CYSTAS VESEBETEGSEGEK

Velesziletettek
Szerzettek lehetnek



AUTOSZOM DOMINANS POLYCYSTAS VB

Felnottekben; gyakori: a kronikusan hemodializaltak
10%-a ebben a betegsegben szenved

Patogenezis

* A policisztin 1/ 2 (PKD1, 2 gen) fehérjék a
tubulussejtek primeér ciliumaban fejez6dnek ki, a
cilium a tubulusfolyadek aramlasat erzekeli



A gén mutaciojakor a mechanikus szignalok altal
keltett, a tubulushamsejtek és az extracellularis
matrix kozotti jelatvitel zavart szenved, a hamsejtek
folyadékfelvétele, novekedese és differencialédasa
megvaltozik

A vesek lappangva nagyobba, tomlésse valnak =»
idUlt veseelégtelenség 40-50 ev kozott



Morfologia

Makro:
* |gen nagy vesék (1000-4000 g); nagyszamu 0.5-4
cm-es cystat tartalmaznak

FM:
* A tomlok barmelyik tubulus-szegmentumbol
kialakulnak, osszenyomjak a mikodo parenchymat
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Klintkum

*Tunetek a 3. evtizedtdl: costovertebralis fajdalom,
tapinthato ketoldali terime a hasban, a cystak
beverzese intermittald makrohaematuriat okoz,
renalis hypertensio, GFR ¥, serum creatinin A\

*Egyeb eltéresek: heveny pyelonephritises
epizodok, vesekovesseg; + agyalapi bogyo
aneurysma

*Halalok hemodializaltakban: hypertensio
kovetkezmenyel



Autoszom recessziv polycystas VB
‘Ritka; tobbnyire Ujszuldttkorban manifesztalodik, de
jelentkezhet kesoObbi eletkorban is

Patogenezis

*A fibrocisztin (PKDH1) gén mutacioja okozza; a
gentermek a vesében (+++) €s a majban (+) fejezodik
Ki

*VVesék: cysticussa vald gyujtocsatornak és interstitialis
fibrosis = veseeléegtelenseg

*Ma4j: epeut hyperplasia és fibrosis a portalis
mezOkben = portalis hypertensio

*A vese és a maj betegsege ellentétes sulyossaggal
manifesztalodik



A hatalmas veseék kitoltik a hasat, felnyomjak a rekeszt
=>» tudbhypoplasia
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Klinikal kép
*Halal heteken belul uraemia vagy tudohypoplasia-
okozta légzesi distress miatt

A terhesseg ultrahangos ellenorzesével a PVB jelentOs
része felismerhetd, ui. a tdémlésodd ébrényi vesék W
mennyisegl vizeletet termelnek =» az amnialis folyadék
mennyisége W: oligohydramnion = a magzat
0sszenyomaodik; a terhesseget megszakitjak



Oligohydramnion miatt a magzat osszenyomodott
A vesebetegséget UH-al korismeéztek, a terhesseget
megszakitottak




Klinikai kép

Gyermekkori varians: a vesék cystasodasa enyhe,
viszont progressziv majfibrosis =» halal portalis
hypertensio kbvetkezményeiben



EGYSZERU CYSTAK
« Gyakoriak, tobbnyire artalmatlanok

« Maganyos vagy tobbszoros hartyas kepletek,
attetszo folyadekkal kitoltottek

» A kéregallomanyban helyezkednek el, 0.3-5
cm atmerojuek, ritkan 10 cm-t ernek el

* FM: egyrétegl hammal béleltek

» Nagy cystaban hirtelen bevérzes =
fajdalom + haematuria
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HEMODIALIZALTAKBAN KELETKEZO CYSTAK

Vegstadiumu vesebetegsegben szenvedokben
alakul ki, akiket sok evig HD-el kezelnek

* A zsugorvesekben szamos cysta a kereg- és a
velballomanyban

A cystak beverezhetnek

* Vesesejtes cc keletkezhet bennuk



Szamos cysta végstadiumu vesebetegsegben, a nyilak
a cystafalakban keletkezett vesesejtes cc-ra mutatnak




A VESE ERBETEGSEGEI
AZ A. RENALIS BETEGSEGEI
« Extrarenalis nagy agak stenosisa

* Intrarenalis agak elzarédasa



Extrarenalis nagy agak stenosisa

Mindkét a. renalisban atheromas sziikuletek

« Makro: nem szimmetrikusan zsugorodott veseék,
V-alaku behuzodasokkal

* Klintkum: enyhe-mérsékelt foku vesefunkciéromlas,
renalis hypertonia

Egyoldali sziikulet az eredésnél atheromas
plakk/fiboromuscularis dysplasia miatt =» renovascularis
hypertensio



