Veseérintettség szisztémas szklerdzisban

Christopher Denton

Professor of Experimental Rheumatology

Consultant Rheumatologist

Royal Free Hospital and UCL Medical School, London, UK

Attekintés

Annak ellenére, hogy a szisztémas szkler6zisnak még nincs gyogymaodja, jelentés fejlodés
jellemzi a betegség kezelését. Szamos vesét érinté szovodmény létezik, de a legfontosabb
az un. ,scleroderma renalis krizis (SRC)”. Ezt az allapotot - mely majdnem mindig
halalos kimenetelii szokott lenni -, magas vérnyomas jellemzi, mely kezelés nélkiil
vesekarosodashoz, végiil veseelégtelenséghez vezet. Ez a legsilyosabb Kkimenetele a
veseérintettségnek. A jellemzé tiinetek palettajanak ellenkezé pontjan pedig ott van az a
szamos beteg, akinek enyhe vesefunkcié-csokkenése van, érzékelhet6-, nyilvanvalo
kovetkezmény nélkiil. Mas betegeknek pedig vesét érinté gyulladasa van. Szovetminta
vételre sziikség lehet, hogy kiilonbséget lehessen tenni a veseérintettség tipusai kozott.

A szisztémas szklerozis mindkét fo altipusa, a limitalt és a diffiz esetén is jellemzdo lehet
a renalis krizis, de a diffiiz betegek esetén gyakrabban fordul elé. Altalaban 6t diffiz
szisztémas szklerdzisos betegbdl egy érintett. Annak ellenére, hogy a renalis Kkrizis
gyakorisaga nem ugy tiinik, hogy valtozna napjainkban, mar nem tekintheté halalos
szovbdménynek. Ez az elérhetdo gyogyszereknek koszonheté (ACE gatlok), melyek
gatoljak az angiotenzin-konvertalo-enzim (ACE) miikodését. Ezeket sziikséges
alkalmazni, mihelyt a magas vérnyomas kialakul szisztémas szklerdzisban. Ellatjuk a
betegeket a renalis krizis kockazata esetén egy figyelmeztetd kartyaval, hogy
odaadhassak az orvosoknak, ha allapotuk rosszabbodna, és tajékoztatjuk a csaladokat
és a betegeket az esetleges tarsult, jellegzetes tiinetekrol. Ez a szemléletmod novelheti a
tudatossagot, és elésegiti a korai diagnozist és kezelést.

A veseérintettség gyakran elofordul sclerodermaban (SSc). Leggyakrabban a
vesefunkcio csokkenése jellemzé a tartés betegség kovetkeztében, de Kklinikailag a
legfontosabb a scleroderma renalis krizis (SRC). Ez az életet veszélyeztet6é szovodmény a
diffuz cutan szisztémas szklerdzisos betegek mintegy 15 %-anal fordul el6. A kimenetel
felmérheto a vesefunkcio mennyiségi vizsgalatai révén, mérve a fehérjevizelést, vizsgalva
a renalis Kkrizis eseményeinek gyakorisagat, és kovetkezményesen felbecsiilve a vesék
allapotat a SRC-t kovetoen, mint pl.: a vese-dializis idétartama és gyakorisaga vagy a
vesefunkcio helyreallasanak ideje.

A scleroderma renalis krizis a betegek 5-10%-anal fordulhat elé, akiknél hirtelen
rohamszeriien kialakulhat a vese magas vérnyomasa, akut veseelégtelenség, fejfajas, laz,
rossz kozérzet, magas szemnyomas miatti retina elfajulas, agyvelobantalom és tiido
odéma. A korai, agressziv kezelés ACE-gatloval javithatja a betegség eloremenetelét,
habar a betegek 40%-a szorulhat vese dializisre és az S éves tulélési esély 30-40%-o0s. A
felépiilés atlagos ideje 1 év, de jellemzoen 3 éven beliil bekovetkezik. A betegség
prognozisa férfiaknal rosszabb, de nem valészinli hogy 0Osszefiiggésben allna a
kortikoszteroid szedésével, a MAHA jelenlétével vagy a vese elvaltozasanak
sulyossagaval.



Centrumunkban 1990-2005 kozott tobb mint 100 renalis Kkrizis esetet vizsgaltunk meg.

Az esetek tulnyomo részében noi betegekrol volt szo (81%), diffuz kutan érintettséggel
(78%). A tanulmanyban a szegényes vesemiikodés osszefiiggésben allt az alacsonyabb
vérnyomas értékkel és azoknal, akiknél sziikséges volt a dializis, a magasabb életkorral.
A szteroid szedése, a kiserekben lezajlo sejtszéteséssel jaro vérszegénység és az antitestek
jelenléte nem allt dsszefiiggésben a vesemiikodés eredményével. Klinikailag osszefiiggést
mutatott az 58 elvégzett vesebiopszia az erek hirtelen megvaltozasaval, az artériak
karosodasaval és a vese kisereiben 1évo kotészovetes elhalassal melyek osszefiiggésben
alltak a szegényes vesemiikodés eredményeivel. A halalozasi rata magas volt (5 év alatt
59%-os tulélés) és férfiaknal volt magasabb a halalozas.

Igy annak ellenére, hogy az ACE-giatlok a scleroderma renalis krizist hatékonyan
kezelik, a szegényes hosszi tavi eredmények kényszeritéen siirgetik hogy tovabbi
gyogymodokat keressiink a szisztémas sclerosis ezen pusztitdé szovédménye ellen. A
hosszantarté dializissel kezelt esetek vese transzplanticidojanak lehetdségét fontos
mérlegelni, de a dontéssel érdemes 2 évet varni, mivel lehetséges, hogy a vesemiikodés
megfelelo mértékben javul ahhoz, hogy abba lehessen hagyni a dializalé kezelést.

Kovetkeztetésképp elmondhatd, hogy habar a talélési rata javul szisztémas sclerosisban
és a vese krizis kezelhetd szovodménye, mégis jo lenne, ha sokkal hatékonyabb lenne a
kezelés. Uj gyégyszerek, mint az endothelin antagonistik hatékonyak lehetnek, melyek
jelenleg klinikai kisérletek alatt allnak, bar jotékony hatasukra vonatkozo egyértelmii
bizonyitékunk még nincs. Ugyanakkor annak ellenére, hogy a scleroderma renalis krizis
kezelésére az ACE-gatlok adasa elengedhetetlen, nincs arra bizonyiték, hogy megel6z6
terapiaként hasznos lenne.
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