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KRATAK SADRŽAJ
Uvod  He re di tar ni ne fri tis se ja vqa u vi du ne pro gre siv nog i pro gre siv nog ob li ka. Na po čet ku bo le sti pro me ne 
ko je se uoča va ju sve tlo snom mi kro sko pi jom su če sto ve o ma ma le, imu no flu o re scent ni na laz je ne ga ti van, a di jag no-
za se mo že po sta vi ti sa mo na osno vu elek tron sko mi kro skop skih pro me na ko je su spe ci fič ne. U slu ča je vi ma bo le sti 
tan ke ba zal ne mem bra ne eks pre si ja Gud pa stu ro vog (Go od pa stu re) an ti ge na je iz ra že na i ne raz li ku je se od eks pre si je 
zdra vih bu bre ga, dok je u slu ča je vi ma Al por to vog sin dro ma ne ma ili ve o ma sma we na.
Ciq rada  Ciq ra da je bio da se na osno vu du go go di šweg po sma tra wa raz vo ja bo le sti bu bre ga utvr di zna čaj ot kri-
va wa Gud pa stu ro vog an ti ge na u di fe ren ci jal noj di jag no sti ci pro gre siv nog i ne pro gre siv nog he re di tar nog ne fri-
ti sa ka da su mor fo lo ške pro me ne ve o ma ma le.
Metod rada  Ana li zi ra ni su oda bra ni bi op sij ski uzor ci tki va bu bre ga bo le sni ka sa di jag no zom he re di tar nog ne-
fri ti sa od 1990. do 2005. go di ne. Po sma tra no je na pre do va we bo le sti bu bre ga 14 bo le sni ka s po čet nim ob li kom Al-
por to vog sin dro ma, 10 bo le sni ka kod ko jih je di jag no sti ko va na bo lest tan ke ba zal ne mem bra ne i šest bo le sni ka kod 
ko jih je po sta vqe na di jag no za ne kla si fi ko va nog he re di tar nog ne fri ti sa. U svim slu ča je vi ma pri me we na je in di-
rekt na imu no flu o re scen ci ja sa se ru mom bo le sni ka sa Gud pa stu ro vim sin dro mom kod ko jeg je me to dom ELI SA do ka zan 
vi sok ti tar Gud pa stu ro vog an ti te la.
Rezultati  Kod 11 od 14 bo le sni ka s elek tron sko mi kro skop ski do ka za nim Al por to vim sin dro mom, imu no flu o re-
scent ni na laz sa Gud pa stu ro vim an ti te li ma bio je ne ga ti van, a kod tri is pi ta ni ka eks trem no sma wen. U svih 10 slu-
ča je va ko ji su di jag no sti ko va ni kao bo lest tan ke ba zal ne mem bra ne, imu no flu o re scent ni na laz sa Gud pa stu ro vim an-
ti te li ma bio je po zi ti van. Kod dva od šest bo le sni ka sa ne kla si fi ko va nim he re di tar nim ne fri ti som imu no flu o-
re scent na eks pre si ja Gud pa stu ro vog an ti ge na bi la je ja ko iz ra že na, kod jed nog je bi la ve o ma sma we na, a kod tri bo-
le sni ka je ni je bi lo.
Zakqučak  Re zul ta ti is tra ži va wa su po ka za li ve li ki zna čaj ot kri va wa Gud pa stu ro vog an ti ge na u di jag no sti ko va wu 
he re di tar nog ne fri ti sa, na ro či to on da ka da se na osno vu do stup nog ma te ri ja la ne mo že pre ci zi ra ti da li je reč o 
pro gre siv nom ili ne pro gre siv nom ti pu he re di tar nog ne fri ti sa.

