Haematuria, proteinuria, vasculitis syndroma dystrophia
musculorum progressiva-ban szenvedd 10 éves fitiban
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5825/1999 ksz: izombiopszia a musculus quadriceps femorisbél. Lele-
tezte: Dr. Vajtai Istvdn
Késéi infantilis tipusd hardntcsikolt izomszdvetben silyos myopathids
jelenségek mutatkoztak (1. A 4bra). A nagymérvii kaliberingadozast mu-
taté rostok kozott gbécosan necrotikus rostok is eléfordultak, a
sarcoplasma mononuclearis invasiojdval, koriilirt endomymysialis gyulla-
dédsos reakciéval (1. B dbra). A sejtes besziirddést domindléan CD3 és
CD8 pozitiv T-sejtek és CD 68 pozitiv macrophagok alkottdk. Emellett
basophyil regeneratorikus rostcsoportok is jelen voltak. Intrafascicularis
fibrosis és kicsiny gécokban lipomatosis is kezdetét vette. ATP-ase és
oxidativ enzim-fenotipizdldssal az fnrostdestructio rost-tipus specifikus
eloszldst nem mutatott (1. C dbra). Immunhisztokémiailag a dystrophin
géntermék amino-€s carboxyl-terminalis epitopjai egyardnt messzemend-
en hidnyoztak (1. C dbra), szemben az ép izomban latott sarcolemmalis
pozitivitdssal (1. D 4bra).
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1. dbra.

5825/1999 ksz. Dystrophia musculorum progressziva a dystrophin
géntermék immunhisztokémiailag igazolt hidnyaval. Duchenne-tipus.
A é B: H-E, C: ATP-ase reakcié, D: dystrophin negativ,
immunhisztokémia, E: kontroll ép izomban sarcolemmalis
dystrophin festédés, immunhisztokémia

Dg.: Dystrophia musculorum progressziva a dystrophin géntermék
immunbhisztokémiailag igazolt hidnyaval. Duchenne-tipus.

9790/01 ksz: szérum. Leletezte: Dr. Kemény Eva
Indirekt IF moédszerrel ANCA pozitiv, ANA negativ.

7940/2003 ksz: csontveld-kenet. Leletezte: Dr. Kereskai Ldszlé, PTE
Pathologiai Intézet
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Dg.: Kkiéré haemopoeticus elemek, erythroid hyperplasia
dyserythropoeticus vondsok.

7007/-03 ksz: szérum. Leletezte: Dr. Ivinyi Béla
Indirekt IF médszerrel ANA pozitiv, ANCA nem értékelhetd.

7347-2003 ksz: ismételt izombiopszia a musculus quadriceps
Jfemorisbél leletezte:
Dr. Bédi Istvdin

Mikroszképosan az izomrészletben kifejezett kotdszovet felszaporodas,
helyenként lipomatosis és kifejezett rostkaliber ingadozds mutatkozott
(2.A dbra). A maginternaliz4ci6é enyhén emelkedett volt. Egy-két degene-
rdl6d6é necrobioticus tovdbba basophil regeneratiora utal6 rost volt latha-
t6. Az arterioldkban kis arteridkban vasculitis nem jott 1étre. Az izomszo-
vetben gyulladdsos jelek, neurogén atrophia jelei nem mutatkoztak. A kép
silyos izomdystrophidnak bizonyult. Immundepositiot az elektronmikro-
szképos vizsgdlat kizédrta (2.B és C dbra), ez lupus vasculitis esetében
jelen van (2. D).

Dg.: Duchenne-féle dystrophia musculorum progressziva. Az el6z6
biopszidhoz képest a jelen biopszidban elérehaladottabb a fibrosis és
a lipomatosis. Gyulladdsos myopathia, vasculitis nincs.
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2. dbra.

7347-2003 ksz. Dystrophia musculorum progressziva, Duchenne-
tipus. A: Az el6z6 biopszidhoz képest elérehaladottabb a fibrosis és a
lipomatosis. Gyulladdsos myopathia, vasculitis nincs A: H-E, B és C:
EM, D: kontroll lupus vasculitis jellemzé esete, EM

