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Epidemiologia

Prevalencia: 2-4 %
Incidencia: 0,1-0,5%
Recidiva: 10 % per év
50% per 10 év

d: @ =3:1
Eltérések: foldrajzi, klima, taplalkozasi szokasok,
¢letmod, nem, kor

Németorszag P:4% - 4,7 % 1: 0,54% — 1,47%

1fehér, azsiai rassz
lfeketeboru, kozép- és dél-amerikai lakosok

* Magyarorszag : 30000 — 35000 eset/év




A. Urine

Glucose Ketone bodies
<06 g

Amino acids
1-3g

Desociatio
dependent on pH




Kokomponensek

* Kristalyok
Ca, oxalat, foszfat vegyiiletek, hugysav, brushit, apatit,
cystin

Organikus matrix 2-10 %, matrix ké: 65 %

globulinok, mucoprotein, hexosamin, viz stb.

Ritka komponensek

xantin, szilikat, ammonuim-urat, gyogyszer indukalta ko
pl. triamteren, indinavir




Inhibitorok és promoterek

INHIBITOROK

Kristalynovekedést gatol

» Citrat — Ca komplex

* Magnézium — oxalat
komplex

* Pyrofoszfat — Ca komplex

* Cink

Aggregaciot gatol

* Glycosaminoglycan

 Tamm- Horsfall protein

* Nephrocalcin etc.

Felszivodast gatol
Oxalobact. formigenes

PROMOTEREK

Bakterialis infekcio
Matrix

Anatomiai eltérések—
PUJ obst., MSK

Tartos immobilizacio
Emelkedett Hs szint -

?? Nanobacteria — kovek
97 %-aban




Inhibitor feherjek

osteopontin
28 proteins neutrophil elastase

4 Superoxide dismutase
-€ollagen type | a -1-microglobulin
.- "apolipoprotein A1 haemoglobin
* hyaluronan Tamm-HorsfFall glycoprotein
fibronectin collagen type IV a~-1-antitrypsin
' albumin chondroitin sulphate " transferrin
@ & yglobulins prothrombin fragment 1 o _gefensin
~lithostathine inter-a-trypsin inhibitor CD58 protein
matrix Gla protein  calgranulin annexin-l
Yj-2-microglobulin  retinol-binding protein
_ a-t-acid glycoprotein heparan sdiphate 5
) ™ roxidase chain A
3 %in _bikunin_



Koképzodeés

NOVEKEDES
KOKEPZODES

NUKLEACIO

METASTABIL
ALLAPOT

felszini precipitacio

aggregacio

szuperszaturacio (kicsapodasi
egyiitthato)

homogén nukleacio - mikrokristaly
Kicsapodas

metastabil vizelet — tultelitett
promoterek és inhibitorok egyensulya

* heterogén nukleacio
* matrix szerepe !

« lassu kristalynovekedés

oldékonysagi egyiitthato, T, pH fiiggo
kristalyképzodés nincs ill. oldodhat




_ A. Urolithiasis
PTH 4
Caleitriol f

Mobilization

Disordered
relabunlism

.

Ounalate § )mnu:im;f

Reduced

reabsorption ) ; Urle aeid $ =

cﬂ] *

HO < ne concentratian

Calejum CTaHPO,

Kanthine Urdc acid MHy 4 ouxalate MgNH PO,

\ ! — & Citrate ate_ | <
|« pH* - A . |
L

Metastable sodution

Stagnant
[TTalg -] g

Predpitation

Stene formalion




Kotipusok I.

Koosszetétel

Yo

Rtg denzitas

Jellemzok

Ca oxalat
monohydrat
dihydrat

pozitiv

CaC,0, x H,0
CaC,0, x 2H,0

kemény, barna
sargas, facettalt

Ca foszfat
apatit
brushit

erosen pozitiv

Ca,((PO,)s(OH),
CaHPO, 2H,0

sotétbarna

kemény

Mg ammonium
foszfat

karbonat apatit

enyhén pozitiv

MgNH, PO, 6H,0
Ca,o(PO,)s CO,

krétafehér
gyorsan no
alkalikus pH




Kotipusok Il.

