym dominuja niespecyficzne objawy zaburzenia czyn-

nosci narzadéw, w ktorych lokalizujg sie zmiany mikro-
angiopatyczne.

W przypadkach, w ktérych mikroangiopatia za-
krzepowa rozwija sie w nerkach, wiodacym objawem
klinicznym jest zwykle powolne narastanie kreatyni-
nemii, biatlkomocz i kewinkomocz. W przypadkach,
w ktérych proces mikroangiopatii prowadzi do roz-
woju rozlanego zdwojenia okonturowania kapilar
kiebuszkowych, wiodacym objawem klinicznym moze
by¢ zespol nerczycowy.

Réznicowanie typoéw mikroangiopatii wylacznie na pod-
stawie badania mikroskopowego jest bardzo trudne, ze wzgle-
du na podobiefistwa w ich morfologii. W fazie ostrej do zmian
typowych dla wszystkich omawianych typéw mikroangio-
patii zalicza si¢ obecnos¢ zakrzepéw w $wietle kapilar i me-
zangiolize (ryc. 1.-6.). Dla HUS, TTP i zespotu antyfosfo-
lipidowego bardziej typowe jest wystepowanie obrzmienia
rejonu podsrédblonkowego (ryc. 7. 18.), podczas gdy w prze-
biegu stanu przedrzucawkowego i rzucawki czesciej dochodzi
do obrzeku samego $rédblonka z formowaniem charakte-
rystycznych wypustek (ryc. 9.—11.). W przebiegu HUS, TTP
i zespolu antyfosfolipidowego do typowych zmian w na-
czyniach tetniczych naleza: obrzmienie rejonu pod$réd-
blonkowego arterioli, mukoidne pogrubienie blony we-

Tabela I. Zaburzenia laboratoryjne wystepujace w przebiegu nasilonych mikroangiopatii zakrzepowych

NAZWA ZESPOLU KLINICZNEGO

DOMINUJACE ZABURZENIA LABORATORYJNE

zespot
hemolityczno-mocznicowy,
zakrzepowa plamica
maloplytkowa

mikroangiopatyczna niedokrwisto$¢ hemolityczna
trombocytopenia (szczegélnie nasilona w TTP)

podwyzszony odsetek retikulocytéw

obecnos¢ schistocytéw w rozmazie krwi obwodowej
zwiekszone stezenie LDH

zwigkszone stezenie bilirubiny bezposredniej (skoniugowanej)
zmniejszone stezenie haptoglobiny

zwiekszone stezenie kreatyniny we krwi (szczegblnie w HUS)

zespot antyfosfolipidowy

mikroangiopatyczna niedokrwisto$¢ hemolityczna
trombocytopenia
wydluzenie czaséw krzepnigcia

zesp6t wykrzepiania
$rédnaczyniowego

trombocytopenia

wydluzenie czaséw krzepnigcia

zmniejszone stezenie fibrynogenu we krwi

zwiekszone stezenie produktéw degradacji fibrynogenu
zwigkszone stezenie D-dimeréw

stan przedrzucawkowy
lub rzucawka

trombocytopenia

mikroangiopatyczna niedokrwisto$¢ hemolityczna
obecnos¢ schistocytéw w rozmazie krwi obwodowej
zwiekszone stezenie LDH

s82



MIKROANGIOPATIE ZAKRZEPOWE

Rycina 1. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Zakrzep w $wietle  Rycina 2. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Zakrzepy w $wietle
jednej z kapilar ktebuszkowych. Barwienie HE, powigkszenie 400X kilku kapilar ktebuszkowych. Barwienie AFOG, powiekszenie
400X
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Rycina 3. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Brak $wiatta Rycina 4. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Brak $wiatta
w czesci kapilar klebuszkowych zwiazany z obrzmieniem rejonu  w cze$ci kapilar klebuszkowych zwiazany z obrzmieniem rejonu
podsrédblonkowego lub srédblonka. W Scianie jednej z kapilar  pods$rédblonkowego lub $rédblonka. Barwienie HE, powigkszenie
widoczne uwiezniete fragmentocyty. Barwienie HE, powigkszenie 400X
400X
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Rycina 5. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Zakrzepy w $wietle Ryciﬁa 6. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Mez;mgioliza.
czesci kapilar klebuszkowych. Barwienie HE, powigkszenie 200X Srebrzenie wg metody Jonesa, powigkszenie 400 X
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Rycina 7. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Badanie w mikroskopie ~ Rycina 8. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Badanie w mikro-
elektronowym. Masywne obrzmienie rejonu podsrédblonkowego — skopie elektronowym. Masywne obrzmienie rejonu podsrédbtonko-
kapilar klebuszkowych. Powiekszenie 4200 X wego kapilar klebuszkowych. Powiekszenie 4200 X
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Rycina 10. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Badanie w mikro-
skopie elektronowym. Obraz ultrastrukturalny wypustek cytoplaz-  skopie elektronowym. Obraz ultrastrukturalny wypustek cytopla-
matycznych komoérek $rédblonka kapilar kiebuszkowych. Powie-  zmatycznych komoérek $rodblonka kapilar klebuszkowych. Po-