Kqučne reči: hereditarni nefritis; Alportov sindrom; bolest tanke bazalne membrane; hematurija; Gudpasturov 
(Goodpasture) antigen

UVOD

He re di tar ni ne fri tis, po ro diè no na sled no obo-
qe we, mo že da se raz vi je u ob li ku pro gre siv nog obo-
qe wa bu bre ga po zna tog kao Al por tov sin drom, kod 
ko jeg mor fo lo ške pro me ne do vo de do hro niè ne in-
su fi ci jen ci je bu bre ga [1], ili ne pro gre siv nog obo-
qe wa bu bre ga po zna tog kao bo lest tan ke ba zal ne mem-
bra ne (TBM), kod ko jeg ne ma mor fo lo ških pro me na 
ili su one ve o ma ma le i ni ka da ne do la zi do ošte-
æe wa funk ci je bu bre ga. Mor fo lo ške pro me ne ko-
je se u raz vi je noj fa zi be le že u oba po me nu ta ob li-
ka na ve de ne su u ta be li 1. Oba ob li ka he re di tar nog 
ne fri ti sa kli niè ki se u po èet noj fa zi is po qa va ju 
kao asimp to mat ska he ma tu ri ja. Ka sni je se, ka ko bo-
lest na pre du je, u ne kim slu èa je vi ma kod bo le sni ka 
s Al por to vim sin dro mom, po red he ma tu ri je, ja vqa ju 
i pro te i nu ri ja i ošte æe wa dru gih or ga na, pre sve-
ga èu la slu ha i vi da, èi je ba zal ne mem bra ne sa dr že 

isti tip ko la ge na 4 kao i glo me ru lar na ba zal na mem-
bra na (GBM).

U po èet noj fa zi bo le sti mor fo lo ške pro me ne ko je 
se ot kri va ju sve tlo sno mi kro skop ski (SM) ili ne po-
sto je, ili su ve o ma ma le, te je sa mo na osno vu ovog vi da 
is pi ti va wa po sta vqa we pre ci zne di jag no ze bo le sti 
ne mo gu æe. U ovoj fa zi bo le sti ni imu no flu o re scent-
no (IF) is pi ti va we, ko je ru tin ski ob u hva ta ot kri va-
we de po zi ta imu no glo bu li na A, G i M, fi bri no ge na 
i kom po nen ti kom ple men ta C1 i C3, ni je od po mo æi, 
jer je i u Al por to vom sin dro mu i u bo le sti TBM na-
laz uvek ne ga ti van [2-4]. Di jag no za se mo že po sta vi-
ti sa mo na osno vu fi nih pro me na ko je se na GBM mo-
gu ot kri ti elek tron sko mi kro skop skim (EM) is pi ti-
va wem. Kod ne pro gre siv nog he re di tar nog ne fri ti sa 
pri me nom EM se ot kri va ve o ma iz ra že no di fu zno is-
ta we we GBM èi ta vom we nom du ži nom, a od no si se na 
is ta we we la mi ne den ze. Struk tu ra ba zal ne mem bra-
ne ko ja se pro ce wu je na osno vu we ne elek tron ske gu-

BIBLID: 0354-2793, 136(2008) Suppl 4, p. 282-286 UDC: 616.61-008.6-097



 283

SRPSKI ARHIV ZA CELOKUPNO LEKARSTVO

sti ne je ne pro me we na. Me ðu tim, kod bo le sni ka s Al-
por to vim sin dro mom, tj. pro gre siv nim ob li kom he-
re di tar nog ne fri ti sa, na GBM se uoèa va ju struk tur-
ne pro me ne. One se od li ku ju sme wi va wem seg me na ta 
is ta we wa sa seg men ti ma za de bqa wa ba zal ne mem bra-
ne i we nim ra slo ja va wem, te se iz gled ova ko iz me we-
ne ba zal ne mem bra ne upo re ðu je s iz gle dom is pre ple-
ta nog pru æa na kor pi (tzv. ba sket wa ve struk tu ra) [5].

