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Egyoldali arteria renalis stenosis talajan kialakult
hyponatraemias-hipertenziv szindroma két esete

LAKATOS Orsolya?, GYORKE Zsuzsannat, VAJDA Péter?, JUHASZ Zsolt?,
DEGRELL Péter3, SULYOK Endre*, MOLNAR Dénes?

OSSZEFOGLALAS  Gyermekkorban a szekunder hypertonia 80%-ban renalis eredetd,
ezen belil a renovascularis ok 10%-ra tehetd. Elvétve jelenik meg az arteria renalis egy-
oldali sz(kilete esetén, kritikus renalis ischaemia kdvetkeztében az Gigynevezett hyponat-
raemias-hipertenziv szindréma (HHS), amelyet sulyos hipertenzio, elektrolitzavar (hypo-
natraemia, hypokalaemia), polyuria, a renin-angiotenzin-aldoszteron rendszer fokozott ak-
tivitasa jellemez.

A szerzbk egy 27 honapos és egy haroméves fillgyermek esetét ismertetik, akik esetében
velesziletett, egyoldali, jelentds fokl arteria renalis szOkdilet talajan HHS fejlodott ki. Mind-
két gyermeknél a nem makddo vese eltavolitasaval mind a polyuria, mind az elektrolitzavar
megsz(nt, a reninszintek normalizalédtak és az antihipertenziv kezelés is fokozatosan
elhagyhaté volt.

A szerzok kulon felhivjak a figyelmet, hogy gyermekek korében a vérnyomasmérés elen-
gedhetetlen, kiléndsen polyuria, polydipsia, proteinuria, a testsily stagnalasa esetén.
Fontos a korai felismerés, valamint a 10% alatti mOkddéssel bird vesét még a hypertonia
fixalodasa elbtt kell eltavolitani. Hypertoniaval tarsult elektrolitzavar esetén, bar joval ritkab-
ban, mint felndttekben, gyermekkorban is gondolnunk kell tehat hyponatraemias-hiperten-
ziv szindroma lehetoségére.
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Two cases of hyponatremic hypertensive syndrome due to unilateral stenosis of
the renal artery

Lakatos O, MD; Gyorke Zs, MD; Vajda P, MD; Juhasz Zs, MD; Degrell P, MD;
Sulyok E, MD; Molnar D, MD

SUMMARY Eighty percent of secondary hypertension in childhood is of a renal cause,
and ten percent of these cases are due to renovascular disease. Rarely, unilateral
stenosis of the renal artery can lead to hyponatremic hypertensive syndrome as a con-
sequence of critical renal ischemia, which is characterized by serious hypertension,
electrolyte disturbances (hyponatremia, hypokalemia), polyuria and increased activity
of the renin angiotensin aldosterone system.

The authors review the cases of a 27-month-old and a 3-year-old boy, in whom HHS
developed due to a severe stricture of the renal artery. With the removal of the non-
functioning kidney, polyuria and electrolyte disturbances resolved, the level of renin
normalised, and anti-hypertensive therapy could be gradually ceased.

The authors emphasize that the measurement of blood pressure in children is crucial,
especially in cases of polyuria, polydipsia, proteinuria and failure to thrive. Early recog-
nition is very important, and a kidney with a function under ten percent must be
removed before hypertension can be stabilized. In case of an electrolyte disturbance
associated with hypertension, the possibility of hyponatremic hypertensive syndrome
must be considered in childhood as well.
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mids-hipertenziv szindroma, amelyet sdlyos hiper-
tenzid, elektroliteltérések (hyponatracmia, hypo-
kalaemia, hypochloraemia), metabolikus alkalosis, polyuria és
magas reninszintek jellemeznek. A hyponatraemidval tarsult
hipertenziét okozhatja akut vagy kronikus veseelégtelenség,
renintermeld tumor, vagy az arteria renalis egyoldali stenosisa.
Mir 1950-ben leirtdk egyoldali veseartéria-szikiilet
esetén a hipertenzibval, renalis s6vesztéssel, hypo-

