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Elézmény: Bereczki Csaba, Kemény Eva: Terdpia rezisztens nefrézis
szindréma

Genetika (SNP)

o Aktinin-4, podocin (NPHS2) negativ

Krénikus veseelégtelenség terdpidja

o 1,25 diOH D vitamin

o Darbopoietin alfa

Hemodializis

Transzplantici6 (az FSGS visszatér 30%)

o Cadaver

o Elédonor?

2007. 05. 08. cadaver donor vese allotranszplanticiéja a bal fossa
iliaca-ba.

Donorvese vesebiopszia

Fénymikroszképia: 12 glomerulus, mindegyikiik ép. Minimalis
arteriola hyalinisatio, 1 ép arteria. Tubulointerstitium lényeges koéros
eltérés nélkiil.

Dg.: lényegében ép veseparenchyma.

Terapia:

o plazmaferezis transzplantécio elott (1x) azt kovetden (2x)

o Immunosupresszié:
ATG,
tacrolimus (Prograf)
Szteroid (Medrol iv.)
MMEF (Cellcept)
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Transzplantdlt vese 1. vesebiopszia

Fénymikroszkdpia: 10 glomerulus, 2 arteria. Fénymikroszképosan
lényegében ép vese. FSGS, rejectio, calcineurin inhibitor toxicitds nincs.

Immunfluoreszcencens (IF) vizsgdlat: glomerulusok negativak, a
proximalis tubulusokban felszivédott fehérjecseppek IgG, IgA és C3
pozitivak, minimdlis C3+ az arterioldkban.
Elektronmikroszkdpia: a vizsgélt glomerulusban segmentalis hegesedés
nincs. A podocytdk cytoplasmédjdban vacuolisatio és focalis microvillosus
transformécid, a podocyta ldbnyulvanyok 90%-ban fusiondltak.

Dg.: Minimdlis elvdltozdssal jdré nephropathia a transzplantdlt
vesében. Megjegyzés: A klinikailag jelzett proteinuria hdtterében az
alapbetegség — FSGS — kitijuldsa jon szoba.

Terdpia: Immunosupresszié: MMF, tacrolimus
Anti CMV terdpia: gancyclovir/valgancyclovir
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2. vesebiopszia 11945/2007 Ksz, 2007. 08. 23

Fénymikroszképia: Veldallomanyrészlet, morphologiai eltérés nincs.

Félvékonymetszet, elektronmikroszképos célra: 2 glomerulus: egyik-
ben kapillaris kacs obliterdcid, intracapillaris habossejt szaporulat, podo-
cyta hyperplasia, mésik ép

Dg.: Recidiv FSGS transzplantdlt vesében.

Terdpia: Immunosupresszié: MMF, tacrolimus

Anti CMV terdpia: valgancyclovir — siilyos neutropenia — GM-CSF
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Graftectomia

Transzplantdlt vese, nephrectomia 14870/2007 Ksz, 2007. 10. 17.

Makroszkdpia: Vese silya: 130 gr. Felszin sima, a kéregdllomény és
a velddllomdny jol elhatdrolédik, a parenchyma sdrgds szinezetli. A
vesemedence, ureter €p.

Fénymikroszkdpia: a glomerulusok 30-40%-dban focalis segmentalis
16zi6 képzodott, ami eloszldsbeli kiilonbséget mutat: a kéreg-veld hatdron
tobb glomerulus érintett, a glomerulusok 50-60%-dban ldtni, mig
kozvetlen a vesekéreg alatti z6ndban a gécos elviltozds a glomerulu-
soknak csak 10%-at érinti. Ezen segmentalis glomerularis elvéltozdsok
glomeruluson beliili eloszldsa és szoveti képe viltozatos, nincs jellegzetes
glomerularis lokalizdcié. Szdmos glomerulusban ldtni korai cellularis
FSGS-re jellemz6 endocapillaris sejtproliferatiot habos plasméji
sejtekkel, £ segmentalis sclerosisal, amelyhez heveny podocyta kédroso-
déds, hyperplasiaval tdarsul. A mintdban minimdlis a tubulointerstitialis
idiilt kdrosodds, borderline fokd tubulitis és minimdlis calcineurin
inhibitor okozta arteriolopathia lathaté.

Immunfluoreszcencens vizsgdlat: fokélis segmentalis IgM, C3 és C4d
pozitivitds a glomerulusok megkozelitéleg felében. A hevenyen
kédrosodott podocytdk cytoplasmdjiban IgG, IgA és IgM és C3+ cseppek,
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a tubulusokban resorbedlédott fehérjecseppek IgA és IgM és C3
pozitivak.
Dg.:Recidiv FSGS, cellularis varidns.

FSGS recidiva transzplantdlt vesében. Minimdlis elvéltozdssal jaré
nephropathia az els6 vesebiopszids anyagban, amit fénymikroszképosan
ép vese (A), elektronmikroszdépos vizsgdlattal diffiz podocyta libnyil-
vanyfusio (D) jellemez. FSGS recidiva a masodik vesebiopszids mintdban
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endocapillaris habos sejtekkel (C és D), podocyta hyperplasiaval (c).
Hasonlé szoveti kép a transzplantdlt vese nephrectomids anyagaban (E).
Jellegzetes a focalis segmentalis IgM depositio (d).

Vesetranszplantdciét kovetd FSGS recidiva gyakorisiga 20-30%. 15
év alatti gyermekek esetében a recidiva esélye nagyobb, mint felnott
korban. Recidivdra utal, ha a beiiltetést kovetd rovid idén (rendszerint
<2-4 hét) beliil jelentds proteinuria alakul ki. Sok esetben 1-2 napon
beliil massziv proteinuria jelentkezik. Ha a recidiva kialakult és nem
alkalmaznak specidlis kezelést, akkor a betegek 50-80%-a elvesziti a
graftot. Utébbi esetben a mdsodik allograftban a recidiva rizikéja
magasabb, 80%. A primer idiopathids FSGS pathomechanismusdban a
betegek serumdban jelenlevd glomerularis permeabilitdst fokozé keringd
un. FSGS faktor szerepét feltételezik, de ezt még nem sikeriilt pontosan
biokémialilag azonositani. A permeabilitdsi faktor pozitiv esetekben a
recidiva ardnya magasabb. Esetiinkben is - miutdn az ismert orokletes
okok kizdrdsra keriiltek — esetleges glomerularis permeabilitdst fokozé
faktor szerepe meriil fel, a bemutatott, transzplantdlt vesében recidiv
FSGS pathomechanismussal.

Hogyan tovabb?

HD-n stabil

Maisodik vese-transzplantdci6 (cadaver!)

Bioldgiai terdpia - Rituximab (pro-kontra?)
Anti CD20 Ab

Sorozat plazmaferezis (Tx elott és utdn!)
Proteinuridtol fiiggetleniil 10x mdsnaponta
Az irodalom szerint 65-80% siker, a mi esetiinkben a hatékonysdg
gyengébb.
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