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Visparéja informacija par pacientu

* Pacients: virietis
* Vecums: sobrid 38 gadi

* Darba vieta: ieprieks SIA ,,Césu galas kombinats", sobrid 1. grupas
invalids.



Prima saskarsme ar NAS

Ap 2014. gadu- péksnas, stipras sapes mugura.
N2

Rézeknes slimnica (nieru kolika)

N2
Atsapinosa terapija
N2
Lidz 2016. gadam sudzibas neatkartojas.



Talaka gaita

2016. g. Cesu klinika pacientam veikts CT
védera dobumam, kura nieres gludi konturétas,
saglabatu parenhimu biezumu. Lb. nieres
difuiza parenhimas tuska. II pakapes Ib.
1zvadsistémas urostaze, konkrements 12x7 mm

Ib.urétera prox. segmenta.






Analizu rezultati

2014-2016.¢.

No- Emekdé fums Rezuitdts | Mérvieniba Referentals intervdls Snprinstie e Datums
virse rezuledes

Kreatinins 92.8 mkeol/L (64-104) 96.6 10.11.2014
..... Ur easamol/L ........... (270-830)
>>! C-reaktivais olbaltuss 8.5 mg/L (0.00-5.00) 2.7 10.11.2014
No- Emekié fjums Rezuitdes | Mérvieniba Referentals intervils Topriektigais Datums
virze rezulides

Krasa g.dzeltena dzeltena 10.11.2014
........ Ipatnéjaxssvars1025(1015-1025)102510112014
........ I T S RS T B s it o R

Leikociti neg (0-10) 10.11.2014
........ N itrxnnegneganvslonzold

0lbaltums neg (0.00-0.12) 0.25 10.11.2014
S T R S S S T AT U AN E.égé'ti\;'g ........................... TR
Ketonvielas ........................... neg ....................... neganvs ........................... 10112014

Urobilinogéns norm norma 10.11.2014
........ x ilirtbmsnegnegatxvslouzou
........ = ritro:xtine§(0-5)25010112014
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Talaka gaita |l
* 2021. gada 30. jiilija stacionéts RAKUS Gailezers urologijas nodala.
* Sudzibas: sapes vedera kreisaja puse.
* Asins analiz€s: augsti nieru raditaji (kreatinins 1017 umol/l)
* Veikts CT 1zmekl€jums veédera dobumam:

* Laba niere: plana parenhima (7mm)- hidronefrotiska transformacija, 1izvadsisteéma izteikti dilatéta.
Laba urinvada apakseja 1/3 konkrements lidz 1,2x 1,3cm, urinvada platums lidz 1,3cm

» Kreisa niere: parenhima parasta biezuma. Nieres kalices vairaki konkrementi Iidz 0,7cm. Kreisa
urinvada videja 1/3 konkrements lidz 0,8cm

* Neatlickami operéets 30.07.2021. Abpus€ja stenta intubacija.

* Izrakstits no stacionara ar diagnozém Komplicéta nierakmenu slimiba.
ANM uz HNS fona (GFA 19,9ml/min)






Talaka izmeklesanas un arstésanas gaita

* Atkartot1 stacion€ts RAKUS Gailezers- evakueti stenti, 1zveidota

labas puses nefrostoma.

*2022. gada HNS dekompensaciyja un akuta karta uzsakta

hemodialize.



Neirologiski traucejumi

* 04.2022. Ar sudzibam par progreséjoSu vajumu apaksSejas ekstremitat€s un gaitas
trauc€jumiem, bieZiem kritieniem, atzZimeé bieZzas epizodes ar visa kermena “savilkSanos
un krampjiem™.

* Veikta neirografija, kura apraksta motori-sensoru aksonalu demielinizéjoSu
polineiropatiju kajas.
* Veikts MRI galvas smadzeném, kura aizdomas par metabolu bojajumu simetriski pons

lejasdala un 1egarenajas smadzends. Mazak ticama demieliniz€josa saslimSana vai
iekaisums.

* Neirologa sledziens:

* Stavoklis péc metabola CNS bojajuma iegarena smadzenu apvidia ar paliekoSu
centrala tipa tetrapareézi kajas vairak neka rokas, ar koordinacijas un lidzsvara
traucéjumiem.

* Aksonala demielinizéjoSa polineiropatija.



Neirologiskie traucéjumi |l

* Atkartots MRI galvai: pozitiva mainiba (simetriskas signala izmainas hypothalamus prieks€jas dalas uz
redzes nervu krustojumu traktiem, ka ari iegarenas smadzenés ventrali kortikospinalo traktu gaita uz

muguras smadzeném dinamika vairs nav vérojamas)

» Toksiks/ metabols bojajums suspecta (biezak raksturigi hepatiskai encefalopatijai, B12 deficitam, retak atipiskai PRES

val osmotiskam demielinizacijas sindromam)

» Saglabajas nelielas nespecifiskas per€klainas izmainas smadzenu tilta centralas SkersSkiedras.

