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Kozpont, Szeged

14 éves fia.

Csalddi anamnézis: autoimmun thyreoiditis

Terapia rezisztens nefrozis szindroma
gyermekkorban

Anamnézis: Evente 1-2 alaklommal fertézéshez tarsulé 6déma. Vizelete

negativ.

Odéma

Proteinuria: 5,8-7,2 g/24 6ra
Mikroszképos haematuria: 10—15 vvt/lt

122/84 hgmm

Szérum: TProtd, alb |, koleszterinT,
Autimmun panel: negativ.
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Elsd tiibiopszids vizsgdlat a vesébol: 5176/2004
Dg: Minimdlis elvaltozdssal jaré nephropathia
Leletezte: Dr. Ivdnyi Béla

A paraffinos metszetek 25, a fagyasztott metszetek 13 glomerulust tartal-
maztak. Fénymikroszképos vizsgdlattal a vese enyhe mesangium kiszéle-
sedéstdl és sejtdissdgtdl eltekintve lényegében ép, fokdlis segmentdlis
glomerulosclerosis, tubulus-atrophia, interstitidlis fibr6zis nem lithat6. Az
arteridk, arterioldk épek. Immunfluoreszcens vizsgdlattal a glomerulusok-
ban gyenge mesangialis IgM (+/-) festddés, az arterioldkban C3 pozitivi-
tds. Elektronmikroszkép alatt a podocyta ldbnyulvanyok 90%-os fiizidja,
a podocytdk cytoplasmdjdban focalis microvillosus transformécid.

2. dbra. Els6 biopszia: Minimdlis elvéltozdssal jaré nephropathia.
Fénymikroszképosan csaknem ép vese (A, Crossmon-festés), minima-
lis mesangidlis sejtszaporulat (B, PAS festés és C, Crossmon-festés).
Elektronmikroszképosan a podocytik diffiz labnyulvinyfusioja
(nyilhegyek), és microvillossus transfromatio (csillagok, D)
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Mdsodik tiibiopszids vizsgdlat a vesébol: 12129/2005
Dg.: focalis segmentalis glomerulosclerosis, NOS varidns
Leletezte: Dr. Kemény Eva

A paraffinos metszetek sorozatmetszetben 34 glomerulust tartalmaztak.
Fénymikroszkopos vizsgdlattal 1 glomerulusban teljes hegesedés, hat
glomerulusban (6/34) focalis segmentalis glomerulosclerosis. A hegesedés
a kapillaris kacsok lumenének obliteratiojdval, a Bowmann-tokhoz torté-
né adhézidval jart, egy-egy glomerulusban habos sejt és hyalinisatio is
jelen volt. A segmentalis hegesedés nem mutatott jellegzetes lokalizciot.
A fennmaradé glomerulusokban enyhe mesangialis matrix szaporulat,
helyenként mesangialis sejtszaporulat mutatkozott. A tubulointer-
stitiumban gécos, heveny tubulusnecrosist kovetd regenerativ jellegii
tubularis elvéltozds, gécos tubulusatrophia és interstitialis fibrosis, az
arterioldkban enyhe hyalinisatio. Immunfluoreszcencens vizsgdlattal 4
glomerulusban (4/7) segmentalis IgM és C3 pozitivitds, az arterioldkban
gyenge C3 és IgM pozitivitds. Elektronmikroszkopos vizsgdlattal vizsgélt
glomerulusban segmentalis hegesedés nincs, a podocytdk az elsd
biopszdban ldtottaknak megfeld képet mutattdk, a mesangiumban pedig
enyhe diffiiz sclerosis jelent meg.
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6. dbra. Mdsodik biopszia: FSGS NOS varidns, masodlagos tubulo-
intinterstitialis karosodassal. A segmentalis sclerosis (nyilak) nem
mutat jellegzetes lokaliziciét a glomerulusokban. A-C PAS, D Jones-
féle eziist

