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l. Fejlodési rendellenességek

1. Vese agenesia

Nem fejlédik ki a vese

Kétoldali agenesia esetén a terhesség megszakitasa indokolt

2. Vese hypoplasia

A normalisnal kisebb vese, ellenoldali kompenzatorikus megnagyobbodassal
3. Oligomeganephronia

Kisebb nephronszam (kb. fele), serdil6korra krénikus veseelégtelenség

4. Patkovese (Ren soleiforme)

Leggyakoribb fejl6dési zavar (1/500-1000), vesepdlusok fuzidja (90%-ban also)
5. Vese dystopia

Egyik vese a szokvanyos helyénél mélyebben (pl. medence) helyezkedik el



l. Fejlodési rendellenességek

6. Ureter et pelvis duplex

KettGs hugyvezeték és/vagy vesemedence

7. Ureteropelvicus stenosis

Altalaban egyoldali, hydronephrosishoz vezet, korai miitéttel a vese
megmenthetd

8. Jarulékos veseartéria

9. Multicisztikus vesedysplasia

Fejl6dési zavar, nem neoplasztikus folyamat!

Abnormalis szoveti elemek (pl. porc, differencidlatlan mesenchyma)
Cisztak

Egy, vagy kétoldali, teljes, vagy szegmentalis

Megnagyobbodott, elégtelen mikodési vese



Patkovese Ureter duplex




Ureteropelvicus stenosis
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Il. Cisztas vesebetegségek

1. Policisztas vesebetegség

A) Felnéttkori

Autoszomalis dominans oroklésmenet

PKD1 és PKD2 gén (policisztin-1 és -2)

Gyakorisdga 1/400-1000

Fokozatos, igen kifejezett vesenagyobbodas
Sz6l6furtszerd megjelenés

Fiatal feln6ttkorban kezd6d6 panaszok (ha vannak)
A kronikus veseelégtelenségek 5-10%-aért felel6s

Maj- és hasnyalmirigycisztak, mitralis prolapsus, agyalapi bogydaneurysmak



Felndttkori policisztas vesebetegség



Il. Cisztas vesebetegségek

1. Policisztas vesebetegség

B) Ujsziiléttkori

Autoszomalis recessziv 6roklésmenet

PKDH1 gén (fibrocisztin)

Jelent6sen megnagyobbodott vesék

Tudé hypoplasia, oligohydramnion

Medullaris és kortikalis megnyult cisztak, szivacsszer(i megjelenés

Altaldban az els6 hédnapban haldlhoz vezet



Ujszildttkori policisztas vesebetegség




Il. Cisztas vesebetegségek

2. A vesevel6 cisztas betegségei

A) Medullaris szivacsvese

1-3 mm-es medullaris cisztak

Nem vezet veseelégtelenséghez

B) Nephronophtysis

Sporadikus vagy familiaris

Zsugorodott vesék, kéreg-vel6 hataron cisztak

Végstadimu vesebetegséghez vezet

3. Egyszerl szerzett cisztak

Gyakoriak, egy vagy tobbszords, nem romlik a vesefunkcid



Il. Cisztas vesebetegségek

4. Szerzett cisztds vesebetegség

Hosszantarto dializis soran
5. Glomerulocisztikus vesebetegség
6. Oroklédé szindromdkhoz tarsulé vesecisztdk

von Hippel-Lindau-szindroma

Sclerosis tuberosa



lll. Vesekovesség

Harom tényezd:
Kristalyosodasra hajlamos sok
Kristalyosodast elinditd mag (sejttormelék, cilinder, hugysavkristaly)

Kristalyképz6dést gatlo anyagok hianya

1. Kalcium-kovek

60-70%

Kalcium-oxalat/kalcium-foszfat

Hypercaluria (hypercalcaemiaval vagy anélkul), hyperoxaluria

Barnasfeketék, 1-2 cm, rontgenarnyékot adnak



Vesekovesség

2. Struvitkovek

15%
Magnézium-ammonium-foszfat
Fert6zés utan

Szurkéssarga, szarvasagancsszerd ontvény

3. Hugysavkovek
15%
Hyperuricaemia (kdszvény, nagy volumen sejtpusztulas)

Fehérek vagy narancssargak, nem adnak rontgenarnyékot

4. Cisztinkovek
1-2%

Cystinuria
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Kalcium-ké Struvitko



Vesekovesség

Klinikai megjelenés

Egy vagy kétoldali

Vesekoves roham: hirtelen jelentkezd, igen heves fajdalom, lagyékba, herébe
sugarzo

Kisebb kovek ,veszélyesebbek”

