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A proliferativ glomerulonephritis monoklondlis immunglobulin-G (IgG)-depozitumokkal entitist immunfluoresz-
cens vizsgalattal szemcsés mintazatd monoklondlis IgG (tobbnyire IgG3-kappa), elektronmikroszképpal elektron-
denz depozitumok, fénymikroszképpal jobbdra membranoproliferativ vagy endocapillaris proliferativ laesio jellemzi,
el6fordulhatnak félholdak. A glomerulonephritist plazmasejt/B-sejt klon dltal szekretalt immunglobulinmolekula
lerakodésa okozza; a biopszia idGpontjiban csupén a betegek harmadanal mutathaté ki paraproteinaemia. A protein-
uridhoz gyakran tirsul haematuria és valamilyen szint{ veseelégtelenség, a betegek negyedénél alakul ki végstidiumt
veseelégtelenség. Egy 62 éves nébeteg gyors vesefunkcié-romlisinak hdtterében a klinikai kép, a laboratériumi és a
képalkoté vizsgilatok nem tdmogattak praerenalis és postrenalis okot, illetve intrinsic vascularis vagy tubulointerstiti-
alis eredetet. A proteinuria és a glomerularis microhaematuria alapjan gyorsan progredialé glomerulonephritist valo-
szinGsitettiink. Az ez iranya kivizsgalds antineutrofil citoplazma-antitest, antiglomerularis bazalmembran, sejtmagel-
lenes ellenanyagok, illetve cryoglobulin tekintetében negativnak bizonyult, a szérum-C3- és -C4-szint a normalis
tartomdnyban volt. Vesebiopsziit végeztiink. Immunfluoreszcens vizsgdlattal a mesangiumban IgG3-kappa-, C3- és
Clq-pozitiv szemcsés depozitumok litszottak, melyek ultrastrukturdlisan elektrondenz depozitumoknak bizonyul-
tak. Fénymikroszkoppal 2 heges és 29 nyitott glomerulust vizsgiltunk, az utébbiakban csupan enyhe mesangialis
sejtproliferatio mutatkozott. A glomerularis elvaltozasokat enyhe arteriola hyalinosis, interstitialis fibrosis és tubulus
atrophia kisérte. Proliferativ glomerulonephritis monoklonilis IgG-depozitumokkal betegséget kérisméztiink (gya-
korisiga felnétt nativ vesebiopszids anyagunkban 0,18%). A beteg hematoldgiai kivizsgildsa paraproteint, myeloma
multiplexet nem igazolt. Az enyhe morfoldgiai eltérések ellenére a veseelégtelenség elérehaladt, és a diagndzis feldl-
litdsa utan két héttel hemodializiskezelést kellett kezdeniink. Szteroid, ciklofoszfamid, majd rituximab addsa a vese-
funkciét nem befolyasolta; a beteg krénikus hemodializisprogramba keriilt. Az esetismertetés tudomasunk szerint az
els6 hazai kozlés; nefrolégiai érdekessége a gyorsan progredidlé glomerulonephritis szindréma és a szovettanilag 13-
tott enyhe elviltozidsok kozotti szembetling eltérés.

Orv Hetil. 2018; 159(38): 1567-1572.

Kulcsszavak: proliferativ glomerulonephritis monoklonalis IgG-depozitumokkal, rapidan progredidl6, mesangialis

Rapidly progressive proliferative glomerulonephritis with monoclonal
immunoglobulin G deposits despite the mild histological changes

