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FSETISMERTETES

Mi ll a perzisztald proteinuria hatterében?

Diétord jelenség és glomerularis betegség eqyittes diagndzisa
HORVATH Orsolya, PIFFKO-VESZELKA Dalma (oh.), MIKES Bdlint, CSIZEK Zséfia, SZABO Attila,

REUSZ Gyorgy

Semmelweis Egyetem Gyermekgydgydszati Klinika Békay utcai részlege, Budapest

OSSZEFOGLALAS

Bevezetés: Mikroszkdpos vérvizelés mellett perzisztdld proteinuria a gyakorld
nefroldgus figyelmét progressziv vesebetegségre hivja fel. Emellett azonban
id8szakos vérvizelés és fehérjevizelés hdtterében benignus koérkép, a diotérd je-
lenség is dllhat. Glomerularis betegség egyuttes fenndlldsa esetén a két kdrkép
elkulonitése kihivdst jelenthet.

Esetismertetés: Egy 15 éves fil esetét mutatjuk be, aki Schénlein—-Henoch-pur-
pura miatt dll gondozdsunk alatt. Kezdeti bdrérintettség és bélérintettség utdn
makroszképos, majd mikroszkdpos haematuridt és szignifikdns mértékd pro-
teinuridt észleltink, amit a Schénlein—-Henoch-purpura okozta nephropathidnak
véleményeztlnk. Prednizolon- és ACE-gdtlé kezelésben részesult. A jo terdpids
vdlasz ellenére, |éguti infekcid hidnydban, tertileten testmozgds mellett gyUjtott
vizeletbdl tobb alkalommal észleltink kiugrd proteinuria- (0,5-1,5 g/l) értéket.
Vesebiopszidt indikdltunk, azonban kérhdzi obszervdcio, fekvd testhelyzet mellett
a fehérjevizelés spontdn szlint. Vékony testalkata miatt felmerdlt ismert glomeru-
laris betegsége mellett diotord jelenség szerepe, amit hasi ultrahangvizsgdlat-
tal igazoltunk. Glomerularis betegség aktivitdsat a diétérd jelenség diagndzisa
utdn kizardlag fekvé testhelyzet utdn vett portids vizeletmintdk segitségével
kovettik tovdbb. ACE-gdtld kezelés mellett a proteinuria mértéke a tovdbbiak-
ban fiziolégids volt infekcidmentes dllapotban.

Konklazié: Féként vékony, atletikus testalkatu gyermek, akdr felnétt glomerularis
betegségben szenvedd pdciens gondozdsa sordn, idészakosan, fizikai terhelés
utdn jelentkezd proteinuria esetén gondoljunk egyidejl orthostaticus eredetre,
diotoré jelenség fenndlldsdra. A Doppler-vizsgdlattal kiegészitett hasi ultra-
hangvizsgdlat segithet azonositani ezen eseteket.

Kulcsszavak: haematuria, proteinuria, glomerularis betegség, Schdénlein-Henoch-
purpura, diétérd jelenség

Combined definition of nutcracker syndrome and glomerular disease
Horvdth O, Piffkd-Veszelka D, Mikes B, Csizek Zs, Szabd A, Reusz Gy

SUMMARY

Introduction: Microscopic hematuria and proteinuria are signs of progressive glo-
merular disease. However, benign disorders could also stay in the background, as
nutcracker syndrome. Diffferencing glomerular activity and nutcracker phenom-
enon would lead to diagnostical challlenge.

Case report: We report the case of a 15-year old boy, who was treated with
Schoénlein-Henoch purpura in our centre. Presenting symptoms were skin and
bowel involvement, followed by macroscopic and later microscopic hematuria
and proteinuria. He was defined with Schénlein-Henoch purpura nephritis. De-
spite of the good therapeutical response to prednisolon and ACE-inhibitor thera-
py, in the lack of any upper airway infections, intermittent significant proteinuria
(0.5-1.5 g/I) was detected in collected urine samples. Physical activity was al-
lowed during the urine collection. Kidney biopsy was planned, however, during
the obervational period in hospital, in rest, proteinuria vanished. Due to his ath-
letic build, we suspected nutcracker syndrome, and the diagnosis was proved
by Doppler ultrasound. Since the definiton of nutcracker syndrome, the activity
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of his glomerular disease was followed by only morning spot urine samples. On
ACE-inhibitor treatment the degree of proteinuria remained phisiological in the

lack of infections.

