
BIBLID 0370-8179, 131(2003) 5-6 p. 254-258 UDC: 616.12-008.331.L:616.136-007

RENOVASKULARNA HIPERTENZIJA KOD DECE SA

NEUROFIBROMATOZOM TIP 1

Amira PECO-ANTIÆ1, Zoran KRSTIÆ1, Živko BORIÆ1, Dragan SAGIÆ2, Mirjana KOSTIÆ1,
Olga JOVANOVIÆ1, Divna KRUŠÈIÆ1, Brankica SPASOJEVIÆ1, Dušan PARIPOVIÆ1

1. Univerzitetska deèja klinika, Medicinski fakultet, Beograd;
2. Institut za kardiovaskularne bolesti „Dediwe”, Beograd

KRATAK SADRŽAJ: Kod de ce sa ne u ro fi bro ma to zom tip 1 (NF 1) ar te rij ska hi per ten zi ja je obiè no po sle di ca ste no -
ze re nal ne ar te ri je (RAS), uglav nom na we nom po èet nom de lu. Le èe we umno go me za vi si od in di vi du al nih po tre ba i
mo guæ no sti bo le sni ka. Kod ja ko teš ke i/ili obo stra ne RAS, an ti hi per ten ziv ni le ko vi su ili ne e fi ka sni, ili su po-
ten ci jal no ri ziè ni za na sta nak akut ne bu bre žne in su fi ci jen ci je, a per ku ta na tran slu mi nal na an gi o pla sti ka (PTA)
ima ogra ni èen uspeh zbog osti jal ne po zi ci je RAS i zbog ži la vog fi bro znog tki va ko je je ot por no na di la ta ci ju. Auto-
tran splan ta ci ja bu bre ga je po ten ci jal no ko ri sna u slu èa je vi ma ka da le ko vi i/ili PTA, od no sno re kon struk tiv ne
baj pas (bypass) teh ni ke ni su us peš ne. Ov de je dat pri kaz pe to go diš we de voj èi ce sa NF 1 i hi po na tre mij skim hi per -
ten ziv nim sin dro mom, ko ji se raz vio zbog teš ke, obo stra ne re no va sku lar ne bo le sti, pot pu nog za pu še wa prok si -
mal nog de la de sne re nal ne ar te ri je i ste no ze (80%) na sa mom is ho diš tu le ve re nal ne ar te ri je. Na di nam skoj scin-
ti gra fi ji (99 m Tc DTPA) pri ka zan je sa mo le vi bu breg, a de sni se je di no vi deo na re nal noj ul tra so no gra fi ji i u ka-
snoj fa zi re no va zo gra fi je, za hva qu ju æi do bro raz vi je noj ko la te ral noj cir ku la ci ji. Mno go broj ni an ti hi per ten ziv -
ni le ko vi (ni fe di pin, la be to lol, mi nok si dil) u mak si mal nim do za ma i PTA le ve re nal ne ar te ri je ni su nor ma li zo -
va li krv ni pri ti sak, a krat ko traj na pri me na in hi bi to ra an gi o ten zin I kon ver ti ra ju æeg en zi ma (ACEI), kap to pri la,
iza zva la je pro la znu akut nu bu bre žnu in su fi ci jen ci ju. Auto tran splan ta ci ja de snog bu bre ga spa sla je we go vu funk-
ci ju i po boq ša la kon tro lu krv nog pri ti ska. Slu èaj na še bo le sni ce po ka zu je ka ko je teš ko le èe we re no va sku lar ne
hi per ten zi je kod de ce sa NF 1. Ovo je pr vi i je di ni do sa da slu èaj auto tran splan ta ci je bu bre ga u Ju go sla vi ji.

Kquè ne re èi: ne u ro fi bro ma to za tip 1, re no va sku lar na hi per ten zi ja kod de ce, ste no za re nal ne ar te ri je, hi po na tre -
mij ski hi per ten ziv ni sin drom.

