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Klinikopatholégiai megbeszélésiink kapcsdn egyl3 éves ledny esetét
mutattuk be. Egy hete tarté 1dz, fels6 léguti hurut kapcsdn észlelt
nephroticus tiinetek miatt keriilt klinikdnkra. Felvételekor sépadt,
anaemids kiillemi, ldbfejvizenydje volt, garatképletei vérbdvek, garat-
manduldi megnagyobbodottak, a tiid6 felett gyengiilt 1égzési hangot, m4j
és lépmegnagyobboddst, halldscsokkenést észleltiink.

Laboratériumi leleteit az els6 tablazat mutatja (1. tabldzat).

Tekintettel a gyors progresszi6ji, veseelégtelenséggel jaré nephrosis
szindroma jelenlétére, vesebiopszidt végeztiink (lasd 1. és 2. dbra).

A diagnézis a vese tlibiopszids vizsgdlata alapjan sziiletett meg.

Pathognomikus elvdltozds a 2. dbrdban mutatott szalagszeri ozmofil
dense depositumok jelenléte a glomeruldris basalis membran lamina
densa rétegében (1 és 2 dbra). A dense depositumok erdsen eozinofilek és
PAS pozitivak, lehetnek szegmentdlisak tobbnyire diffiizak. Fény-
mikroszképos vizsgdlattal a glomerulusok 4ltaldban lobulariziltak,
sejtdisak, a glomeruldris kapillaris kacs megvastagodott, a mesangialis
matrix felszaporodott, ez sejtszaporulattal tarsulhat (1. dbra a—c). Immun-
fluoreszcens vizsgdlattal jellegzetes a C3 depositio a glomerulusok
periféridjan a GBM mentén, de a mesangiumban is kimutathaté (1 dbra
d). Esetenként IgM is jelen lehet, de IgG és IgA nem vagy csak
kivételesen ldthat6. Elektronmikroszképos vizsgdlattal a dense
depositumok a GBM lamina densa rétegében lathat6k, melyek tipusosan
igen sotétek, elektrondensek, és homogének, sajitos szubstrukturdval nem
rendelkeznek (2 dbra a-c). Dense depositumok a mesangiumban (2. dbra
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b), Bowmann-tokban (2.4bra c), a tubuldris basalis membrianban (TBM, 2.
dbra d), alkalmanként érfalban is kimutathaték. Dense depositumot
extrarendlisan, a szem un. Bruch membrdnjdban, tovabb4 a 1ép sinusoidok
basdlis membrénjdban lathatdk.

Membranoproliferativ glomerulonephritis (MPGN) gyermekekben és
felndttekben a primer nephrosis syndroma oka az esetek 4-7%-ban.
Klinikai megjelenése véltozatos, a tiinetszegény formatdl, a nephroticus,
nephriticus, nephrosos-nephritises megjelenésen 4t egészen a rapidan
progredidlé glomerulonephritisig terjed. Gyakran kiséri hipertonia,
haematuria, a vesefunkcié normdlis vagy csokkent lehet. Jellegzetes
laboratériumi eltérés az alacsony C3 szint ill a C3 nephriticus factor
(C3NeF) jelenléte. Ez utébbi egy IgG tipusi keringd antitest, mely
aktivdlja a komplement alternativ utjit. A C3 konvertdz enzimhez
kotddve (C3bBb) megniveli annak felezési idejét, mellyel a C3
folyamatos bomldsa jon létre.

Immunpathologiai és ultratstructuralis elvdltozdsok alapjdn hirom f6
tipusat kiilonitjiik el. MPGN I és III tipusok immuncomplex-medidlt
betegségek. MPGN II tipus ritka megbetegedés, elsésorban
gyermekkorban 5-15 éves korban diagnosztizdljdk. Mindkét nemet
egyforman érinti.

Az [ tipus a komplementrendszer ©roklott betegségeihez, a II tipus
partialis lypodystrophidhoz tdrsulhat. Secunder formédkat immunkomplex
betegségekben  ldthatunk, igy SLE, shunt-nephritis, kevert
kryoglobulinémia, bakteridlis endocarditis, CLL, schistosomiasis mellett.

Pathomechanismusdban a complement alternativ  tton  torténd
aktivdciéjdnak diszfunkcigja dll. A complement szabdlyozé mechanismus
elvesztését a C3NeF okozza. Néhidny beteg esetében faktor H gén
mutatiojat és faktor H (fH) ellenes autoantitesteket mutattak ki.

A betegség progndzisit meghatdrozza a szovettani elvdltozdsok
természete, illetve a klinikai kép kezdeti silyossdga. A tartés nephrosis,
magasvérnyomds, veseelégtelenség, C3NeF pozitivitds, félholdképzodés,
sclerosis jelenléte negativan befolydsolja az egyébként is rossz
prognézist. Az Iés III tipusban gyakori a krénikus veseelégtelenség vagy
krénikus glomerulonephritis kialakuldsa. Az I és a II tipus transzplantici6
utdn a graftban is kidjul. II tipus esetén ritkdn, de teljes gydgyuldst is
leirtak.
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A betegség kezelése ma még vitatott, hatdsos kezelés nem ismert.
Prébdlkozdsok torténtek mdsnaponta adott nagydozisi ordlis steroiddal,

ill. egyéb

mycophenolat mofetil

immunszuppressziv szerek,
addsaval.

beavatkozdasokat a 3. 4brdn mutatjuk be.

igy cyclophosphamid vagy
A betegiinknél

tortént  terdpids

A kinikopathologiai konferencidn ezen ritka vesebetegség tipusos esetét

mutattuk be.

1. tdabldzat. Laboratoriumi eltérések

Vizelet steril pyuria ++++
proteinuria 8-13 g/nap
haematuria 1000 vvt/mm”

Szérum kédlium 5,5 mmol/l
urea nitrogén 7,4 umol/l
kreatinin 82 umol/Il
cholesterin 10 mmol/I
triglicerid 3,09 mmol/l

Immunolégia IeG alacsony
total complement | normélis

C3

| mérhetetleniil alacsony

C4,Clg normalis
immunolégiai normalis
panel

Szerol6giai vizsgdlatok | AST normdlis
HAV, HBV, HCV | negativ
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1. dbra. Dense deposit betegség, MPGN II tipus. Fénymikroszképos
vizsgilattal diffiz proliferativ glomerulonephritis képe litszik, a
glomerulusok lobularizidltak (A, PAS festés). A dense deposit PAS
pozitiv (B, PAS festés), Jones-féle eziist festéssel argyrophiliat nem
mutat (C), immunhisztokémiailag C3 pozitiv (D).

2. abra. Dense deposit
betegség, MPGN II tipus.
Elektronmikroszképos
vizsgdlattal dense
depositumok a
glomerularis basalis
membrin (GBM) lamina
densa rétegében (A,
nyilak), a mesangiumban
(B, nyilhegyek), Bowmann-
tokban (C, nyilak) és a
tubularis basalis membran
mentén (D, TBM) lathatok, szubstruktdval nem rendelkeznek

(C, insert).
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A fehérje uritésalakulisa a kezelés soran
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3. dbra. A fehérjeiirités alakulasa az ido6 és a kezelés fiiggvényében
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