Conclusion: Nutcracker syndrome as an orthostatic cause of proteinuria should
be considered in thin and athletic patients with ongoing glomerular disease in
remission, if intermittent proteinuria after physical activity is detected. Doppler

ultrasound would help to diagnose such cases.

Keywords: hematuria, proteinuira, glomerular disease, Schénlein-Henoch pur-

pura, nutcracker syndrome

Bevezetés

A vérvizelés és esetlegesen a hozza tarsuld proteinuira differ-
encialdiagnozisanak alapvetd pillére a glomerularis és nem
glomerularis okok elkilonitése '(1). Ritka esetben a vérvizelés-
nek és proteinuridnak tobb oka, eredete lehet, amely a gyer-
meknefroldgidban kulon kihivast jelent.

lgA-nephropathia és a szovettanilag hasonld Schonlein—
Henoch-purpura okozta nephropathia (SCH-HN) a glomeru-
lonephritis gyakori okai gyermekkorban, feln6ttkorban pedig
a leggyakoribb glomerulonephritisek vilagszerte (2). Mindkét
nephropathia az aberrans glikolizalt IgA, 6sszetételd glome-
rularis depozitumok eredménye, azonban a két koérkép egyéb
szdvettani jellemzéi és a klinikai tlinetek ktildnbdznek. A Schon-
lein—Henoch-purpuras betegek mintegy 30%-anal jelentkezik
nephritis, amelyben az akut epizdédok gyulladdsos glomerulalis
elvaltozasokkal jarnak (1, 2). Mint gyakori glomerulonephri-
tisek, a Schénlein—Henoch-purpura okozta nephropathia a glo-
merularis haematuria egyik leggyakoribb oka gyermekkorban,
amelyhez valtozd mérték( fehérjevizelés tarsulhat (1, 3).

A haematuria és proteinuria egyUttes fennalldsanak diffe-
rencidldiagndzisakor azonban a nem glomerularis korképeket
is figyelembe kell vennink (1, 3).

Diotoré jelenségnek nevezzik, amikor a bal oldali vesevé-
nat az aorta és az arteria mesenterica superior 6sszenyomjak,
amely a bal oldali vesevénaban pangashoz vezet (1. dbra) (4,
5). A betegek kétharmada a diagndziskor klinikailag tinet-
mentes, és leggyakoribb laboratériumi eltérések az orthostati-
cus proteinuria és a mikroszképos haematuria (4).

Glomerularis eredet vérvizelés esetén a vorosvérsejtek
glomerularis bazdlmembran-szakadasain torténé athaladas,
majd a tubulusokban dramlé szlrlet koncentracid- és vegyha-
tasvaltozasa soran sérilhetnek meg (6).

Ezzel szemben diétord jelenség sordn a vérvizelés eredete
postglomerularis: az érkompresszio kovetkeztében a bal ol-
dali vesevénaban és bal oldali gonadalis vénakban a nyomas
megnd, amely attori a kis venuldk és gy(jtécsatornak kozotti
falakat a veseparenchymaban (1, 5). A megnovekedett nyomas
a vérvizelés mellett valtozd mértékd fehérjevizeléshez is vezet.

Glomerularis kdrosoddasra utald jelet diotord jelenség soran
nem dokumentaltak (4). Schonlein—Henoch-purpura okozta
nephropathias betegekben a glomerularis haematuria éveken
at perzisztdlhat, azonban a vérvizelés és fehérjevizelés egyit-
tese a progressziv vesebetegség jele lehet (1). Amennyiben a
proteinuria a glomerularis kdrosodds eredménye, ACE-gatld

vagy angiotenzinreceptor-blokkold kezelés, tovabbi prog-
resszio esetén pedig vesebiopszia és immunszuppressziv kez-
elés lehet indokolt (7).

