22. A vese patologidja Ill.

CYSTAS VESEBETEGSEGEK
Velesziletettek vagy szerzettek lehetnek

AUTOSZOM DOMINANS POLYCYSTAS VB
Felnéttekben; gyakori: a kronikusan hemodializaltak 10%-a! szenved ebben a betegségben
Patogenezis
. A policisztin 1/policisztin 2 (PKD1, 2 gén) fehérjék a tubulussejtek primér ciliumaban fejezédnek ki, a cilium a
tubulusfolyadék aramlasat érzékel
. A gén mutacidjakor a mechanikus szignalok altal keltett, a tubulushamsejtek és az az extracellularis matrix kozotti
jelatvitel zavart szenved, a hamsejtek folyadékfelvétele, névekedése és differencialédasa megvaltozik
. A vesék lappangva nagyobbad, tdml6éssé valnak = idult veseelégtelenség 40-50 év kozott
Morfologia
Makro
. Igen nagy vesék (1000-4000 g); nagyszamu 0.5-4 cm-es cystat tartalmaznak
FM:
o A tdmlék barmelyik tubulus-szegmentumbdl kialakulnak, 6sszenyomjak a miikédé parenchymat
Klinikum
. Tunetek a 3. évtizedtdl: costovertebralis fajdalom, tapinthaté kétoldali terime a hasban; a cystak bevérzése
intermittald makrohaematuriat okoz; renalis hypertensio, GFR U, serum creatinin 7t
. Egyéb eltérések: heveny pyelonephritises epizédok, vesekdvesség; + agyalapi bogyé aneurysma
. Halalok hemodializaltakban: hypertensio kbvetkezményei

AUTOSZOM RECESSZIV POLYCYSTAS VB
Ritka; tébbnyire Gjszuléttkorban manifesztalodik, de jelentkezhet kés6bbi életkorban is
Patogenezis
. A fibrocisztin (PKDH1) gén mutaciodja okozza; a géntermék a vesében (+++) és a majban (+) fejezédik ki
. Vesék: cysticussa vald gyijtécsatornak és interstitialis fibrosis = veseelégtelenség
. Maj: epeut hyperplasia és fibrosis a portalis mez6kben = portalis hypertensio
. A vese és a maj betegsége ellentétes sulyossaggal manifesztalodik
Morfologia
. Megnagyobbodott, szivacsszer( vesék
. Alig férnek el a hasban, felnyomjak a rekeszt = tiidéhypoplasia
Klinikai kép
. Halal heteken belll uraemia vagy tidéhypoplasia-okozta Iégzési distress miatt
. A terhesség ultrahangos ellendrzésével a PVB jelentds része felismerhetd, ui. a témlés6dé ébrényi vesék U
mennyiségi vizeletet termelnek = az amnialis folyadék mennyisége U: oligohydramnion; a magzat 6sszenyomadik
= a terhességet megszakitjak
. Gyermekkori varians: a vesék cystasodasa enyhe, viszont progressziv majfibrosis = halal portalis hypertensio
koévetkezményeiben

EGYSZERU CYSTAK
. Gyakoriak, tébbnyire artalmatlanok
. Maganyos vagy tobbszords hartyas képletek, attetsz6 folyadékkal kitoltottek
. A kéregallomanyban helyezkednek el, 0.3-5 cm atmérdjlek, ritkan 10 cm-t érnek el
. FM: egyrétegli hammal béleltek
. Nagy cystaban hirtelen bevérzés = fajdalom + haematuria

HEMODIALIZALTAKBAN KELETKEZO CYSTAK

Végstadiumu vesebetegségben szenvedbkben alakul ki, akiket sok évig HD-el kezelnek
. A zsugorvesékben szamos cysta a kéreg- és a vel6allomanyban
. A cystak bevérezhetnek
. Vesesejtes cc keletkezhet bennik

