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КРАТАК САДРЖАJ: Код одраслих особа оболелих од синдрома мијелодисплазије описани су разни облици боле�
сти гломерула. У литератури не постоје слични описи код деце. У овом раду приказујемо двоје деце оболеле од
синдрома мијелодисплазије с придруженим кортикостероид�сензитивним нефротским синдромом. Код првог
оболелог детета, са синдромом мијелодисплазије и мијелофиброзом, болест се приказала хепатоспленомегали�
јом, панцитопенијом, хроничним хепатитисом, умереном протеинуријом, хипокомплементемијом и повећаним
титром антинуклеусних антитела. У току иницијалне терапије кортикостероидним лековима јачина протеинурије
се знатно смањила и постигнуто је делимично, мада пролазно хематолошко побољшање. Рецидив, који је убрзо
уследио, испољио се комплетним нефротским синдромом и панцитопенијом. Великим дозама метилпреднизо�
лона постигнута је ремисија нефротског синдрома, али је изостала хематолошка ремисија. У следеће две годи�
не код болесника је стална панцитопенија праћена понављаним инфекцијама, а терминални догађаји су били сеп�
са, рецидив болести бубрега и хепаторенални синдром. Код другог оболелог детета с рефрактерном анемијом с
клонском монозомијом 19, болест се приказала хроничном инфламацијом црева, хепатоспленомегалијом, ане�
мијом и орган�неспецифичним аутоантителима. Терапија преднизоном довела је до клиничке и хематолошке ре�
мисије. После годину дана је уследио хематолошки рецидив, коме су се придружиле јака протеинурија и блага
азотемија. Кортикостероидном терапијом су индуковане дуготрајне ремисије које се одржавају помоћу малих до�
за преднизона. Код оба болесника, налази биопсије бубрега одговарали су променама које се срећу у идиопат�
ском нефротском синдрому. Претраживањем електронске библиотеке „Медлајн“ пронашли смо извештаје о
гломерулопатијама у току мијелодисплазног синдрома код 16 одраслих особа. Клиничке манифестације су обу�
хватале нефротски синдром, обично праћен инсуфицијенцијом бубрега, акутни или хронични или рапидно�про�
гресивни гломерулонефритис. Биопсијом су нађене промене мембранског, екстракапиларног и мезангиопроли�
ферационог гломерулонефритиса или AL�амилоидозе. Закључили смо да: 1) болест гломерула може да постоји
код особа оболелих од синдрома мијелодисплазије и за њом треба да се трага; 2) синдром мијелодисплазије тре�
ба да се укључи у списак стања која код деце могу да буду компликована кортикостероид�сензитивним нефрот�
ским синдромом.
Кључне речи: синдром мијелодисплазије, кортикостероид�сензитивни нефротски синдром, имунолошки пореме�
ћаји, болест гломерула, деца. (СРП АРХ ЦЕЛОК ЛЕК).

Синдром мијелодисплазије обухвата групу хетероге-
них клонских поремећаја матичне ћелије хематопои-
езе, и одликује се ненормалним диферентовањем и
матурацијом костне сржи, цитопенијом с нормалном
или повећаном целуларношћу костне сржи, морфоло-
шки и функционо измењеним прогениторским ћели-
јама и варијабилним ризиком за еволуцију у акутну
леукемију [1]. Мада обично оболевају одрасле особе,
овај синдром се све чешће јавља и код деце [2]. Кла-
сификација синдрома у пет категорија, коју предла-
же Француско-америчко-британска група (FAB), мо-
же се применити и код већине оболелих особа у деч-
јем узрасту [3].

