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OSSZEFOGLALAS: a szerzék 204 glomerulonephritisban, illetve
nephrotikus szindrémdban szenvedé betcg vesebwpszms anyagdt tanul-
mdnyoztdk. 10 esetben diffriz, szelekt idlis IgA  lerakdddst
észleltek olyan betegeken, akik nem dtek akut poststre;

glomerulonephritisben, szisztémds lupus er, Jthemalo@usban vagy Schin-
lein-Henoch szindromdban. Klzmlcmlag perszwfmlo ‘microhaematuridt,
kisfold proteinuridt és két beteg kivéltelével ép vesefunkcidt észleltek
A szovettani kepz»l /mnneroszkopos‘an diffiz vagy fokdlis mesangi-

dalis matriz- és kisfoki, mesangidalis sejt-szaporulat jell te. Kivé-
telesen félhold Icepzmles is elbfordult. Immunoﬂu,oreszcencmval a glo-
merulusok mm(mg iban jelentds iségle IgA, IgQ, C3 és kis

mennyiséglc IgM és fzbnmz/('n lemlmrlust twlnak megfigyelni. Nem
tudtdk igazolni azt az elképzelést, hogy secretoros komponenst tartal-
mazé immunkomplexek jdtszanak szerepet a Berger-kér patomechamniz-
musdban.

Az immunofluoreszcens vizsgilatol b idk szbvettani vizsgélata

S0rdn szémos netmpﬂtogenenkm megfigy elésen kiviil egy uj kork(‘p felismerését is ered-

mcnyezte 47 4j betegségesoportot, amelyet a glomcrulaus mesangiumban lerakédd

G TgA ]ellem(z 1968- er (1, 2) ismertette. Az IgA mellett dlta-

izdci6] yiségii [gG és O3 is megfigyelhets. Klinikailag

a7 1 korképet a szisztémds tinetok hignya jellomzi A betegek vesefunkeiojn az esetek

legnagyobb - részében j6. Gyakorlatilag ‘mindig észle'hetd microhaematuria, kisfokt

proteinuridval. Tdénként, féleg fels6 légiti infekcidkat kovetSen ismétléds makrosz-
képos haematuridk (vll(,pusem’ is beszdmoltak.

Berger eredeti leirdsa ota szdmos kozlemény (2, 3, 5, 6, 8, 10, 15, 18, 19, 20, 21,
23, 26, 27) jelent meg, amel en o fenti kor éplo Berqer kér néven luvutkoznak
OKa. ismeretlen. Gyakorisdga a v '(\M vesebiopszids mintdkban a kiilénbz6 szerzék
szerint 2—189%, kozott valtozik (1, 2, 5, 8, 18, 22, 24, 28).

Jelen m\mluinkb(-m az elmult két évben Zlelt 10 Berger-koros betegiink klinikai
tiineteit és a vesebmpw ds mintdk morfologiai jellemz6it ismertetjiik, valamint a kérkép
aetior bsére vigrett vizsgdlataink eddigi eredményeit.

Vizsgdlati anyag és médszer

A Pécsi Orvostudoményi Egyetem 11.
glomerulonephritises, illetve nephrotikus s

Belldinikijin az olmalt két évben 204
droméban szenvedd beteg percutan vese-

*A Magyar Belgyogyisz Tarsnsig Dunantili Szekeijinak XXITL Vandorgy@lésen, 1976, janius 18-4n, Gyorott
elhangzott eldadds alapjan.
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biopszidja vagy sectioja sorén kaptunic §1 lkalmas kislé-
gits mennyiscgii vososzivotor. A 204 bél 10 beteg eseteben flgyelbunk mog szelektiy
dxff Gz ‘wn azok az
TgA-depoiciéval ]éxé escbcmk ahol "King lomerulo-
nephritist, lupus (SLF‘ vagy Schonlem Henoch ﬁzmdrumat

allapftottunk meg.
Betegeink feltintetett klinikai adatai minden esetben a vesebinpszia idéponbjé,m
vonatkozna.k }
ia i asa
hatd Addis méd, harasa &l&p]an mrténc (24) Az untmukleé.tls faktort
(ANF) nativ patknny méjszovetbdl késziilt indirelst uo-
reszcens_vizsgdlataval mutattuls ki. A totahs haemolytikus komplement altivitdst
(CHyy) Lange (13) szerint hataroztuk meg. ER komplement
harmadik komponensét (03) Mancini (17) szerint hatdrozbuk meg. Normlis értel:
100422 mg/100 ml.

a biopsids intékat fény-, ens- és elo-
gendd anyag esetén i spos v cel]ébél ketté, " illotoe; Térom
Tészre osztottulk:

i feny 6 a szovetd int-Marie (21) szerint paraffinba dgyaz-

tu fink, melyeket h ozin (HE), perjéd-
sav~Schxff (PAS), per)éds&v-metana.mm eziist (PME) és kongbvorossel festettunﬂ meg.