UVOD

Re no va sku lar na hi per ten zi ja na sta je kao po sle di ca
jed ne ili vi še le zi ja ko je re me te pro tok kr vi de li -
mièno ili u celini, u jednom ili u oba bu brega. In-
ci den ci ja re no va sku lar ne hi per ten zi je u ter ci jar -
nom pe di ja trij skom cen tru iz no si dva no va bo le -
snika go dišwe [1], a prevalencija 8-10% od svih hi-
per ten ziv nih pe di ja trij skih bo le sni ka [2], od no-
sno 5-25% onih sa se kun dar nom hi per ten zi jom [3].
Kod od ra slih re no va sku lar na hi per ten zi ja je re ða,
svega 1-5% od svih hipertenzivnih, a wen naj èešæi
uzrok (u oko 60% slu èa je va) je ar te ri o skle ro za [4].
Kod de ce u Evro pi naj èeš æi uzrok re no va sku lar ne
hi per ten zi je je fi bro mu sku lar na dis pla zi ja (70%)
[5], a u Azi ji i Africi to je aor toarteris (50-70%)
[6]. Re no va sku lar na hi per ten zi ja se èe sto na la zi u
sa sta vu kli niè kih sin dro ma, ukqu èu ju æi ne u ro fi -
bromatozu tip 1 (NF 1) [7], Vi limsov (Wi lims) sin -
drom [8], Fo jer stajn-Mim sov (Fe u er stein-Mims) [9],
Kli per-Tre no nej-Ve be rov (Klip pel-Tre na u nay-We ber)
[10] i Marfanov (Mar fan) sin drom [11].

Kod de ce sa NF 1 hipertenzija se na lazi kod 18%
ka da se krv ni pri ti sak me ri kla siè nom me to dom [12],
a ka da se on me ri auto mat ski, kon ti nu i ra no u to ku 24
sa ta (24 h ABPM), po re me æa ji krv nog pri ti ska se na la-
ze kod treæine bo lesnika (33,3%) [12]. Za razliku od
fi bro mu sku lar ne dis pla zi je, kod ko je se ste no za re-
nal ne ar te ri je na la zi ve æi nom u we nom sred wem i
dis tal nom de lu, kod NF 1 ste no za se naj èeš æe na la zi u

prok si mal nom de lu ili na sa mom is ho diš tu re nal -
nih ar te ri ja. Èe sto je udru že na sa eks tra re nal nom va-
sku lar nom bo leš æu me zen te riè nih, he pa tiè nih i
splan hiè nih su do va i ste no zom ab do mi nal ne aor te
(sin drom „sred we aor te”). Le èe we re no va sku lar ne hi-
pertenzije kod de ce sa NF 1 je vr lo slo ženo jer je naj -
èeš æe ne do voq na me di ka men to zna an ti hi per ten ziv na 
te ra pi ja, pa se pri me wu ju dru ge me to de, ukqu èu juæ i
per ku ta nu tran slu mi nal nu an gi o pla sti ku, re va sku la-
ri za ci ju i auto tran splan ta ci ju bu bre ga. Is ku stva sa
pri me nom per ku ta ne tran slu mi nal ne an gi o pla sti ke,
a na ro èi to auto tran splan ta ci je kod ma le de ce sa NF 1
su oskud na, a u našoj sre dini o to me do sada ni je bi lo
iz veš ta ja.

CIQ RADA

Ciq ovog ra da je da uz prikaz na še bo lesnice sa NF
1, ko ja je zbog teš ke bi la te ral ne ste no ze re nal nih
ar te ri ja le èe na per ku ta nom tran slu mi nal nom an gi -
o pla sti kom i auto tran splan ta ci jom bu bre ga, iz ne -
se mo do sa daš wa sliè na is ku stva ko ja su sa opšte na u
svet skoj li te ra tu ri.
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zbog glavoboqe, po vraæawa, bo lova u trbuhu, po li-
urije, polidipsije, malaksalosti i gubitka na te le-
snoj težini. Šest nedeqa pre prijema kod bo lesni-
ce se javila paraliza fa cijalisa sa desne strane, a
tri nedeqe posle toga jaka žeð i obilno mokrewe u
kolièini od tri do pet li tara teè nosti dnevno. U
lokalnoj bolnici primala je in travensku re hidra-
taciju, koja je dovela do pri vremenog poboqšawa.

