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14. ΝΟΟ ΣΟΤ DENT: ΠΑΡΟΤΗΑΖ ΓΤΟ ΠΔΡΗΠΣΧΔΧΝ. 

πξγθάλεο Υ.,  Εαγθφηζεο Γ.,  Κνπηξνχκπαο Γ.,  Παηξηλνχ Α.,  Αλαγλψζηνπ Ν., 

Μαιηλδξέηνο Π.,  Αξγπξάθε Δ. 

Νεθπολογικό Σμήμα  «Ασιλλοπούλειο» Νοζοκομείο Βόλος 

 

Ζ λφζνο Dent είλαη κηα θπινζχλδεηε θιεξνλνκηθή δηαηαξαρή ησλ λεθξηθψλ ζσιελαξίσλ, 

πνπ νθείιεηαη ζε κεηαιιάμεηο ζην γνλίδην ησλ θαλαιηψλ ρισξίνπ CLCN5. Ζ λφζνο 

εθδειψλεηαη κε ιεπθσκαηνπξία ρακεινχ κνξηαθνχ βάξνπο, ππεξαζβεζηηνπξία θαη έλα απφ 

ηα παξαθάησ: λεθξαζβέζησζε, λεθξνιηζίαζε, αηκαηνπξία, ππνθσζθαηαηκία, λεθξηθή 

αλεπάξθεηα. Παξνπζηάδνπκε δχν πεξηπηψζεηο αλδξψλ, κειψλ ηεο ίδηαο νηθνγέλεηαο, νη νπνίνη 

δηαγλψζζεθαλ κε λφζν Dent. 

Ζ πξψηε πεξίπησζε αθνξά άλδξα 25 εηψλ πνπ πξνζήιζε γηα δηεξεχλεζε ιεπθσκαηνπξίαο 

θαη λεθξηθήο αλεπάξθεηαο. ε ειηθία 3 εηψλ δηαπηζηψζεθε ιεπθσκαηνπξία ρσξίο αηκαηνπξία. 

ε ειηθία 10 εηψλ δηαπηζηψζεθε θαζπζηέξεζε ζηελ αλάπηπμε θαη αλεπξέζεθαλ 

ιεπθσκαηνπξία <1gr/24h, ππεξαζβεζηηνπξία, ππνθσζθαηαηκία, θσζθαηνπξία, ακηλνμπνπξία 

θαη γιπθνδνπξία. Ο αζζελήο έιαβε απμεηηθή νξκφλε γηα 7 ρξφληα θαη ε αλάπηπμε ηνπ ήηαλ 

ηθαλνπνηεηηθή. Σψξα ζηελ ειηθία ησλ 25 εηψλ ν έιεγρνο αλέδεημε: ιεπθσκαηνπξία 3,1gr/24h, 

θξεαηηλίλε νξνχ 1,7 mg/dL, β2-κηθξνζθαηξίλε νχξσλ 36,2 mg/L, β2-κηθξνζθαηξίλε νξνχ 

2,58 mg/L, ππεξαζβεζηηνπξία, ππνθσζθαηαηκία θαη ππνθαιηαηκία. ην ππέξερν λεθξψλ 

παξαηεξήζεθαλ λεθξνί κηθξνχ κεγέζνπο θαη λεθξαζβέζησζε, πνπ επηβεβαηψζεθαλ κε 

αμνληθή ηνκνγξαθία. Σέζεθε δηάγλσζε λφζνπ Dent θαη ρνξεγήζεθε απφ ην ζηφκα δηάιπκα 

θηηξηθνχ θαιίνπ θαη ρισξνζαιηδφλε. 

Ζ δεχηεξε πεξίπησζε αθνξά άλδξα 29 εηψλ, αδεξθφο ηνπ πξναλαθεξζέληνο, ν νπνίνο 

πξνζήιζε γηα δηεξεχλεζε ιεπθσκαηνπξίαο , επεηζνδίνπ καθξνζθνπηθήο αηκαηνπξίαο, 

λεθξηθήο αλεπάξθεηαο θαη λεθξαζβέζησζεο. ε ειηθία 7 εηψλ δηαπηζηψζεθε ιεπθσκαηνπξία 

θαη κηθξνζθνπηθή αηκαηνπξία. ε ειηθία 14 εηψλ εκθάληζε επεηζφδην καθξνζθνπηθήο 

αηκαηνπξίαο θαη ν έιεγρνο αλέδεημε: έθπησζε λεθξηθήο ιεηηνπξγίαο κε θξεαηηλίλε νξνχ 1,5 

mg/dL, ιεπθσκαηνπξία <1,5 gr/24h, ππεξαζβεζηηνπξία, ππνθσζθαηαηκία θαη θσζθαηνπξία. 

ην ππέξερν λεθξψλ παξαηεξήζεθε ήπηα αχμεζε ερνγέλεηαο ηνπ θινηνχ κε χπαξμε ηξηψλ 

θχζηεσλ ζηνλ θάζε λεθξφ θαη επαζβεζηψζεηο ζηνπο θάιπθεο. Σψξα ζηελ ειηθία ησλ 29 εηψλ 

ν έιεγρνο αλέδεημε: έθπησζε λεθξηθήο ιεηηνπξγίαο κε θξεαηηλίλε νξνχ 2,2 mg/dL, 

ιεπθσκαηνπξία 3,8 gr/24h, νξηαθή ππεξαζβεζηηνπξία, β2-κηθξνζθαηξίλε νχξσλ 57,5 mg/L 

θαη β2-κηθξνζθαηξίλε νξνχ 3,4 mg/L. ην ππέξερν λεθξψλ παξαηεξήζεθε νξηαθφ κέγεζνο 

λεθξψλ κε ιέπηπλζε θινηνχ, χπαξμε κηθξψλ θινητθψλ θχζηεσλ, ήπηα αχμεζε ερνγέλεηαο θαη 

επαζβέζησζε λεθξηθψλ ππξακίδσλ, πνπ επηβεβαηψζεθαλ κε αμνληθή ηνκνγξαθία. 

Παξνπζηάδνπκε δπν πεξηπηψζεηο κηαο ζπάληαο θπινζχλδεηεο θιεξνλνκηθήο λφζνπ, πνπ 

μεθίλεζε ζε κηθξή ειηθία κε ιεπθσκαηνπξία θαη ππεξαζβεζηηνπξία, θαη θαηέιεμε ζε 

λεθξαζβέζησζε θαη ρξφληα λεθξηθή λφζν ζηελ 2ε-3ε δεθαεηία ηεο δσήο..  