Focalis segmentalis glomerulosclerosis progressziv  proteinurdval,
tobbnyire nephrosis syndromdval jar6 vesebetegség amelynek primer idio-
pathids és un. secunder formdjit kiilonitjiik el. Az elmuilt évben tartott
konszenzus konferencidn az FSGS kovetkezd hisztologiai varidnsait
kiilénitették el: 1. FSGS NOS varidns, 2. FSGS perihilaris varidns, 3.
FSGS tip varidns, 4. FSGS cellularis varidns, 5. FSGS un. ,,collapsing”
varidns. Az aldbbiak a fobb jellemzok: FSGS NOS varidns: a klasszikus
FSGS-nek felel meg, a segmentalis hegesedés nem mutat jellegzetes
lokalizdciot, az Osszes tobbi varidnst ki kell zdrni. 2. FSGS perihilaris
varidns: perihilaris sclerosis és/vagy hyalinosis a glomerulusok tobb mint
50%-ban. Ez a forma gyakran mdsodlagos FSGS-ben l4thaté, a nephron
tomeg csokkenésével jar6 vesebetegségekben pl oligomeganephronia,
hypertonia. 3. FSGS cellularis varidns: legaldbb egy glomerulusban a
kapillaris kacsok legaldbb 25%-4t érintd endocapillaris hypercellularitds,
ami az érintett kapillaris kacsok lumenét obliterdlja. Barmely segment
érintve lehet. 4. FSGS tip varidns, ki kell zdrni az un. ,,collapsing” FSGS
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varidnst. Perihilaris 1ézi6 nem lehet. Legaldbb egy olyan segmentalis
elvdltozds ami a glomerulus vizelezelvezetd polusdhoz kozeli kacsok
25%-t érinti, a 1ézi6 a proximdlis tubulus eredésének kozelében van.
Sziikséges a) sejtes vagy b) fibrotikus adhézié jelenléte. Ez a klasszikus
FSGS tipushoz hasonlitva jobb kérjéslatinak vélt forma. 5. FSGS un.
,»collapsing” varidns. Az Gsszes tobbi FSGS varidnst feliilirja. Legaldbb
egy glomerulusban podocyta hypertrophidval és hyperplasidval jar6
kapillaris kacs collapsus, ami lehet segmentalis vagy globalis. Leg-
rosszabb koérjéslati forma, gyors progresszié jellemzi. Magyarorszagi
FSGS tipusokat feldolgozva leggyakoribb az FSGS NOS varidns, emellett
még az FSGS tip varidns és perihilaris varidns fordul eld, tovabbi tipusok
ritkdk. Esetiink FSGS NOS varidnsnak felelt meg. A pathomechanismus
vonatkozdsidban gyermekkorban gondolni kell az &rokletes FSGS
tipusokra, amelyek a podocytdkban 1évd nephrin, podocin, alfa actinin-4
és TRPC6 molekuldkban észlelt mutdciokkal kapcsolatosak, ezen
kérformédkban az immunszupressziv kezeléstél nem varhaté javulds, igy
annak melldzésével a kezeléssel kapcsolatos mellékhatdsoktél megkimél-
hetd a beteg.

. X C. 3 R
7. abra. FSGS variansok. FSGS tip varidns, nyil: vizeletelvezet6 pélus
kozelében 1évo lézié (A, Jones-féle eziist). FSGS perihilaris varidns,
nyil glomerulus hilusa (B, PAS). FSGS cellularis variins, nyil:
endocapillaris habos sejtek (C, Jones-féle eziist). FSGS un.
»collapsing” varians (1,2), nyilhegyek: kapillaris kacs kollapsus és
podocyta kirosodas (D, AFOG-festés)
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Genetika (SNP)

Aktinin-4, podocin (NPHS2), nephrin (NPHS1), WT]
Krénikus veseelégtelenség

1,25 diOH D vitamin

Darbopoietin alfa

Hemodializis

Transzplanticié (az FSGS visszatér 30%)

Cadaver

Elédonor?
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