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I. ALAPVETO MEGFONTOLASOK

A polyuria nem 6ndllé betegség, nem is szindroma, hanem egy tiinet, ezért a protokoll nem felelhet
meg pontosan a betegségek esetében elvart struktiranak.

Tekintettel a napi folyadékforgalom normalértékeinek korfliggs valtozasaira, normal diuresisrdl is
csak az életkor fliggvényében beszélhetiink. A napi folyadékforgalom, igy a diuresis is kozvetlen
Osszefiiggésben all a kaloriafelhasznalassal, illetve az ebbdl ered§ kivalasztandé ozmotikus
teherrel, igy relative legmagasabb a szervezet gyors novekedésének idGszakaban, elsGsorban
csecsem@korban. Mivel az energiaforgalom inkabb a testfeltilettel, mint a teststllyal mutat szoros
Osszefliggést, a napi diuresist is célszer( a testfelszinre normalizalni.

Hatarozottan kiilonbséget kell tenni a gyakori vizeletiirités (pollakisuria), az éjszakai vizeletiirités
(nocturia) és a valodi fokozott vizeletiirités (polyuria) kozott. Jelen ttmutato témajat csak a

Py

polyuria képezi, jollehet a két el6z6 allapot gyakran a polyuridra utald elsé tiinetként szerepel.
1. A PROTOKOLLOK ALKALMAZASI / ERVENYESSEGI TERULETE

Csecsemd- és gyermekgyodgyaszat, gyermeknefrologia, gyermekdiabetoldgia.

2. DEFINICIO

Felné6ttkorban polyuriardl beszéliink napi 3 litert meghaladé vizeletmennyiség esetén. Gyermekkorban
jo megkozelitést jelent a napi 2000 ml/1,73 m? testfeliilet, mint a normal diuresis felsG hatara.

2.1. Kivalt6 tényezdk:
A polyuria lehet renalis vagy extrarenalis eredetd.

Renalis eredetti polyuridban a vese koncentral6képessége karosodott, genetikai vagy szerzett okok
kovetkeztében, illetve a vizeletbdl iiriil6 ozmotikusan aktiv anyag is okozhat fokozott vizvesztést.
A renalis koncentral6képesség besziikiilésének orokletes formaja az antidiuretikus hormon
(ADH)/vazopresszin receptoranak mutaciéja vagy az aquaporin AQP, csatorna defektusa
kovetkeztében johet létre. Szerzett formai gyogyszerhatés (a leggyakoribbak: aminoglikozidok,
amphotericin B, cisplatin, foscarnet, furosemid, litium, meticillin, rifampicin, vinblastin),
elektroliteltérések (hypokalaemia, hypercalcaemia, hypercalciuria), vesebetegségek
(veseelégtelenség barmely formaja, renalis tubularis acid6zis — RTA, Fanconi-szindréma, illetve
obstruktiv uropathia) és szisztémads betegségek (amyloidosis, sarcoidosis, sarlosejtes anémia,
Sjogren-szindréoma, szarkéma) kapcsan alakulhatnak ki. Az elektroliteltérések esetén a széba jovo
koérokok tovabb bdviilnek (Bartter-szindroma tipusai). Ozmotikus diuresissel elsGsorban diabetes
mellitusban (gliikdz), mannisolkezelés soran, illetve séveszt§ szindromdakban talalkozunk.

Az extrarenalis okok koziil kiemelendd a primer polydipsia és az ADH idiopatids vagy neurogén
hidnya. Az idiopatidas ADH-hianyesetek egy része orokletes, mas részében autoimmun folyamat lehet
felel6s az ADH-hianyért. A neurogén ADH-hiany a hipofizist érint§ primer agytumor, koponyatrauma,
kozponti idegrendszeri gyulladas vagy ritkdn histiocytosis X kovetkeztében johet létre.
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3. PANASZOK / TUNETEK / ALTALANOS JELLEMZOK

A polyuria legkordbbi tiinete a Bartter-, illetve Bartter-like szindréma antenatélis formdiban
polihidramnion lehet. Késébb 4ltalaban pollakisuria, illetve ismételten jelentkezd éjszakai enuresis
hivja fel a figyelmet. Csecsemd&korban a pelenkédk gyors eldzéasa lehet az elsé jel. Feltting lehet a
fokozott folyadékfogyasztas. Ha diabetes mellitus vagy insipidus a polyuria oka, a
folyadékfogyasztas gyakran nem tud 1épést tartani az extrém mértékd folyadékvesztéssel, ilyenkor
dehidracio klinikai tiinetei észlelhetSek, gyakran kozponti idegrendszeri tlinetekkel is, mint
irritabilitas vagy konvulziok, illetve 14z. A kronikusan fennall6 folyadékhidny étvagytalansag
mellett a szomatikus és mentalis fejlédés lelassulasahoz vezethet. Gyakori tiinet az obstipécié. A
kozponti idegrendszeri tlinetek és a fejlédésbeli elmaradds napjainkban ritka tiinetei a polyurias
allapotoknak (korai diagnézis).