Pr vu epi zo du gla vo bo qe i po vra æa wa bo le sni ca
je ima la u dru goj go dini, a od tre æe go dine pe rio-
diè no ju je kon tro li sao kar di o log zbog sum we da
ima pri mar nu kar di o mi o pa ti ju.

Vi še èla no va maj èi ne fa mi li je, maj ka i mla ða se-
stra boluju od NF 1.

Kli niè ki na laz na pri je mu: vi so ka 106 cm (na tri
per cen ti lu za vi si nu), te le sne ma se 14,5 kg (-2,5 kg u
od no su na vi si nu), ume re no de hi dri ra na. Na ko ži
pri sut ne mno go broj ne mr qe bo je be le ka fe („café au
la it”) i ret ki ne u ro fi bro mi. U pre kor di ju mu, u epi-
ga stri ju mu i obo stra no pa ra ver te bral no u lum bal-
nom de lu èu jan si stol ni šum. Sr èa na rad wa rit-
mièna i ubr zana sa fre kvencijom od 124/min. Krv ni
pritisak iz meren na ru ci bio je 230/200 mmHg. Ne -
u ro loš kim pre gle dom se na la zi pe ri fer na pa ra li -
za fa ci ja li sa sa de sne stra ne, po zi ti van Rom ber gov
test sa za no še wem ude sno, po ja èan po pli te al ni re-
fleks de sno i Ba bin ski sla bo po zi ti van na de snoj
stra ni.

Bi o he mij ski la bo ra to rij ski na la zi su po ka za li
hi po na tre mi ju, hi po ka lij e mi ju, nor mal nu glo bal nu
bu bre žnu funk ci ju, na tri u re zu i pro te i nu ri ju (Ta-
be la 1). Pe ri fer na pla zma re nin ska ak tiv nost (PRA)
je bi la ja sno po vi še na (22,7 ng/ml/h, nor malna je do
2,8 ng/ml/h), kao i aldosteron u pla zmi (61 ng/dl, nor -
malan do 16 ng/dl). Na la zi osta lih is pi ti va wa su bi-
li sle de æi:

Pre gled oè nog fun du sa je po ka zao obo stra no pri-
su stvo he mo ra gi je i edem pa pi la. Elek tro kar di o -
graf ski i eho kar di o graf ski pre gle di su po tvr di li 
po sto ja we teš ke hi per tro fi je mi o kar da le ve ko mo -
re. Kra ni jal na ra di o gra fi ja i kom pju te ri zo va na to-
mo gra fi ja mo zga su bi li nor mal nih na la za. Ul tra-
zvuèni pre gled bubrega je po kazao da je de sni bu breg
sma we nih di men zi ja (68×27 mm), a da je le vi uve æan
(90×46 mm) sa hi pe re ho ge nim obo dom pi ra mi da. Do-
pler ul tra so no graf ski pre gled ni je ot krio pro me-

ne na krv nim su do vi ma bu bre ga. Na di nam skoj scin-
ti gra fi ji bu bre ga (99 m Tc DTPA) de sni bu breg ni je
iden ti fi ko van, dok se le vi ja sno pri ka zao sa pro-
du že nim pro la skom i eli mi na ci jom ra di o far ma ka
(Sli ka 1a).

Di jag no za bo le sti je po sta vqe na re no va zo gra fi -
jom, ko ja je po ka za la da je de sna re nal na ar te ri ja pot-
pu no ne pro la znog lu me na u prok si mal nom de lu, dok
se wen dis tal ni deo i seg ment ne gra ne pri ka zu ju u
ka snoj ar te rij skoj fa zi pre ko iz ra že ne ko la te ral ne
cir ku la ci je. Na po èet nom de lu le ve re nal ne ar te -
rije je na ðeno su žewe od oko 80% (Slika 2).