Haematuria, stirgetd vizelési inger

Lehet tiinetmentes

Fert6zésre hajlamositanak



IV. Pyelonephritis

1. Heveny pyelonephritis

A tubulusok, az interstitium, a vesekelyhek és a vesemedence gyulladasa
Baktériumok (E. coli, Proteus mirabilis, Klebsiella, Enterococcus) valtjak ki
Altalaban felszallo hugyuti fert6zés, ritkabban hematogén széras kdvetkezménye
Ep anatdmiai viszonyok mellett (fogamzaskoru nék), vagy hugyuti rendellenesség
- pl. VUR — sz6védményeként (Ujszulottek, id6sek)

Holyagkatéter, diabetes, immunszuppresszio hajalmosit ra



IV. Pyelonephritis

1. Heveny pyelonephritis

Morfologia:

A vese kissé megnagyobbodott

A felszinen elszértan szamos 1-3 mme-es sargdas goc (pyelonpehritis apostematosa)
A metszlapon hasonlé gocok, valamint sarga csikolat

A kelyhek és a medence nyalkahartyaja vorhenyes

Szovettanilag talyogos gdocok neutrophil granulocytakkal

A csikolatnak megfelel6en a gyljt6csatornakat kitdlté neutrophilek latszanak

A glomerulusok altalaban megkiméltek, kivéve, ha a gyulladas hematogén széras

kovetkezménye



Pyelonephritis acuta apostematosa




Pyelonephritis acuta




IV. Pyelonephritis

1. Heveny pyelonephritis

Klinikai megjelenés:

Egy vagy kétoldali

Hirtelen kialakulo 1az, hidegrazas

Vesetaji fajdalom

Leukocytosis, gyorsult sullyedés

Pyuria, bacteruria

Altaldban nyom nélkil gydgyul (antibiotikum terdpia), de a szov8dményként

fellépb esetekben haldlos lefolyas is lehet



IV. Pyelonephritis

2. Kronikus pyelonephritis

A tubulusok és az interstitium krénikus karosodasa miatti hegesedés, a kelyhek és
a vesemedence érintettségével

Reflux nephropathia talajan, vagy kronikus obstrukcio miatt

Rekurrald infekciok

Morfologia:

Zsugorodott vese, széles felszini behuzodasokkal tarkitott

A hegek a papillakig érnek

A kehely tag, nyalkahartyaja megvastagodott

Szovettanilag gdcosan interstitilais fibrosis, sorvadt tubulusok, tubularis
cilinderek, lymphoid besz(rédés

A kelyhek nyalkahartyaja fibrotikus, kronikus lobsejtes beszlrédést tartalmaz



Blunted calyx
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Kronikus pyelonephritis



'«}:-:‘ ® W

L
X o LY
» i %
o 0,

y
by % »
4

Kronikus pyelonephritis




IV. Pyelonephritis

2. Kronikus pyelonephritis

Klinikai megjelenés:

Egy vagy kétoldali

Akut pyelonephritises epizdédok, vagy csendes, de szoveti destrukciot
eredmeényezd lefolyas

Kétoldali érintettség esetén veseelégtelenség jelei, valamint hypertonia
jelentkezhetnek

A dializalt betegek kb. 10%-anak kronikus pyelonpehritis az alapbetegsége



IV. Pyelonephritis

3. Xanthogranulomatosus pyelonephritis

Kbzépkoru, cukorbeteg n6k

Altaldban egyoldalu

Proteus mirabilis fert6zés

Klinikailag tumort utanzo lézio

Sargas terlletek, tokot meghaladé infiltracid

Szovettanilag habos citoplazmaju makrofagok, oriassejtek, lymphocytak,
plazmasejtek, neutrophilek

Nephrectomiat igényel
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Xanthogranulomatosus pyelonephritis



V. A vese daganatai

Daganattipusok

Jéindulatu daganatok
Rosszindulatu daganatok
Gyerekkori daganatok
A veserakok genetikai hattere
Prognosztikai tényez6k

Klinikai vonatkozasok

WHO classification of tumours of the kidney

Renal cell tumours

Clear cell renal cell carcinoma

Multilocular cystic renal neoplasm of low
malignant potential

Papillary renal cell carcinoma

Hereditary leiomyomatosis and renal cell
carcinoma-associated renal cell carcinoma