3 renalis eredetd hyponatraemia ritka oka a hyponatrae-

kalaemids alkalosissal jaré tinetegyiittest, amelyet
1965-ben Brown és munkatérsai neveztek el hyponat-
raemids-hipertenziv szindréomanak. A hazai szakiro-
dalomban Rad6 és munkatdrsai vizsgaltdk elGszor a hy-
pertonia és a s6vesztd dllapotok osszefuggését (1-3). A
renovascularis hypertonids felnGttek korében koral-
belil 16%-ban fordul eld, gyermekkorban pedig rend-
kiviil ritka, az irodalomban eddig kevés esetrdl

szamoltak be (4).
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Esetismertetések

Elsqd eset

A 27 hoénapos fidgyermeket 2003 mdjusdaban vettik fel
nefrologiai osztalyunkra. Idére sziiletett per vias natu-
rales (2950 g), a cardiopulmonalis adaptdcié zavartalan
volt. A kérel6zményében koérhazi kezelés nem szere-
pelt. A felvételét megel6zen néhany hdonapja kezdd-

1. abra. Kontrasztanyagos CT-vizsgélat a bal oldali zsugorvesét és az azonos oldali

a. renalis csaknem deréksz6gl megtoretését mutatja (nyil)

2. dbra. ,End stage kidney” (A). Az intrarenalis artéridk sulyos lamellaris fibroelas-
tosisa, intimaproliferacioja, fibrosisa, friss thrombosis (B)

dott éwvagytalansag, fogyas, amelyekhez hasi fajdalom,
nyugtalansdg, alvdszavar, de legf6képpen polyuria és
polydipsia térsult.

A felvételekor dystrophids killlemd kisdedet lattunk, a
testhossza 85 cm (3-10% percentil), a teststlya 9,9 kg
(<3% percentil) volt. Kozepes foka dehidraciés jelek mel-
lett 130-140/min tachycardidt, valamint malignus hyper-
tonidt taldltunk (RR: 230/150 Hgmm). Neurol6giai gocjelet
nem taldltunk, noha a kordbban észlelt nyugtalansag, alvas-
zavar a malignus hypertonia okozta kozponti idegrendszeri
érintettségre utalt. Laboratériumi vizsgilattal kifejezett
hyponatraemidat (Na: 122 mmol/l), mérsékelt hypoka-
laemidtc (K: 3,2 mmol/l), metabolikus alkalosist (pH: 7,52,
ABE: 8,1 mmol/l) észleltiink, renalis ndtrium- és kdlium-
vesztéssel (FeNa: 1,26%, FeK: 13,35%). A szamitott trans-
tubularis kdliumgradiens (T'TKG) értéke 6,3 volt. Polydip-
sidt, polyuriat (diuresis: 4,3 ml/ttkg/h) detektédltunk. Kife-
jezetten magas plazmarenin (>50 ng/ml/h) és aldoszteron
(260 pg/ml) -szinteket mértiink. A captoprilteszt pozitiv
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volt, azaz 0,75 mg/ttkg captopril beadasat kovetden 20%-ot
meghaladé diasztolés vérnyomdsesést mértink. Az ered-
mények a malignus hypertonia renovascularis eredetét ta-
masztottdk ald.

Szemészeti konzilium tortént, amelynek sordn mindkét
oldalon egészében oedemas, elmosddott szEld, eléemelkedd
papilldkat, igen szGk artéridkat irtak le. A hatsé péluson ke-
mény exsudatumok voltak ldthaték. A kardioldgiai vizsgélat
sordn jelentds fokd balkamra-hypertrophia igazolédott (bal
kamra: diasztoléban 30 mm, szisztoléban 17
mm, septum: 6,7 mm, hdtsé fal: 11 mm), az
EKG-n enyhe hypokalacmids jelek mutat-
koztak. Hasi ultrahangvizsgilattal a jobb
oldali vese megnagyobbodott, a szerkezete
ép, a bal vese jelentGsen kisebb (10x25
mm), a parenchyma elkeskenyedett (4-5
mm), hiperreflektiv volt. A statikus vese-
szcintigrafia sordn a jobb vese a normalisnal
nagyobb, az alakja szabdlyos, az aktivitds-
eloszldsa egyenletes volt, mig a bal vese
varhat6 teriiletén mkodd parenchyma nem
volt kimutathat6. Kontrasztanyagos hasi C'T-
vizsgilattal a bal oldali zsugorvese a kont-
rasztanyagot nem viélasztotta ki, a bal arteria
renalison csaknem derékszogl megtoretés
mutatkozott, kozvetleniil az eredése utdn 1
cm-re (1. dbra).