kszenie 3000 X wigkszenie 20 000X
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Rycina 11. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Badanie w mikro- ~ Rycina 12. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Badanie w mikro-
skopie elektronowym. Obraz ultrastrukturalny wypustek cytoplaz-  skopie elektronowym. Odcinkowa martwica widknikowata i szkli-
matycznych komoérek $rddblonka kapilar kigbuszkowych.  wienie $ciany naczyniowej arterioli. Barwienie HE, powickszenie
Powigkszenie 6000 X 400X
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Rycina 13. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Odcinkowa
martwica widknikowata §$ciany naczyniowej drobnej tetnicy
miedzyplacikowej. Barwienie AFOG, powiekszenie 400X
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Rycina 15. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Mukoidne
pogrubienie blony wewnetrznej tetnicy miedzyplacikowej,
ogniskowe wldknienie zrebu i zanik cewek netkowych. Barwienie
AFOG, powigkszenie 200 X

wnetrznej tetnic, niekiedy takze obecno$¢ zakrzepdw i od-
cinkowej martwicy wléknikowatej (ryc. 12.—16.).

W fazie przewleklej HUS, TTP, zespolu antyfosfolipi-
dowego, a takze stanu przedrzucawkowego i rzucawki ty-
powa zmiana rozwijajacg sic w klebuszkach jest zdwojenie
okonturowania kapilar (ryc. 17.), wspolistniejace niekiedy
z przewleklymi zmianami niedokrwiennymi (ryc. 18.). Z ko-
lei w naczyniach tetniczych dochodzi do rozwoju zmian skle-
rotycznych i szklistych. W fazie formowania zmiany te maja
charakter proliferacyjny (bogatokomérkowa, mloda tkan-
ka taczna), z czasem staja si¢ ubogokomérkowymi, wysy-
conymi biatkami macierzy pozakomoérkowej bliznami na-
czyniowymi, ktérych obraz mikroskopowy niczym nie rézni
sie od klasycznej arteriosklerozy i arteriolosklerozy (ryc. 19.—
23.). Obecnosé¢ tych zmian wiaze si¢ z czesto znaczaca, nie-
kiedy niemal pelng obliteracja $wiatla naczyniowego, cze-
go efektem jest niedokrwienie otaczajgcego miazszu.

Rycina 14. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Mukoidne
obrzmienie blony wewngtrznej i rejonu podsrédblonkowego
drobanych tetnic miedzyplacikowych i arterioli. Odcinkowa
martwica wléknikowata $ciany naczyniowej. Barwienie HE,
powickszenie 200X
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Rycina 16. Ostra mikroangiopatia zakrzepowa. Mukoidne
pogrubienie blony wewnetrznej tetnicy miedzyplacikowej.
Barwienie HE, powickszenie 200 X

Bezposrednim skutkiem znaczacej redukcji $wiatta tetnic
jest postepujace widknienie zrebu i zanik cewek nerkowych,
podczas gdy okluzja arterioli prowadzi do rozwoju zmian
typu przewlektego niedokrwienia, a nastgpnie twardnienia
peczkéw naczyniowych klebuszkéw nerkowych. Obraz mi-
kroskopowy przewleklej, nieaktywnej mikroangiopatii
zakrzepowej przyjmuje ostatecznie postaé naczyniopo-
chodnego twardnienia nerek.