Case report

Proliferative glomerulonephritis with monoclonal immunoglobulin G (IgG) deposits is characterized by granular
deposits of monoclonal IgG; histologically it has typically a membranoproliferative or endocapillary pattern, and seen
electronmicroscopically there are dense deposits without substructure. Here, we present the case of a 62-year-old
Caucasian woman who was admitted with rapidly progressive kidney failure. The patient’s status, the laboratory and
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imaging examinations did not support prerenal, postrenal and — among the intrinsic causes — vascular and tubuloin-
terstitial origin. The proteinuria and dysmorphic microhematuria suggested rapidly progressive glomerulonephritis.
Tests for anti-neutrophil cytoplasmic antibodies, anti-glomerular basement membrane, antinuclear antibodies and
cryoglobulins were negative, the C3 and C4 levels were normal. The biopsy evaluation diagnosed proliferative glo-
merulonephritis with monoclonal IgG deposits because of mesangial granular deposits of IgG3-kappa, C3, and Clq,
and ultrastructurally electron-dense deposits (incidence in our adult native kidney biopsy series: 0.18%). 31 glomer-
uli were assessed histologically. 29 glomeruli displayed mild mesangial hypercellularity, 2 glomeruli were globally
sclerotic. Crescents were not observed. Mild arteriolar hyalinosis, interstitial fibrosis and tubular atrophy accompa-
nied the glomerular alterations. In the postbiopsy evaluation, paraprotein or multiple myeloma was not detected.
Despite the mild histological findings, the kidney failure progressed, and hemodialysis had to be started two weeks
after the biopsy. Steroids, cyclophosphamide and rituximab did not affect her kidney function, and she remained on
hemodialysis during the follow-up of 39 months. This report presents for the first time proliferative glomerulone-
phritis with monoclonal IgG deposits as the possible cause of rapidly progressive nephritic syndrome in the absence
of pronounced glomerular proliferative, sclerotic or tubulointerstitial lesions.
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Roviditések

AL-amyloidosis = (light-chain amyloidosis) konnytlianc-amylo-
idosis; ANCA = antineutrofil citoplazma-antitest; anti-GBM =
antiglomerularis bazilmembrin; CRP = C-reaktiv protein;
e¢GFR = (estimated glomerular filtration rate) Dbecsiilt
glomerulusfiltriciés rata; eGFR-EPI = a CKD-EPI (Chronic
Kidney Disease Epidemiology Collaboration) kreatininalapt
egyenlettel szimitott GFR; LDH = laktatdehidrogendz; GN =
glomerulonephritis; NSAID = (nonsteroidal anti-inflammatory
drug) nemszteroid gyulladdsgitld; PAS = (periodic acid-Schiff)
perjodsav-Schiff; PGNMID = proliferativ glomerulonephritis
monoclonalis IgG-depozitumokkal; RAAS = (renin-angioten-
sin-aldosterone system) renin-angiotenzin-aldoszteron rend-
szer; RPGN = rapidan progrediilé glomerulonephritis

2004-ben Nasr és mtsai (New York, Amerikai Egyesiilt
Allamok) tiz beteg vesebiopszids eltéréseit és klinikai
adatait elemezve 0] entitdsra taldltak, melynek a prolifera-
tiv glomerulonephritis monoklonalis IgG-depozitumok-
kal (PGNMID) elnevezést adtak [1]. A PGNMID a ka-
ukazusi rasszhoz tartozé kozépkort és id6sebb nékben
fordul el§ a leggyakrabban, és csupan a betegek harma-
ddndl mutathaté ki a keringésben a vesében lerakédott
monoklonalis immunglobulinnal egyez§ izotipusit mo-
noklonalis immunglobulinmolekula [2, 3]. A PGNMID
klinikailag proteinuriat okoz, melyhez haematuria és ve-
seclégtelenség is gyakran tirsul [2, 3]. A glomeruluskd-
rosodas a betegek mintegy negyedében nem reagal a
kezelésre, és 2—-3 év alatt végstadiumu veseelégtelenség
alakul ki [2, 3]. Fénymikroszképpal a gyakorisig csokke-
né sorrendjében membranoproliferativ, endocapillaris
proliferativ, membranosus, illetve ritkin mesangialis pro-
literativ. GN észlelhetS (1. tdblazat) [2, 3]; a mem-
branoproliferativ és az endocapillaris laesio keveredhet
egymissal [2, 3]. Félholdak el6fordulhatnak [2, 3],

azonban diffaz félholdas GN csupan elvétve alakul ki [4,
5]. Elektronmikroszkoéppal specialis szerkezet nélkiili
clektrondenz, azaz immunkomplex tipust depozitumok
helyezkednek el f6ként mesangialisan és subendothelia-
lisan, melyek immunfluoreszcens vizsgilattal szemcsés
fest6déstiek, és a teljes monoklonalis IgG-molekulat
(a leggyakrabban IgG3-kappa) tartalmazzik [2, 3].

