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SZTE Gyermekgy6gydszati Klinika

PL.G. 23 éves Zavartalan terhesség, perinatilis id6szak
1985 hepatomegalia, polyuria, SGOT,SGPT, GGT- Cl¢r™
Hasi UH.
Maij fokozott reflexivitdsi
Vesék nehezen elkiilonithetéek
cystdk nincsenek
Izoptdp renogréphia:
polycystds vesebetegségre utal6 jel nincs
1986.02. Mdjbiopszia
Kroénikus aktiv hepatitisz fibr6zis dominal
86.06. Vesebiopszia:
szklerotiz4lé interstitialis gyulladds
bizonytalan eredet pyelonephritis?, reflux nephropathia?

86.07-96.02.
Hemodializis, Ca-, P - -, PTH -
Tx nem jon széba az ismeretlen méjbetegség miatt
92.01.
Endocarditis, mellkasi folyadék,ROD
92.05.
Kard.UH: CMP, billentyii meszesedés, insuff ++
totdlis parathyreoidectimia,
V4 autotranszplaticid sikertelen PTH ~ 0
seCa:1.2 - 3.1 mM, P (HDE): 2.9 - 3.9 mM
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96.02. Cadaver vese TX (methyl-PRED, CsA, MMF)
mérsékelt KVE (se.Kreat: ~300 mM)

96.05. Silyos CMYV chorioretinitis - Gancyclovir
HCYV pozitivitis

96 —-2000 stabil graft mikodés
Ca pétlas, 1,25diOH D-vitamin, Calcifilaxis
compliance?

2001. Bérmeszesedés Ca™- P -
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2002. Silyos osteoporosis DEXA Z-score —3.8
diffuz ldgyrészmeszesedés
kétoldali combfej necrosis b.o>j.0
Kard.UH:

billenty{i meszesedés, CMP
2002.11. Suicidum kisérlete
2003.05. Romlé graft functié se Kreat: ~400 mM.
2003.09. Tovabb romlé graft functié se Kreat: 500 — 600 mM
Graft biopszia — meszesedés
Graft Doppler UH: a.renalis stemosis gyanija
Jéarisképtelen - erds csipd fajdalom
bal oldali csipéiziileti protézisre elGjegyetve
rH-PTH (Forteo)?
2003.10.06
AV graft képzés bal felkaron
Kardiilis elégtelenség — tiid66déma
Gépi lélegeztetés, HD
Kard.UH: Endocarditis? Meszesedés?
2003.10.07
Befolyasolhatatlan bradycardia, fibrillicié
Exitus
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Vesetranszplantiacio, kronikus veseelégtelenség és szivelégtelenség,
extra ossedlis kalcifikacio

Dr. Sziits Aron
SZTE AOK Pathologiai Intézet

Makroszképos észleletek:

A boncolés sordn polycystds veséket (1. dbra) észleltiink, a cystdk jellegzetesen mind a
kéreg, mind a velbdllomdnyban ldthat6ak voltak (2. dbra).

Az évek sordn siilyos metastatikus calcificatio keletkezett, melynek részjelenségeként
calcificdl6 aorta stenosis és anulus fibrosus meszesedés kovetkezményeként combinalt
vitium jo6tt létre a mitralis billentyiiben (3. dbra).

Mikroszképos észleletek:

A vesékben ép parenchymdt, valamint glomerulusokat nem ldttunk, igen kiterjedt
metastatikus calcificatio volt megfigyelhetd. (4. dbra)

Az allo-graftbél késziilt kimetszésben ischemids eredeti, idiilt tubulointerstitialis
kdrosodds, chronikus tranplantatiés vasculopathia és metastatikus calcificatio volt l4thaté
(5. dbra).

A mdjban portilis fibrosist észleltiink epeiit proliferatiGval.

A differencidl diagnosztikdt az 1. tdbldzatban tiintettiik fel.

Epicrisis:
A Kklinikai adatok és a boncolds alapjén a halélt cardialis decompensatio okozta.

Alapbetegség a hepatorenalis fibrocystds betegség (juvenilis nephronophthisis és
méjfibrosis).

1. abra: Polycystas vesék és vese allo-graft.
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2. abra: Valtozatos
nagysagui toml6k a
vesekéreg és a
veléallomanyban

3. abra: A bal szivfél
dilatativ hypertrophidja és
metastatikus meszesedés a
bal pitvarban és az anulus
fibrosusban

4. abra: A vesekéreg és
veldallomanyban cystak,
metastatikus meszesedés.
(HE, gyenge nagyitis)
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5. abra: Arteria
renalis (allograft):
Mboénckeberg-
meszesedés és
intimalis atheromas
plakk miatt siilyos
lumensziikiilet. (HE,
gyenge nagyitas)