Jednym z parametréw pomocnych w réznicowaniu réz-
nych form mikroangiopatii jest okreslenie zawarto$ci
wibknika w zakrzepach za pomoca badania immunohi-
stochemicznego lub barwienia kwasem fosforowolframo-
wym z hematoksylina (phosphotungstic acid-hematoxylin —
PTAH). W przypadku HUS, TTP oraz stanu przedrzu-
cawkowego lub rzucawki zakrzepy sa bogatoplytkowe, na-
tomiast w APS i DIC gléwnie wioknikowe.
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segmentéw kiebuszkowych widoczne zdwojenie okonturowania
kapilar. Srebrzenie wg metody Jonesa, powigkszenie 200 X

Rycina 19. Przewlekla mikroangiopatia zakrzepowa. Kolagenizacja
dokonujaca si¢ w miejscu mukoidnego obrzmienia blony
wewnetrznej. Barwienie AFOG, powigkszenie 200 X

Rycina 21. Przewlekla mikroangiopatia zakrzepowa. Znacznego
stopnia redukcja $wiatla tetnicy miedzyplacikowej zwigzana ze
sklerotyzacja jej blony wewnetrznej. Barwienie PAS, powickszenie
200X
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Rycina 18. Przewlekla mikroangiopatia zakrzepowa — przewlekle
zmiany niedokrwienne w kiebuszkach nerkowych. Obkurczenie

peczka  naczyniowego  wspolistniejace z  pofaldowaniem

okonturowania kapilar kiebuszkowych. Srebrzenie wg metody
Jonesa, powigkszenie 400 X

Rycina 20. Przewlekla mikroangiopatia zakrzepowa. Znacznego
stopnia redukcja $wiatla tetnic miedzyplacikowych zwiazana
z dokonujaca sie sklerotyzacja ich blony wewnetrznej. Rozlane
widknienie zrebu i zanik cewek nerkowych. Barwienie AFOG,
powigkszenie 100X

Rycina 22. Przewlekla mikroangiopatia zakrzepowa. Sklerotyzacja
rejonu podsrodblonkowego arterioli. Barwienie AFOG, powie-
kszenie 400 X
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W tabeli II przedstawiono podstawowe dane dotycza-
ce etiopatogenezy omawianych typéw mikroangiopatii za-
krzepowych.

1. Zespo6l hemolityczno-mocznicowy

1.1. Obraz kliniczny

Faza ostra HUS charakteryzuje sic wspolwystepowaniem
mikroangiopatycznej niedokrwistosci hemolitycznej i ostrej
niewydolno$ci nerek (charakterystyczne dla tego zespotu
odchylenia laboratoryjne przedstawiono w tabeli I).

W fazie przewleklej w obrazie klinicznym moga domi-
nowa¢ objawy wtérnej, przewleklej nefropatii charaktery-
zujacej sie wystepowaniem biatkomoczu, krwinkomoczu
i niewydolnoscia nerek.

G hp s e AR
Rycina 23. Przewlekla mikroangiopatia zakrzepowa. Wtérna

do sklerotyzacji rejonu pods$rédblonkowego obliteracja $wiatta
arterioli. Barwienie AFOG, powiekszenie 400X

Tabela II. Patogeneza gléwnych zespoléw klinicznych przebiegajacych w postaci mikroangiopatii zakrzepowe;

NAZWA ZESPOLU

DOMINUJACY MECHANIZM

CZYNNIKI WYWOLUJACE

KLINICZNEGO PATOGENETYCZNY
zespol uszkodzenie $rédblonka, gléwnie toksyny bakteryjne typu Shiga (zakazenie Escherichia
hemolityczno- w naczyniach wewngtrznerkowych coli, Shigella dysenteriae)
-MOCZNiCOWY (tetnicach, arteriolach i kapilarach neuraminidaza (zakazenie Streptococcus pneumoniae)
klebuszkowych) prowadzi leki (cyklosporyna, takrolimus, gemcytabina,
do powstania zakrzepéw mitomycyna C, cisplatyna, chinina, doustne leki
bogatoplytkowych antykoncepcyjne)
sklerodermia
mutacje genéw kodujacych biatka ukladu
dopelniacza (czynniki: C3, H, I, B, MCP)
obecnos¢ autoprzeciwcial przeciwko czynnikowi H
mutacje genu dla trombomoduliny
nadci$nienie zlosliwe
radioterapia
obecno$¢ nowotworowych czynnikéw prozakrzepowych
defekty w metabolizmie witaminy By,
zespol idiopatyczny
zakrzepowa nasilona agregacja plytek, mutacje genetyczne (uszkodzenie lub brak multimerazy
plamica w nerkach zmiany w tetnicach, czynnika von Willebrandta)
maloplytkowa arteriolach i kapilarach obecno$¢ autoprzeciwcial przeciwko multimerazie
klebuszkowych czynnika von Willebrandta
leki (tiklopidyna, klopidogrel)
zesp6l idiopatyczny
zespol aktywacja osoczowego ukladu pierwotny zespol antyfosfolipidowy
antyfosfolipidowy krzepniecia wywolana obecnoscia wtorny zesp6t antyfosfolipidowy (u pacjentéw
autoprzeciwcial przeciwko fosfolipidom  z toczniem ukladowym, reumatoidalnym zapaleniem
zlokalizowanym w blonie komérkowej  stawdw)
$rodblonka i plytek krwi
rozsiane aktywacja osoczowego ukladu posocznica bakteryjna (najcze$ciej zwiazana
wykrzepianie krzepniecia wywotana uwolnieniem z zakazeniem bakteriami Gram-ujemnymi)
$rédnaczyniowe czynnika tkankowego wirusowa goraczka krwotoczna (wirusy Ebola,