A polyuria kezdete, mértéke és kisérd tiinetei segithetnek a polyurias allapotok elkiilonitésében.
Néhany példa: A koncentraloképesség szerzett zavaraiban altaldban enyhébb foku a polyuria, mint
az Oroklott formak esetén. Centrélis eredet(i diabetes insipidus altalaban hirtelen kezdett(i polyuridval
jar. Ugyanezen esetekben a betegek jeges vizet kivannak. Diabetes mellitusban a polyuriat altalaban
megeldzi egy infekcid. Primer polydipsidban az éjszakai 6rakban csokken a vizelet mennyisége.

4. A BETEGSEG LEIRASA
4.1. Erintett szervrendszer(ek)

Vizeletkivalaszt6 rendszer, kozponti idegrendszer, endokrin szervek. A polyuria kovetkeztében
létrejove folyadéktér-valtozasok révén érintett lehet a keringési rendszer.

4.2. Genetikai hattér

A polyuria szamos genetikailag (is) meghatarozott betegség vezetd tiinete lehet, koztiik a kronikus
veseelégtelenséghez vezet§ Orokletes cisztas vesebetegségek, a nephronophtisis, a cystinosis, illetve
az 1-es tipustu diabetes mellitus. Ezen betegségek genetikajat illetGen utalunk az idevonatkozé
szakmai protokollokra.

Szamos orokletes betegség esetében azonban a polyuria a betegség 1ényegéhez tartozik, ezek
genetikdjanak targyaladsat itt is indokoltnak tartjuk.

Az idiopatias centrélis diabetes insipidus autoszom domindns vagy recessziv 6roklédésmenetti
lehet. A mutaci6 az ADH-t kédol6 gént érinti, mely a 20p13 locuson talalhato.

A renalis diabetes insipidus X-kromoszémahoz kotott recessziv 6roklédést formajaban az ADH-t
(vazopresszint) kodolé AVPR2 gén mutécidja all fenn. Eddig mintegy 30 kiilonb6z6 mutaciot irtak
le az Xq28 locuson. Ez a forma teszi ki a renalis diabetes insipidus eseteinek mintegy 90%-at.

A renalis diabetes insipidus 10%-nyi autoszom recessziv vagy dominans 6roklédési formajaban az
aquaporin-2 (AQP,) vizcsatorna 12q13 locuson kédolt mutacidja felelSs a polyuridért.

A Bartter-szindréma kiilonbozg§ tipusai autoszom recessziv médon 6roklédg, a Henle-kacs vastag
felszall6 szardban csOkkent sévisszaszivédssal és hypokalaemias alkalosissal jard, klinikailag
hasonld, de korélettanilag eltérd korképek. Az 1-es tipus esetén a Na-K-2Cl kotranszporter
(NKCC2) mutacidja okozza az elektroliteltérést (15q15-q21.1). A 2-es tipusban az ATP-szenzitiv
kaliumcsatorna (ROMK) mutéciéja all fenn (11q24). A 3-as tipus a B klorid csatornat érinti
(CLCNKB) (1p36). A 4-es tipus stiketséggel jar, és az A és B klorid csatornak miikodését szabalyozo
BSDN gén mutacidja okozza (1p31). A Gitelmann-szindréma a tiazidszenzitiv Na-Cl kotranszporter
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mutécidja kovetkeztében jon létre (16q13), klinikailag a hypocalcuria és hypomagnesaemia alapjan
kiilonithetd el a Bartter-szindréma egyéb tipusaitol.

A Fanconi-féle renotubularis szindréma egyes eseteiben tisztdzott a 15q15.3 locushoz kotott
autoszom dominans oroklésmenet.

4.3. Jellemz6 életkor

Barmely életkorban el6fordul.

I1I. DIAGNOZIS

1. DIAGNOSZTIKAI ALGORITMUSOK

Polyuria

(>2000 m1/1,73 m?)

Vizeletozmol < plazmaozmol Vizeletozmol = plazmaozmol Vizeletozmol > plazmaozmol

Y

Vizmegvonasi préba

>

Vizeletozmol >750 mosmol/kg Vizeletozmol <750 mosmol/kg

Vizeletozmol >750 mosmol/kg Vizeletozmol <750 mosmol/kg

Renalis koncentraloképesség
hianya

Normalis Vese morfologiaja és funkcidja

Koros: kronikus

vesebetegség (kronikus
veseelégtelenség,

tubulopathidk)
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2. ANAMNEZIS

Csalad: polyuria a csaladi anamnézisben a diabetes insipidus drokletes formaira vagy 6roklédé
egyéb vesebetegségekre irdnyitja a figyelmet.