7542-2003 ksz: vesebiopszia. Leletezte: Dr. Kemény Eva

Sorozatmetszetben 0Osszességében 40 glomerulust vizsgédltunk. A
glomerulusok igen véltozatos szdveti képet mutattak (3. A-D ébra).
Fénymikroszképosan épnek tlind glomerulusok mellett a glomerulusok
65%-a mutatott eltérést: 6 glomerulus teljesen heges volt, 11
glomerulusban segmentalis - részben endocapillaris, részben mesangialis
- sejtproliferatio képzddott, ezen exudativ elvdltozdst mutaté kapillaris
kacsokban fibrin-exudatiot, karyorrhexist, neutrophyl granulocytat is lat-
tunk. Ez 2 glomerulusban basalis membran rupturdval, cellularis félhold-
képzbddéssel szovodott (3.C és D dbra). Ezen tilmenden 9 glomerulusban
segmentalis hegesedés jott 1étre fokdlis Bowman-tokhoz torténd adhézié-
val. A glomerulusokban 1n. drétkacs 16zi6t nem ldttunk. A
tubulointerstitium 40%-4t érintden tubulus athrophia, intestitialis fibrosis
és enyhe lymphocytaer beszlir6dés jott létre. Arteriola hyalinisatio,
arterioldkban kis artéridkban vasculitis fenndlldsa nem igazolédott. En-
zim-immunhisztokémiai moédszerrel a paraffinba é4gyazott anyagban
granuldris IgG, IgA, IgM és Clq pozitivitdst észleltiink mesangialisan és
az endocapillaris sejtproliferatio teriiletben (4.A és B 4dbra). Elektronmik-
roszk6posan két glomerulust vizsgdltunk. Ez megerdsitette fény-
mikroszképos leletiinket, az elektrondenz immundepositumok jelenlétét
(4.C dbra). A segmentalis heveny kdrosodast mutaté kacs teriiletében a
podocytdk ldbnyilvanyfiizi6jat a cytoplasma vacuoliz4ciéjét, benne fehér-
jecseppek  felhalmozéddsat  lattuk. Az  endotheliumban  dn.
tubuloreticuldris structurdkat tudtunk kimutatni (4.D é4bra).

Dg: Diffiiz segmentalis proliferativ és sclerotisalo lupus nephritis ak-
tivitdsra és chronicitdsra utalé szoveti jelekkel. WHO IV. A tipus.
ANA és pANCA pozitiv.
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7542-2003 ksz:

Diffiiz segmentalis proliferativ és sclerotisalo lupus nephritis aktivi-
tisra és chronicitisra utalé szoveti jelekkel. WHO IV. A., ANA és
PANCA pozitiv. A és B: Crossmon-festés, C: AFOG festés, D: Jones-
féle eziist, E: PAS

Megbeszélés

Sziv, tiid6 és vese érintettséggel jar6é szisztémds lupus erythematosus ki-
alakuldsiat ismertettiik Duchenne-tipusi  dystrophia musculorum
progresszivdban szenvedd gyermekben. Az izomszdvet morphologiai
vizsgélata az un. ,,overlap syndromdt” - két betegség egyiittes el6fordula-
sdt — nem tdmogatta. A vesében diffiiz lupus nephritis képét lattuk (WHO
IV. tipus), melyen beliill segmentalis endocapillaris proliferatio,
segmentalis és globalis hegesedés mutatkozott. Ez a focalis segmentalis
lupus nephritis silyos a glomerulusok tobb mint 50%-4t érintd, ily médon
diffiz tipusi formdja. Tomeges subendothelialis immundepositiot, un.
drétkacs 1€ziét, intravascularis hyalin-thrombusokat, mely a gyakoribb
osszes glomerulust érintd diffiz lupus nephritire jellemzd, nem észlel-
tiink.
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4, dbra

7542-2003 ksz:

Diffiz segmentalis proliferativ és sclerotisalo lupus nephritis aktivi-
tiasra és chronicitisra utalé szoveti jelekkel. WHO IV. A.,, ANA és
PANCA pozitiv. A és B: Clq pozitivitis, immunhisztokémia, C és D:
EM

A két diffiz tipusd lupus glomerulonephritis nemcsak morphologiailag,
hanem klinikailag is kiilonbozik. Ezt figyelembevéve a két tipus a lupus
nephritis reklasszifikdciéja (ISN/RPS 2003) sordn megkiilonbdztetésre
keriilt: el6bbi — esetiinkben is észlelt tipus — diffiiz segmentalis, ut6bbi
diffuz globalis lupus nephritis elnevezést kapta (Weening és mtsai Kidney
Int 65:521, 2004). Esetiinkben érdekes médon pANCA pozitivitdst is ész-
leltiink, mely megel6zte az ANA pozitivitds kialakuldsat, ez arra utal,
hogy a pANCA antitestek is szerepet jéatszhattak a betegség
pathomechanismusédban.
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