(tissue factor — TF) z komorek
$rédblonka i/lub innych
komoérek krwi

Marburg, Dengue)

obecnos¢ nowotworowych czynnikéw prozakrzepowych
powiklania poloznicze (zatory z plynu owodniowego,
przenoszenie martwego plodu, zasniad groniasty,
przedwczesne odklejenie tozyska)

uraz glowy

zatrucia jadem (glownie wezy)

stan przedrzu-
cawkowy
i rzucawka

nieprawidiowa czynnos$¢ lozyska we wczesnej ciazy, uwolnione czynniki hormonalne i pozapalne
uszkadzaja $rédblonek naczyniowy u cigzarnej, co stymuluje powstanie zakrzepdéw bogatoplytkowych
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1.2. Obraz mikroskopowy

Zmiany wystepuja w kapilarach klebuszkowych
i/lub w arteriolach, niekiedy takze w tetnicach.

W fazie ostrej:

* zakrzepy z dominacja plytek,

* obrzmienie rejonu podsrédblonkowego kapilar,

* mezangioliza w kiebuszkach, niekiedy z tworzeniem mi-
krotetniakdw,

* niekiedy obecnos¢ pétksiezycow komérkowych w czesci
kiebuszkéw,

* martwica wloknikowata $cian arterioli,

® cytoliza komérek migsnidwki gladkiej w $cianach arterioli,

* myksoidne (mukoidne) pogrubienie blony wewnetrznej
tetnic,

® obecno$¢ schistocytéw w obrebie pogrubialej $ciany
arterioli i tetnic.

W fazie ostrej niewydolnos¢ nerek jest przede wszystkim
wtérna do uposledzenia przeptywu krwi tetniczej przez zmie-
nione tetnice, arteriole i klebuszki, a niekiedy takze przez
wspdlistniejace ostre uszkodzenie nabtonka cewkowego.

W fazie przewleklej:

* zdwojenie okonturowania kapilar kfebuszkowych,

* ogniskowe segmentalne twardnienie kebuszkéw,

® obkurczenie peczkéw naczyniowych ktebuszkéw wspot-
istniejace z pofaldowaniem okonturowania kapilar (prze-
wlekle zmiany niedokrwienne),

® sklerotyzacja rejonu podsrédblonkowego w arteriolach,

* szkliwienie arterioli,

¢ sklerotyzacja blony wewnetrznej tetnic.

Obecno$¢ biatkomoczu jest zwykle wtérna do przebudo-
wy peczka naczyniowego klebuszkéw (zdwojenia okonturo-
wania kapilar, wtérnego ogniskowego segmentalnego ich
twardnienia). W fazie przewleklej niewydolno$¢ nerek jest na-
tomiast przede wszystkim wtdrna do arteriosklerozy i arte-
riolosklerozy, wléknienia zrebu i zaniku cewek nerkowych.

1.3. Rozpoznanie réznicowe

Zakrzepowa plamica maloplytkowa i DIC — cechg
odrézniajaca HUS od dwéch wymienionych typéw mi-
kroangiopatii zakrzepowej sa mikroskopowe cechy uszko-
dzenia Scian naczyn krwiono$nych, takze w miejscach, w kt6-
rych nie wystepuja zmiany zakrzepowe. W HUS zakrzepy
sa bogatoplytkowe, a w DIC widknikowe (pozytywna re-
akcja barwna w barwieniu PTAH).