Tok bolesti

In tra ven ska re hi dra ta ci ja je pri me we na u to ku pr-
vih pet da na. Na pri me we nu an ti hi per ten ziv nu te ra-
pi ju u mak si mal nim do za ma (ni fe lat, la be to lol i
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Dani hospitalizacije 2 5 12

Telesna masa, kg 14,5 14,7 15,5

Krvni pritisak, mm Hg 230/200 200/140 150/100

Serum Na, mmol/l 131 136 148

Serum K, mmol/l 2,24 4,6 4,5

Serum urea, mmol/l 3,0 2,6 2

Serum kreatinin, µmol/l 57 59 54

Diureza, ml/24 h 2305 1400 1010

Urin Na, mmol/l nije meren 66,1 24,7

Urin K, mmol/l nije meren 14,9 24,5

Proteini, mg/24 h nije meren 430 199

Albumen urina +++ ++ +/-

Sediment urina 5-6 Er, 8-10 Le 2-3 Le

TABELA 1. Klinièki i laboratorijski nalazi.

SLIKA 1a. Scintigrafija bubrega u renovaskularnoj hipertenziji
pre leèewa.

SLIKA 2. Renovaskularna hipertenzija kod dece sa neurofibroma-
tozom tip 1 (2a - rana faza bolesti; 2b - kasna faza bolesti).



mi nok si dil), krv ni pri ti sak se zna èaj no sma wio, ali
je i da qe bio u ran gu teš ke ar te rij ske hi per ten zi je.
Di u re za i na tri u re za su se nor ma li zo va le, kao i kon-
cen tra ci je elek tro li ta u se ru mu. U te žwi da se krv ni
pri ti sak nor ma li zu je uve den je kap to pril, na ko ji je
bo le sni ca od re a go va la nor ma li za ci jom krv nog pri-
ti ska i anu ri jom zbog ko je je di ja li zi ra na je dan dan.
Po sle is kqu èe wa kap to pri la, vr lo br zo se nor ma li-
zu je di u re za i bu bre žna funk ci ja, a krv ni pri ti sak se
po ve æa va na ni vo teš ke ar te rij ske hi per ten zi je. Pri-
me we na je za tim per ku ta na tran slu mi nal na an gi o pla-
sti ka le ve re nal ne ar te ri je, ko ja ni je sma wi la hi per-
ten zi ju, pa je ura ðe na auto tran splan ta ci ja de snog bu-
bre ga u to ku ko je su na pra vqe ne ana sto mo ze de sne re-
nal ne ar te ri je i ve ne sa le vom unu traš wom ili jaè nom
ar te ri jom i ve nom. Ne po sred ni efe kat auto tran -
splan ta ci je bio je zna èaj no po boq ša we krv nog pri ti-
ska. Na kontrolnoj DTPA, me sec dana po sle auto tran-
splan ta ci je, de sni bu breg, ko ji se ra ni je ni je vi deo,
ja sno se pri ka zao is pod le vog bu bre ga, u od no su na
ko jeg je po ka zao bo qu funk ci ju (Sli ka 1b). Na kon-
trol noj re no va zo gra fi ji je kon sta to va no su že we
leve re nalne ar terije od 40 do 50% sa poststenotiè-
nom di la ta ci jom, a ana sto mo za de sne re nal ne ar te-
ri je sa ili jaè nim krv nim su do vi ma bi la je nor mal-
nog lu me na. Po sle pet me se ci po no vqe na je re no va -
zo gra fi ja, ko ja je sa da po ka za la su že we le ve re nal ne
ar te ri je od 75% sa pso te no tiè nom di la ta ci jom, kao
i su spekt nu ste no zu de sne re nal ne ar te ri je sa unu-
traš wom ili jaè nom ar te ri jom.

U to ku pra æe wa od dve go di ne, de voj èi ca se do bro
ose æa la, ni je ima la kri za gla vo bo qe, ni ti po vra æa -
wa, nor mal no se raz vi ja i re dov no po ha ða ško lu.
La bo ra to rij ske ana li ze iz kr vi i uri na su nor mal-
ne, a sred wi 24-èa sov ni krv ni pri ti sak iz no si
137/76 mmHg.