Код особа оболелих од синдрома мијелодисплази-
је све чешће се препознају имунолошке ненормално-
сти: поремећаји функција ћелија B, T и NK, хиперга-
маглобулинемија или хипогамаглобулинемија, разно-
лика аутоантитела (и неспецифична и специфична за
поједине органе) и поремећаји система комплемента

[4–9]. Објављени прикази појединачних болесника
или малих група оболелих особа омогућили су да се
код синдрома мијелодисплазије клинички идентифи-
кују поремећаји у имунитету, који обухватају васку-
литисе, хроничне или временски ограничене аутои-
мунске појаве и класичне болести везивног ткива, а
сваки од ових поремећаја може да се испољи широ-
ким клиничким спектром [6–10]. Осим тога, код осо-
ба оболелих од синдрома мијелодисплазије могу би-
ти ненормалности у имунитету које се откривају са-
мо при лабораторијским испитивањима а да нису
праћене клиничким поремећајима [4–6].

У малом броју публикација о појединачним боле-
сницима или о малим групама болесника описани су
код одраслих особа разни облици болести гломерула
удружене са синдромом мијелодисплазије [6, 8,
11–14]. Према нашем сазнању, не постоје извештаји
у литератури о таквој удружености код деце, с изу-
зетком једног примера публикованог у облику рези-
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меа [15]. У овом раду приказујемо клиничке, лабора-
торијске и морфолошке податке о двоје деце која су,
од 26 оболеле деце са синдромом мијелодисплазије у
последњих пет година, боловала и од клинички зна-
чајне болести гломерула. Ова два болесника су први
описани примери удружености синдрома мијелоди-
сплазије и болести гломерула у дечјем узрасту [16].

Приказ болесника
Први болесник. Женско дете, у осмој години живота упуће-
но у нашу установу због хепатоспленомегалије, генерали-
зоване лимфаденопатије и панцитопеније, које су откриве-
не месец дана пре пријема у болницу. У аспирату костне ср-
жи нађени су само лимфоцити и ретке, дисплазичне проге-
ниторске ћелије црвене лозе. Такође су нађене протеинури-
ја умерене јачине, хематурија и стерилна пиурија, а уз то и
веома снижени нивои комплемената C3 и C4 у серуму (0,01
g/L, односно 0,02 g/L). Притисак крви и концентрације
уреје и креатинина у серуму били су нормални. Остали кли-
нички и лабораторијски подаци наведени су у табели 1.

Биопсијом бубрега нађен је благо увећан матрикс мезан-
гијума у већини гломерула, а у некима и благо повећан број
ћелија мезангијума. Налаз имунофлуоресценцијом био је
негативан, с антисерумима за IgG, IgA, IgM, C3 и Clq.

Биопсијом јетре нађене су промене хроничног хепатити-
са, сличнe гигантоцелуларном. У току следећих годину да-
на болесница је лечена у другој болници под дијагнозама
системски еритемски лупус, аутоимунска хемолизна анеми-
ја и цитомегаловирусни хепатитис. Терапија преднизоном
(1,5 mg/kg/24h) довела је до делимичног, мада пролазног
хематолошког побољшања. Притисак крви и концентраци-
је уреје и креатинина у серуму остали су нормални, проте-
инурија се смањила до благог степена или је нестала (у тра-
гу, до „један плус“, помоћу индикатора на папиру), али су
заостали хематурија, леукоцитурија и хипокомплементе-
мија.

Болесница је поново хоспитализована у нашој болници
у деветој години живота због артеријске хипертензије и
едема периорбите: висина тела 120 cm, маса тела 23 kg,
притисак крви 164/106 mmHg, кожа бледа и едематозна,
јетра и слезина увећане за 9 cm односно 10,5 cm испод од-
говарајућих ребарних лукова. Крвна слика: Hb 62 g/L, ери-
троцити 2,3 1012/L, леукоцити 0,9 109/L, тромбоцити
60 109/L. Болест бубрега је била заступљена нефротским
синдромом (протеинурија 2250 mg/24h, протеини у серуму
43 g/L, албумини 22 g/L), азотемијом (уреја у серуму 13,4
mmol/L, креатинин у серуму 202 mol/L) и хематуријом (8-
10 еритроцита у видном пољу). Ниво комплемента C3 у се-
руму био је низак (0,26 g/L), титар антинуклеусних антите-
ла повећан (1:320), а резултат Кумпсовог теста позитиван.
Биопсијом костне сржи постављена је дијагноза синдрома
мијелодисплазије с мијелофиброзом, категорије која за са-
да није укључена у класификацију FAB [1, 3]. Кариотип ће-
лија костне сржи нормалан. Пошто алогена транспланта-
ција костне сржи није била могућа, покушано је лечење су-
прафармаколошким дозама метилпреднизолона, интравен-
ски, шест-меркаптопурином и препаратом имуноглобулина
за интравенску примену. Притисак крви се нормализовао
(100/64 mmHg), наступила је ремисија нефротског синдро-
ма, уз благу заосталу протеинурију (протеини/креатинин у
јутарњем урину 43 mg/mmol), а концентрације уреје и кре-
атинина су се нормализовале (6,1 mmol/L, односно 57