Bloniasto-rozplemowe zapalenie klebuszkéw ner-
kowych i uszkodzenie bloniasto-rozplemowe w prze-
biegu paraproteinemii — w HUS nie wystepuja zlogi kom-
plekséw immunologicznych ani zlogi paraprotein
w kiebuszkach nerkowych.

2. Zakrzepowa plamica maloplytkowa

2.1. Obraz kliniczny

W fazie ostrej TTP klasyczny zesp6t objawéw obejmuje
goraczke, niedokrwisto$§¢ hemolityczna, matoptytkowosé,
zaburzenia neurologiczne i uszkodzenie nerek, zwykle nie-
wielkiego stopnia (charakterystyczne dla tego zespotu od-
chylenia laboratoryjne przedstawiono w tabeli I).
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W fazie przewleklej zmiany sa podobne, jak w HUS, cho¢
zwykle mniej nasilone.

2.2. Obraz mikroskopowy

Zmiany wystepuja w arteriolach, tetnicach miedzypta-
cikowych, w kapilarach ktebuszkowych.

W fazie ostrej:
* zakrzepy z dominacjg plytek.

W fazie przewleklej:

® obecno$¢ tzw. ciatek glomeruloidnych (ang. glomeruloid
body) powstajacych w wyniku nasilonej proliferacji ko-
mérek $rédblonka sasiadujgcych z zakrzepem,

* sklerotyzacja rejonu podsrédblonkowego w arteriolach,

* szkliwienie arterioli,

* sklerotyzacja blony wewnetrznej tetnic,

* nickiedy zdwojenie okonturowania kapilar klebuszkowych,

* ogniskowe segmentalne twardnienie kiebuszkéw,

® obkurczenie peczkéw naczyniowych ktebuszkéw wspot-
istniejace z pofaldowaniem okonturowania kapilar (prze-
wlekle zmiany niedokrwienne).

2.3. Rozpoznanie réznicowe

W poréwnaniu z HUS, w przebiegu TTP biochemicz-
ne objawy hemolizy sa mniej nasilone, rzadziej rozwija si¢
niewydolnos¢ nerek, czgsciej dochodzi do rozwoju objawéw
neurologicznych.

3. Zespotl antyfosfolipidowy

3.1. Obraz kliniczny

Rozpoznanie APS wymaga wykazania obecno$ci prze-
ciwcial antykardiolipinowych i/lub antykoagulantu tocz-
niowego oraz co najmniej jednego typowego dla tego ze-
spotu objawu klinicznego:

* zakrzepicy tetniczej lub zylnej (najczesciej zakrzepica tet-
nic mézgowia, zakrzepica zyl glebokich konczyn dolnych)
i/lub

® patologii ciazy w postaci poronienia, obumarcia ptodu lub
przedwczesnego porodu (przed 35. tygodniem ciazy).

W fazie przewleklej w obrazie klinicznym moga domi-
nowa¢ objawy wtérnej, przewleklej nefropatii charaktery-
zujacej si¢ wystepowaniem biatkomoczu, krwinkomoczu,
i niewydolnoscia nerek.

3.2. Obraz mikroskopowy

Zmiany wystepuja w kapilarach klebuszkowych,
arteriolach i tetnicach.

W fazie ostrej:

¢ zakrzepy z dominacja wldknika,

* poszerzenie rejonu podsrédblonkowego w kapilarach kle-
buszkowych i arteriolach,

¢ mukoidne pogrubienie blony wewnetrznej w tetnicach.

W fazie przewlekle;j:

sklerotyzacja rejonu podsrédblonkowego w arteriolach,
® szkliwienie arterioli,

e sklerotyzacja blony wewnetrznej tetnic,
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* nickiedy zdwojenie okonturowania kapilar kiebuszko-
wych,

* ogniskowe segmentalne twardnienie kiebuszkéw,

* obkurczenie peczkéw naczyniowych ktebuszkéw wspét-
istniejace z pofaldowaniem okonturowania kapilar (prze-
wlekle zmiany niedokrwienne).

Obecnos¢ biatkomoczu jest zwykle wtérna do przebu-
dowy peczka naczyniowego ktebuszkéw (zdwojenia okon-
turowania kapilar, wtérnego ogniskowego segmentalne-
go ich twardnienia). Niewydolno$¢ nerek jest natomiast
przede wszystkim wtérna do arteriosklerozy i arteriolo-
sklerozy, widknienia zrebu i zaniku cewek nerkowych.