DISKUSIJA

Bo le sni ca ko ju smo opi sa li ima la je ma lig nu hi per -
ten zi ju zbog teš ke, bi la te ral ne re no va sku lar ne bo-
lesti u sa stavu NF 1. Pri mqena je na kli nièko le -
èe we u fa zi hi po na tre mij skog hi per ten ziv nog sin-
droma, ko ji se retko nalazi kod de ce [13], a karakte-
ri še se po li u ri jom, hi po na tre mi jom, hi po ka lij e -

mi jom, de hi dra ta ci jom i hi per re nin skim hi pe ral -
do ste ro ni zmom.

Ne u ro fi bro ma to zu tip 1 pr vi je opi sao Fon Re-
kling ha u zen (Von Rec kling ha u sen) 1882. go dine, pa se
èe sto ova bo lest na zi va po we mu. Na sle ðu je se auto-
zomno do minanto. Gen za NF 1 se na lazi u pe ricen-
triè noj re gi ji hro mo zo ma 17. U 50% slu èa je va bo lest
je po sle di ca spon ta nih mu ta ci ja. Pre va len ci ja bo-
le sti je 1:3000, a we na po ja va ne po ka zu je raz li ke u
od no su na pol i et niè ku pri pad nost.

Po ve æa we krv nog pri ti ska u NF 1 mo že bi ti po-
sle di ca fe o hro mo ci to ma, ko ark ta ci je aor te ili
ste no ze re nal ne ar te ri je. Kod de ce je re nal na ste no -
za se dam pu ta èeš æi uzrok hi per ten zi je od fe o hro -
mo ci to ma, ko ji je èeš æi kod od ra slih bo le sni ka
[14]. Za ot kri va we ar te rij ske hi per ten zi je u NF 1
naj sen zi tiv ni ja je me to da auto mat skog am bu la tor nog
mo ni to rin ga krv nog pri ti ska u to ku 24 èa sa (24 h
ABPM), pa se ova me to da pre po ru èu je za pra æe we de-
ce sa NF 1. Kod de ce sa NF 1 re novaskularna bo lest
je èeš æa od hi pertenzije i ot kriva se u 61,5% slu èa-
je va [12]. Re no va sku lar na bo lest se po Gri nu (Gre e ne)
i sa radnicima [15] de li na dva ti pa. Pr vi tip ob u-
hva ta ve li ke krv ne su do ve (aor tu, ka ro tid ne krv ne
su do ve i prok si mal ne re nal ne ar te ri je) ko ji su
okru že ni ne u ri fi bro ma to znim ili gan gli o ne u ro -
ma to znim tki vom. Pro li fe ra ci ja in ti me, is ta we -
we me di je i frag men ta ci ja ela stiè nog tki va iza zi -
va ju ste no zu ili for mi ra we ane u ri zme. Dru gi tip
pred sta vqa dis pla zi ju ma lih krv nih su do va i ni je
ve zan za ne u ral nu mal for ma ci ju.

Udru že nost NF 1 sa re no va sku lar nom hi per ten -
zi jom opi sa na je u en gle skoj li te ra tu ri kod 93 de ce
[16]. Uglav nom se ra di o opi su po je di naè nih bo le -
sni ka. Kod de ce, na ro èi to ako su ma la, le èe we je
teš ko s ob zi rom na prok si mal nu po zi ci ju ste no ze
na re nal nim ar te ri ja ma, fi bro zno pro me wen zid
obo le log krv nog su da, èe stu po ja vu re ste no ze, kao i
èe stu udru že nost sa ste no zom eks tra re nal nih krv-
nih su do va. Me di ka men to zna te ra pi ja je obiè no vi-
še stru ka, jer se kon tro la krv nog pri ti ska teš ko
postiže jed nim le kom, osim ako to ni je lek iz re da
in hi bi to ra an gi o ten zin I kon ver ti ra ju æeg en zi ma
(ACEI). Me ðu tim, ACEI tre ba iz be ga va ti jer mo gu
iza zva ti akut nu bu bre žnu in su fi ci jen ci ju ko ja je
opisana u 38% sluèajeva kad je stenoza bi la na so li-
ta ra nom bu bre gu, kod 17-23% bo le sni ka ka da je bi la
pri sut na bi la te ral na re nal na ste no za i kod 6% bo-
le sni ka ko ji su ima li uni la te ral nu ste no zu re nal ne 
ar te ri je [17]. Kod na še bo le sni ce ACEI je normali-
zovao krv ni pri tisak, ali je iza zvao akut nu bu bre-
žnu in su fi ci jen ci ju sa anu ri jom. Sre æom, ova bu-
bre žna dis funk ci ja je re ver zi bil na ako se od mah
pre ki ne le èe we sa ACEI.

