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BEVEZETES - A gyemekkori magas vérnyomas altalaban szekunder elvaltozas. Leggyakrabban a veseparenchyma betegsége okozza,
ritkabban renovascularis eredetl, amelynek hatterében kiilonbozé etioldgiaju vasculitisek is allhatnak.
ESETISMERTETES - Hatéves leanybetegiink esetében a renovascularis hypertonia autoinflammatios szindroma részjelenségeként
alakult ki, ami igen ritka, az irodalomban nem talaltunk hasonl6 ismertetést. A renalis artéria szikiiletét radiologiai intervencidval Instrukciok...
kezeltiik. A beavatkozas utan a magas vérnyomas megsz(int. A tudomanyos kéziratok
KOVETKEZTETESEK - A renovascularis hypetonia potencialisan gyogyithato betegség. A sikeres kezeléshez multidiszciplinaris Osszedllitasa
egylittm(ikodés sziikséges.
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Manuscript Structure
Abstract:

INTRODUCTION - Primary hypertension is uncommon in childhood, secondary causes are found in the majority of cases.
Renovascular disease and hypertension could develop on the ground of vasculitis.

CASE REPORT - A rare case of renovascular hypertension caused by autoinflammatory syndrome is presented. The renal artery Top 5
stenosis was treated with interventional procedure. The blood pressure normalised following intervention.

CONCLUSION - Renovascular hypertension is a potentially treatable disease. Multidisciplinary teamwork is required for successful
management.
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MR-enterografiaval szerzett
A gyermekkori magas vérnyomas jelentés egészségiigyi probléma a fejlett orszagokban. Prevalenciaja legalabb 3-4%-ra tehetd (1, tapasztalata_ink_ o
2). A gyermekkori obesitas és diabetes mellitus szoros dsszefiiggésben all a gyermekkori hypertoniaval, valamint szintén Gsszetett, Subcutan dirofilariasis
de szoros Gsszefliggés all fenn a gyermek- és a felnéttkori hypertonia kozott is. A gyermekkori hypertonia felnéttkori magas kimutatasa ultrahangvizsgalat
vérnyomashoz és korai atherosclerosishoz vezet (3, 4). segitségével

Gyermekkorban az esszenciélis hypertonia ritkabban fordul els, mint felnttekben. Még az iskolaskord hypertonids gyermekek ~ CYermekkori szolid

kozel felében is kimutathaté a szekunder eredet (5). lépelvaltozasok képalkotd
. e biee . L . . . diagnosztikaja*

A szekunder magas vérnyomas hatterében az esetek 80%-aban a vese parenchyma betegsége all, mig a masodik leggyakoribb

kivalto ok a renovascularis betegség (6).

A renovascularis hypertonia a veseartériak sziikiilete kovetkeztében kialakult magas vérnyomas. A sziikiiletet okozhatja az ér sajat
betegsége vagy kiils6 kompresszio is (7, 8). A renovascularis stenosis leggyakoribb kivalto okai gyermekkorban a fibromuscularis
dysplasia és az artériat érint6 gyulladasos folyamatok; Takayashu-arteritis, polyarteritis nodosa (9, 10).

Autoinflammatids szindromakban is eléfordulhat vascularis érintettség, bar a veseartériak szlkilete és a kovetkezményes
renovascularis hypertonia ritkasag (11).

Esetismertetés

Betegiinknél autoinflammatios szindromaban, vasculitis talajan alakult ki renovascularis hypertonia. A 6 éves leanygyermeknél -
akinek anamnézisében érdemi betegség nem szerepelt - 2011-ben polyarthritis és uveitis jelentkezett, amelyeket juvenilis
idiopathias arthritis (JIA) tiineteinek véleményeztek. Ugyanebben az évben cardialis dekompenzacié miatt - amelynek hatterében
myocarditist igazoltak - korhazi kezelést igényelt. A JIA-ban szokatlan belszervi manifesztacié miatt autoinflammatios szindroma
lehet&sége meriilt fel. A molekularis genetikai vizsgalatok Blau-szindromat igazoltak.

Ujonnan jelentkez6 fejfajas és szédiilés miatt 2013-ban korhazi kivizsgalds tortént, melynek soran extrém magas
vérnyomaseértékek igazolodtak. Hasi UH-vizsgalattal az ellenoldalinal kisebb jobb vese és a jobb oldali arteria renalis szegmentalis
agaiban poststenoticus aramlasi gorbe volt lathato (1. abra).
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1. abra. A jobb renalis artéria agaiban poststenoticus aramlasi gorbe azonosithatd

A jobb oldali arteria renalis valoszinl sziikiiletének pontos megitélésére MR-angiografias vizsgalat késziilt. Az angiografias képeken
a jobb oldali veseartéria eredése utan elvékonyodik, rovid szakaszon kontrasztanyag-telédés sem azonosithato, distalisabban
poststenoticus tagult szakasz abrazolodik (2. abra).