Po sled wih de ce ni ja dva de se tog ve ka pa žwa mno-
gih is tra ži va èa bi la je usme re na na is pi ti va we an-
ti gen skih svoj sta va GBM kod bo le sni ka s he re di tar-
nim ne fri ti som [6-8]. Is pi ti va wa su po ka za la da se 
we na an ti ge na svoj stva me wa ju s uz ra stom [9-11]. Do-
ka za no je da GBM no vo ro ðen èa di ne ve zu je an ti-GBM 
an ti te la se ru ma bo le sni ka sa Gud pa stu ro vim (Go od-
pa stu re) sin dro mom [12], u uz ra stu od tri me se ca do 
tri go di ne IF na laz je ve o ma dis kre tan, a od tre æe 
go di ne i u od ra slom do bu ot kri va se in ten ziv no IF 
bo je we, što zna èi da je imu no lo ška re ak ci ja ve zi va-
wa an ti-GBM an ti te la sa pri rod nim Gud pa stu ro vim 
an ti ge nom GBM na NC1 ter mi nal nom ne ko la ge nom de-
lu mo le ku la ko la ge na ti pa 4 do bro iz ra že na [13-16]. 
Is pi tu ju æi ovaj na laz, Me koj (McCoy) i sa rad ni ci 
[17, 18] su ob ja vi li da kod šest is pi ta ni ka s Al por-
to vim sin dro mom u wi ho vom is tra ži va wu ni je bi lo 
ve zi va wa an ti-GBM an ti te la za an ti ge ne GBM. Sle-
di la je èi ta va re vi ja sliè nih na la za [19-26] u slu èa-
je vi ma Al por to vog sin dro ma. Ob ja vqe ni su re zul ta ti 
is tra ži va wa eks pre si je Gud pa stu ro vog an ti ge na kod 
ne pro gre siv nog he re di tar nog ne fri ti sa, kod bo le-
sti TBM, gde je utvr ðe na in ten ziv na po zi tiv nost duž 
GBM ko ja od go va ra pre zen ta ci ji Gud pa stu ro vog an-
ti ge na i we go voj funk ci o nal noj ak tiv no sti [27, 28].

CIQ RADA

Ciq ra da je bio da se na osno vu du go go di šweg po-
sma tra wa raz vo ja bo le sti bu bre ga utvr di zna èaj ot-

kri va wa Gud pa stu ro vog an ti ge na u di fe ren ci jal noj 
di jag no sti ci pro gre siv nog i ne pro gre siv nog he re-
di tar nog ne fri ti sa u po èet nim fa za ma bo le sti, ka-
da su mor fo lo ške pro me ne ve o ma ma le, te se na osno-
vu wih ne mo že pred vi de ti tip, od no sno pro gre si-
ja bo le sti bu bre ga.

METOD RADA

Ana li zi ra ni su oda bra ni bi op sij ski uzo r ci tki-
va bu bre ga bo le sni ka sa di jag no zom he re di tar nog ne-
fri ti sa od 1990. do 2005. go di ne. Po sma tra no je na-
pre do va we bo le sti bu bre ga 14 bo le sni ka s po èet nim 
ob li kom Al por to vog sin dro ma (šest is pi ta ni ka i 
de vet is pi ta ni ca, uz ra sta 4-32 go di ne), 10 bo le sni-
ka kod ko jih je di jag no sti ko va na bo lest TBM (po pet 
is pi ta ni ka oba po la, uz ra sta 8-47 go di na) i šest bo-
le sni ka (dva mu škog i èe ti ri žen skog po la, uz ra-
sta 15-29 go di na) kod ko jih je po sta vqe na di jag no-
za he re di tar nog ne fri ti sa, ali tip ni je de fi ni san 
zbog ne a de kvat nog ma te ri ja la za EM ana li zu. U svim 
slu èa je vi ma pri me we na je in di rekt na imu no flu o-
re scen ci ja sa se ru mom bo le sni ka sa Gud pa stu ro vim 
sin dro mom, u ko jem je me to dom ELI SA do ka zan vi sok 
ti tar Gud pa stu ro vog an ti te la. Kod 11 od 14 bo le sni-
ka sa EM do ka za nim Al por to vim sin dro mom IF na-
laz sa Gud pa stu ro vim an ti te li ma bio je ne ga ti van, a 
u tri slu èa ja eks trem no sma wen. U svih 10 slu èa je va 
u ko ji ma je po mo æu EM ot kri ve no di fu zno is ta we we 
GBM, te je po sta vqe na di jag no za bo le sti TBM, IF na-
laz sa Gud pa stu ro vim an ti te li ma bio je po zi ti van. 
Kod dva od šest bo le sni ka sa ne kla si fi ko va nim he-
re di tar nim ne fri ti som imu no flu o re scent na eks-
pre si ja Gud pa stu ro vog an ti ge na bi la je ve o ma iz ra-
že na, kod jed nog je bi la ve o ma sma we na, dok kod tri 
bo le sni ka ni je za be le že na. U pe ri o du 1990-2005. go-
di ne kli niè ki je po sma tra no na pre do va we bo le sti 
bu bre ga is pi ta ni ka, a kod osam od 14 bo le sni ka s Al-