Chromophobe renal cell carcinoma

Collecting duct carcinoma

Renal medullary carcinoma

MIT family translocation renal cell carcinomas

Succinate dehydrogenase—deficient
renal carcinoma

Mucinous tubular and spindle cell carcinoma

Tubulocystic renal cell carcinoma

Acquired cystic disease-associated renal
cell carcinoma

Clear cell papillary renal cell carcinoma

Renal cell carcinoma, unclassified

Papillary adenoma

Oncocytoma

Metanephric tumours
Metanephric adenoma
Metanephric adenofibroma
Metanephric stromal tumour

Nephroblastic and cystic tumours occurring
mainly in children

Nephrogenic rests

Nephroblastoma

Cystic partially differentiated nephroblastoma

Paediatric cystic nephroma

Mesenchymal tumours

8310/3

8316/1*
8260/3

8311/3*
8317/3
8319/3
8510/3*
8311/3*

8311/3
8480/3*
8316/3*

8316/3
8323/1
8312/3
8260/0
8290/0

8325/0
9013/0
8935/1

8960/3
8959/1
8959/0

Mesenchymal tumours occurring mainly in children

Clear cell sarcoma

Rhabdoid tumour

Congenital mesoblastic nephroma
Ossifying renal tumour of infancy

8964/3
8963/3
8960/1
8967/0

Mesenchymal tumours occurring mainly in adults

Leiomyosarcoma
Angiosarcoma
Rhabdomyosarcoma
Osteosarcoma

Synovial sarcoma

Ewing sarcoma
Angiomyolipoma
Epithelioid angiomyolipoma
Leiomyoma

Haemangioma
Lymphangioma
Haemangioblastoma
Juxtaglomerular cell tumour
Renomedullary interstitial cell tumour
Schwannoma

Solitary fibrous tumour

Mixed epithelial and stromal tumour family
Cystic nephroma
Mixed epithelial and stromal tumour

Neuroendocrine tumours
Well-differentiated neuroendocrine tumour
Large cell neuroendocrine carcinoma
Small cell neuroendocrine carcinoma
Phaeochromocytoma

Miscellaneous tumours
Renal haematopoietic neoplasms
Germ cell tumours

Metastatic tumours

8890/3
9120/3
8900/3
9180/3
9040/3
9364/3
8860/0
8860/1*
8890/0
9120/0
9170/0
9161/1
8361/0
8966/0
9560/0
8815/1

8959/0
8959/0

8240/3
8013/3
8041/3
8700/0

The morphology codes are from the International Classification of Diseases
for Oncology (ICD-O) {217A}. Behaviour is coded /0 for benign tumours;

11 for unspecified, borderline, or uncertain behaviour; /2 for carcinoma in
situ and grade Il intraepithelial neoplasia; and /3 for malignant tumours.
The classification is modified from the previous WHO classification {756A},
taking into account changes in our understanding of these lesions.

*New code approved by the IARC/WHO Committee for ICD-O.



V. A vese daganatai

A vesedagantok hisztogenezise

Tubulusham Mesenchyma
Papaillaris adenoma Angiomyolipoma
Oncocytoma

Vilagossejtes veserak

(veserak=vesesejtes carcinoma)

Multilokularis cisztikus vesetumor
Papillaris veserak
Kromofdb veserak

Vilagossejtes papillaris veserak

Metanefrogén elemek
Metanefrikus adenoma

Nephroblastoma (Wilms-tumor)



V. A vese daganatai

Joindulatu daganatok

1. Papillaris adenoma

Papillaris daganat low-grade morfoldgiaju tumorsejtekkel, £ 15 mm
Szurkésfehér, kerekded goc, lehet tobbszords

Gyakran incidentalis lelet

K6bds, monomorf tumorsejtek, papillaris szerkezet, psammomatestek



V. A vese daganatai

Joindulatu daganatok

2. Oncocytoma

A vesesejtes tumorok 5%-a

Mahagodnibarna, jellegzetes centralis heggel

Fészkes, trabekularis szerkezet, degenerativ jelenségek

Oncocyter sejtek (széles, szemcsézett eozinofil citoplazma), békés kép, de fokalisan: bizarr

magok, extracapsularis terjedés, érbetorés
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V. A vese daganatai

Joindulatu daganatok

3. Angiomyolipoma

PEComa: perivascular epithelioid cell tumor

Az eltavolitott tumorok kb. 1%-a, de ennél gyakoribb (UH-val felfedezett, nem
operalt daganatok)

JOl kordlirt, sokszor zsirfényd tumorgdc

Zsirszovet, vaskos falu erek, simaizom

HMB45+, Melan A+ (melanocyter markerek!)