A felvételét kovetden infazids kezelést
inditottunk, valamint parenteralisan (di-
hydralazin) és per os (metoprolol, majd
captopril) vérnyomdascsokkentfket ad-
tunk. A megkezdett terdpia hatdsdra a
vérnyomasértékei csokkentek, a hyponat-
raemia és a polyuria mérséklgdote. A klini-
kai kép és a laboratériumi eredmények
alapjan nyilt Gton a bal oldali nem funk-
ciondl6 vesét és a hozzd tartozd uretert
eltdvolitottuk. Szovettani vizsgélattal
agynevezett ,end stage kidney”, az intra-
renalis artéridk dysplasids jellege igazol6-
dott, sdlyos lamellaris fibroelastosissal, intimapro-
liferacidval, fibrosissal és friss thrombosisokkal (2. dbra).

A mtét utdni 5. napra a polyuria és a proteinuria meg-
szlnt, a vérnyomds a kombindlt antihipertenziv kezelés
(captopril, metoprolol) mellett a normdlis tartoméanyba
keriilt, az elektroliteltérések korrigdlodtak. Hazabocsata-
sat kovetden a 3. hénapra a plazmarenin- és aldoszteron-
szintek is normalizdlédtak (7. tdblizar). Vérnyomascsok-
kentd kezelését a mltét utan egy évvel ledllitottuk.

A normdlis testalkatd gyermeknél a m{tét utdn ha-
rom évvel 24 6rds vérnyomds-monitorozds kapcsan ma-
gasabb dtlagos vérnyomasértékeket detektdltunk mind
az aktiv, mind a passziv idGszakban, ezért amlodipin-
kezelést inditottunk s6- és zsirszegény diéta tartdsa
mellett. Tovdbbra is fenndll6 hypertonia miatt a tera-
pidt enalapril addsaval egészitettik ki. Jelenleg a fenti,
kombindlt antihipertenziv kezelés mellett a vérnyomads-
értékei az életkoranak megfeleld tartomanyban vannak,
a vesefunkciéja tovdbbra is normdlis. A szemészeti el-
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1. tablazat. Plazmarenin- és aldoszteronszintek alakulasa

Matét Matét Matét
Normal- utan utan utan
érték 1. nap 4. 6ra 5.nap | 3. hénap

Plazmarenin- 0,2-2,8 =50 28,2 15 2,4
aktivitas
(ng/ml/h)
Plazma- 12-150 260 290 240 130
aldoszteron
(pg/ml)

lendrzés sordn a jobb szemen, a kezdeti szemfenéki el-
viltozdsokbdl eredden, teljes latdsvesztés igazolodott.

Maisodik eset

A haroméves fidgyermeket 2009 oktéberében vettiik fel
nefrolégiai osztalyunkra. Idére, normilis testsullyal szii-
letett, a cardiopulmonalis adaptaci6 zavartalan volt. Hat-
hetes kordban hasi ultrahangvizsgilattal baloldali hypo-
plasids vese igazolodott. Négy honapos életkorban vese-
szcintigrafia sordn a bal oldalon nem funkciondlé, a jobb
oldalon kompenzatérikusan megnagyobbodott, normalis
kivélasztasta vese dbrazol6dott. Ezt kbvetSen gondozdson
nem jelentkezett. Kétéves korban korhazi felvétel tor-
tént obstruktiv bronchitis miatt, vérnyomasmérés azon-
ban nem tortént.

Héroméves korban ismételten kérhazi felvételre keriilt
sor tonsillitis follicularis, 14z, étvagytalansag, hianyds, ex-
siccatio miatt. Laboratériumi vizsgélattal hyponatraemia,
hypokalaemia és metabolikus alkalosis igazolddott. Pa-
renteralis folyadékpo6tlas és az elektrolitzavar korrekcidja
toreént. A 4. dpolési naptél magas vérnyomast (160/120
Hgmm) mértek, ezért helyezték at nefrologiai oszta-
lyunkra. A célzott anamnézisfelvétel soran fény derilt ar-
ra, hogy a gyermeknél a sziil6k mar egy éve polyuriit,
polydipsidt (3 liter folyadékbevitel naponta) észleltek.
Az elmilt egy évben a teststlya stagndlt, s6t az utébbi
hénapokban mar fogyott. Athelyezésekor dystrophids al-
katd gyermeket észleltiink, a teststlya 12 kg (<3% per-
centil), a testhossza 96,5 cm (10-25% percentil) volt.