1. tiblizat | A PGNMID szovettani jellemzéi [2, 3]

I. Fénymikroszképos kép (%)

Membranoproliferativ 48-57
Endocapillaris proliferativ 26-35
Membranosus 5-13
Mesangialis proliferativ 3-13
II. Immunofluoreszcens festések
I1gG1—4 szubtipusok (%)
IgGl 24-28
1gG2 6-16
IgG3 60-66
1gG4 0
Konnytilanc-restrikei6 (%)
kappa 70-75
lambda 25-30
III. A depozitumok elektronmikroszképos lokalizacidja (%)
Subendothelialis 63-100
Mesangialis 56-95
Subepithelialis 17-57
Intramembranosus 9-14

PGNMID = proliferativ glomerulonephritis monoklonalis 1gG-depo-
zitumokkal
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A monoklondlis IgG lerakodédsa extraglomerularis vagy
extrarenalis szervi érintettséget nem okoz, szemben az
AL-amyloidosissal vagy a cryoglobulinaemiaval. A glo-
meruluskarosodds kialakulasirdl azt gondoljak, hogy a
B-sejt/plazmasejt klon a jelenlegi moédszerekkel kimu-
tathatatlan mennyiségben termel monoklonilis IgG-t,
mely gyorsan a glomerularis matrixhoz kotédik, 6nma-
gaval Osszecsapzodik, és depozitumot képez [3, 6, 7].
PGNMID-ben a leggyakoribb IgG-altipus az IgG3-mo-
lekula. A molekula nephritogen fizikokémiai tulajdonsai-
gai az altipus dominancidjit magyarazhatjak, ugyanis ez
a molekula a leghajlamosabb az énmagaval valé Gssze-
csapzddasra, a legnagyobb a molekulasilya, a legpoziti-
vabb a toltése, és a legkifejezettebb a komplementkotd
képessége [2, 8, 9].

Kozleménylinkben egy 62 éves nGbeteg kortorténetét
ismertetjiik, akinek a kivizsgildsa rapidan progrediiléd
glomerulonephritis (RPGN-) szindréma miatt indult, és
a vesebiopszids vizsgilat PGNMID-t, éspedig annak a
legenyhébb, mesangialis proliferatiéval jaré varidnsat
taldlta. A veseelégtelenség terapiarezisztensnek bizo-
nyult, és a beteg a diagnoézis feldllitisa utdn mar réviddel
hemodializiskezelésre szorult. A terdpids erGfeszitések
hatistalanok voltak, és a beteg kronikus hemodializis-
programba keriilt. Az esetismertetés tudomasunk szerint
a PGNMID els6 hazai kozlése, nefrolégiai kiilonlegessé-
ge a gyors ¢és irreverzibilis vesefunkcié-romlas és az eny-
he szoveti kép kozotti ellentmondas.

Esetismertetés

Klinikdnkon az elmult 16 évben 551 felnétt betegnél vé-
geztiink vesebiopszids vizsgalatot. Monoklondlis im-
munglobulin lerakdddsa okozta vesebetegség 29 esetben
igazolédott: 13 AL-amyloidosis, 4 cylindernephropa-
thia, 5 konnydlincbetegség, 5 cylindernephropathia és
konnytlancbetegség egyiitt, 1 cryoglobulinaemiis GN,
illetve 1 PGNMID. Az utébbi a jelen kozlemény tirgya.