Kod bo le sni ka mla ðih od dve go di ne kon zer va tiv no 
le èe we je me to da iz bo ra jer se dru gi vi do vi le èe wa,
ukqu èu ju æi hi rurš ku i tran slu mi nal nu an gi o pla sti -
ku, teš ko teh niè ki iz vo de zbog ma lih kr v nih su do va
[1]. Ka da je u pi ta wu tran slu mi nal na an gi o pla sti ka,
ona ni je ta ko us pešna kod NF 1 kao kod fi bromusku-
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SLIKA 1b. Scintigrafija bubrega u renovaskularnoj hipertenziji
posle autotransplantacije.



lar ne dis pla zi je, pr ven stve no zbog prok si mal ne po-
zicije ste noze kod NF 1 [17]. Prema po dacima iz li te-
ra tu re [18], per ku ta na tran slu mi nal na an gi o pla sti ka
je bi la us pešna kod pet od 16 bo lesnika sa NF 1 koji
su u uz rastu od tri do dvadeset go dina bi li pod vrgnu-
ti ovoj pro ce du ri ra di le èe wa ste no za re nal ne ar te -
ri je. Ako se pri me ni pre ope ra tiv nog le èe wa, u 33,3%
slu èa je va se po sti že pot pu ni, a u 33,3% de li miè ni
uspeh. Me ðu tim, ka da se pri me ni po sle hi rurš ke ko-
rek ci je, ima ve æi uspeh. Kod na še bo le sni ce per ku ta -
na an gi o pla sti ka pri me we na na le voj re nal noj ar te-
ri ji ni je uti ca la na sma we we krv nog pri ti ska.

Hi rurš ko le èe we re no va sku lar ne bo le sti kod
NF 1 ob u hva ta ne frek to mi ju afunk ci o nal nog bu-
bre ga, re va sku la ri za ci ju pu tem auto lo gog ili sin-
te tiè kog graf ta i auto tran splan ta ci ju bu bre ga. Sa
ne frek to mi jom ne tre ba žu ri ti, jer bu breg ko ji se
ne pri ka zu je na scin ti gra fi ji ili po je lo gra fi ji
ne mo ra bi ti pot pu no afunk ci o na lan s ob zi rom na
mo guæ nost we go ve va sku la ri za ci je pu tem ko la te ral -
ne cir kulacije, što je bio slu èaj kod naše bo lesni-
ce. Sto ga se pre po ru èu je bi op si ja bu bre ga pre ne go
što se ura di ne frek to mi ja. Va sku la ri za ci ja uz po-
moæ sin te tiè kog graf ta re ðe se pri me wu je kod de ce
iz teh nièkih raz loga i zbog to ga što u to ku ra sta
graft po sta je in su fi ci jen tan.

Auto tran splan ta ci ja bu bre ga je me to da ko ja se
primewuje kod de ce mla ðe od dve go dine kod ko jih je
re va sku la ri za ci ja in si tu teš ko iz vo dqi va, kad po-
sto ji „osti jal na” ste no za re nal nih ar te ri ja i we nih 
hi lar nih gra na, kad po sto je mul tiplne ste no ze re-
nal nih ar te ri ja, ka da se na re nal noj ar te ri ji isto-
vre me no na la zi ste no za i ane u ri zma, kod sin dro ma
„sred we aor te” sa oèu va nim ili jaè nim krv nim su do -
vi ma, kad po sto ji teš ka ste no za re nal ne ar te ri je u
so li tar nom bu bre gu i kod pro gre siv nog oš te æe wa
bu bre ga i po red pri me we nih osta lih me ra le èe wa.
Kod na še bo le sni ce se ra di lo o osti jal noj a tre zi ji
re nal ne ar te ri je scin ti graf ski „ne mog” bu bre ga,
koji se sa mo na ovaj na èin mogao even tualno spa sti.
Po da ci iz li te ra tu re o pri me ni ove me to de ni su
mno go broj ni, a re zul ta ti ni su sa svim ujed na èe ni. U
ce li ni, oni su ohra bru ju æi. Kod 19 bo le sni ka uz ra -
sta 0,9-16 go di na iz vr še na je auto tran splan ta ci ja
29 bu bre ga. Po sle pra æe wa u to ku 37±11 me se ci krv-
ni pri tisak je bio normalan ili poboqšan kod
89 % bo le sni ka [17].