* Neirologa slédziens:

« Stavoklis péc metabola CNS bojajuma iegarena smadzenu apvida ar paliekoSu centrala tipa

tetraparézi kajas vairak neka rokas, ar koordinacijas un lidzsvara traucéjumiem.

* Aksonala demielinizejoSa polineiropatija.



Kardiologiskie traucéjumi

Sistemiska amiloidoze suspecta ar sirds iesaisti, iespéjams, arl amiloida
nefropatiju un polineiropatiju???

Veikts EhoK G 1zteikta KKH, EF 40%, LKSS 55-60 mmHg, diastoliska disfunkcija.
16.08.2023. Koronarografija Labais apasinoSanas tips. Koronarajas artérijas stenozes neredz.
Veikts MRI sirdij: aizdomas par amiloidozi.

99mTc-PYP scintigrafija sirdij 1zteikti pozitiva — Grade 3

16.08.2023. endomiokardiala biopsija: iegiitaja materiala Kongo sarkana pozitivus depozitus
neatrod.

Parskatits nefrektomijas materials RAKUS uz amiloidozi — Kongo sarkana krasojums negativs.

Diagnozes:
* Dilatacijas KMP.
* Hroniska sirds mazspéja III1 NYHA ar samazinatu kr. kambara izsviedes frakciju (40%).



4 Olbaltumvielu frakcijas (asins serums)

Papildus laboratorie raditaji

Paraproteini (asins serums)*

Analizes

22.05.2023 15:48

Analizes 422217130
22.04.2022 16:38

Kopé&jais olbaltums, g/L 57 (<)
A/G attieciba 1.49
Albumins, % 59.8
Alpha 1, % 7.3 (>)
Alpha 2, % 9.5
Betz1, % 5.4
Beta2, % 5.3
Gamma, % 12.7

M gradients, %* nekonstaté
M gradients abs., o/* nekonstaté
Kliniskas kimijas izmeklejumi (urins)
Olbaltums kvantitativi, g/L* 0.634 (=)
Kreatinins, mmol/L 2
Kappa brivas vieglds kides, mag/L* 131.0 (=)
Lamda brivas vieglds kides, ma/L* 137.0 (=)
Kappa/Lambda brivo vieglo k&Zu attieciba™® 1.0 (<)

Olbaltuma/kreatinina attieciba urinad { mg/mmol )

273 (=)




Papildus laboratorie raditaji Il

Imunglobulini

R 22217130 23240483
22.04.2022 16:38 22.05.2023 15:48
Kappa viegl3s kédes, g/I* 1.82
Lambda vieglds kédes, g/I* 1.05
Kappa/lambda attieciba™ 1.73

Imuncglobulins 1gG, a/L 12.80
Imunoglobulins IgA, g/L 1.41
Imunoglobulins IgM, g/L 1.02




Papildus laboratorie radit

ALAT, U/L 11 Kalcijs, mmol/L 2.50
ASAT, U/L 25 Fosfors, mmol/L 2.04 (=)
Kreatinkinize, U/L 103 Magnijs, mmol/L 0.76
Lektstdehidrogenaze, U/L 280 (=) Trigliceridi, mmol/L 0.68
Kopéjais bilirubins, umol/L 5 Kopéjais holesterins, mmol/L 3.2%9
Glikoze, mmol/L ABL - holesterins, mmol/L 1.26
Kopé&jais olbaltums, g/L 57 (<) ZBL - holesterins, mmol/L 1.60
albumins, g/L 37 S3rmaina fosfataze, U/L 51
Urea, mmol/L 10.9 (=) Intaktais PTH, pg/mL (Siemens, Atellica) 85.0
Kreatinins, umol/L 642 (>) TSH, ulU/ml (Siemens, Atellica) 1.332
Urinskabe, umol/L 250 Brivais T4(FT4), ng/dL (Siemens, Atellica) 1.32
Natrijs, mmol/L 139 Feritins, ng/ml (Siemens, Atellica)

Kalijs, mmol/L 5.5 (>) C-reakrivais olbaltums, mg/L 22.70 (>)
Hloridi, mmol/L 107 SAA - seruma amiloids A mg/L* 17.6 (>)

aj]




Ko darit talak?!

* Diferencialdiagnozes:
) Eabri slimiba?

* Genetika konsultacija:
* Tiek apstiprinata primara hiperoksalurija, 2. tips (konstatéti 2 patogeni
varianti GRHPR géna, katrs sava alele).



Diaghozes

Primara hiperoksalurija, 2. tips (ORPHA: 93599, SSK-10: E74.8)

Nierakmenu slimiba.

Labas puses nefrektomija 2022. gada.

Hroniska nieru slimiba V stadija. Hroniska intermitéjosa hemodialize.

Hroniska sirds mazspéja, I1I f.k. péc NYHA.

Centrala tipa tetrapareze. Aksonala demielinizéjosa polineiropatija.



