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ТромботическиеТромботические
микроангиопатиимикроангиопатии

ТромботическиеТромботические
микроангиопатиимикроангиопатии
ГемолитикоГемолитико-уремический-уремический
синдромсиндром//тромботическаятромботическая
тромбоцитопеническая пурпуратромбоцитопеническая пурпура
Злокачественная гипертензияЗлокачественная гипертензия
СклеродермияСклеродермия ( (прогрессивныйпрогрессивный
системный склерозсистемный склероз) ) почкипочки

ТромботическиеТромботические
микроангиопатиимикроангиопатии
Морфологические изменения по биопсииМорфологические изменения по биопсии
при различных заболеваниях,при различных заболеваниях,
сгруппированных под терминомсгруппированных под термином
тромботическая микроангиопатия,тромботическая микроангиопатия,
являются одинаковыми для всехявляются одинаковыми для всех; ; вв
большинстве случаев невозможнобольшинстве случаев невозможно
отличить одну форму от другой поотличить одну форму от другой по
почечной биопсиипочечной биопсии, , несмотря нанесмотря на
различные патогенетические механизмыразличные патогенетические механизмы
поврежденияповреждения

ГемолитикоГемолитико-уремический-уремический
синдромсиндром

ИнфекцииИнфекции
–– E. coli O157:H7 (E. coli O157:H7 (ассоциированный с диареейассоциированный с диареей, D+), D+)

ShigaShiga-подобный токсин-подобный токсин
–– Нет диареиНет диареи (D-);  (D-); нетнет  shigashiga--подобного токсинаподобного токсина
–– ВИЧВИЧ

ЛекарственныйЛекарственный
–– Ингибиторы кальциневринаИнгибиторы кальциневрина
–– Хемотерапевтические агентыХемотерапевтические агенты ( (митомицинмитомицин, , gemzargemzar))

Post-partumPost-partum
После трансплантации костного мозгаПосле трансплантации костного мозга
Анти-фосфолипидныеАнти-фосфолипидные, , анти-кардиолипиновыеанти-кардиолипиновые
антителаантитела
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ТромботическиеТромботические
микроангиопатиимикроангиопатии
Семейный ГУССемейный ГУС
–– Мутации в фактореМутации в факторе H,  H, регуляторерегуляторе
комплементакомплемента

СемейнаяСемейная TT TTПП
–– Дефицит протеазы, разрезающей факторДефицит протеазы, разрезающей фактор von von
ВиллебрандаВиллебранда

Не-семейнаяНе-семейная TT TTПП
–– Приобретенный ингибитор вышеупомянутойПриобретенный ингибитор вышеупомянутой
протеазыпротеазы ( (известен какизвестен как ADAMTS13, ADAMTS13,
представительпредставитель “ “aa  ddisintegrinisintegrin  aandnd
mmetalloproteaseetalloprotease with  with tthrombospondinhrombospondin type 1 type 1
repeats” repeats” семейства цинковыхсемейства цинковых
металлопротеиназметаллопротеиназ))

Тромботические микроангиопатииТромботические микроангиопатии
ГУСГУС

ГЛОМЕРУЛЯРНЫЙГЛОМЕРУЛЯРНЫЙ
–– Предоминантно Предоминантно клубочковые пораженияклубочковые поражения
–– Общие характеристики у детейОбщие характеристики у детей
–– Лучший прогнозЛучший прогноз

АРТЕРИАЛЬНЫЙАРТЕРИАЛЬНЫЙ
–– ПредоминантноПредоминантно  артериальное илиартериальное или
артериолярноеартериолярное поражение поражение

–– Чаще гипертензияЧаще гипертензия

Тромботические микроангиопатииТромботические микроангиопатии
структурные измененияструктурные изменения –  – острыеострые (1) (1)

ИммунофлюоресценцияИммунофлюоресценция
–– ФибринФибрин –  – стенки гломерулярных капилляровстенки гломерулярных капилляров,,
артериолартериол, , артерийартерий

–– ФибринФибрин –  – просвет тех же сосудовпросвет тех же сосудов

Световая микроскопияСветовая микроскопия
–– КлубочкиКлубочки: : набухшие эндотелиальные клеткинабухшие эндотелиальные клетки,,
субэндотелиальное просветлениесубэндотелиальное просветление,,
сморщенная стенкасморщенная стенка ( (вариабельновариабельно),),
капиллярные тромбыкапиллярные тромбы; ; мезангиолизмезангиолиз
((сегментарныйсегментарный, , экстенсивныйэкстенсивный))

Тромботические микроангиопатииТромботические микроангиопатии
структурные измененияструктурные изменения –  – острыеострые(2)(2)

Световая микроскопияСветовая микроскопия
–– АртериолыАртериолы: : фибрин в стенкефибрин в стенке  ии//илиили  просветепросвете

((тромботромбо-некротические изменения-некротические изменения););
аневризмальное аневризмальное расширениерасширение, , тромбозтромбоз,,
пролиферация эндотелияпролиферация эндотелия (“ (“гломерулоиднаягломерулоидная””
структураструктура))

–– АртерииАртерии: : расширение интимырасширение интимы  с клеточнойс клеточной
пролиферациейпролиферацией ( (т.нт.н., ., «луковичная шелуха»«луковичная шелуха»),),
иногда включая фибрининогда включая фибрин, , отечныеотечные
эндотелиальные клеткиэндотелиальные клетки, , суженный просветсуженный просвет,,
иногда тромбозиногда тромбоз

–– Кортикальный некрозКортикальный некроз
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Тромботические микроангиопатииТромботические микроангиопатии
структурные измененияструктурные изменения –  – острыеострые(3)(3)

Электронная микроскопияЭлектронная микроскопия
–– Расширение субэндотелиальногоРасширение субэндотелиального
пространствапространства  с аккумуляциейс аккумуляцией
пушистого прозрачного материалапушистого прозрачного материала
((фибринфибрин), ), набухшие эндотелиальныенабухшие эндотелиальные
клеткиклетки, , отслойка эндотелиальныхотслойка эндотелиальных
клетокклеток; ; прозрачные участки в мезангиипрозрачные участки в мезангии
с отслойкой клетокс отслойкой клеток ( (мезангиолизмезангиолиз))
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Тромботические микроангиопатииТромботические микроангиопатии
структурные измененияструктурные изменения – –
““хроническиехронические””

Световая микроскопияСветовая микроскопия
–– КлубочкиКлубочки: : увеличение мезангиальногоувеличение мезангиального
матриксаматрикса, , толстые капиллярные стенкитолстые капиллярные стенки  сс
двойными контурамидвойными контурами, , сморщиваниесморщивание
капиллярных стеноккапиллярных стенок, , сегментарный склерозсегментарный склероз,,
лобулярная архитектуралобулярная архитектура ( (симулирующаясимулирующая
МбПГНМбПГН I Iтипатипа))

–– АртериолыАртериолы: : окклюзия просветаокклюзия просвета ( (фиброзфиброз))
мышечная гипертрофиямышечная гипертрофия

–– АртерииАртерии: : интимальный фиброзинтимальный фиброз//сужениесужение
просветапросвета
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Анти-кардиолипиновыеАнти-кардиолипиновые
антителаантитела//СКВСКВ


