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NIETYPOWY BIALKOMOCZ U DWOCH SIOSTR Z WRODZONYM ZABURZENIEM METABOLIZMU
GALAKTOZY | FRUKTOZY

Zawadzki J., Adamowicz M., Gregorek H., Gotda R., Wawer Z.T.
Klinika Nefrologii, Transplantacji Nerek i Nadcisnienia Tetniczego, Instytut Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka,
Warszawa

W nieopisanym zaburzeniu metabolizmu galaktozy i fruktozy biatkomocz 1,6-2,3 g/dobe nie wptywat na biatka i
lipidy osocza.

Cel: Ocena biatkomoczu metodami nefelometryczng i SDS-PAGE.

Materiat: Chore 7 i 9 lat z uposledzeniem metabolizmu galaktozy i fruktozy z podwyzszonym HbA1C po wyklu-
czeniu galaktozemii i fruktozemii.

Podsumowanie: Stwierdzono prawidtowe wydalanie z moczem biatek typowych oraz wysokie stezenia biatek
nietypowych o masie 46 i 83 kD. Patomechanizm i konsekwencje nietypowego biatkomoczu nie sg znane.
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UNUSUAL PROTEINURIA IN TWO SISTERS WITH INBORN ERRORS OF GALACTOSE AND FRUCTOSE
METABOLISM

Zawadzki J., Adamowicz M., Gregorek H., Gotda R., Wawer Z.T.
Department of Nephrology, Kidney Transplantation and Hypertension, Children’s Memorial Health Institute,
Warsaw

Proteinuria of 1.6 to 2.3 g/d in a hitherto undescribed disorder of galactose and fructose metabolism has no
impact on plasma protein and lipids.

Material: girls, 7 and 9 yr, with abnormal galactose and fructose metabolism and elevated HbA1c; galactosemia
and fructosemia excluded.

Objective and Methods: Nephelometric and SDS-PAGE evaluation of proteinuria.

Summary: Normal excretion of typical proteins and high levels of atypical proteins, 46 and 83 kD. The pathome-
chanism and clinical consequences of this highly unusual proteinuria remain unknown.

Key words: proteinuria, galactose, fructose