RPGN-szindréma miatt 2014 oktéberében egy 62
éves nébeteg nefroldgiai osztilyos felvételét kérték. A
beteg koérel6zményében 10 éve fennalld 2-es tipust dia-
betes, 4 éve fenndllé hypertonia és 30 éve fennall6 scle-
rosis multiplex szerepelt, utébbi specifikus kezelést nem
igényelt. Mellkasi panaszok és magas tenzidértékek miatt
2014 szeptemberében kardiologiai osztalyos megfigyelés
tortént, ekkor észlelték veseelégtelenségét: szérumkrea-
tinin-szintje 222 pmol /1, a testfelszinre korrigalt eGFR-
EPI értéke pedig 22 ml/min volt. 9 hénappal kordbban
rutin laboratériumi ellen8rzés sorin még 85 pmol /1 szé-
rumkreatinin-szintet és 64 ml/min/1,73 m? eGFR-
EPI-t mértek. A veseelégtelenség dokumentildsa el6tt a
beteg nem szedett potencidlisan vesekdrosité gyogysze-
reket, inzulin mellett évek 6ta lizinopril-, amlodipin- és
metoprololterdpidban részesiilt. Mellkasi panaszainak
hatterében akut coronariatorténés, ritmuszavar nem iga-
zolddott, az echokardiogrifos vizsgalat balkamra-hyper-
trophidn, kissé tigabb bal szivfélen és nem szignifikins
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kombinalt vitiumon kiviil egyéb eltérést nem irt le. Pana-
szainak hatterében egyrészt hypertensiv excessus (180-
200 Hgmm-es systolés vérnyomads), mdasrészt angina
pectoris meriilt fel, eddigi antihypertensiv terdpidja he-
lyett perindopril, indapamid és doxazozin indult, melyet
nitrattal, thrombocytaaggregicié-gitldval és atorvaszta-
tinnal egészitettek ki. Arteria renalis duplex ultrahang-
vizsgalat normadlis nagysigi és parenchymavastagsag
veséket irt le, szignifikins arteria renalis stenosis nem
igazolodott; a rezisztiv index értékei (72-78%) kisérka-
rosodasra utaltak, ez azonban gyors vesefunkcié-romla-
sdt nem magyarazta. A veseelégtelenség dokumentalasat
kovetd egy hénapban a beteg szérumkreatinin-értéke
399 numol /1 értékre emelkedett, emellett 1 g/nap prote-
inuria (protein-kreatinin hinyados: 105 mg/mmol) és
mikroszképos glomerularis haematuria is megjelent. Az
tiledékben dysmorph vorosvértestek és szemcsés cylinde-
rek latszottak. Nefrologiai osztilyunkon tortént észlelés
sordn a beteg normurids volt, kétoldali boka- és labszar-
0démaja, mérsékelt nyugalmi dyspnoéja és magas vér-
nyomasa rendez8dott az alkalmazott diéta, valamint a
diureticus és kombindlt antihypertensiv terapia (telmi-
zartan, lercanidipin, nebivolol, doxazozin) hatasira. A
szérum méreganyagszintjei azonban tovabb emelkedtek,
a szérumbkreatinin-szint 2 héten beliil 602 pmol/1-t ért
el. Az egyéb laboratériumi vizsgilati eredmények koziil
kiemelendSk a kovetkezék: LDH 574, kontrollilva:
456 U/1, szérumossztehérje, albumin-, bilirubinszint,
thrombocytaszdm, CRP-érték normadltartoméinyban,
szérumhugysavszint 523 pmol/l. Az izolilt, enyhe,
gyorsan normalizalédé6 LDH-emelkedéshez nem tarsult
veseinfarktusra utalé panasz, nem volt a betegnek ezzel
kapcsolatos major rizikofaktora, igy ezt klinikailag nem
tartottuk szignifikinsnak. A hepatitis- és HIV-szerolégi-
ai, szérumcryoglobulin-, antistreptolysin-O-vizsgilatok,
a szérum- és vizeletelektroforézis immunfixatioval, vala-
mint az autoimmun betegségek irdnyaban végzett szero-
logiai vizsgilatok (ANCA, anti-GBM, sejtmagellenes
antitestek) negativak voltak, a szérum-C3- és -C4-szint a
normalis tartomanyban volt. A csontrontgenvizsgalatok
nem mutattak lyticus laesidkat; és nem detektaltunk aktiv
fert6zésre, vasculitisre vagy malignus betegségre utald
klinikai vagy laboratériumi eltérést.

