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Rapidan progredidlé glomerulonephritis: Silyos glomerulonephritis (GN) fenn-
allasat jelzd klinikai syndroma. Sokszor, de nem minden esetben félholdképzddéssel
jaré GN képezi az alapjdt.

Félholdképzddéssel jaré glomerulonephritis: Olyan GN amely a glomerulusok tébb
mint 50%-dban félhold képzddésével jar. Félhold: a Bowman tok (irt rét kitoltd sejt-
proliferdcié. Tipusai: 1. friss: celluléris, 2. id6siil: fibrocelluléris, 3. idosilt: fibrotikus.

Félholdképzédéssel jaré GN esetében a prognozis és a kezelés az GN-t eldidézé
betegség patomechanizmusadtdl fiigg, ezért ennek ismerete, meghatdrozdsa déntd fontos-
sdgii. A diagnozishoz elengedhetelen a vese tiibiopszids vizsgdlata.

Félholdképzddéssel jaré GN immunpatholdgiai csoportjai:

1. Immuncomplex nélkiili iin. pauci-immun GN: Morfolégiailag félholdképz6déssel jaro

nekrotizdl6 GN jellemzi. £ kisér vasculitis. Immuncomplex nincs.

e Wegener granulomatézis: cANCA pozitiv. Antigén: neutrophyl granulocytikban lévo
myeloperoxiddz (MPO). + Nekrotizdlé granulomat6zus vasculitissel jaré gyulladds a
légutakban, paranasalis sinusokban, tiidében.

e  Mikroszkopikus polyangiitis: pANCA pozitiv. Antigén: neutrophyl granulocytdkban
1évé proteindz 3 (PR3). Szisztémas nekrotizald kisér-vasculitis jon létre. Van vesére
lokaliz4lt forma is.

e  Churg-Strauss syndroma: ANCA negativ. A kértorténetet asthma és eosinophilia
jellemzi.

2. Immuncomplex GN: immunhisztolégiailag immuncomplexek mutathaték ki, a

glomerulusokban granularis pozitivitds jellemzi. Morfolégiailag félholdképztdéssel

jard kiilénbozo tipusi proliferativ GN lathatd.

e  Lupus GN siilyos formdi

e  Postinfectiosus, poststreptrococcalis GN

e Henoch-Schonlein purpura, IgA nephritis

3. Anti-glomerularis basalmembran GN: immunhisztolégiailag linedris glomerularis

basalmembran (GBM) pozitivitds jellemzi. Az ellenanyagok in situ k6tédnek a GBM-

ban lévd sajat antigénhez, ami a IV tipusu kollagén alfa 3 lancan helyezkedik el.

Morfolégiailag félholdképzddéssel jaré nekrotizalé GN jellemzi. Vasculitis nincs.

e Anti-GBM GN tiidévérzés nélkiil. '

®  Goodpasture syndroma: Anti-GBM GN + tiid6vérzés.
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Gyakorisaguk gyerek és felnott korban killonbozik. Gyerekkorban poststrepto-
coccalis GN a leggyakoribb, e forma prognézisa a legjobb. Az ANCA asszocidlt GN és
az anti-GBM betegség el6fordulasa gyermekkorban ritka, prognoézisuk rossz.

B.H.5é

Tiinetek: Proteinuria, mikr .haematuria, oedema. hypertonia, oliguri.., uzotemia

M/l

tefectis  fl
i /L
/

Vesebiopszia I.
CAPD indul

\7\

10 0 30 «40 50 60 0 80 %0 100

kezelési napok

Labor: C3,C44, CRP WeT,

Kezelés:

11,V

Vesebiopszia 1. o
ﬂ CAPD indul Vesebiopszia II.
Infectié /\H ]
g /\ 13x Plazmaferzis + 10x MP + 3x CF
/| !
/
| \
/ e = CAPD vége
f \.»\ U
/ V\\“‘\‘-,._
4ir i )
! T
4
. 1 0 ] 4 2 P - %0 % 100
kezelési napok

Labor: €3,C41, CRP WeT, ANCA poz. anti GBM poz.



Kovetés:

uM/I Vesebiopszia I.
“ Infectic | ; KVEsHD
/
- I /
o e L.
| | Prednisolon+ ACEI | 3x PF +1x 500 mg CF
kezelési napok

Labor: €3,C4 norm, ANCA, anti-GBM negativ

Az ismertetett esetben az utobbi kettd egylittes el6fordulasat igazoltuk, a betegség
lefolydsat és egyben progresszidjat jol demontridljadk a vese ismételt tiibiopszids
vizsgélatai.

Elsé vesebiopszia. Mintavétel ideje: 2000, 08. 03.

Klinikai dg.: Rapidan progredidlé glomerulonephritis.

Hisztoldgiai dg.: félholdképzodéssel jaré fokalisan nekrotizald glomerulonephritis,
p ANCA és anti-GBM pozitiv.
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Sejtdus fibrinogénben gazdag félholdképzidés az Osszes glomerulusban (A).
Intraglomerularisan fibrin depozicié és fokilis nekrézis (insert)
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Linearis IgG pozitivités a GBM mentén

Direct IF: Fibrinogén pozitivitis a
félholdban

Indirect IF: p ANCA pozitivitas

Osszefoglalva a klinikailag rapi-
dan progredialé félholdképzodéssel
jér6  GN  patomechanizmusdban
pANCA és anti-GBM ellenanyagok
egyiittes jelenlétét tudtuk kimutatni, a
kettd egyiittes eldéforduldsa irodalmi
ritkasdg.

Mdsodik vesebiopszia. Mintavétel ideje: 2000. 09. 21.
Dg.: Friss sclerotizlé fazisba jutott diffuz félholdképzddéssel jar6 GN

- W

Az elsﬁ blopszuihoz képest a hegesedés kernlt elétérbe A sejtdussﬁg csokkent, a
félholdak fibrocellularisak, vagy hegesek. Az interstitium gécosan kiszélesedett,
fibrotikus, ezen részletekben tubulusatrophia van enyhe monomuclearis sejtes
infiltratioval.

Direct IF: linearis IgG pozitivitis a GBM mentén (3+). Indirect IF: ANCA
negativ.
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Harmadik vesebiopszia. Mintavétel ideje: 2001. 08. 23.
Dg: Chronicus sclerotizdl6é glomerulonephritis

hypertrophias tubulusok tubulusatrophia kiszélesedett fibrotikus interstitium

Az interstitium diffuze kiszélesedett, fibrotikus. Kiterjedt tubulusatrophia latszik a
kérnyezetben hypertrophids tubulusokkal (dbra). A glomerulusok hegesek.
Direct IF: anti-GBM negativ. Indirect IF: ANCA negativ.

Osszefoglalva a kép végstadiumvesének felel meg, ami tovdbbi immunszuppressziv
kezelés alkalmazasat nem indokolja, jelenleg a beteg hemodializis kezelésben részesiil.

Heptinstall's Pathology of the Kidney. V. kiad. Jenette JC és mtsai. Lippincott-Raven,
Philadelphia-New York, 1998.
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