Egyéni anamnézis: polihidramnion (Bartter-szindréma?). Folyadékfogyasztasi szokdsok, éjszakai
enuresis. Vizelettirités modja: gyenge vizeletsugar (obstruktiv uropathia?). Kézponti idegrendszeri

fert6z8 betegség, trauma, tumor, mitét. Gydgyszerszedés, mely a koncentralokészség zavarat
okozhatja.

3. FIZIKALIS VIZSGALATOK

Kiilonos figyelmet kell forditani a kovetkez§ szempontokra: dltalanos édllapot, hidrédltsag, aceton,
dehidracié klinikai tiinetei, pszichomotoros és szomatikus fejlettség, neurolégiai status, kozponti
idegrendszeri sértilés tiinetei, infekcids tiinetek.

4. KOTELEZO (MINIMALISAN ELVEGZENDO) DIAGNOSZTIKAI VIZSGALATOK (FELHASZNALT
BIZONYITEKOK, AZOK SZINTJEI)

4.1. Laboratériumi vizsgéalatok

Szérumelektrolitok: Na, K, Cl, Ca, P, ozmolaritas, kreatinin és karbamid-nitrogén. Vércukor.
Vérgazanalizis (RTA?).
Vizeletozmolarités, fajsuly (reggeli elsd!). Vizeletelektrolitok, cukor, illetve szamitott Feyg,.

Alacsony vizeletozmolaritas esetén ,,szabadviz-diuresisre” kell gondolni, melynek oka primer
polydipsia, centralis vagy nefrogén diabetes insipidus lehet. Primer polydipsia esetén a szérum

ozmolaritdsa is alacsony, mig diabetes insipidusban ez magas.

Magas vizeletozmolaritas esetén tovabbi vizsgélatokkal pontositani kell a vizeletben iiriilg, a
polyuridért felel6s ozmotikusan aktiv anyagot.

4.2. Képalkot6 vizsgalatok

Hasi ultrahang a vesék szerkezetének megitélésére.
Koponya MRI: hipofizis hats6 lebeny, tumor?

4.3. Egyéb
Nem lehet eléggé hangstilyozni a napszakonként precizen meghatarozott folyadékforgalom-

folyadékegyenstly fontossagat, mely eszkozt nem igényel, de id6t és odafigyelést igen. Sokszor ez
az elsd l1épés sziikségtelenné teszi a tovabbi vizsgalatokat.
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5. KIEGESZITO DIAGNOSZTIKAI VIZSGALATOK (FELHASZNALT BIZONYITEKOK, AZOK SZINTJEI)

Vizmegvonas préba a koncentraloképesség megitélésére. Célja az endogén ADH-elvalasztés
serkentése a plazmaozmolaritas emelése ttjan. A bazalis szérum- és vizeletozmolaritas és
elektrolitkoncentraciok meghatarozasat kovetSen, reggeli elfogyasztasa utan a gyermek szomjazik
max. 7 Oran at (csecsemdék max. 4 6ran at). A proba végpontjai: a teststily 3-5%-0s csokkenése
(dehidracio), illetve 1014-es vizeletfajsuly elérése. A préba soran 2 éranként sulymérés és vizelet-
fajsulymeghatarozas.

Ha a polyuria nem csokken, illetve a vizeletfajstily nem emelkedik a préba sordn, DDAVP-t kell
adni intranasalisan (exogén szintetikus ADH-szarmazék): gyermekeknek 20 pg-ot, csecsemSknek
10 pg-ot, tjszulotteknek 5 pg-ot.

A préba soran a vizeletozmolaritas normélesetben >450 mosm/kg, a vizelet/szérum ozmolaritas
aranya >1,5, illetve a vizelet/szérum ozmolaritds a kiindulasi értékhez képest legaldbb 1-gyel
emelkedik. Centralis diabetes insipidus esetén a DDAVP-re normalreakci6 jelentkezik. Nefrogén
diabetes insipidusban DDAVP-re sincs valtozas.

III. KEZELES
ITI/1. NEM GYOGYSZERES KEZELES (FELHASZNALT BIZONYITEKOK, AZOK SZINTJEI)
Diéta

Gyermekkorban a primer polydipsia fenntartdsaért igen gyakran a magas cukortartalmu tiditék
megszokasbol valo fogyasztasa felelGs. Ezek helyett asvanyviz fogyasztdsa sokszor onmagaban

jotékony hatasu.

IV. AZ ELLATAS MEGFELELOSEGENEK INDIKATORAI

Szakmai munka eredményességének mutatoi
(folyamat-, eredményindikatorok Eii. K. 2003/13. szamdban megjelent indikatorok mintdjara kérjiik
megadni)
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