A gyors vesefunkcié-romlds hatterében — a beteg car-
dialis statusa, hidraltsagi allapota és a vesék ultrahangké-
pe alapjan — kizarhat6 volt a prae- és postrenalis eredet.
Nem allt fenn olyan etioldgiai tényezd (példaul NSAID-
terdpia, kontrasztanyag adasa), mely vas afferens vaso-
constrictiét okozhatott volna. Az intrinsic gyors prog-
resszioji  veseelégtelenség  hatterében  felmertilhet
vascularis ok, ezek koziil a kétoldali arteria renalis steno-
sist, a vesevéna-thrombosist és a veseinfarktust a renalis
duplex ultrahang eredménye és az erre utalé panaszok
hidnya nem timogatta; a thromboticus microangiopathiit
a laboratériumi vizsgalatok kizartik, malignus hyperto-
nidra utal6 szemfenéki eltérése nem volt. Koleszterinkris-
taly-embolisatiora hajlamosité rizikéfaktor nem allt fenn,
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1. dbra

Immunfluoreszcens észleletek. Domindléan mesangialis IgG-, kappa-, 1gG3-, C3- és Clq-depozitumok. Az IgA-, IgM-, lambda-, 1gG1-, IgG2- és

IgG4-festések — melyek a képen nem lithaték — negativak voltak. Nagyitds: x40; 1épték: 50 pm

2. 4bra

tas: x10; Iépték: 50 pm)

egyéb szervi érintettség sem tdrsult. A tubulointerstitialis
eredet vonatkozasaban az akut tubularis necrosis ellen
szo6lt az aktiv tiledék, a kiviltd etioldgiai tényezd hidnya
és a veseeelégtelenség irreverzibilitdsa. Akut tubuloin-
terstitialis nephritisszel idénként tirsulé hiperszenzitivi-
tasi reakciot nem észleltiink, a vesék nem voltak nagyob-
bak, a betegnek nem volt vesetokfesziilésre utalé panasza.
A gyors, progressziv vesefunkcié-romlds és a glomerula-
ris haematuria alapjan elsGsorban glomerularis eredet,
RPGN meriilt fel; pontos diagnézist ilyen esetben csak
vesebiopszia adhat, igy ezt el is végeztiik.

A glomerulusok immunfluoreszcens vizsgilata soran
diffaz-globalis, mesangialis szemcsés IgG, kappa, C1q- és
C3-fest6dés latszott, az IgA, az IgM, a lambda és a fibri-
nogén festés negativ volt, tehit monoklonalis IgG depo-
ziciéjardl volt sz6. A misodik korben végzett 1gGl—4
szubtipusok értékelése IgG3-restrikciot igazolt (1. dbra).
A PAS-festett fagyasztott metszeteken és a formalinban
rogzitett, paraffinba dgyazott metszetek sikjaiban Ossze-
sen 2 globdlisan heges és 29 nyitott glomerulus helyezke-
dett el. A nyitott glomerulusokban enyhe mesangialis
sejtproliferatiot lattunk; endocapillaris sejtdussig, fél-
hold, valamint szegmentalis adhézi6é sorozatmetszekben
sem latszott (2. abra). A kéregillomanyi interstitiumban
gbcosan 20%-os fibrosis és ezzel ardnyos tubulus atrophia
allt fenn. Az artéridk eltérést nem mutattak, az afferens
arteriolakban nem korkoros subendothelialis hyalinosis