2. abra. Az MR-angiografias vizsgalaton a jobb oldali arteria renalis rovid szakasz(, sulyos sziikiilete lathaté poststenoticus
tagulattal

A perzisztél() magas vérnyomés miatt a stenosist radiolégiai intervenci()val kezeltijk Az invaziv angiografias vizsgélat sorén az

hozott kielégité eredményt, ezért stentet Ultettiink be. A beavatkozas végén keszult angiografian rovid szakaszu, enyhe foku
rezidudlis szlikilet, jo morfologiai eredmény volt lathatd (3. abra).
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3. abra. a) A katéteres angiografia soran - az MR angiografias vizsgalattal megegyezéen - rovid szakasz(, nagyfoku szikiilet
abrazolodik. b) Ballonos angioplasztika utan szamottevé rezidudlis stenosis lathato. c) Stentbeiiltetést kovetéen a kontroll
angiografias képen jo morfologiai eredmény abrazolodik

A kontroll hasi UH-vizsgalattal a jobb oldali a. renalis szegmentalis agaibol szabalyos aramlasi gorbe volt nyerheté (4. abra).

4. abra. Kontroll UH-vizsgalat soran a veseartéria szegmentalis agaibol szabalyos aramlasi gorbe nyerhetd

Megbeszélés

Az autoinflammatios szindromak heterogén betegségcsoportot képeznek. Ezekben a korképekben kozds, hogy a természetes
immunitasban szerepet jatszo fehérjék hibasak, illetve hogy a betegség genetikailag meghatarozott. Az ide tartozo Blau-szindroma
(familiaris juvenilis granulomatosus arthritis) autoszomalis dominans droklésmenetet mutato, leggyakrabban polyarthritis, uveitis
és dermatitis tiineteivel jelentkezd betegség. Ritkabban cardialis, pulmonalis és vascularis érintettség is eléfordulhat (11).

A gyermekkori renovascularis hypertonia kezelése lehet gydgyszeres, intervencios radioldgiai és sebészi, amelyek egymast sokszor
kiegészitik.

A gyogyszeres terapianak akkor van létjogosultsaga, amikor a sziikiilet megsziintetése nem lehetséges vagy tovabbi intervencio
nem hozna szamottevd javulast. A radioldgiai vagy sebészi intervencion atesett gyermekek mintegy felénél a gyogyszeres terapia
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folytatasa sziikséges.

Az intervencios radiologiai beavatkozasok, a percutan angioplasztika hatékonysagat egyre tobb tanulmany tamasztja ala. Az esetek
talnyomd részében a renalis artéria sziikiilete sikeresen kezelhetd, bar esetenként tobb beavatkozas is sziikséges lehet. A percutan
angioplasztika elsé vonalbeli kezelésnek tekinthetd rovid szakaszu (<10 mm) szlkiilet esetén.

Stentbetiltetésre altalaban valogatott esetekben, sulyos sziikiilet vagy restenosis esetén és iatrogén dissectio fennallasakor keril
sor.

A radiolégiai intervenciok utan a gyermekek tébb mint 50%-aban a magas vérnyomas mérséklédott vagy megsziint. Hossz( tavon
azonban a restenosisok aranya a felnéttkori adatokhoz képest magasabbnak tiinik. A jelenség hatterében a kisebb
érkeresztmetszet és a novekedési faktorokra fokozottan reagalo éretlen érrendszer allhat (12, 13).

A sebészi beavatkozas elséként valasztandd hosszd szakasz( (>10 mm) , t6bbszords sziikiilet, ostialis érintettség, illetve kétoldali
renalis arteria stenosis esetén (14). A beavatkozas hossz( tavon a betegek tobb mint kétharmadaban a hypertonia gyogyulasat
eredményezte (15).

Kovetkeztetés

A renovascularis hypertonia potencialisan kezelhetd betegség. A megfeleld ellatashoz a nefrologus, radiologus és az intervencios
radiologus kozotti egyiittmikodés szikséges. Bar gyermekkorban a percutan beavatkozasok hosszd tavi kimenetele kissé
rosszabbnak tlnik a felnéttkori eredményekhez képest, intervencios radiologiai és sebészi beavatkozassal az esetek tobbségében a
magas vérnyomas gyogyithaté vagy csokkentheté. A gyermekkori intervencidkkal szerzett Ujabb tapasztalatok és az eszkozok
fejlédése kovetkeztében az eredmények tovabbi javulasa varhato.
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