Intrarenalis agak elzarodasa
Patogenezis

« Gyakori

* Thrombosis: atheromas plakkon

« Embolisatio: BP, BK fali thrombusabadl, infectiv
endocarditisbol, aorta aneurysma thrombusabdl,
aorta
fali thrombusabadl



Morfologia

Infarctus(ok), tobbnyire egyoldalon
Friss: anaemias infarctus; gyogyult: szurkésfehér, V-
alaku heg

Klintkum
* Tobbséguk néma; okozhatnak fajdalmat és/vagy
haematuriat



Friss infarctus (nyil): éles hataru, agyagsarga, vérzéses szegeélyl




A kis artEriak és Az arteriolak betegségei —
felosztas

*Benignus, ill. malignus esszencialis magasvernyomas
betegseg — hyalinos arteriolosclerosis, hyperplasticus
arteriolosclerosis

Diabeteses microangiopathia - hyalin lerakddas az
arteriolakban es glomeruluskarosodas

*ANCA-pozitiv vasculitisek - necrosis + thrombosis

*Thromboticus microangiopathiak - thrombosis +
necrosis, majd intimalis fibrosis



Az idult VESEBETEGSEG (chronic kidney damage)
patologiaja

Meghatarozasa
*A GFR csokkent (<60 mL/min/1.73 m?) és ez az érték
3 honappal kesobb sem javul

Gyakoribb okal

‘hypertensiv vesebetegseg
«diabeteses NP
.glomerulonephritis

*hugyuti elzarédas a trigonum alatt
kétoldali idult pyelonephritis
*polycystas vesebetegseq, stb.




Az idult vesebetegseg 5-10 év alatt vegstadiumu
veseelégtelenségbe torkollik; a szamitott GFR alapjan
5 stadiumat kalonitik el

«3-as stadium: mersékelt vesekarosodas (a normalis
GFR 59%-30%-a): azotaemia, anaemia, hypertonia;
csOkkent koncentraloképesség = polyuria; a
vesecsatornak Ca?*-t veszitenek és foszfatot tartanak
Vissza

4-es stadium: sulyos vesekarosodas (a normalis
GFR 29%-15%-a): a vesék nem képesek a so- és a
vizhaztartas szabalyozasara; oedema, metabolikus
acidosis, hyperkalaemia = uraemia. Halal HD nélkdl:
uraemias coma



« b5-0s stadium: végstadiumu vesebetegseg (a
normalis GFR <15%-a): 100 ml-0 vizelet, HD
hetente 3x

Klintkuma

« Sokaig alig eészrevehet0 tunetek: vizelet/vizelés
megvaltozasa, labak/arc duzzadasa,
faradekonysag, borviszketes, emelyges, hanyas,
stb.



Szervi eltérések VSVB-ben

Atrophia renum: zsugorvesek (30-50 g), a kereg-veld
hatara eltint; 2-4 mm-es tomlok. FM: heges glomerulusok,
fibroticus IS, sorvadt tubulusok




Szervi eltéréesek VSVB-ben
« Zsugorveseék
 Anaemia erythropoietin hiany miatt

* Renalis hypertensio =» hypertensiv szivbetegseg +
agyveérzes



* Hyperparathyreosis a normalis serum Ca szint
biztositasara = renalis osteodystrophia és
metasztatikus elmeszesedés arteriakban,
szivbillentyuben, stb.

» Aorta és arteriak: sulyos atherosclerosis
« Bor: kinzo viszketes, elhtizoédd sebgyogyulas
« Serosa/nyalkahartyak kémiai irritacioja: acut
fibrines
pericarditis/pleuritis, acut catarrhalis vagy alhartyas

enterocolitis

* Felgyorsult 6regedés (a sorvadt distalis csatornak

mAaArA FAarmmaalrnAl, ZIAalhA FALL AT AR



Halalokok idult veseelegtelenségben

* A vesepotlo kezeles a chronicus uraemiat, mint
halalokot megszuntette

* A betegek jobbara tobb oku balszivfel
elegtelensegben halnak meg: ischaemias
szivbetegség + kalcifikalo aorta stenosis + renalis
hypertonia