CO,-dal hirtelen lefagya.sztobr

tuk Kucsztétban —20 °C-on 5 mlkron vastag
foszfat pufferezett séoldutban (PBS) torténé kimoséds utdn nedves kamrédban 30 pe!'clg
(FITC) jelslt antiszérummal. A nem
k(‘ztotb festeket PBS- ben klmostuk ms.]d metszetemket gheermnel fedtiik és Fluoval,
Zeiss mikrc PP és abszorpeits barrier
filtereket alkal . A ko 8 FITC- ]e‘o]t antiszérumokkal festettiink: anti- IgG,
anti-IgA, anti IgM, anti- TgE, anti-C3, anti-fibrinogen (Hyland, Costa. Mesa, Cahfm'ma)
és anti-IgA—SC (secretoros k DACO, Cop

Eredmények

10 Bergor-lkéros betegiink klinikai adatait és laboratériumi eredményeit az 1. és a 2.
téblézatban foglaltul ossze.

tdbldzat
A wesebiopszia idépontjdban taldls klinikai adatok és laboratériumi eredményelc
szérum Vizelet Anaiis.
= zisben
No. | Kor | Nem H{::E‘m l;irnin mCI;IOO protein | haemat- macro
mg/100 | ™8/ g/24 6. | uria | haemat-
ml uria
39 | fhi 130/90 1,2 29 0.84 48 M -
i6 | 130/90 0,7 2 0.84 17TM =
33 | ffi 150/95 1,3 18 0.92 M F
44 |1 140/90 13 7 = — =
14 | fi 105/60 1,0 2 = 70 M ¥
37 | 06 130/90 0,6 i3 0.4 2 M —
30 | ffi 110/70 1,0 13 — iM -+
30 | ff 120/70 1,1 9 — oM +
36| ffi 120/80 1,0 | 25 1.0 10M +
29 | TH 120/80 1,2 19 2.3 11 M —
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Az 1. tédblézaton létjuk, hogy betegeink egy kivételével férfiak, dltaldban 40 év alatt
Vesefunkeidjuk 4ltaléban j6. A klinikai képet a perszistalé microhaematuria jellomzi
A biopszia idpontjdban negativ vizelet iiledékii betegnek is eléz8leg hosszt ideig micro-
haematuridja volt. 5 beteg anamnézisében szerepelnek dltaldban ismétl6ds makrosz-
képos haematurisk, fnelyek kettonél felss 1égiti infekciokat kisvetden, egy mésik beteg
esetében fizikai megterhelés utdn, a harmadik esetében tonsillectomidt kdvetéen léptek
fel. Egyik betegiink himls-revaccinatio utdn figyelt meg néhény napig tarté véres vizelet-
uritést. A vizsgélat id6pontj; jelentés p inuridt egy esetben, magas vérnyomdst
egy betegen sem észleltiink.

2. tdbldzat
S

Szérum & lobulinok, Gsszkompl és 03 itati h
No. 1gG IgA IgM CH;g 3
. mg% mg% mg% E mgY%
1 1040 376 116 0,9 132
2 1160 320 100 2,0 112
3 1340 416 102 14 118
4. n.t. "~ ni. n.t. 1,4 n.t.
5. 1200 216 18 1,0 80
6. 880 396 132 1,1 110
T 2400 468 200 13 98
8. 1560 444 120 1,1 30
9. 1520 136 122 1,6 112
10. 480 208 112 1,6 104
n.t.= nem tértént vizsgdlat
A 2. tablézatban a szérum i lobulinok, az ésszkompl és a kompl har-
madik komy ének értékeit tiintettilk fol. A tdblézathél léthaté, hogy az IgA leg-
3. tdbldzat
Veseglomerulusok fluoreszcens vizsgdlatinak ered:
Vizsglt o T Tuor lolet
No | gomer: ‘ T
° lusok 196G IgM IgA |IgA—SC| IgE C3 F
szdma ‘
1. 8 n.t, — ++
3% 10 — = am
3. 10 = = =+
4. T RIS ey FF =+
5. i8 - — + +
6. 3 = = B T
i 10 — + ++ .
8. 8 = = + +
[ 8 = — T &
10. T = = ¥ ¥

— negatfv, - nyomokban, + kis mennyiségben,
++ kdzepes mennyiségben, ++ + nagy mennyiségben,
F = fibrinogén, n.t. = nem tortént vizsgélat,
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tobbszor jelentésen mogszaporodott. A szérum dsszkomplement értékek egy kivételével,
a 03 globulin szintje pedig minden esetben normalis volt.