mol/L) у року од два месеца. При отпусту из болнице и да-
ље је постојала панцитопенија, а лечење настављено шест-
-меркаптопурином и котримоксазолом.

У узрасту од 9,5 година поново се јављају артеријска хи-
пертензија (130/100 mmHg) и нефротски синдром праћен
анасарком, али уз нормалне концентрације уреје и креати-

нина у серуму. Хоспитализована је у другој болници, где је
наступио смртни исход. Завршне дијагнозе су биле сепса и
хепаторенални синдром.

ТАБЕЛА 1. Клиничке и лабораторијске одлике екстрареналне
болести на почетку и у току надзора.
TABLE 1. Patients’ non�renal clinical and laboratory findings at
onset and during follow�up.

* Однос концентрација протеини/креатинин у првом јутарњем узорку
урина (mg/mmol): <20 = нормално; 20–50 = блага протеинурија; 50–200
= умерена протеинурија; >200 = јака протеинурија; + = постоји; � = не
постоји.

* First morning urine protein/creatinine concentrations ratio (mg/mmol):
<20 normal, 20�50 mild, 50�200 moderate; > 200 heavy proteinuria; + =
present, � = absent

Пол
Gender

Први 
болесник 
Patient 1

Други 
болесник 
Patient 2

Женски 
Female

Мушки 
Male

Узраст на почетку / у време ди�
јагностике 

Age at onset / diagnosis of MDS

7,5 / 9 год. 
7.5 / 9 yrs

11 / 24 мес. 
11 / 24 months

Тип болести 
Type of MDS

МДС с мијело�
фиброзом 
MDS with

myelofibrosis

Рефракторна
анемија 

Refractory 
anaemia

Преживљавање (месеци) 
Survival (months)

26 (умрла) 
26 (dead)

58 (у животу) 
58 (alive)

Хематолошки налази 
Haematological findings

Хемоглобин 
Hb (g/L)

60 79

Леукоцити 
WBC (x 109/L)

2.8 6.8

Тромбоцити 
Platelets (x 109 /L) 30 140

Кариотип 
Karyotype

46, XX 46,XX/
45,XX(�19)

Екстрареналне клиничке одлике 
Non�renal clinical characteristics

Хепатитис 
Hepatitis

+ +

Инфламациона болест црева
Inflammatory bowel disease

� +

Одлике сличне лупусним 
Lupus�like features

+ �

Имунолошки налази 
Immunological findings

Поликлонска гамопатија
Polyclonal gammopathy

� +

Моноклонска гамопатија 
Monoclonal gammopathy

+ �

Аутоантитела 
Autoantibodies

‘

Антинуклеарна 
Antinuclear (ANA)

+ �

Антимитохондријска 
Anti�mitochondrial (AMA)

� +

Антиглаткомишићна 
Anti�smooth muscle (ASMA)