V. A vese daganatai

Joindulatu daganatok

4. Metanefrikus adenoma

N&ékben gyakoribb, 50-60 éves korban

Atlagos méret 5 cm

Szurkésbarna, szolid, cisztikus degeneracié lehet
JOl kordlirt, de nincsen tokja

Acinaris szerkezet tubularis és szolid részekkel
Nincsenek mitdzisok

WT1+, CD57+, CK7-, EMA-






V. A vese daganatai

Rosszindulatu daganatok

1. Vilagossejtes veserak

Leggyakoribb tipus (kb. 80%)

Jellegzetes makroszkopos megjelenés: aranysarga szin

Valtozatos szoveti szerkezet: szolid, tubularis, papillaris, microcisztikus, cisztikus
Gyakoriak a bevérzések és nekrozisok

Gyakori genetikai/epigenetikai eltérés: 3p delécid, VHL mutacid, VHL

hipermetilacié
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V. A vese daganatai

Rosszindulatu daganatok

2. Multilokularis cisztikus vesetumor alacsony malignitasi potenciallal
A veserakok kb. 2-3%-a

K6zépkoruak, altalaban véletlenll felfedezett

Kizarélag valtozatos méretd, vékony falu cisztakbdl all

Tiszta cisztatartalom

Alacsony gradusu tumorsejtek: cisztak belfelszine, kis csoportokban a
szeptumokban

Kitiind progndzis









V. A vese daganatai

Rosszindulatu daganatok

3. Papillaris veserak

Masodik leggyakoribb (kb. 12-15%)

Gyakrabban multifokalis

1. tipus

JOl korulirt, szirkésbarna, bevérzésekkel tarkitott

Papillaris, esetleg tubularis szerkezet

K6baos sejtek, habos citoplazmaju makrofagok, psammomatestek
2. tipus

Valtozatos megjelenés, nekrozisokkal, bevérzésekkel tarkitott

Nagyobb sejtek, magasabb grade

Jellegzetes genetikai eltérések: triszomiak (7, 17, 12, 16 20), Y vesztés, c-met

mutacio









V. A vese daganatai

Rosszindulatu daganatok

4. Kromofob veserak

Kb. 4-5%

Jol korulirt, szirkésbarna

Vilagos, vagy eosinophil citoplazma, éles sejthatarok, kétmagvu
alakok,mazsolaszer(i magok, perinuklearis halo

Kiterjedt kromoszémavesztések

Kedvez6bb progndzis

DD: oncocytoma
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V. A vese daganatai

Rosszindulatu daganatok

5. Vilagossejtes papillaris veserak

Kezdetben végstadiumu vesékben irtak el, de ettdl figgetlendil is kialakul
A vesesejtes tumorok kb. 1-1,5% -a

JOl kordlirt, tokkal biro, sziirkésbarna-sargasbarna tumor

Szolid és cisztikus részek

Papillaris/tubularis szerkezet

Vilagos sejtek, alacsony grade

A magok egy sorban helyezkednek el, a bazalmembrantdl eltavolodva

Indolens viselkedés (még nem kozoltek attétet add esetet!)









V. A vese daganatai

Rosszindulatu daganatok

Ritka tipusok

Ductus Bellini (gyUjt6csd) eredetl veserak

Orokl&dé leiomiomatdzis és veserdk szindrémdahoz tarsuld veserdk
MiT géncsalad transzlokacids veserak

Szukcinat-dehidrogenaz deficiens veserak

Tubulocisztikus veserak

Szerzett cisztas vesebetegséghez tarsuld veserak
Mucindzus-tubularis-orsdsejtes veserak

Medullaris veserak



V. A vese daganatai

Gyerekkori daganatok

1. Nephroblastoma (Wilms-tumor)

Nefrogén blasztémasejtekbdl eredé malignus daganat

10%-uk diszmorfids szindromahoz (pl. WAGR) tarsul

98%-uk 10 éves kor el6tt jelentkezik, nagyon ritkan feln6ttben is el6fordulhat
Tapinthato hasi terime, hasfajdalom, vérvizelés

Altaldban szoliter korulirt, sziirkés goc, cisztikus teriletek eléfordulnak
Blasztémasejtek, epitelialis elemek, stroma

A sporadikus esetek harmadaban WT1 delécid, 10%-aban mutacid

Altalaban kedvez6 progndzis
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V. A vese daganatai

Gyerekkori daganatok

2. Mezoblasztikus nephroma
Nefrogén mesenchymabdl ered
Veleszuletett tumor

Indolens viselkedés

3. Vilagossejtes sarcoma
Nefrogén mesenchymabdl ered
2. év korul

Rossz prognozis

4. A vese rhabdoid tumora

Nagy, széles eozinofil citolpazmaju, félretolt maggal bird sejtek
2 éves kor el6tt