Fénymikroszkopos észleletek. Bal oldal: enyhe mesangialis sejtproliferatio a glomerulusban (perjédsav-Schiff, nagyitas: x40; Iépték: 50 pm); jobb ol-
dal: enyhe proliferativ glomerularis laesio, fokalis és enyhe interstitialis fibrosis, tubulus atrophia kozepes erGsségii nagyitison (perjédsav-Schift, nagyi-

tint szembe. A velGillomanyi interstitiumban gocosan
minimdlis-enyhe fokat lymphocytas besziir6dés latszott
néhany eosinophil granulocytaval kisérve; tubulitis nem
tarsult hozza. Az elektronmikroszképos vizsgilat mesan-
gialisan elektrondenz depozitumokat igazolt (3. dbra). A
fenti eltérések alapjan PGNMID diagnoézisat dllitottuk
fel; a differencidldiagnosztikiban felmeriil6é koérképeket
(monoklonalis IgA-lerakédassal jar6 proliferativ GN, 1-es
tipust cryoglobulinaemia, fibrillaris GN, valamint immu-
notactoid GN) kizartdk a morfologiai észleletek.

A diagnézis ismeretében plazmasejtes dyscrasia irinya-
ban hematolégiai kivizsgildsra keriilt sor [10, 11] nega-
tiv eredménnyel: a szérum- és vizeletimmunfixatidval
végzett elektroforézis paraproteint nem detektdlt; a szé-
rum-szabadkonnytlinc kvantitativ meghatdrozdsa nem
igazolt abnormélis konnyGlancarinyt; a csontvel§ biop-
szids értékelése a csontvel6 cellularitdsinak kevesebb,
mint 10%-at ad6 poliklondlis plazmasejteket irt le. A
komplex vesevédd terdpia mellett (a telmizartinkezelést
az afferens arterioldkat érint$ subendothelialis hyalinosis
miatt folytattuk) is tovibb romlott a veseelégtelenség, és
a vesebiopszia utdn két héttel hemodializiskezelést kel-
lett kezdentink. A szupportiv teripia mellett szteroid
(metilprednizolon intravénas lokéskezelés, majd per os
terapia) és ciklofoszfamid infazids kezelést alkalmaz-
tunk; azonban a beteg méreganyagszintjei érdemben
nem javultak, a beteg oligurias lett, igy krénikus hemo-
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3. dbra

Elektronmikroszképos észleletek. Elektrondenz, szubstruktara
nélkiili depozitumok a mesangiumban (nyil). Nagyitds: x8000

dializisprogramba keriilt. Indikacién tali engedélyezési
eljarast kovetSen intravénds rituximabterdpiat alkalmaz-
tunk — hetente 375 mg/m? dézisban négy hétig. A ritu-
ximab alkalmazisat kovetSen a beteg vizeletmennyisége
fokozatosan normuridig névekedett, de a méreganyag-
szintek nem csokkentek, igy a hemodializiskezelést nem
lehetett felfiiggeszteni. A beteg 2018 janudrjiban to-
vabbra is hemodializiskezelés alatt 4ll, vesetranszplanta-
cids vardlistan van (az anginagyan miatt tortént coro-
narographia szignifikins sziikiiletet nem igazolt), a
veseatiiltetést kovetéen preventiv rituximabterapiat ter-
veziink — kozvetleniil a vese beiiltetése utdn.