TABELA 1. Morfološke promene u tkivu bubrega kod progresivnog i neprogresivnog hereditarnog nefritisa.
TABLE 1. Morphological changes in renal tissue with nonprogressive and progressive type of hereditary nephritis.

Metod
Method

Alportov sindrom
Alport’s syndrome

Bolest tanke bazalne membrane
Thin basement membrane disease

Svetlosna 
mikroskopija
Light microscopy

Mezangijalna proliferacija, fetalni glomeruli, atrofija 
tubula, edem i fibroza intersticijuma, penušave ćelije i 
limfocitno-plazmocitni infiltrati u intersticijumu
Mesangial increase, foetal glomeruli, tubular atrophy, oedema 

and interstitial fibrosis, presence of foam cells and infiltration of 

interstitium by lymphocytes and plasma cells

Glomeruli nepromeweni ili blaga 
mezangijalna proliferacija, tubuli i 
intersticijum bez promena
Glomeruli appear normal or show minor 

mesangial increase, tubules and interstitial are 

normal

Imunofluorescentna 
mikroskopija
Immunofluorescent 

microscopy

Po pravilu, negativna na sve imunoglobuline i komponente 
komplementa, kao i na Gudpasturov antigen (ili jako smawena)
Conventional immunofluorescence is usually negative; 

immunofluorescence showed no expression of 

Goodpasture antigen

Po pravilu, negativna na sve imunoglobuline 
i komponente komplementa; jako pozitivna na 
Gudpasturov antigen
Conventional immunofluorescence is usually 

negative; immunofluorescence showed intensive, 

high expresssion with Goodpasture antigen

Elektronska 
mikroskopija
Electron microscopy

Nepravilno segmentno zadebqawe i istawewe GBM sa 
raslojavawem lamine denze (struktura u vidu mreže na košu)
Irregular and segmental thickening of the GBM, with splitting and 

fragmenting of the lamina densa (basket-weave pattern)

Izraženo, difuzno istawewe GBM na račun 
lamine denze, pri čemu je wena struktura 
očuvana (homogena)
Diffuse, widespread thinning of GBM, while 

structure of lamina densa stays unchanged

GBM – glomerularna bazalna membrana / GBM – glomerular basement membrane
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por to vim sin dro mom i šest bo le sni ka sa ne kla si-
fi ko va nim he re di tar nim ne fri ti som oba vqe na je i 
po nov na bi op si ja.

REZULTATI

La bo ra to rij ski na la zi i kli niè ki pre gle di po-
ka za li su da je funk ci ja bu bre ga osta la oèu va na kod 
svih 10 bo le sni ka kod ko jih je po sta vqe na di jag no za 
bo le sti TBM i kod ko jih je eks pre si ja Gud pa stu ro-
vog an ti ge na bi la po zi tiv na. Od 14 bo le sni ka s Al-
por to vim sin dro mom (kod ko jih je eks pre si ja Gud pa-
stu ro vog an ti ge na bi la ne ga tiv na) po sle se dam, osam 
i je da na est go di na od pr ve bi op si je tri mu ška bo-
le sni ka su upu æe na na di ja li zu, a po gor ša we funk-
ci je bu bre ga raz li èi tog ste pe na za be le že no je kod 
svih bo le sni ka.