Nagyon rossz prognozis



V. A vese daganatai

A veserakok genetikai hattere

VHL gén

von Hippel-Lindau szindroma

sporadikus vilagossejtes RCC-k

HIF1 (hypoxia-inducible factor, HIF1a, HIF2 a) lebontasaban vesz részt

HIF célpontok: MAPK utvonal, mTOR utvonal, c-Myc
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V. A vese daganatai

A veserakok genetikai hattere

MET gén

HGF receptor

Oroklédé papillaris RCC

Az 1-es tipusu papillaris RCC-k egy részében kimutathatdo mutacioja

c-MET gatldszer: foretinib

TSC1/TSC2 Tuberosis sclerosis komplex

Tuberosis sclerosis vese manifesztacioja: angiomyolipoma, vilagossejtes veserak

MTOR uUtvonal



V. A vese daganatai

A veserakok genetikai hattere
Folliculin

Birt-Hogg-Dubé-szindroma

Fumarat hidrataz

Herediter leiomyomatosis-vesesejtes carcinoma

HIF1 akkumulacid

Szukcinat dehidrogenaz

Paraganglioma, pheochromocytoma, veserak



V. A vese daganatai

Prognosztikai tényez6k

Tumortipus
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V. A vese daganatai

Prognosztikai tényez6k

Stadium

pT:

pT1 —vesére lokalizalt veserak, <7 cm (pTla <4 cm, pTlb >4 cm)

pT2 — vesére lokalizalt veserak, >7 cm (pT2a <10 cm, pT2b >10 cm)

pT3 — makroszkdpos vénainvazid (vesevéna, VCI) vagy extrarenalis terjedés (ERE)
(pT3a vesevéna invazidé vagy ERE, pT3b VCl invazid rekesz alatt, pT3c VCl invazié
rekesz f6lott)

pT4 — Gerota-fascia érintettsége



V. A vese daganatai

Prognosztikai tényez6k
Gradus:
Fuhrman grade/ISUP grade

Vilagossejtes veserak, papillaris veserak



V. A vese daganatai

Prognosztikai tényez6k
Gradus:

Fuhrman grade/ISUP grade
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V. A vese daganatai

Prognosztikai tényez6k

Table 2 Cox regression analysis for cancer-specific survival rates in
non-metastatic clear cell RCC

Characteristic Hazard ratio CI 95% p value

Univariate
ISUP grade 7.50 5.01-11.21 <0.001
TNM stage 2.54 2.04-3.15 <0.001
Surgical margin status 295 1.57-5.53  <0.001
Microscopic tumor necrosis 6.74 4.53-10.07 <0.001
Rhabdoid/sarcomatoid change 5.14 339-7.78  <0.001
Giant tumor cells 393 251-6.15 <0.001

Multivariate
ISUP grade 433 236-795 <0.001
TNM stage 1.86 149233  <0.001
Surgical margin status 2.61 1.39-5.2 0.003
Microscopic tumor necrosis 1.69 093-3.05 0.081
Rhabdoid/sarcomatoid change 0.96 057-1.61 0.896
Giant tumor cells 0.67 0.4-1.13 0.139

Kuthi L et al. Pathol Oncol Res. 2017 Jul;23(3):689-698.



V. A vese daganatai

Klinikai vonatkozasok

1. Tiinetek

Derékfajdalom

Vérvizelés

Tapinthato terime

Ismeretlen eredetd laz

Gyengeség, sulyvesztés

Paraneoplasztikus szindromak (polycythaemia, hypercalcaemia, hypertensio,
majfunfkcios zavar, feminizacid, maszkulinizacio, Cushing-szindroma, eosinophilia,
leukaemoid reakcid, amyloidosis)

Attétek tiinetei (barhova adhat attétet!)



V. A vese daganatai

Klinikai vonatkozasok

2. Diagnosztika

A vesedaganatok tobbsége véletlenul keril felfedezésre mas okbdl végzett hasi
képalkotd vizsgalat soran

UH, CT, MR

Preoperativ diagnosztika: FNAB, core-biopszia



V. A vese daganatai

Klinikai vonatkozasok

3. Kezelés

Parcidlis (pT1 tumorok) vagy radikalis nefrektdmia (nyilt vagy laparoscopos m(itét)
Attétes esetekben szisztémas kezelés: tirozinkindz-gatldk (sunitinib)

mTOR-gatlok (tacrolimus, everolimus)



Koszonetnyilvanitas

Dr. Székely Eszter
Dr. Kovacs Attila

Az el6adasban szerepld képek egy részéert