Megbeszélés

A PGNMID diagnézisanak felallitisihoz a vesebiopszia
konnytlancizotipus-ellenes (kappa, illetve lambda) és
IgG-nehézlinc-szubtipus-ellenes (IgGl, IgG2, IgG3,
IgG4) antitestekkel torténé vizsgilatira van sziikség.
Magunk a vesebetegségek vizsgalatiban a kappa- és a
lambda-ellenes antitesteket 1988-t6l alkalmazzuk rutin-
szertien [12, 13]. Az IgG-nehézlanc-szubtipus-ellenes
antitesteket 2014 6ta tettiik a diagnosztika részévé, don-
t6éen a primer és a szekunder membranosus nephropa-
thia elktiloénitésére, valamint a monoklondlis IgG-leraké-
dés jellegzetességeinek korszert elemzésére [14]. A
PGNMID ritka betegség. Nasr és mtsai nativ vesebiop-
szias anyagukban 0,17%-os incidenciat talaltak [2]; érde-
kes médon ezzel szinte egyezd, 0,18%-os gyakorisig
adédott a szegedi vesebiopszids anyagban, tisztin a kau-
kazusi rasszhoz tartozé populicidéban.

A 2. tablazat dsszetoglalja a betegség klinikai jellem-
zGit két nagy, dsszesen 91 beteget magiban foglal6é ko-
horszvizsgalat adatai alapjan [ 2, 3]. Minden beteg prote-
inurids, nephrosisszindroma az érintettek mintegy
felében figyelhet meg [2]. A haematuria és a veseelég-
telenség szintén jellemz eltérések [2, 3]. A PGNMID
klinikai lefolydsit a legnagyobb betegszimon Nasr és
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misai vizsgaltik; az eredmények valtozatos, de alapvets-
en nem kedvezé progndzist igazoltak: a betegek 21,9%-
anak veseelégtelensége kés6bb végstadiumu veseelégte-
lenségbe torkollott, komplett remisszié csak 12,5%-ban
jott létre [2]. Tobbvaltozos analizissel a végstidiumut
veseelégtelenség kialakuldsanak egyetlen fliggetlen pre-
diktora a globalis glomerulosclerosis nagyobb szdzalékos
aranya volt [2].

Az RPGN-szindréma ritkdn, de eléfordul PGNMID-
ben. Az angol nyelvii irodalomban tudomdsunk szerint
eddig hat esetet kozoltek. Két betegnél az RPGN-szind-
rémaval 6sszhangban diffaz félholdképzsdést figyeltek
meg [4, 5], négy betegnél viszont nem latszottak félhol-
dak, a veseelégtelenség mégis 1-3 hénap alatt végstadiu-
mu veseelégtelenségbe torkollott. Az ut6bbi betegeknél
a scleroticus glomerulusok szazalékos aranya 30-62%
kozott mozgott, és az interstitialis fibrosis és a tubulus
atrophia mérsékelt vagy stlyos fokanak bizonyult [15],
vagyis az eltéréseck nem magyardztik a vesefunkcié gyors
romlasit, a szovettani kép valamilyen mértékben mégis
aranyban 4llt a vese funkciondlis allapotat jelz8 klinikai
paraméterekkel [15]. Ezzel ellentétben a mi betegiink-
nél csupan a glomerulusok 6%-a volt scleroticus (ez az
érték nem haladta meg az életkorral jaré hegesedés mér-
tékét), nem allt fenn félholdképz6dés, a sejtproliferatio
enyhe mértékben csak a mesangiumot vonta magéiba, és
nem tomeszelte el a kacsokat, és az interstitialis fibrosis
¢és a tubulus atrophia a glomeruluskirosoddssal ardnyo-
san enyhe volt. A szoévettani kép tehat egydltalin nem
magyarazta a rovid id6én beliil dializiskezelést igényld
RPGN-szindromat, mely a szteroid-, ciklofoszfamid- és
rituximabkezelésre is hatastalannak bizonyult.