3.3. R6znicowanie

Obejmuje przede wszystkim HUS — w przypadkach,
w ktorych zmianom zakrzepowym towarzysza cechy
uszkodzenia $ciany naczyniowej (obrzmienie rejonu pod-
srédblonkowego naczyn, zdwojenie okonturowania kapi-
lar klebuszkowych).

4. Rzucawka i stan przedrzucawkowy

4.1. Obraz kliniczny

Zmiany o tym charakterze wystepuja w 3. trymestrze
cigzy. Charakterystyczna cecha kliniczna zatrucia cigzowego
jest wspolistnienie nadci$nienia tetniczego oraz biatkomoczu
(w ilo$ci przekraczajacej 300 mg/dobe).

Rozwéj zmian przewleklych w klebuszkach (zdwojenie
okonturowania kapilar, niekiedy takze ogniskowe seg-
mentalne twardnienie ktebuszkéw) prowadzi do utrwale-
nia sic masywnego biatkomoczu. W przypadku utrzymy-
wania si¢ ostrych zmian mikroangiopatycznych biatkomocz
moze wspélistnie¢ z krwinkomoczem.

Stan przedrzucawkowy i rzucawka moga wspo6t-
istnie¢ z innymi powiklaniami ciagzy: z zespolem
HELLP, jak réwniez z zespolem hemolityczno-mocz-
nicowym, ktdry rozwija si¢ niekiedy juz po porodzie.

4.2. Obraz mikroskopowy

Zmiany wystepuja wylacznie w kapilarach kle-
buszkowych.

W fazie ostrej:

® obrzmienie §rodblonka (endotheliosis),

* w badaniu ultrastrukturalnym: obecno$¢ wakuoli lipi-
dowych i cialek mielinowych w cytoplazmie komérek
$rédblonka kapilar ktebuszkowych, a niekiedy takze cy-
toplazmatyczne wypustki komérek $rédblonka,

* powickszenie peczkéw naczyniowych kiebuszkéw,

* poszerzenie rejonu podsrédblonkowego,

* zakrzepy z dominacjg plytek.

W fazie przewleklej:
* zdwojenie okonturowania kapilar ktebuszkowych,
* ogniskowe segmentalne twardnienie ktebuszkéw.

4.3. Rozpoznanie réznicowe

Stwierdzenie zmian w lokalizacji pozaklebuszkowej
nakazuje uwzglednienie w réznicowaniu ostrej nefropatii
wtérnej do nadci$nienia ztosliwego i/lub HUS.

5. Rozsiane wykrzepianie Srédnaczyniowe

Aktywacje osoczowego uktadu krzepniecia wywoluje
obecnos¢ w krazeniu czynnika tkankowego lub czynnikéw
prozakrzepowych uwalnianych przez tkanke nowotworo-
wa. W wyniku wykrzepiania dochodzi do wyczerpania oso-
czowych czynnikéw krzepniecia (koagulopatia za zuzycia),
co moze prowadzi¢ do powiktari krwotocznych.

Dominujacym objawem sa krwawienia i niewydolnos§¢
wielonarzadowa.

5.1. Obraz mikroskopowy

Zmiany wystepuja w kapilarach klebuszkowych,
arteriolach.

W fazie ostrej:
* zakrzepy z dominacja wldknika.

W fazie przewlekle;j:

* sklerotyzacja rejonu podsrédblonkowego w arteriolach,

* szkliwienie arterioli,

¢ niekiedy zdwojenie okonturowania kapilar klebuszko-
wych,

* ogniskowe segmentalne twardnienie klebuszkéw,

® obkurczenie peczkéw naczyniowych ktebuszkéw wspot-
istniejace z pofaldowaniem okonturowania kapilar (prze-
wlekte zmiany niedokrwienne).

5.2. Rozpoznanie réznicowe

Zesp6l hemolityczno-mocznicowy — dla HUS cha-
rakterystyczne sg wystepowanie cech uszkodzenia $ciany
kapilar i naczyn tetniczych oraz obecno$¢ zakrzepéw bo-
gatoplytkowych.

Zakrzepowa plamica maloptytkowa takze charak-
teryzuje si¢ dominacjg plytek w zakrzepach.

Praca finansowana z grantu MNiSW: N N402 088735.
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