Esetismertetés

Egy most 15 éves fil esetét mutatjuk be, aki Schénlein—Henoch-
purpura miatt 13 éves kora ota allt gondozasunk alatt. Kezde-
ti prezentacids tlnetei a labszarakon és farpofan megjelend
purpurak voltak, amelyek id&vel szimmetrikusan az egész vég-
tagon és torzson is megjelentek. A purpurdkat hasi fajdalom,
véres széklet és vérhanyads kovette. A székletvérteszt pozitiv
eredménye mellett hasi ultrahangvizsgalattal 5 cm hosszu meg-
vastagodott ileumszakaszt irtak le. Betegségének korlefolydsat
és kezelését a 2. dbrdn szemléltetjik. Tekintettel szignifikans hasi
fajdalmara, makroszkdposan véres székletére és a hasi ultrahan-
gon észlelt megvastagodott bélszakaszra, a vasculitis bélérintett-
sége miatt 2 mg/kg prednizolonkezelést inditottunk, amely mel-
lett allapota javult. Negativ hasi statusz mellett a szteroidterdpia
elhagyhatdva valt. Ekkor nephritisre utalo jelet még nem taldl-
tunk, vizeletlledéke negativ volt. Fél évvel kés6bb, virusfertdzést
kovetBen a purpurak ismét aktivva valtak, véres széklet jelentke-
zett. Rutin-vizeletvizsgalat soran ekkor azonban mar mikroszkoé-
pos glomerularis haematuridt és nagymérték( proteinuriat ész-
leltiink. Az ajanlasoknak megfelel6en nephropathia miatt elsé
vonalban ACE-gatlé ramiprilterdpiat inditottunk.

A gyermekkori ajanlasoknak megfelel6en a proteinuria
mértékét a 24 oras gydjtott vizelet eredménye alapjan moni-
toroztuk. Mellette szUl&i aggodalombdl napkdzbeni portids vi-
zeletmérések is torténtek. Trigger hianyaban, infekciomentes
allapotban, makroszkdpos haematuridval jard epizod nélkil
tobb alkalommal megmagyardzhatatlan kiugrd proteinuridval
jaro epizédokat (0,5-1,5 g/l) észleltiink az ACE-gétld szedése
mellett. Egy alkalommal beteglinket emiatt vesebiopsziara el§-
jegyeztlik, azonban korhazi obszervacioja alatt a biopsziara tor-
ténd el6készités kdzben a proteinuria dagyban fekvé helyzetben
fiziologidssa valt.

F6ként aktiv testmozgdssal jard iskolanapokon észlelt
proteinuria miatt atletikus testalkatu kamasz beteglinknél
felmertlt a diétord jelenség egyidejl jelenléte glomerularis
betegsége mellett. Ennek igazoldsara hasi ultrahangvizsgdla-
tot végeztink, amelyen — ahogy vartuk — diotoré jelenség
abrazolddott (1. dbra). Az idészakos fehérjevizelést magyarazo
anatomiai ok ismeretében a tovabbiakban kizardlag pihenés
utanireggeli elsé portids vizeletmintdbdl meghatarozott fehér-
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1. dbra. Diétord jelenség beteglinknél. (A nyilak az
anatémiai képletekre mutatnak: az arteria
mesenterica superior és az aorta a bal oldali vena
renalist kivilrél komprimdljdk.) Semmelweis
Egyetem Gyermekklinika Bdkay utcai részlegének
sajat képanyagdbdl
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jekoncentracio-mérésekkel kovettik a glomerularis betegség
aktivitasat. Tovabbi kiugrd fehérjevizelést nem észleltink, a
proteinuria mértéke infekcidmentes allapotban 300 mg/I kon-
centracio alatt maradt. Az ACE-gatld kezelést monoterdpidban

folytattuk, vesebiopszia végzésétél és immunszuppressziv
kezeléstdl eltekintettiink (2. dbra).

Obszervacioja alatt mikroszkopos haematuria mindvégig
perzisztalt, azonban infekcid esetén sem észleltlink Ujabb pur-
purdkat.

Megbeszélés

Esetismertetéslinkben egy 15 éves kamaszfiu kortorténetét
mutatjuk be, akinél ismert glomerularis betegsége, a Schon-
lein—Henoch-purpura okozta nephropathia ellenére valtozd
mértékd proteinuridjat nem glomerularis ok, az aszténids
testalkatahoz tarsuld diétord jelenség magyarazta.

Schonlein—Henoch-purpura esetén a vérvizelés tartdsan
fennallhat, és fert6zések esetén makroszképos mértéklivé
valhat, azonban nem tekintend& prognosztikai tényezének.
Azonban a perzisztdld enyhe vagy mérsékelt fehérjevizelés
mar sulyos glomerularis eltérések jele lehet, amelyet vese-
biopszia segitségével azonosithatunk (1). Vesebiopsziat a
2021-es KDIGO (Kidney Disease Improving Global Outcomes)
nemzetkozi ajanldasnak megfeleléen azon Schénlein—Henoch-
purpuras esetekben végzlnk, ahol a fehérjevizelés >500 mg/
m?/nap feletti szinten perzisztdl vagy a szérumkreatinin-kon-
centracié emelkedik (7).

