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14 éves ledny

2 hete felsoléguti hurut lazzal

Hanyds, hasmenés

labor:
se-kreat: 1094 mM/L
KN:32.5 mM/L
Se-Na: 142 mM/L, se-K:4,8 mM/L
Htk:24% hgb:6,4 gr/dl thr:324
Vizelet: F:3+,Ns: 325 vvt/lt

Hasi UH:
A vesék nagysdga az életkornak megfelelé
A jobb vese ¥%-ben, a bal vese Y2-ben az eredeti veseszerkezet
nem ismerhetd fel
Vélemény: Tumor? (angiomyolipoma?)
hegesedés?
MRI javasolt

1. abra.
Jobb vese Uh képe
(Kukla Edit jovoltdabol.)




2. abra.

Hasi MRI urografia
(Kukla Edit jovoltdbol.)
Tumor, angiomyolipoma
egyértelmiien nem
igazolhat6

Vese angiographia (DSA)
Szabdlyos artérids rendszer
Tumor kizarhaté

Vese tiibiopszds vizsgdlata 16855/2005 Ksz

Fénymikroszkdpia

Glomerulus: 17 glomerulust tartalmazé kéregdlloményrészlet. Egy glome-
rulus teljesen heges. Az 6sszes glomerulusban Bowman-tok destrukcidval
jaré cellularis részben fibrocellularis félholdképz6dés (3. dbra a—c). A
félholdak kompriméljdk a glomerulusokat, a torz glomerulusokban
viltozé kord elvéltozdsok; egy-egy glomerulusban intracapillaris fibrin
thrombus, focalis necrosis és fibrin depositio, tobbségiikben sclerotisalo
jelenségek. Tubulointerstitium: kifejezett tubulointerstitialis nephritis.
Arteridk, arterioldk: épek, vasculitis nincs. Az elektronmikoszképos
vizsgdlat kizdrta esetleges immuncomplex GN fenndlldsit, 1ényegében
megerositette az egyéb vizsgdlatok eredményét.

Immunfluoreszcencens vizsgdlat: a vesebiopszia fagyasztott metszeteiben
diffdz linearis IgG pozitivitds (2+) mutatkozott a glomerularis basalis
membrdn (GBM) mentén (3. dbra, d). Gyenge linearis, részben granularis
C3 pozitivitds (+). Focalis linearis gyenge IgM festddés (+) IgA, Clq
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negativ. Immunfluoreszcencens vizsgilattal a beteg széruma: kering6
anti-GBM antitest és ANA negativ, pANCA pozitiv volt (3. dbra insert).

DG: Félholdképzodéssel jdaré focalisan necrotisalo és sclerotisalo
glomerulonephritis tubulointerstitialis nephritissel. Anti-GBM és pANCA
pozitiv.

o brocu 3'1 .

mra e feInold % ?c
3. dbra. Félholdképzéssel jaré glomerulonephritis masodlagos tubulo-
interstitialis nephritissel. Félholdképzidés az osszes glomerulusban.
(A, Crossmon-festés). Bowman-tokot roncsolé sejtes (B, Jones-féle
eziist) és fibrocellularis félholdak (C, Crossmon-festés). Linearis IgG
pozitivitas a glomerulusban (D, direct IF.:) A, insert: p ANCA
pozitivitds a granulocytdkban (indirect IF)

Autoantitestek specificitdsa, meghatdrozdsa

ANCA: anti-neutrophil cytoplasmaticus antitest. pANCA: antigén: myelo-
peroxidase (MPO). Meghatdrozds torténhet indirekt immunfluoreszcens
(IF) médszerrel, amely sordn a pANCA pozitivitdst, a granulocytdkban
ltott perinuclearis festédés jellemzi. cANCA esetében az antigén proteiniz
3 (PR3). Indirekt IF médszerrel cANCA pozitivitdst a granulocytikban
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ldtott cytoplasmaticus pozitivitds jellemzi. Anti-GBM antitest: IV tipusi
kollagén alfa 3 ldnca (NC domen) képezi az antigént. IF: linearis GBM
festodés a glomerulusokban. Pontosabbak és érzékenyebbek az un. antigén
specifikus modszerek: direkt és un. ,,captured” ELISA és dotblot (4).

Eldforduldsi gyakorisdguk, jelentdségiik

Mind az ANCA asszocidlt megbetegedések mind az anti-GBM betegség a
vesében félholdképzddéssel jar6 glomerulonephritist okoz (1-5), mely
utébbi fobb jellemzdit kordbban ismertettiik (2). ANCA és anti-GBM
egyiittes el6forduldsa felndttkorban: 20-30% gyermekkorban: irodalmi
ritkasidg. Az ANCA asszocidlt kérforma chronicus betegség, relapsusokkal
(25-81%) tarkitott, a pANCA titer correlatiot mutat a betegség
aktivitdsdval. Anti-GBM nephritis igen ritka, dltaldban egyszeri meg-
betegedés. Negativ keringd anti-GBM antitest serologia dvatosan
kezelendd, magas affinitdsi ellenanyagok gyorsan elimindlédhatnak a
keringésbol mivel kotddnek a veséhez. Mindkét betegség sorédn
kialakulhat az un. renopulmonalis syndroma amikor nephritis és
pulmonalis capillaritis ugyanazon ok miatt egyiittesen fordul elé, ami
gyermekkorban irodalmi ritkasdg (5). Esetiinkben is kialakult ez az un.
renopulmonalis syndroma, ANCA és anti-GBM egyiittesen fordult elé. A
két pathomechanismus egyiittes eléforduldsa esetében a prognézis
rosszabb, bdr az djabb adatok ezt vitatjdk.

Immunologia Terdpia

Complement  (C3, C4) Hemodializis naponta

IgGT Plazmaferezis 4x (5% humin albu-
ANA: pozitiv min)

Anti-DNA: negativ Methyl-Prednisolon (1000 mg) 2x
PANCA: pozitiv Cyclophosphamid 750 mg

Keringd anti-GBM at: negativ

Tiidovérzés

Alvadasi panel: normadlis

Gépi lélegeztetés (PEEP 20) 10 nap
Gastroscopia: negativ
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Tiidovérzés

Alvadési panel: normalis

Gépi lélegeztetés (PEEP 20) 10
nap

Gastroscopia: negativ
Plazmaferezis naponta (FFP) 8x
Naponta HD

+250 mg cyclophosphamid iv.
Sepszis (Teicoplanin +
ciprofoxacin)

5. abra.
Mellaks rtg kezelés utan

4. abra.

Mellkas rtg kezelés elott
Tiidovérzés, vaszkulitiszre jellem-
z0 képpel

87



Prognozis
Kettds pozitivitds (anti-GBM + ANCA): igen ritka
o Felnott <200 eset,
o Gyermekkorban <10 eset irodalmi kozlése (PubMed)

Patlent survival within one year
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