� +

Антиеритроцитна 
Anti�RBC

+ �

Снижене концентрације C3/C4 
Reduced C3/C4 levels

+ �

Kриоглобулини 
Cryoglobulins

+ �

Инфекције 
Infections

Хепатитис B 
HBV

+ �

Цитомегаловирус
CMV

+ �

Септикемија 
Bacterial septicaemia

+ +

Пнеумонија 
Pneumonia

+ +

Апсцеси 
Abscesses

� +
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Друgи болесник. Женско одојче, узраста 11 месеци, хо-
спитализовано због продужене дијареје и изосталог напре-
довања у расту. Биопсијом слузнице танког црева нађена је
атрофија вилуса, с повећаним бројем лимфоцита у епителу
и постављена је дијагноза целијачне болести. Дијета без
глутена довела је до нестанка симптома, који су се, међу-
тим, поново јавили када је дијета прекинута. Поново је хо-
спитализована после шест месеци због хеморагијске дија-
реје и бледила. Нађена је и хепатоспленомегалија, уз пове-
ћану активност трансаминаза у серуму (ASAT 115 J/L,
ALAT 122 J/L). Остали лабораторијски налази наведени су
у табели 1. Биопсијом јетре је утврђен хронични активни
хепатитис, а колоноскопијом и биопсијом слузнице поста-
вљена је дијагноза улцерозног колитиса. Посумњало се на
синдром мијелодисплазије, али је дијагноза постављена тек
десет месеци касније, када је у аспирату костне сржи откри-
вена дисплазија све три лозе ћелија, уз нормоцелуларност.
Дијагноза рефрактерне анемије потврђена је биопсијом ко-
стне сржи, када је нађен кариотип 46,XX/45,XX(-19). Тера-
пија преднизоном довела је до хематолошке ремисије и
смањења јетре за 3 cm, а слезине за 2 cm. Прекид терапије,
два месеца касније, узроковао је поново анемију и хепато-
спленомегалију.

У трећој години живота поново је хоспитализована због
макроскопске хематурије, која се јавила у току инфекције
горњих дисајних путева. При пријему у болницу: висина
тела 81 cm, маса тела 10,2 kg (оба параметра испод трећег
перцентила), притисак крви 100/66 mmHg, јетра и слезина
увећане. Резултати лабораторијских анализа: Hb 59 g/L,
еритроцити 2,98 1012/L, леукоцити 7,5 109/L, тромбо-
цити 400 109/L; протеинурија нефротска по типу (однос
протеини/креатинин у урину 609 mg/mmol), а у седименту
урина еритроцити и леукоцити; креатинин у серуму 97

mol/L, а концентрације протеина, албумина, холестерола
и комплемента у серуму нормалне.

Биопсијом бубрега нађен је благо до умерено изражено
увећан матрикс мезангијума и повећан број ћелија мезанги-
јума у скоро свим гломерулима; у неколико гломерула би-
ло је почетне склерозе мезангијума, а у некима су нађене
адхезије капсула. Местимично је било и инфилтрата саста-
вљених од мононуклеарних ћелија, распоређених око гло-
мерула и у интерстицијуму (Слика 1). Прегледом имуно-
флуоресцентним микроскопом нађени су сегментни депо-
зити IgM у мезангијуму.

Терапија преднизоном (15 mg/24h) довела је и до хема-
толошке и до уринарне ремисије (протеини/креатинин у
урину нижи од 20 mg/mmol) у року од три односно осам
недеља. Ремисије болести се одржавају све до последњег
прегледа, уз терапију преднизоном, у дози од 15 mg, на
други дан. У току следеће године настао је рецидив колити-
са, компликован периректумним апсцесима и фистулама
ануса. Хируршким и медикаментним (сулфасалазин, 5-ASA,
метронидазол) лечењем постигнуто је знатно побољшање.

Налази и резултати последњег контролног прегледа: ви-
сина тела 93 cm, маса тела 13 kg, јетра и слезина нормал-
них величина, притисак крви нормалан (94/56 mmHg). Крв-
на слика: хемоглобин 132 g/L, еритроцити 4,58 1012/L,
леукоцити 5,9 109/L, ретикулоцити 0,012, тромбоцити
160 109/L. Аспират костне сржи показао је нормоцелу-
ларност, с нормалним мијелоидно-еритроидним односом,
без знакова дисплазије, али је у двема митозама нађена мо-
нозомија 19. Нормални су били налази рутинског прегледа
урина и концентрације протеина, албумина, уреје, креати-
нина и комплемента у серуму, док су концентрације IgA
(6,54 g/L) и IgM (4,12 g/L) биле повећане.