Laboratériumi vizsgélattal hyponatracmidt (Na: 129
mmol/l), hypokalaecmiit (K: 3,06 mmol/l), hypochlorae-
miat (Cl: 85 mmol/l), metabolikus alkalosist (pH: 7,57,
ABE: 11 mmol/l), normalis vesefunkciot detektiltunk. A
plazmarenin-aktivitds (101,64 ng/ml/h) és az aldoszteron-
szint (1785,73 pg/ml) extrém magasak voltak. A huszon-
négy 6ras vizeletgydjtés alapjan polyuria (diuresis: 10,28
ml/ttkg/h), proteinuria (512 mg/nap), fokozott ndtrium-
és kaliumtrités igazolédott (FeNa: 3,22%, FeK: 33,92%).
A szamitott transtubularis kdliumgradiens (T'TKG) értéke
7,45 volt. A hasi ultrahangvizsgalat sordn bal oldali zsugor-
vese (42x18 mm) dbrazolédott. A szemészeti konzilium
soran a szemfenéken teltebb véndkat, sz(k artéridkat irtak
le. A kardiolégiai vizsgélat sordn koéros eltérés nem igazo-
l6dott. Az arteria renalis Doppler-vizsgélataval a bal vesé-
ben érdemi keringés nem mutatkozott. A kamerarenog-

EGYOLDALI ARTERIA RENALIS STENOSIS TALAJAN KIALAKULT HYPONATRAEMIAS-HIPERTENZIV SZINDROMA KET ESETE

179

3. abra. MR-angiografia: hypoplasids bal vese, a normalisnal
keskenyebb arteria renalissal

rafia nem funkciondlé bal vesét, jobb oldalt pedig pyelo-
ureteralis szintd, funkciondlis Uriilési zavart igazolt. Hasi
nativ MR- és MR-angiografids vizsgalat alapjan hypoplasids
bal vesét véleményeztek a normdlisndl keskenyebb arteria
renalissal. A jobb vese kompenzatdrikusan megnagyobbo-
dott két arteria renalissal, amelyek eredése, lefutdsa, ta-
gassaga azonban szabdlyos volt (3. dbra).

Kombindlt antihipertenziv kezelést inditottunk (amlodi-
pin, metoprolol), majd miutdn meggy6zddtink arrél, hogy az
ellenoldali vese ép, enalapril addsdval egészitettik ki a tera-
piat. Ezt kovetden a vérnyomds jelentdsen csokkent (117/75
Hgmm), az elektroliteltérések rendezddtek, a proteinuria,
polyuria is jelentdsen mérséklddort, a testsily gyarapodasnak
indult. A fentiek alapjan azt feltételeztik, hogy a bal oldali
hypoplasids vese az arteria renalis fejlédési anomalidja, hypo-
plasidja kovetkeztében alakult ki és esetiinkben reninme-
didlt hypertonidt indukalt. A klinikai kép és a laborat6riumi
eredmények alapjan hyponatraemids-hipertenziv szindromat
véleményeztiink. A bal oldali, nem mkodd vese mdtéti
eltavolitasat tartottuk szitkségesnek, igy egy honap mulva a
bal oldalon laparoszk6pos nephrectomia tortént, szovid-
ménymentesen. Az eltdvolitott bal vesében szovettani vizs-
gdlattal Ggynevezett ,end stage kidney”, dysplasia renis
(perimedialis dysplasiatipus), dysplasia arteriac renalis
abrazolédott, stlyos lamellaris fibroelastosissal, valtakozo
stlyossdgd, tobb helyen obliterativ intimaproliferdcioval,
intimafibrosissal (4. dbra).