Koosszetétel

Yo

Rtg denzitas

Jellemzok

Hugysav

Rtg negativ

sima felszin
multiplex
vilagosbarna

savas pH

|
H,N—C —COOH
|

H—C—S§————5—

H

I
H,N—C—CO0H

C—H

H

kompakt,
borostyansarga
metabolikus
savas pH

Xanthin

ritka

Indinavir (protease
inhibitor HIV)

Rtg negativ
CT negativ !

ritka




Calcium metabolizmus

Taplalék e Széklet
1000 mg/nap ileum 800 mg/nap

200 mg/nap Szabalyzas:
PTH

calcitriol /25(OH)D3/
calcitonin

500 mg/nap 10 g/nap

Vizelet
200 mg/nap




A. Deranged Calcium Metabolism

| Alkali | | Inacthity | | Turmor cels

i
I b Ca" o | nbedeukn

—~— Caleitriol o —

Hypercalcemia

Pl laa 1'

Heart:

= Shortening of
action potentials

- Increased
digitalls sensltivity

Hephrocalcinosis,
eratitis

Psychiatric
disorders

Tight junciions
less permeable
; A - Heart:
- Fi ~ Prolonging of
action potentials
= Oy “

—  Teleny,

i paresihesias
WY ]

Hypocalcemia

s * ] Ca™ bound
|4

HPO,
4

-3

T -

b ]

¥
¢ Alkaloss
i 9

Prat”™
Decraasad Lack of | Formation af

inteatinal robslization SO Pl

amphon Renal Ca:' loss,

remal HPO,™ retention




Ca koképzodeés okai

Hypercalciuria (U Ca 1)

Primer hypercalcaemia (SeCaft, — UCa?1)
sejtszétesés eredeti, glucocortoikoid, pheochromocytoma,
AIDS, immobilizacio, iatrogén — thiazid, lithium, A vitamin )
Hyperoxaluria

Hypocitraturia: 20-40%

idiopathias, acidosis, hypokalaemia

325-350 mg /map

Hyperuricosuria: 20-35 %

Ca oxalat metastabil vizeletben komagként szerepel




A vese szerepe

Proximalis kanyarulatos csatorna

« kacium visszaszivas 70% -a

+ foleg paracellularis utakon
Henle-kacs vastag felszallo szara

* calcium visszaszivas 20 %

* a Calcium szenzor receptor (CaSR)
Disztalis kanyarulatos cs.

- PTH altal szabalyozott

e calcium visszaszivas 8%-a




Hypercalciuria l.

Abszorptiv: fokozott felszivodas - ritka
1. tipus — diétafiiggetlen
2. tipus — diétafiiggo
3. tipus — foszfat vesztéssel jaro
Renalis: primer Ca vesztés a vizelettel (50-60%)

funkcionalis vagy morfologiai (renalis tubularis zavar, RTA, Dent
betegség, Bartter sy.)

Reszorptiv: 1 PTH, csont
hormonalis okok pl. hypothyreosis, hyperparathyreosis, ACTH
tulsuly, csontlebomlas (immobilizacio, tu., RA)

Idiopathias (5-10%)
Egyéb ( gyogyszerek pl. szteroid, diuretikum)
TH: diéta?, inhibitorok (citrat, Mg) , thiazidok




Primer hyperoxaluria

Majenzim defektus

* 1. tipus: alanin-glyoxilate amino-
transzferaz (AGT)
1/120000, AR, progressziv,
nephrocalcinosis, oxalosis
veseelégtelenség

2. tipus: glycolat és hydroxy-
piruvat reduktaz (GR/HRP)
jobb prognozis

3. tipus: ketoglutarat aldolaz

Toxikus: ethylen glykol,
methoxyfluran, piridoxin
hiany

D-Glycerate

Glycolate
reduciase/
OH-pyruvate
reductase

OH-pyruvate decarboxylase \1,. litol {fructose)

/ﬁ;:ng ldehyde

OH-pyruvate

Aldehyde
dehydrogenase
Alanine glyoxylate
aminotransferase

Pyruvate E

Alanine glyoxylate
aminotransferase

 —
--_._______..--*"

D-Amingo oxidase

/F‘HII

Glycolate

ff :;f:-:f nyr:‘ok%ltp reductase/
OH-pyruvate reductase
“ PH Il

Glyoxylate

Serine

Alanine

transferase
4-0H-2 nr:ruq.fu‘drare
Glycolate aldolase
oxidase
4-0H-2-ketoglutarate
Lactate

dehydrogenase \
O‘KALATE 4_\ OH-L-Proline

Ascorbate

/‘—A

Amino acids




Hyperoxaluria szekunder

Diéta: csak 10% szivodik fel
anion exchanger protein
(SLC26)