U na šoj sredini ovo je pr vi opis autotransplan-
ta ci je bu bre ga kod de te ta sa re no va sku lar nom hi-
per ten zi jom. U ovom slu èa ju auto tran splan ta ci ja je
spa sla funk ci ju bu bre ga. Pri me na ove me to de, kao i
me di ka men to zne an ti hi per ten ziv ne te ra pi je su po-
boq ša le krv ni pri ti sak i omo gu æi le nor ma lan
rast i raz voj bo le sni ce.

ZAKQUÈAK

Re no va sku lar na hi per ten zi ja je ozbiq na kom pli ka -
ci ja NF 1. Naj bo qe se ot kri va pe ri o diè nim pra æe -
wem krv nog pri ti ska. We no le èe we ob u hva ta me di -
ka men to znu an ti hi per ten ziv nu te ra pi ju, per ku ta nu
tran slu mi nal nu an gi o pla sti ku, re va sku la ri za ci ju
i ne frek to mi ju. Auto tran splan ta ci ja je in di ko va-
na kod naj te žih slu èa je va re no va sku lar ne bo le sti u
NF 1.
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Arterial hypertension in pedi atric patients with neurofibromatosis
type 1 (NF 1) is usually due to renal artery ste nosis (RAS) mainly
involving the prox imal part of the ves sel. The treatment modal ities
are highly individualized. In severe and/or bilat eral RAS, antihyper-
tensive drugs are either ineffective or have the potential risk for
acute renal failure, while percutaneous transluminal angioplasty
(PTA) has lim ited suc cess due to the ostial localization of RAS and
the tough fibrotic tis sue involved that is refractory to dilatation
Renal autotransplantation has potential advan tages when medical
control and PTA/or bypass tech niques failed. Here we report 5
year-old girl with NF 1 and hyponatremic hypertensive syndrome
due to severe bilat eral disease, occluded proximal part of the right
artery and ostial stenosis (80%) of the left one. Only left kid ney was
identified on 99 m Tc DTPA, but the right one was visu alized on the
renal ultrasonography and in the late phase of arte rial renography
due to well devel oped col lat eral cir cu la tion. Mul ti ple antihyper-
tensive drugs (nifedipine, labetolol and mino xidil) in max imal doses
and PTA failed to normalize BP while short term ther apy with
ACEIwith NF1 and hyponatremic hypertensive syndrome due to
severe bilat eral renovascular disease; occluded proximal part of the
right renal artery and ostial stenosis (80%) of the left one. Only left

kidney was iden tified on 99m Tc DTPA, but the right one was visu al-
ized on the renal ultrasonography and in the late phase of arte rial
renography due to well developed col lateral cir culation.

Multiple antyphypertensive drugs (nifedipine, labetolol and mino-
xidil) in maximal doses and PTA failed to normalize BP while. short
term therapy with ACEI, captopril induced tran sient acute renal fail-
ure. Autotransplantation of right kid ney saved its func tion and
improved BP con trol. Our current case Auto transplan ta tion of right
kidney saved its func tion and improved BP con trol.

Our cur rent case is illus trative for a dif ficult management of reno vas-
cular hyper tension in chil dren with NF1. This is the first and up to now
the only case of autotransplantation performed in Yugoslavia.

Key words: Neurofibromatosis type 1, pediatric renovascular hyperten-
sion, renal artery stenosis, hyponatremic hypertensive syndrome.
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