A VESE ERBETEGSEGEI
AZ A. RENALIS BETEGSEGEI

Extrarenalis nagy agak stenosisa
Mindkét a. renalisban atheromas sziikiletek
e  Makro: nem szimmetrikusan zsugorodott vesék, V-alaku behuzodasokkal
e  Klinikum: enyhe-mérsékelt foku vesefunkcioromlas, renalis hypertonia
Egyoldali szlikiilet az eredésnél atheromas plakk/fibromuscularis dysplasia miatt = renovascularis hypertensio

Intrarenalis agak elzarédasa
Patogenezis
e  Gyakori
e  Thrombosis: atheromas plakkon
. Embolisatio: BP, BK fali thrombusabdl, infectiv endocarditisbdl, aorta aneurysma thrombusabdl, aorta fali
thrombusabdl
Morfolégia
e Infarctus(ok), tdbbnyire egyoldalon
e  Friss: anaemias infarctus; gyogyult: szirkésfehér, V-alaku heg
Klinikum
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e  Tdbbségik néma; okozhatnak fajdalmat és/vagy haematuriat

A KIS INTERLOBULARIS ARTERIAK ES AZ ARTERIOLAK BETEGSEGEI: FELOSZTAS
Mashol részleteztlk:
e Benignus, ill. malignus esszencialis magasvérnyomas betegség - hyalinos, ill. hyperplasticus arteriolosclerosis
e Diabeteses microangiopathia - hyalin lerakédas az arteriolakban és glomeruluskarosodas
e  ANCA-pozitiv vasculitisek - necrosis + thrombosis
e  Thromboticus microangiopathiak - thrombosis + necrosis, majd intimalis fibrosis

AZ IDULT VESEBETEGSEG (CHRONIC KIDNEY DAMAGE) PATOLOGIAJA
Def.: a GFR csokkent (<60 mL/min/1.73 m?) és ez az érték 3 honappal késSbb sem javul
Gyakoribb okai:
e hypertensiv vesebetegség
diabeteses NP
glomerulonephritis
hagyuti elzarédas a trigonum alatt
kétoldali idult pyelonephritis
polycystas vesebetegség

Az idiilt vesebetegség 5-10 év alatt végstadiumu veseelégtelenségbe torkollik; a szamitott GFR alapjan 5 stadiumat kulonitik el
e  3-as stadium: mérsékelt vesekarosodas (a normalis GFR 59%-30%-a): azotaemia, anaemia, hypertonia; csékkent
koncentraloképesség = polyuria; a vesecsatornak Ca”'-t veszitenek és foszfatot tartanak vissza
e 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 nélkil: uraemias coma
e  5-0s stadium: végstadiumu vesebetegség (a normalis GFR <15%-a): 100 ml-0 vizelet, HD hetente 3x
Klinikuma
e  Sokaig alig észrevehet§ tlinetek: vizelet/vizelés megvaltozasa, labak/arc duzzadasa, faradékonysag, bérviszketés,
émelygés, hanyas, stb.

Szervi eltérések végstadiumua vesebetegségben
e Zsugorvesék (atrophia renum), tdmegik 30-50 g, a kéreg-vel6 hatara eltiint, elszértan 2-4 mm-es cystak (dialysis
soran keletkeztek). FM: heges glomerulusok, fibroticus IS, sorvadt tubulusok
e  Anaemia erythropoietin hiany miatt
e Renalis hypertensio = hypertensiv szivbetegség + agyvérzés
Hyperparathyreosis a normalis serum Ca szint biztositasara = renalis osteodystrophia és metasztatikus
elmeszesedés arteriakban, szivbillentyliben, stb.
Aorta és arteriak: sulyos atherosclerosis
Bér: kinzé viszketés, elhtizédo sebgydgyulas
Serosa/nyalkahartyak kémiai irritacidja: acut fibrines pericarditis/pleuritis, acut catarrhalis vagy alhartyas enterocolitis
Felgyorsult 6regedés (a sorvadt distalis csatornak nem termelnek Klotho fehérjét)