Kod dva od šest bo le sni ka sa ne kla si fi ko va nim 
he re di tar nim ne fri ti som, kod ko jih je u pr voj bi op-
si ji pri me nom IF ot kri ve na in ten ziv na eks pre si ja 
Gud pa stu ro vog an ti ge na, funk ci ja bu bre ga je osta la 
neo šte æe na to kom èi ta vog pet na e sto go di šweg pe ri-
o da. Po nov na bi op si ja, ko ja je ra ðe na pri li kom jed ne 
po ja ve ma kr o he ma tu ri je, kod jed nog bo le sni ka po ka-
za la je EM pro me ne di fu znog is ta we wa GBM, što je 
uka za lo na bo lest TBM. Kod dru gog bo le sni ka u ma te-
ri ja lu za EM ana li zu ni je bi lo glo me ru la, te je zna èa-
jan bio sa mo kli niè ki na laz ne pr o me we ne funk ci-
je bu bre ga u pe ri o du od 12 go di na od pr ve po ja ve ma-
kr o he ma tu ri je. Kod jed nog od tri bo le sni ka sa ne ga-
tiv nom eks pre si jom Gud pa stu ro vog an ti ge na ni je ra-
ðe na po nov na bi op si ja (bo le snik je ubr zo po sle pr ve 
bi op si je eg zi ti rao), a kod dva bo le sni ka sa ne ga tiv-
nom i kod jed nog sa ve o ma sma we nom eks pre si jom Gud-
pa stu ro vog an ti ge na kli niè ki je utvr ðe no po ste pe-
no po gor ša we funk ci je bu bre ga. Po nov na bi op si ja 
je kod sva tri is pi ta ni ka po ka za la EM pro me ne GBM 
ko je su ti piè ne za Al por tov sin drom, dok su SM na-
laz me zan gij alne pro li fe ra ci je, atro fi je ka na li æa 
i fi br o ze in ter sti ci ju ma u ko jem su bi li iz ra že ni 
lim fo cit no -pla zmo cit ni in fil tra ti bi li do kaz 
pro gre siv ne bo le sti bu bre ga.

DISKUSIJA

Ot kri ve ni ul tra struk tur ni po re me æa ji GBM i 
ko hle ar ne ba zal ne mem bra ne bo le sni ka s Al por to-
vim sin dro mom, kao i sliè ne ne nor mal no sti ba zal-
ne mem bra ne oè nog so èi va i unu tra šwe mem bra ne re-
ti ne, go vo re u pri log Spi ro voj (Spe ar) hi po te zi da 
je mo gu æe da su ge net ski po re me æa ji kod Al por to vog 
sin dro ma po sle di ca ano ma li je struk tur nog ge na ko ji 
od re ðu je i kon tro li še struk tu ru po me nu tih ba zal-
nih mem bra na [29]. Pret po stav ku da je reè o po re me-
æa ju ko la ge na pot kre pi li su re zul ta ti bi o he mij skih 
is tra ži va wa ko ja su ot kri la da je kod bo le sni ka za-

stu pqen sma we ni sa dr žaj hi dr ok si pro li na u od no su 
na oso be sa nor mal nom, ne pr o me we nom GBM. Pi o nir-
ski po ku ša ji da se raz ja sni po re me æaj struk tu re GBM 
kod bo le sni ka s Al por to vim sin dro mom ob u hva ta ju 
ra do ve u ko ji ma je ob ja vqe no da se an ti-GBM an ti te la 
kod ovih bo le sni ka ne ve zu ju za GBM, što uka zu je ili 
na ne do sta tak od re ðe nih auto an ti ge na, ili na wi ho-
vu dis funk ci ju [18-21]. Da qa is tra ži va wa po ka za la 
su iz o sta nak auto an ti ge na GBM na seg men tu NC1 ko-
la ge na ti pa 4, ko ji se ne ve zu je s an ti te li ma iz se ru-
ma bo le sni ka sa Gud pa stu ro vim sin dro mom [13, 30].