Vesebio minték szovettani vizsgalatdnak eredménye

Fénymikroszképia: minden esotben megfigyelhets volt a diffis vagy folélis mesangi-
dlis matrix szaporulat a glomerulusokban, melyhez néhdny esotben a mesangidlis sejtek
megszaporodasa is tarsult. Egy hotog esetében a mesangidlis sclerosis egy-egy glomerulus
szegmentnek megfeleléen kis hegesedé félholdak megjelenésével is jart (1. dbra). 4 beteg
esetében fokalis glomeruldris sclorosist tudtunk megfigyelni, mely altaldban az érintett
glomerulusok teljes elpusztuldsét eredményezte.

1. dbra. A glomerulus egyik
szegmentjének megfelelden
a mesangidlis matrizmeny-
nyisége megszaporodott és
kis epithelidlis félhold ()
lithaté (PME, % 400)

2. Az immunofluoreszcens vizsglatok eredményét a 3. tablizatban foglaltule dssze.
Az Gsszes esetben nagyfokt idlis IgA-lerakéddst észleltiink dltetd példa
lithat6 a 2. dbrén. Emellett kisebb-nagyobb hasonlé elhelyezkedésti C3 lerakédést is
megfigyeltiink (3. dbra).

Gyakorlatilag minden esetben minimdlis mennyiségti JgM és egy eset kivételével
jelentésebb mennyiségli IgG: is lerakédott a glomerulusokban. Fibrinogén csak nyo-
mokban, illetve kis mennyiségben csapédott ki, s & festédés intenzitdsa is mindig joval

2. dbra. A glomeruldris
mesangiwmban nagy meny-
nyiségd, foltokban dsszefo-
Ly6, granuldris tipusi IgA-
lerakodds (X 500).




3. dbra. A glomeruldris
mesangiumban  diffizan
nagy mennyiségii granuld-
ris O3 lerakédds(x 500).

gyengébb volt, mint az immunglobulinoké. IgE-pozitivitdst egy esetben tudtunk meg-
figyelni a glomerulusokban, ugyanakkor tovébbi két esetben a tubulusok koriili inter-
stitiumban néhdny anti-Igl-vel pozitivan fest6dé plazmaji sejt is megjelent. Kilenc
esetben volt médunk anti-IgA-SC-vel festeni. Szekretoros komponenst a glomerulusok-
ban egy esetben sem észleltiink, csak tubulus hdmsejtekben, illetve tubulusok lumené-
ben, amely azonban egészséges vesékben is megfigyelheté (25).

Megbeszélés

Mesangidlis proliferatioval jdr6 glomerulonephritisekben TgA  immunglobulinok
glomeruldris megtapaddsa nem ritka (1, 5, 8, 10, 14, 18, 19, 24, 28), féleg SLE (9), Schén-
lein-Henoch-szindroma (26) és poststreptococeus glomeralonephritis kapesan (19, 24).
Berger (1) 1968-ban a fentiektdl jl elkiilonithets korképet ismertetett, melyet szovet-
tanilag szelektivan a glomeruldris mesangiumban lerakédé TgA jellemez, kisebb mennyi-
ségii IgG és O3 kisérotében. A betegség gyakorisdga viltozs, Berger (1) az osszbiopszidra
szamitva 18%-os elforduldst kozol, ugyanakkor Hyman (8) 2,1%, Finlayson (5) 2,2%,
Zimmermann (28) 3,8%, Sissons (22) 49, McCoy (18) 4,2%, Thoenes (24) 9,9%-0s arény-
161 szémol be. A mi anyagunkban eléforduldsa 5%. Az uj korkép megjelolésére a szerzdk
a kovetkez6 analégiskat haszndljdk: Berger-kér, IgA-mesangidlproliferativ glomerulo-
nephritis, IgA—IgG mesangidlis nephropathia, fokdl proliferativ glomerulonephritis
IgA-val, illetve recurrdlé macrohaematuria glomerularis IgA-val.

A Berger-kor, mint az anyagunkbdl is kiderill, féleg fiatal férfiak betegsége. Magas
vérnyomés ritkén fordul els. Klinikailag legjellemzébb a perszistdlo mikroszkop s
haematuria recurrdlé macrohaematurigkkal. A jol ismert macrohacmaturidt provokals
tényez0kon (fels légati infekci6, fizikai megterhels) kivill két betegen a jellegzetes
klinikai tiinet tonsill ia, illetve himlé inatio utén jelentkezett. A vesebiop-
szia id6pontjéban jelents proteinuridt csak egy beteg esetében észleltiink, szemben pl.
Sissons-al (22), aki a Berger-kéron belil kiilon csoportba sorolja azokat a betegeit,
akiken a klinikai képet a kifejezett proteinuria dominalta.