Mitét utdn a gyermeknél az elektroliteltérések, a
plazmarenin- és aldoszteronszintek normalizdlédtak (2.
tdblazar), a vérnyomdascsokkentd kezelést egy honap mul-
va teljes egészében elhagyhattuk. A gyermek rendszeres
nefrolégiai kontroll alatt 4ll, jelenleg gydgyszeres kezelés
nélkil tlinet- és panaszmentes.
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4. &bra. Arteria renalis media dysplasia (A), embrionalis dysplasias
veseszovet (B), intrarenalis arteria lument 1/4-ére sz0kitd (C) és teljesen
obliteral6 (D) intimaproliferacio

2. tdblazat. Plazmarenin- és aldoszteronszintek alakulasa

M{tét M{tét
Normal- utani utan
érték 2.nap | 12.nap | 1l.nap | 1. hét
Plazmarenin- 2-10 101,64 | 132,02 0,28 -
aktivitas
(ng/mi/h)
Aldoszteron 12-340 |1785,73| 509,77 | 100,12 | 27,17
(pg/ml)
Osszegzés

Torténeti dttekintés

1950-ben Hilden (Koppenhdga) 6t betegen észlelte hiper-
tenziv encephalopathia jeleit hypochloracmiéval, hypo-
natracmidval. 1956-ban mér emelkedett aldoszteronszin-
teket mértek. 1965-ben Brown és munkatarsai (Glasgow)
irtdk le hasonl6 esetekben, hogy a hyponatraemia stlyos-
sdgaval ardnyos mértékben emelkedett a plazmarenin-
szint. Ok fogalmaztdk meg végil a hyponatraemids-hiper-
tenziv szindroma tinettandt. A gyermekkori HHS 1991-
ben kertilt leirdsra (5, 6).

Klinikum

Felndttkorban tipusosan, de nem kizarélag, idGsebb kordg, ast-
heniés alkatd, erds dohdnyos nébetegekben alakul ki a HHS.
Felndtteken jelentkezd dltaldnos tiinetek: a testsdlycsok-
kenés, a polyuria, a polydipsia, a gyengeség, a fejfajas, a hyper-
tonids encephalopathia okozta tinetek és a hdnyids.
Csecsemd-, illetve gyermekkorban polyuria, polydipsia, )

keletd enuresis, teststlycsokkenés, volumenhidny okozta

jelek, valamint véltozatos neuroldgiai tiinetek
jelentkezhetnek (7). Jellegzetes a felallast kvetd
vérnyomdsesés (felndttben akdr 26/13 Hgmm-
es), ami a volumenhidnynak tulajdonithaté (§).
Papillaoedemét mint tipusos szemfenéki elvalto-
zast lathatunk a szemészeti vizsgilat sordn.
Bizonyos esetekben, f6ként vékony hasfallal bird
betegeknél, zorej hallhaté az érintett oldali
arteria renalis felett.

Patomechanizmus

A renin-angiotenzin-aldoszteron rendszer talzott
stimuldcidja eredményezi a polyuridt, a renalis
elektrolitvesztést és a proteinuridt. Mindebben
kozponti szerepe van az angiotenzin II. centralis,
endokrin és renalis hatdsdnak, valamint a hypoka-
laemids vese csokkent ADH-reaktivitdsdnak (5.
dbra) (9).

A renalis ischaemia kovetkeztében a juxtaglo-
merularis appardtusban fokozédik a reninterme-
1és, amely noveli a kering6 angiotenzin I1. szint-
jét, valamint a vérnyomds emelkedését, fokozott aldoszte-
ronelvélasztast indukal. A hirtelen megndtt artérids nyomas
agynevezett ,tdlnyomdsos” natriuresist idéz el§ az ellen-
oldali, ép vesében, amely polyuridt, hyponatraemiit ered-
ményez. Ezen hatdsok felilirjdk a RAAS-rendszer és a sze-
kunder hyperaldosteronismus sot visszatartd hatdsat (70).
Az igy létrejott volumendeplécionak koszonhetden tovabbi
renintermelés-fokozodas figyelhetd meg az érintetr oldall,
ischaemids vesében. A hyperaldosteronismus kovetkeztében
kialakult hypokalaemia szintén fokozza a renintermelést és
igy bezarul az 6rdogi kor. Az angiotenzin II. 6Gnmagaban is
képes novelni a natriuresist, illetve a volumendeplécidval
egyiittesen fokozza a szomjusagérzetet, valamint az ADH-
szekréciot, tovabb rontva ezzel a hyponatraemidt. A teljes
klinikai kép kifejlédéséhez és a circulus vitiosus Kki-
alakuldsdhoz elengedhetetlen az elvaltozds egyoldalisiga
(11, 12).