Po sma tra we na pre do va wa bo le sti bu bre ga to kom 
15 go di na kod bo le sni ka sa Al por to vim sin dro mom, 
bo le šæu TBM i he re di tar nim ne fri ti som (èi ji tip 
ni je de fi ni san zbog ne a de kvat nog ma te ri ja la za EM 
ana li zu) po ka za lo je da je ot kri va we Gud pa stu ro vog 
an ti ge na bilo ve o ma do bar po ka za teq raz vo ja bo le-
sti bu bre ga. Po gor ša we funk ci je ovog or ga na usta-
no vqe no je kod svih bo le sni ka s Al por to vim sin dro-
mom, što se i oèe ki va lo. Zna èaj no je da je eks pre si ja 
Gud pa stu ro vog an ti ge na u tre nut ku po sta vqa wa di-
jag no ze u ovim slu èa je vi ma bi la ne ga tiv na ili dra-
stiè no sma we na u od no su na in ten ziv nu po zi tiv nost 
ko ja je do ka za na u zdra vim bu bre zi ma. Funk ci ja bu-
bre ga je osta la oèu va na kod svih 10 bo le sni ka kod ko-
jih je po sta vqe na di jag no za bo le sti TBM i kod ko jih 
je eks pre si ja Gud pa stu ro vog an ti ge na bi la po zi tiv na.

Zna èaj ot kri va wa Gud pa stu ro vog an ti ge na u di fe-
ren ci jal noj di jag no sti ci pro gre siv nog i ne pro gre-
siv nog he re di tar nog ne fri ti sa na ro èi to se ja sno vi-
di pri po sma tra wu sta wa bo le sni ka sa ne kla si fi ko-
va nim he re di tar nim ne fri ti som. Kod dva bo le sni ka 
kod ko jih je u pr voj bi op si ji pri me nom IF za be le-
že na in ten ziv na eks pre si ja Gud pa stu ro vog an ti ge na 
funk ci ja bu bre ga je osta la neo šte æe na to kom èi ta-
vog pet na e sto go di šweg pe ri o da, a po nov na bi op si ja 
je do ka za la bo lest TBM. Kod dva bo le sni ka sa ne ga-
tiv nom i jed nog sa ve o ma sma we nom eks pre si jom Gud-
pa stu ro vog an ti ge na, kli niè ki je utvr ðe no po ste pe-
no po gor ša we funk ci je bu bre ga. Po nov na bi op si ja 
je kod sva tri is pi ta ni ka po ka za la EM pro me ne GBM 
ko je su ti piè ne za Al por tov sin drom, dok je SM na-
laz me zan gij ske pro li fe ra ci je, atro fi je ka na li æa 
i fi bro ze in ter sti ci ju ma, u ko jem su bi li iz ra že-
ni lim fo cit no- pla zmo cit ni in fil tra ti, bio do kaz 
pro gre siv ne bo le sti bu bre ga.

ZAKQUČAK

Re zul ta ti ovog is tra ži va wa su po ka za li da je ot-
kri va we Gud pa stu ro vog an ti ge na u di jag no sti ko va wu 
he re di tar nog ne fri ti sa zna èaj no. Ka ko je eks pre si ja 
Gud pa stu ro vog an ti ge na kod bo le sti TBM in ten ziv na 
i ne raz li ku je se od eks pre si je u zdra vim bu bre zi ma, 
dok kod Al por to vog sin dro ma prak tiè no ne po sto-
ji, ovaj me tod ima ogrom nu vred nost ka da se na osno-
vu do stup nog ma te ri ja la ne mo že pro ce ni ti da li je 
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reè o pro gre siv nom ili ne pro gre siv nom ti pu he re-
di tar nog ne fri ti sa (npr. u po èet nim fa za ma he re-
di tar nog ne fri ti sa, ka da SM pro me ne još ni su iz-
ra že ne, a EM ana li zu, ko ja je di na da je pre ci zan od go-
vor, iz bi lo ko jeg raz lo ga ni je mo gu æe iz ve sti).