Главне клиничке и лабораторијске одлике болести бу-
брега код наших болесника приказане су у табели 2. 

Оба оболела детета нису била изложена дејству агенса
који су могли да доведу до појаве синдрома мијелодиспла-
зије, као што су радијација, цитотоксични лекови, органска
једињења и тешки метали [1–3].

ДИСКУСИЈА
После дефинисања синдрома мијелодисплазије, као
посебне групе поремећаја [3] све чешће се препознају
ненормалности имунитета код тих болесника [4–10].
Поремећаји у имунитету доводе до три типичне мани-
фестације: (1) повећана осетљивост према инфекција-
ма, (2) појава аутоимуности и (3) повећана инциден-
ција малигних неоплазми [7].

Аутоимунске манифестације код особа оболелих
од синдрома мијелодисплазије можда су чешће него
што се раније мислило [6–8]. Оне могу да се јаве пре
него што се постави дијагноза синдрома, у исто вре-

ТАБЕЛА 2. Мерила за болести бубрега на почетку и у току
надзора. 
TABLE 2. Patients’ renal disease characteristics at onset and du�
ring follow�up.

* Видети табелу 1.
* See Table 1.

СЛИКА 1. Снимак светлосним микроскопом репрезентативног
гломерула код другог болесника. Постоји повећан број ћели�
ја и количине матрикса у мезангијуму. Инфилтрат интерсти�
цијума садржи CD4+ и CD8+ моноците�макрофагне ћелије
[17] (оригинално увећање x 400).
FIGURE 1. Light microscopy of a representative glomerulus
from patient 2. There is increased mesangial prominence due to
increased cellularity and matrix. Interstitial infiltrate contains
CD4+ and CD8+ lymphocytes and very rare CD68+ monocytes�
macrophages [17] (original magnification x 400).

Први болесник 
Patient 1 

Други болесник 
Patient 2 

Почетак / надзор 
Onset / follow�up

Почетак / надзор 
Onset / follow�up

Узраст (год.) 
Age, yrs

7.5 / 10 3 / 5

Едем 
Oedema

� / + � / �

Артеријска хипертензија
Hypertension

� / + � / � 

Хематурија 
Haematuria

+ / + + / �

Протеинурија* 
Proteinuria*

>200 / >200 >200 / <20

Протеини у серуму (g/L) 
Total serum protein (g/L)

60/30 59/79

Албумин у серуму (g/L) 
Serum albumin (g/L)

25/15 29/37

Креатинин у серуму (µmol/L) 
Serum creatinine (µmol/L)

58/83 97/31



326

СРПСКИ АРХИВ ЗА ЦЕЛОКУПНО ЛЕКАРСТВО

73_01_8

ме или после тога [7]. Клиничке манифестације обу-
хватају широк спектар акутних васкулитиса [6–8],
хроничне или временски ограничене аутоимунске
поремећаје, укључујући инфламационе болести цре-
ва, аутоимунску хемолизну анемију, као и класичне
болести везива [6–10]. Често се налазе и асимптом-
ске ненормалности имунитета: хипергамаглобулине-
мија или хипогамаглобулинемија, криоглобулинеми-
ја, директно позитиван резултат Кумпсовог теста, ре-
уматоидни фактор, аутоантитела, како специфична
за поједине органе тако и неспецифична, и снижене
концентрације треће и четврте компоненте компле-
мента [4–8].