Secondary Hyperoxaluria Primary Hyperoxaluria

Liver cell

Increased
endogenous

Enteralis: bélresectio - 1 ool (90 me)i
(Roux, Y), bélgyulladas,
zsirsav malabasorptio No bacterial Oxalate pool

degrading

Urine

OxalOb aCtel' fO rmigenes p normal: 20-45 mg/d (< 0.5 mmol/d)

sec. HyOx: 45-90 mg/d (0.5-1.0 mmol/1.73m?/d)

_ Oxalét decarb Oxylase PH: > 90 mg/d (> 1.0 mmol/1.73m?BSA/d)

TH: zsirszegeny, oxalatszegény diéta, Ca potlas,
piridoxin




Ca-oxalat-dihydrat




Ca-oxalat-monohydrat




URIC ACID

H l:l g ys av kave k Glomerulus GLOMERULAR FILTRATION

98%-100% REABSORPTION Net
reabsorption
Proximal of 80% of

Convoluted 4 SECRETION filtered
Tubule uric acid

EndOgén - purin lebOmlésa 40%-48%  REAESORPTION

de nono szintézis excremion
pool: 1500 mg
Exogén — voros husok, alkohol

vizelettel uriil 4-600 mg/nap
oldékonysaga: rossz, pH fuggo

nincs inhibitora
80

Tipusai 60

— hyperuricaemia: 1Se Hs, U
— hyperuricosuria: 1U Hs

— idiopatias: savas vizelet pH 0
A 40 48 56 64 72

40

% Uric acid ionized

20




Hyperuricaemia

e  Primer:
enzimdeefektusok

Szekunder:

1 myelo és lymphoproliferativ betegségek: sejtszéteses: tumor,
hemolyticus anaemia malaria, rhabdomyolysis

egyéb: psoriasis, Paget-kor , alkoholizmus, elhizas, hypertonia,
hypothyreosis, eclampsia, Down kor, sarcoidosis, kiszaradas,
veseelégtelenség

gyogyszer: aszpirin, cyclosporin, ethambutol, vizhajtok




Hyperuricosuria

Tubularis mukodészavar (pl.
Fanconi sy.)

Transzportzavar
Gyogyszer: amlodipin,
atorvastatin, losartan,
ACTH, cortison

Idiopatias
alacsony vizelet pH
elégtelen NH4 * excretio

és emelkedett sav
kivalasztas

TH:

dieta
alkalizacio
allopurinol

Na fliggé URAT-1
hUAT (uromodulin)




ko

Hugysav




Struvit kovek

Feltételek: pH 7,2

ammonia a vizeletben
Urea bonto baktériumok: Proteus, Klebsiella, Pseudomonas,
Serratia, Providentia, Haemophilus, Ureaplasma stb.
Kivéve E. coli és Gram+ !!

NH, + H,0 — NH," + OH-
CO, + H,0 — H,CO, —»2H* + CO;’

magas ammonia szint: epithel karosodas, gyulladas, matrix
Kicsapodas

lagos vegyhatas (pK=10.1): foszfatok, Mg, carbonat — apatit
vegyliiletek kicsapodasa

TH: savanyitas, antibiotikum




Struvit




Cystin ko

autoszom recessziv, incidencia: 1/10.000

transzport fehérje zavar a bélben és a vesében, multigénes
2. kromoszoma (SLC3A41 gén), 19. kromoszoma (SLC7A49 gén)

dibazikus aminosavak (COLAH) reabszorpcios zavara
a cystin oldhatosaga rossz, 250 mg/l, pH fuggo
Koképzodés kockazata: vizelet koncentraciotol fiigg

alacsony: 150 - 400 mg/nap

kozepes 400 - 800 mg/nap

kozepesnél sulyosabb: 800 - 1,200 mg/nap
magas: 1,200 - 2,000 mg/nap

nagyon magas: 2,000 mg/nap




Cystin ko kezelése

Cel: 150 — 300 mg/1 cystin urités
TH: folyadékbevitel
alkalizalas (citrat keverék) - pH 7,51
pHS - 300 mg/1
pH7 - 400 mg/1
pH9 — 1000 mg/1
diéta - | methionin
allati fehérjék, : hus, hal, tej, tejtermék, tojas

oyogyszeres: D penicillamin, Thiola

Cystine concentration (Lg/ml)

egyeb: C-vitamin, glutaimin, acetazolamid




Cystin ko




forever _ a kidney stone