2. tablazat A PGNMID diagnosztizaldsakor észlelt demogrifiai paraméte-

rek és Klinikai jellemzdk [2, 3]

Demogrifiai paraméterek

Eletkor (év)

55-56 (20-t6l 81-ig)

Nem (nd/férfi %) 48-62,/38-52
Kaukdzusi rassz (%) 81-98
Klinikai paraméterek (%)

Proteinuria 100
Nephrosisszindréoma 49
Haematuria 77
Veseelégtelenség 67
Kimutathat6 paraproteinaemia 30
Myeloma multiplex 3
Szolid tumorok 11
Autoimmun betegségek 3
Infekcid 5
Alacsony C3- vagy C4-szint 21-27

PGNMID = proliferativ glomerulonephritis monoklonalis IgG-depo-
zitumokkal
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PGNMID-ben a kiilonféle terdpias lehetéségek haté-
konysagat illeten kevés irodalmi adat dll rendelkezésre.
RAAS-gatlok mellett kortikoszteroid-, alkildlédgens-,
kalcineurininhibitor-, antimetabolit-, immunmodula-
tor-, proteaszémainhibitor- ¢és rituximabkezelésekkel
torténtek terdpias prébalkozasok [1, 2, 16]. Guiard és
mitsas adatai alapjin a hematolégiai malignitassal nem
tarsul6 PGNMID esetén a rituximabkezelésnek van a
legkedvez6bb kockidzat-haszon ardnya [16]. Komatsuda
és meswi kOzOltek egy szteroidra reagild, tisztin mesangi-
alis proliferatiéval jar6 PGNMID-esetet [17]. Bar ennek
az esetnek a szovettani megjelenése hasonlitott az dlta-
lunk észlelt esethez, sajnos betegiinknél a szteroid mellé
bevezetett ciklofoszfamid-, majd a rituximabkezelés sem
eredményezett javuldst a vesefunkcidban.

Kovetkeztetés

Megallapithatjuk, hogy PGNMID-ben a klinikai kép és a
vesebiopszia szovettani eltérései nem minden esetben il-
leszkednek egymdashoz. Taldlkozhatunk olyan beteggel,
akinél a klinikai kép RPGN-szindrémanak felel meg, a
vesefunkcié gyors romlasat viszont a vesebiopszids elté-
rések csak részben vagy egyaltalin nem magyarazzak.
Ezzel a potencidlis diszkordancidval PGNMID diagnézi-
st betegek esetén mindenképpen tisztiban kell lenniink.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirdsa anyagi timo-
gatisban nem részesiilt.

Szerzoi munkamegosztis: B. D.: Nefroloégus, a beteg ki-
vizsgildsat iranyitotta, elvégezte a vesebiopszidt, megha-
tdrozta a terdpidt, a beteg tercier utinkovetését végezte,
és megirta a kéziratot. C. K.: Nefrolégus, részt vett a
beteg utinkovetésében, és kérvényezte a rituximab indi-
kacion tali engedélyezését a tervezett vesetranszplantaci-
ot kovetSen. K. L.: Hematopatologus, a csontvel§ szo-
vettani értékelését végezte. B. Zs.: Nefrologus, el§szor
észlelte a beteg rapidan progredidl6 nephritis szindréma-
jat, és beutalta vesebiopszids vizsgalatra. A beteg vese-
transzplanticios vardlistara keriilése el6tti kivizsgalast
végezte, emellett aktudlisan részt vesz a beteg krénikus
hemodializiskezelésében. M. Sz.: Nefroloégus, a beteg
vesetranszplanticids varodlistara keriilése el6tti kivizsga-
last végezte, emellett aktualisan részt vesz a beteg kroni-
kus hemodializiskezelésében. Ny. Sz.: Klinikai orvos,
részt vett a beteg nefrologiai osztilyos ellitisaban.
A. Gy.: Az 1. Belgyogyaszati Klinika igazgatéja, a Neph-
rologia-Hypertonia Centrum vezetdje, a terapia szakmai
irdnyit6ja. 1. B.: Nefropatologus, a Patoldgiai Intézet
igazgatoja, aki felallitotta a diagnozist, elkészitette az ab-
rikat és az dbramagyarizatokat, és ellendrizte a kézira-
tot. A cikk végleges valtozatat valamennyi szerzé elolvas-
ta és jovihagyta.

Erdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.
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