A VESE DAGANATAI
Felosztasa
Felnottkori
* Rosszindulatu:
- vesesejtes cc: vilagossejtes, papillaris, chromophob
- vesét beszurd vesemedencei urothelsejtes cc
« Joindulatu:
- oncocytoma
- angiomyolipoma

Gyermekkori
* Rosszindulatu:
- nephroblastoma (Wilms-tumor)



Vesesejtes carcinoma (veserak)
A tubulushamsejtekbol indul ki
*Csucsa: 60 ev koral

*Gyakorisaga ismeretlen okbol novekszik, a
dohanyzas eloseqito tenyezo



Patogenezis és morfologia

Vilagossejtes cc - a leggyakoribb

*A VHL tumor szuppresszor gen biallelikus vesztése
=» a hypoxia inducible factor-1 (HIF-1) szint magas
marad =» sejtproliferaciot és angiogenesist serkento
szignalok keletkeznek

*Makro: a vese alakjat torzitdo 3 -15 cm atmeérgju,
élénksarga, tarkithatjak szurkesfehér gocok (high
grade részlet)

*FM, low-grade varians: polygonalis sejtek, ures
cytoplasma, enyhén atypusos kis sejtmag;
high-grade varians: jelentés magatypia



Vilagossejtes veserak
Egygocu; 3 -15 cm atmérdjd, élénkarga, tarkithatjak
szurkésfeher gocok (high grade részlet)




Vilagossejtes cc, low-grade: polygonalis sejtek, ures
cytoplasma, enyhén atypusos kis sejtmag
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Vilagossejtes cc, high-grade: jelent0s magatypia
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Papillaris cc

*Gyakori a MET proto-onkogén aktivald mutacidja
(MET: a hepatocyte growth factor tirozin kinaz
receptora)
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Chromophob carcinoma

«Szamos kromoszoma vesztése jellemzi



Chromophob carcinoma: korulirt, cserbarna




Vesesejtes cc terjedése: per continuitatem beszlri a parenchymat, a
vesemedencet, a vesesinust; betor a zsiros tokba; beterjed a v. renalisba;
terjedhet a Gerota fascian tul




Vesesejtes cc a v. renalisban novedeéket kepez; bendhet a
v. cava inferiorba




Terjedés: a veserak per continuitatem besziri a
parenchymat, a vesemedencet, a vesesinust; betor
a zsiros tokba; beterjed a v. renalisba; terjedhet a
Gerota fascian tul

Attétek: lymphogen: paraaorticus nycs-k;
haematogen: tud6 =» csontok, maj, stb.

Korjoslo tenyezok

A daganat nagysaga es kiterjedtsége (stadiuma)
A low grade papillaris, ill. chromophob cc
kedvezObb, mint az ugyanolyan stadiumu low grade
vilagossejtes cc

*Kedvezotlen: a high grade varians



Klintkum

*TUnetek - az elorehaladt stadiumu daganatoknal:
microhaematuria, costovertebralis fajdalom,
tapinthato terime

Paraneoplasias tlinetek: renin = hypertensio,
erythropoietin =» polycythaemia, stb.

Gyakran mar a dg. idépontjaban attéetes



Terapia

« Radikalis nephrectomia (vese, mellékvese,
perirenalis zsirszovet €s a Gerota fascia
eltavolitasa) + regionalis lymphadenectomia

-Attétes veserak: igéretesek a daganatsejtek
Immunszuppressziv hatasat felfliggeszté programmed
death 1 (PD-1) receptor és ligandja ellen termelt
antitestek



NEPHROBLASTOMA (WILMS TUMOR)
» Magzati metanephros sejtjeire emlékeztet

* AWT-1 és WT-2 tumor szuppresszor genek
delécigja

» Tobbnyire sporadikus és egyoldal



Morfologia
* Puha, nagy, viszonylagosan korulhatarolt

* FM:

- blastema sejtek: ébrenyi mesenchyma
- stromalis sejtek:

- epithelialis sejtek: ébrenyi tubulusok

* 5%: anaplasias Wilms tu (nagy, pleiomorph
sejtmagok, atypusos magoszlasok)



Trifazisos Wilms tumor: az epithelialis, a blastemas és
a stromalis komponens egyutt




Klintkum
e Csucs: 2-5 év kozott

* A hasban nagy tumor, a kozepvonalon tul,
ll. a kismedencebe terjedhet

« Haematuria, hasi fajdalom, belelzarddas,
hypertensio

« Kemoterapia utan nephrectomia: 95%-0s
gyogyulas

* Anaplasias Wilms =» kemoterapiara
rezisztens