Sa vre me na is tra ži va wa su po ka za la da se kod Al-
por to vog sin dro ma na la ze do bro de fi ni sa ne ab nor-
mal no sti u eks pre si ji od re ðe nih la na ca ko la ge na 4 
(α1-α6). Ot kri va wem ovih kom po nen ti mo že se po-
sta vi ti pre ci zna di jag no za Al por to vog sin dro ma i 
u slu èa je vi ma s po èet nim, još ne do voq no raz vi je-
nim mor fo lo škim pro me na ma. Na ša is pi ti va wa 
su po ka za la da go to vo istu vred nost ima i ot kri va-
we Gud pa stu ro vog an ti ge na, me to d u ko jem se ko ri-
sti se rum bo le sni ka sa Gud pa stu ro vim sin dro mom u 
ko jem je za be le že na vi so ka kon cen tra ci ja Gud pa stu-
ro vog an ti ge na. U po re ðe wu sa sku pim me to di ma ot-
kri va we al fa-la na ca ko la ge na IF, ot kri va we Gud-
pa stu ro vog an ti ge na se po ka za lo kao ve o ma ko ri stan 
i po uz dan me tod u ko jem se ko ri ste prak tiè no bes-
plat na an ti te la.

NAPOMENA

Rad je delimièno uraðen u okviru projekta broj 
145046 Mini star stva za nauku i zaštitu životne 
sredine Republike Srbije.
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INTRODUCTION  Two types of hereditary nephritis, nonpro-
gressive and progressive, clinically present as asymptomatic 
haematuria, sometimes combined with proteinuria. At the 
onset, in both types, light microscopic changes are minimal, 
immunofluorescence findings are negative, and diagnosis can 
be made only upon electron microscopic findings that are 
considered to be specific.
OBJECTIVE  The aim of this study was to determine the sig-
nificance of Goodpasture antigen detection in diagnosis of 
progressive and nonprogressive hereditary nephritis in its 
early phase.
METHOD  Analysis of renal biopsy specimens was done in 
patients with hereditary nephritis that were followed from 
1990 to 2005. Progression of renal disease was examined 
in 14 patients with Alport’s syndrome, 10 patients with thin 
basement membrane disease, and 6 patients with unclassi-
fied hereditary nephritis diagnosed. For all these cases, indi-
rect immunofluorescence study with serum from a patient 
with high titer of Goodpasture autoantibodies that recognize 
the antigenic determinants in human glomerular and tubu-
lar basement membrane was performed.
RESULTS  In 11 out of 14 cases diagnosed as Alport’s syn-
drome, there was negative staining with Goodpasture serum, 

and in 3 additional cases with Alport’s syndrome, expression 
of Goodpasture antigen in glomerular basement membrane 
and thin basement membrane was highly reduced. In all 10 
patients with thin basement membrane disease, immuno-
fluorescence showed intensive, bright linear staining with 
Goodpasture serum along glomerular and tubular basement 
membrane. In 2 out of 6 patients with unclassified hereditary 
nephritis, Goodpasture antigen expression was very strong, 
in one patient it was very reduced, and in 3 patients it was 
negative.
CONCLUSION  The results of our study show that Goodpasture 
antigen detection plays a very important role in differen-
tial diagnosis of progressive and nonpregressive hereditary 
nephritis, particularly in early phases of the disease.
Key words: Alport’s syndrome; hereditary nephritis; thin ba-
sement membrane disease; haematuria; Goodpasture antigen
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