Megmagyarazhatatlan  eredetl haematuria  és/vagy
proteinuria esetén, féként aszténias testalkatl kamaszok ese-
tén, minden esetben gondolni kell diétord jelenségre is, hi-
szen alacsony testtomegindex esetén gyakrabban fordul el§
(4, 8). Osszességében jéindulatu elvaltozasnak tartjuk, amely

2. dbra. A betegség lefolydsa — Schonlein-Henoch-purpura okozta nephropathia
és dioétord jelenség kettdse a hulldmzd proteinuria hdtterében
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a testtomegindex ndvekedésével, az életkor el6rehaladtdval az
esetek dontd tobbségében spontdn megszlnik. Ennek megfe-
lelGen elsd vonalbeli kezelése konzervativ (4, 9). Ritka esetben
azonban, amikor a diétord jelenség jelentds klinikai tiinetek-
kel, nagy fajdalommal jar, sebészeti beavatkozas lehet szik-
séges. Ez torténhet nyilt mUitét soran sebészeti repozicioval.
Manapsag azonban népszerlibbek a noninvaziv technikdk, a
vena renalis stentelése laparoszképos vagy endovascularis be-
avatkozassal (10).

A megndvekedett vénds nyomds a gonadalis véndkban és
a medence vénaiban kollateralisok képzédéséhez vezethet,
amelynek kulsé fizikélis jele lehet a bal oldali varicokele (5).
A varicokele megnovekedett vénas nyomashoz és emelkedett
testicularis hémérséklethez, csokkent spermiumszamhoz ve-
zethet (11). Hosszu tavd kovetkezményeként kiemelendd,
hogy ez a korrigdlhatd infertilitds leggyakoribb oka férfiakban
(11). Ennek megfelel6en a modern asszisztalt reprodukcids
eljarasok érdjaban a varicokele sebészi korrekcidjanak in-
dikacidi jelenleg atalakulnak (12).

Egy dzsiai kdzpontban 2005 és 2012 kozott az dsszes IgA-
nephropathia miatt gondozott beteg anyagat attekintették,
ahol a 146 esetbdl 10 betegnél taldltak egyidejl diétord je-
lenséget. Ezen adatok alapjan az dzsiai populacidban a két
betegség egyuttes fennallasanak prevalencidja 6,8% volt (13).
Glomerularis betegség és diotors jelenség egyidejl fennalldsa
esetén a betegség aktivitasa, a proteinuria mértéke gyerme-
kek esetén is a nyugalmi reggeli elsé portios vizelet eredménye
alapjan kovetheté.

Amennyiben infekcids eredetl trigger hidnyaban IgA-
nephropathia vagy Scénlein—Henoch-purpurahoz tarsult neph-
ropathia miatt gondozott betegnél megmagyarazhatatlan mak-
roszkdpos vérvizeléses epizodot vagy kiugrd fehérjevizelés-
értéket észlelnénk, javasolt kizarni a diotord jelenséget, miel6tt
immunszuppressziv kezelést inditanank vagy vesebiopsziat in-
dikdInank.

Miutdn a paciens betegségének aktivitdsat kizardlag reggeli
els@ vizeletmintaval kovettlk tovabb, a kovetési id6 fennalld
részében proteinuriat mar nem észleltiink. Emiatt a vesebiop-
szia elvégzésétdl eltekintettlink.

Konkluzid

A vascularis kompresszid és az IgA-nephropathia vagy Schon-
lein—Henoch-nephropathia kialakuldsa kozott 6sszefliggés

nem ismert. F6ként vékony, atletikus testalkatu gyermek, akar
felnétt glomerularis betegségben szenvedd paciens gondozasa
soran, id6északosan, fizikai terhelés utan jelentkezé proteinuria
esetén gondoljunk egyidejl orthostaticus eredetre, diétord
jelenség fennalldsara. A Doppler-vizsgalattal kiegészitett hasi
ultrahangvizsgalat segithet azonositani ezen eseteket.
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