A szérum immunglobulinok vizsgdlata sordn kivétel nélkill magasabb IgA szintet
ésaleltiink, melyet mér Lagrue (11, 12) és Zimmermann (28) is megfigyelt, mésok azon-
ban nem tudtak megersiteni (3, 22). A szerzék dltaldban megegyeznck abban, hogy
4 szérum dsszkompl ésaC3al ég folyamdn normalis. A betegek jolentés
részét, mint o mi anyagunk is mutatja, 6p vesefunkcisk jellemzik, ugyanakkor pl. Sissons
(22) 25 betegébdl 9-ben krosodott vesem(ikédést mutattalk

Fénymikroszkop a idlis olvaltozdsok voltak elstérben. A mesangidlis
matrix diffdz kiszélesedése mellett sejtszaporulatot csak mérsékelt fokban és nem minden
csetben észleltiink. Nagy szémban figyeltink meg Zimmermann-hoz (28) és Lagrue-hoz
(11) hasonléan fokslis glomeruldris sclerosist, mely dltaldban az egész glomerulus el-
pusztuldsdval jért.
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Betogeink glomerulusaibun az immunofl pet szeloktly difftz
TgA-lerakédds jellomezte. Emellett minden esetben, Al it mennyi-
ségben egyéb osstalyba tartozé immunglobulinok is megjelentek a mesangiumban.
Négy biopszids anyag kivételével minden esetben jelent6s fokt mesangidlis C3-aktivalé-
dés is megfigyelhet volt.

Fls6 pillanatban megleponek tiinik az TgA- hos hasonlé glomeruléris lokalizécioji
€3 jelenléte, mort az IgA-ré] kimutattik, hogy a Klasszikus titon
nem kot. 1973-ban azonban Evans (4) megﬁgye]te hozy IgA esetben is végbemehet

komplement aktivécio a properdin rendszeren Emel-
lett 20l Sissons (22) és Zimmermann (28) ity is, akik rgA -nephropathids botegeil
nagy részének glo perdint tudtak e (7) sze-
rint a7 aggregalt IgA in vitro 1 t fixdl az Gaton iil. Nem

valészinti, hogy a C3 deponuom( a véltozo mennyiséghen ]elenlevo TgG lenne felelds,
mert harmadik esetiinkben a_glomer TeGet & nem tudtunk, ugyan.
alkor jelent6s mennyiséghen C3 volt jelen.
soérumban és a veseszovetben is mindig nagy mennyiségben jelenlevs IgA valo-

sziniileg donté szerepet jitszik a Berger-kor Km‘des
az, hogy a betegség keringd glomeruldris

alakul-6 ki. Amennyiben az IgA mesangidlis lerakodden xmmunkomplex ‘medidlte folya
mat; Ikét eset 1 2 1gA vagy antigénként vagy antitestként van
jelen a komplexben. Felvetddik glomernlal is husilis membrin mlnta]ma a mesangid-

Tis < ellen kel is. Bzt oz clléprelést litszik

igazolni. Lowance (14)" megfigyelése, aki egylk B
anyagibol olyan Igd tipusu immunglobulit elualt, melyet 6p omberi veseszovetre

rétegezve az specifikusan a glomeru Az IgA glon
i folyamab redménye lohet. Bizonyos fizikokémiai
véltozdsok a fehur]ck oregdloda s a ki dott fehérjéket a glo-

meruldris_phagocyta-rendszer, & mesangium is felvesn Tt e elkepzelest klserle(;lleg
Mauer (17) témasztotta ald. Egereknek iv. szérum-fehérje aggregdtumokat adott, s
azok foleg a glomeruldris mesangiumban rakédtak le. Végiil elképzelhets, bér valé-
sziniitlen, hogy patologids koriilmények kozott a mesangidlis sejtek lokslis IgA-szin-
tézisre képesel.

Klinikai tapasztalat, hogy fels6 léguti infekeidk a Berger-kér akut macrohaematurids
exacerbatiojahoz vezethetnek. A nyélkahdrtydkat érinté infekcidk elimindldséban fontos
szorepe van o7 tin. szokrotoros IgA-nak (IgA-SO). Teltételostill, hogy ilyen csetben
olyan st le & vesélkben, amelyel antitestlént
TgA- "SC% tar Tzt o7 elyondoldsunkat szonban az IgA.SC glomeruldris -
mutatdsdval megerSsiteni nem tudtuk. Hasonléan negativ eredmenyre jutott Lowance
(14) is, mig McCoy (18) 15 Berger-kéros betegébol kettonél a glomeruléris mesangium-
ban minimalis mennyiségh TgA-SC-t ésalelt.

10 betegiinkbsl 9 &ll 1—10 éve orvosi ellenérzés alatt, vesebetegsége miatt. Ez alatt
az idoszak alatt vesedllapotuk lényegesen nem viiltozott. Igy a Berger-kért mi is a

iszonyla jo pr lomeruloricy < ko soroljuk. Felismerése a vesebiopszidk
i flu i Ottt tartjuk az egyéb

a progndzis
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