Ha a gyermek tdl kicsi, vagy egyszeren képtelen inni,
az egyensuly felborul és a kifejezett polyuria volumendep-
l1écidhoz vezet, amely tovdbb fokozza a renintermelést az
ischaemids vesében. Gyermekkorban ismeretlen eredetd
polydipsia, polyuria és esetleges enuresis esetén elenged-
hetetlen a vérnyomasmérés a renovascularis hypertonia
korai felismeréséhez és kezeléséhez (13).

Az albuminuria oka a glomerularis hiperfiltricié, amely a
hyperreninaemidra, az artérids hipertenziéra vezethetd
vissza. Az artérids szikiilet megsziinése utdn a proteinuria
gyorsan eltnik, mutatva ezzel szoros Osszefiggését az ép
vesében kialakult hiperfiltracidval. Egyes szerz6k HHS-ben
hypercalciuridt, glucosuridt is detektdltak, amely mar
kiterjedt tubulointerstitialis érintettségre utal (5). Sajat be-
tegeinkben proteinuridt igen, de glucosuridt vagy hypercal-
ciuridt nem észleltiink.

Az irodalmi adatok alapjdn azt feltételezhetjik, hogy a tu-
bulointerstitialis kdrosodds meghatdrozé faktora a hypokalae-
mia. Az alacsony kdliumszint az ammoniaképzidést serkenti,

Ezt a dokumentumot magéancélra toltotték le az eLitMed.hu webportalrél. A dokumentum felhasznélasa a szerzdi jog szabalyozésa alé esik.
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amely komplementaktivici6t, immu-

nolbgiailag aktiv sqtek bedramlasit, Arteria renalis

gyulladdsos reakciot, III. tipusd occlusio

kollagéndepoziciot idéz eld az inter-

stitiumban (74). Kezdetben ez rever- ) — -
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vesében. Az ischaemids vesében az == - - —

L . . Na—vesztz|_ Talnyomasos fe=—y RR Angiotenzin Il. Aldoszteron
alacsony vérdtdramldsnak feltételez- ' natriuresis :
nek véddszerepet (15). | / \, |
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czeles1 lehetoseg 1 |
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Az 4ll6 testhelyzet és az RAAS-gét- | Hyponatraemia |
las egylttesen veszélyes vérnyomas- e ———————————— !
esést okozhat. ElsG [1épésként a
volumenhidnyt kell pétolni izot6- 5 abra, HHS-patofiziologia (9 alapjan)
nids sboldattal. Igy az aktivdlt RAAS
szuppresszidja révén csokken az
sz 7 . 27 M . A A
artérids nyomds. Kzt koévetden az angiotenzin- Kovetkeztetés

konvertaléenzim-gatlo (ACEI), vagy angiotenzinreceptor-
blokkolé (ARB) -kezelés mar biztonsdgosan alkalmazhat6,
amely nem csak a vérnyomdst csokkenti, de az angioten-
zin 1. szintjének csokkentésével a szindroma valamennyi
tinetét megszlnteti.

Definitiv megoldast az arteria renalis stenosis ballonos
tdgitasaval (16), felnGttben stentbehelyezéssel, sebészi
korrekcidval, sziikség esetén, nem funkciondl6 vese ese-
tében nephrectomidval érhetiink el (77, 18).

Elengedhetetlen a vérnyomasmérés fontossidgiat hang-
sdlyozni csecsemd- és kisdedkorban is! A korai felisme-
rés kulcsa a tiinettan ismerete (polydipsia, polyuria,
enuresis, proteinuria, hypertonia). A kordn feléllitott
diagnozis esetén korai definitiv megoldast jelenthet a
revascularisatio (percutan transluminalis renalis angio-
plastica), végs§ esetben a nephrectomia (10% alatti
vesemUkodés) (79).
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