Поремећаји у гломерулима откривају се ређе међу
клиничким синдромима који указују на поремећену
имунску регулацију. Претраживањем електронске
библиотеке „Медлајн“ за период 1986–2000. године,
пронашли смо извештаје о само 16 одраслих особа
са синдромом мијелодисплазије и придруженом гло-
мерулопатијом, и то у виду описа појединачних боле-
сника [11, 13] или малих група болесника [6, 12, 14].
Клинички значајна болест гломерула описана је код
четири од 895 [12], код два од 221 [6] и код пет од
125 [14] болесника са синдромом мијелодисплазије
de novo. Болест гломерула се клинички испољавала
нефротским синдромом, често удруженим с инсуфи-
цијенцијом бубрега [6, 11, 12, 14], акутним или хро-
ничним, или рапидно прогресивним гломерулоне-
фритисом [6, 12]. Код оболелих особа код којих је
учињена биопсија бубрега, нађена је мембранска не-
фропатија (код два болесника) [6, 11], мезангиопро-
лиферациони гломерулонефритис, било дифузни
(код једног) [14], било фокусно-сегментни, с депози-
тима IgA, IgG и комплементом C3 у мезангијуму
(код једног) [16] и AL-амилоидоза (код једног боле-
сника) [12].

Почетак болести бубрега код наших болесника
био је означен појавом протеинурије и хематурије.
Код првог болесника протеинурија је у почетку била
осредње јачине, али се доцније појачала и довела до
појаве нефротског синдрома. Преднизоном (1,5
mg/kg/24h) или метилпреднизолоном (у супрафарма-
колошким „болусима“), постигнута је ремисија боле-
сти бубрега, али без битног хематолошког побољша-
ња. Код другог болесника, осредње дозе преднизона
су индуковале дуготрајне и комплетне ремисије и хе-
матолошке и бубрежне болести, које су потом одржа-
ване малим дозама тога лека. Према томе, може се
закључити да су наша два болесника боловала од кор-
тикостероид-сензитивног нефротског синдрома [18,
19]. Морфолошке промене, нађене биопсијом бубре-
га, одговарале су променама у идиопатском нефрот-
ском синдрому, тј. минималним променама (код пр-
вог болесника) или благој до средњеизраженој дифу-
зној пролиферацији мезангијума (код другог боле-
сника), мада адхезије капсула код тог болесника мо-
гу да представљају знак инципијентне фокусне гло-
мерулосклерозе [18, 19].

Иако је идиопатски нефротски синдром, по дефи-
ницији, примарна болест, као могући узроци болести
често се наводе, нарочито код одраслих особа, број-

ни ретки чиниоци, као што су инфективне болести,
неки лекови, алергија и неоплазматске болести [18,
19]. Веома ретка удруженост идиопатског нефрот-
ског синдрома с малигним неоплазмама већином се
описује код особа оболелих од лимфома и леукеми-
ја, а најчешћа лезија гломерула јесу минималне про-
мене [18, 19]. Већина примера нефротског синдрома
с минималним променама и код одраслих особа и
код деце описана је код болесника од Хочкинове бо-
лести, а код деце је веома ретка појава болести гло-
мерула у току леукемија [20]. Нефротски синдром,
по правилу, повлачи се упоредо с успешним лечењем
основне болести, али се може срести и дисоцијација
у еволуцији малигне неоплазме и нефротског синдро-
ма [18]. Дисоцијација у еволуцији, која се види и на
примеру нашег првог болесника, такође се среће и у
синдрому мијелодисплазије. Терапија имуносупре-
сивним и/или цитотоксичним лековима довела је до
побољшања или резолуције болести бубрега код по-
јединих болесника са синдромом мијелодисплазије,
али је само код неколицине болесника то било праће-
но и хематолошким побољшањем [11, 12, 14].