Halalokok idiilt veseelégtelenségben
o A vesepotld kezelés a chronicus uraemiat, mint halalokot megszuntette
e A betegek jobbara tébb oku balszivfélelégtelenségben halnak meg: ischaemias szivbetegség + kalcifikalo aorta
stenosis + renalis hypertonia

A VESE DAGANATAI
Felosztasa
Felnéttkori
e Rosszindulatu: vesesejtes cc: vilagossejtes, papillaris, chromophob;
vesét besz(ir6 vesemedencei urothelsejtes cc
e Joindulatu: oncocytoma, angiomyolipoma
Gyermekkori
e  Rosszindulatu: nephroblastoma (Wilms-tumor)

VESESEJTES CARCINOMA (,,VESERAK”)

. A tubulushamsejtekbdl indul ki

. Csucsa: 60 év korul

. Gyakorisaga ismeretlen okbdl névekszik, a dohanyzas elésegité tényez6
Patogenezis és morfolégia
Vilagossejtes carcinoma — a leggyakoribb

. A VHL tumor szuppresszor gén biallelikus vesztése = a hypoxia inducible factor-1 (HIF-1) szint magas marad =

sejtproliferaciot és angiogenesist serkenté szignalok keletkeznek

e Makro: 3 -15 cm atmérdj, élénksarga tumor; tarkithatjak szirkésfehér gécok (high grade részlet)

e FM: low-grade varians: vildgos cytoplasma, enyhén atypusos kis sejtmag; high-grade varians: jelentés magatypia
Papillaris carcinoma

e  Gyakori a MET proto-onkogén aktivalé mutéaciéja (MET: a hepatocyte growth factor tirozin kinaz receptora)
Chromophob carcinoma

. Szamos kromoszoma vesztése jellemzi

Terjedés
e  Per continuitatem besz{ri a parenchymat, a vesemedencét, a vesesinust; betdr a zsiros tokba;
e bend av. renalisba, majd a v. cava inferiorba
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o terjedhet a Gerota fascian tul
Attétek
e Lymphogen: paraaorticus nycs-k
e  Haematogen: tidé = csontok, maj, stb.

Korjoslo tényezok
. A daganat nagysaga és kiterjedtsége (stadiuma)
. A low grade papillaris, ill. chromophob cc kedvez6bb, mint az ugyanolyan stadiumu low grade vildgossejtes cc
. Kedvezétlen: a high grade varians
Klinikum
e  Tunetek - az el6érehaladt stadiumu daganatoknal: microhaematuria, costovertebralis fajdalom, tapinthaté terime
e Paraneoplasias tiinetek: renin = hypertensio, erythropoietin= polycythaemia, stb.
e  Gyakran mar a dg. id6pontjaban attétes
Terapia
. Radikalis nephrectomia (vese, mellékvese, perirenalis zsirszovet és a Gerota fascia eltavolitasa) + regionalis
lymphadenectomia
. Attétes veserak: igéretesek a daganatsejtek immunszuppressziv hatéséat felfiiggeszté programmed death 1 (PD-1)
receptor és ligandja ellen termelt antitestek

NEPHROBLASTOMA (WILMS TUMOR)
. Magzati metanephros sejtjeire emlékeztet
. A WT-1 és WT-2 tumor szuppresszor gének deletidja
. Tobbnyire sporadikus és egyoldali
Morfologia
. Makro: puha, nagy, viszonylagosan koérulhatarolt
. FM: trifazisu: blastema sejtek: ébrényi mesenchyma, stromalis sejtek, epithelialis sejtek: ébrényi tubulusok
. 5%: anaplasias Wilms tu (nagy, pleiomorph sejtmagok, atypusos magoszlasok)

Klinikum
. Csucs: 2-5 év kdzott
. A hasban nagy tumor, a kézépvonalon tul, ill. a kismedencébe terjedhet

. Haematuria, hasi fajdalom, bélelzarédas, hypertensio
. Kemoterapia utan nephrectomia: 95%-os gyoégyulas
. Anaplasias Wilms = kemoterapiara rezisztens