Патофизиолошки основ настанка гломерулопати-
ја код болесника од синдрома мијелодисплазије није
познат и вероватно није код свих истоветан. Патоге-
нетска улога се приписује „дисрегулацији имуните-
та“, која узрокује читав спектар поремећаја у функ-
цији моноцита/макрофагних ћелија, лимфоцита T и
B [6–8, 12–14]. Широк спектар ненормалности иму-
нитета, које наизглед нису у међусобној вези код обо-
лелих од синдрома мијелодисплазије, отежава фор-
мулисање патофизиолошког објашњења [6, 8]. Код
одраслих болесника са синдромом мијелодисплазије
нефротски синдром се чешће открива код оних који
болују од хроничне мијеломоноцитне леукемије него
код оних с другим категоријама овог синдрома [12,
14]. Као чинилац који узрокује протеинурију код тих
болесника, инкриминисан је фактор некрозе тумо-
ра-алфа, иако хетерогеност лезија гломерула, нађена
у овој категорији, говори против директне повезано-
сти [12, 14]. Наша два болесника веома много личе
на болеснике од идиопатског нефротског синдрома,
како према реаговању на кортикостероидне лекове,
тако и према лезијама нађеним приликом биопсије
бубрега [18, 19]. Мада су клиничке и морфолошке
одлике болести бубрега код њих биле сличне, треба
да се нагласи да међу њима постоје разлике и у спек-
тру нађених имунских ненормалности и у неједна-
ким еволуцијама нефротског синдрома и синдрома
мијелодисплазије. Те разлике можда одражавају хе-
терогеност поремећаја сабраних у оквиру ентитета
синдром мијелодисплазије [1–3]. Пре скоро 30 годи-
на формулисана је хипотеза о дисфункцији лимфо-
цита T у објашњењу патогенезе нефротског синдро-
ма [21]. Међутим, фактор(и) који узрокује протеину-
рију још није поуздано утврђен [18, 19, 22, 23]. Пре-
ма томе, узрочна веза између синдрома мијелодис-
плазије и нефротског синдрома остаје у домену спе-
кулација.

У закључку ваља истаћи да болест гломерула мо-
же постојати код особа оболелих од синдрома мије-
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лодисплазије и за њом треба да се трага, нарочито
код болесника с придруженим ненормалностима у
имунитету. Овај рад показује да кортикостероид-сен-
зитивни нефротски синдром може да постоји код де-
це са синдромом мијелодисплазије и да овај синдром
треба да се дода списку ретких потенцијалних узро-
ка идиопатског нефротског синдрома.
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Several reports have documented various forms of glomeru�
lar diseases in adults with myelodysplastic syndromes (MDS),
but similar reports in children are lacking. We describe two
children with MDS�associated with steroid�responsive ne�
phrotic syndrome (NS). Patient 1, who had MDS with
myelofibrosis, presented also hepatosplenomegaly, pancy�
topenia, chronic hepatitis, moderate proteinuria, hypocom�
plementemia and elevated ANA titer. During initial pred�
nisone treatment proteinuria markedly diminished and partial
but transient haematological improvement occurred.
Relapse subsequently occurred that was manifested by
overt NS and pancytopenia. High doses of prednisolone led
to remission of the renal disease but haematological remis�
sion did not occur. Persisting pancytopenia and repeated
infections terminated in sepsis, two years after the onset of
MDS. Patient 2, who had refractory anaemia with clonal
monosomy 19, manifested bowel disease, hepatospleno�
megaly, anaemia and non�organic specific autoantibodies.
Prednisone led to both clinical and haematological remis�

sion. Haematologic disease relapsed 12 months later, when
nephrotic�range proteinuria, haematuria and mild azotaemia
were also found. Corticosteroid treatment led to long�lasting
renal and haematologic remission, maintained by a small
dosage of prednisone. In both patients, renal biopsy findings
were consistent with those seen in idiopathic NS. A Medline
search disclosed 16 cases of glomerulopathy in the course
of MDS in adult patients. Clinical features included NS, usu�
ally accompanied by renal insufficiency with either acute,
chronic, or rapidly progressive glomerulonephritis. On biop�
sy, membranous nephropathy, crescentic or mesangial pro�
liferative glomerulonephritis and AL amyloidosis, were fo�
und. We conclude: (1) that glomerular disease may be pres�
ent and should be searched for in patients with MDS; (2) that
MDS can be added to the list of rare conditions associated
with corticosteroid�responsive NS in children.

Key words: Myelodysplastic syndromes, steroid�responsive
nephrotic syndrome, immunological disorders, glomerular
disease, children. (SRP ARH CELOK LEK).
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