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Leczenie nerkozastepcze dziecka urodzonego
26 schytkowa niewytolnoScia nerek

oraz cigzka wada serca

Renal replacement therapy in neonate horn with end stage
kidney disease and severe cardiac defect

ABSTRACT

Renal replacement therapy, once started should be
continued for a life time. Dialysis in the youngest
children is often associated with physical and mental
suffering, both for the patient and the family. Starting
it in neonates and infants rises ethical concerns, es-
pecially in cases of multi-organ defects.

This report presents a case of a boy born with bi-
lateral cystic dysplasia and right ureter obstruction,
coexisting with Fallot’s tetralogy. Peritoneal dialysis
was started in the child’s first week of life, due to
advanced renal failure. An urgent nephrectomy of
non-functioning left kidney was performed because
of rapidly augmenting cysts. Simultaneous right
uretrocutaneostomy did improve diuresis, but was
insufficient to withdraw from dialysis. During the

WSTEP

Leczenie nerkozastepcze podjete w przy-
padku przewlektej niewydolnosci nerek musi
by¢ kontynuowane do konca zycia. Istnieja
mozliwo$ci techniczne prowadzenia tego le-
czenia u niemowlat, a nawet noworodkow, ale
jest to leczenie trudne, wymagajace duzego
zaangazowania zespolu leczacego oraz rodzi-
cow/opiekunéw i mogace przysparzaé dziecku
1 jego rodzinie wielu cierpien. Mimo intensyw-
nego leczenia Smiertelno$¢ w tej grupie wieko-
wej jest 4-krotnie wicksza niz u dzieci starszych

initial months infant’s general condition was severe
due to coexisting heart defect, surgical procedures,
including cardiac surgeries and temporary problems
with dialysis management. Patient’s discharge after
six months of hospitalization was possible following
successful heart defect correction. Automated peri-
toneal dialysis was performed for a four-year period
until kidney transplantation. Intensive nutrition was
carried out, leading to an increase in weight and
height up to 50th and 25th percentile, respectively.
Satisfactory cardiac and dialysis outcome in the
presented case encourages not to withdraw from
treating selected neonates with severe renal and
cardiac defects.
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[1] i zwigksza si¢ istotnie, jesli chorobie nerek
towarzysza inne wady lub schorzenia, totez ich
wspotwystepowanie bierze si¢ pod uwage przy
kwalifikacji do przewleklego leczenia nerkoza-
stepczego najmtodszych dzieci i moze by¢ po-
wodem odstapienia od takiej terapii.

Pierwsza metoda leczenia nerkozastepcze-
go noworodkow i niemowlat jest dializa otrzew-
nowa, a docelowa metoda, zapewniajaca lepszy
komfort zycia i poprawe odleglego rokowania,
jest transplantacja nerki, ktérej wykonanie jest
mozliwe po osiagnieciu przez dziecko wagi oko-
o 9 kilograméw. Podejmujac decyzje o rozpo-
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3 >Pierwsza Tabela 1. Zabiegi operacyjne i zabiegi cewnikowania serca wykonane u dziecka w omawianym okresie leczenia
metodg leczenia | Wiek dziecka Rodzaj zabiegu
nerkozastepczego
noworodkow 7. doba zycia Wszczepienie cewnika Tenckhoffa

18. doba zycia
20. doba zycia

i niemowlat jest Cewnikowanie serca — nieudana proba balonoplastyki tgtnicy ptucnej
dializa otrzewnowa,

a docelowg metoda,
zZapewniajacq lepszy
komfort zycia

i poprawe odlegtego
rokowania, jest
transplantacja nerkiq <

Nefrektomia lewostronna i ureterocutaneostomia prawostronna

2. miesigc zycia Zabieg kardiochirurgiczny — zespolenie systemowo-piucne prawostronne

2. miesigc zycia Wymiana cewnika Tenckhoffa z powodu perforacii i niedrozno$ci cewnika oraz

herniotomia obustronna

4. miesigc zycia Cewnikowanie serca z balonoplastyka tetnicy ptucnej

5. miesigc zycia Diagnostyczne cewnikowanie serca z powodu pogorszenia stanu kardiologicznego

przed kwalifikacjg do zabiegu catkowitej korekcji wady serca

6. miesigc zycia Zabieg kardiochirurgiczny — ostateczna korekcja wady serca
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3. rok zycia Zabieg urologiczny — zamknigcie przetoki moczowodowo-skornej po stronie prawej
3. rok zycia Wymiana cewnika Tenckhoffa z powodu powiktan infekcyjnych
5. rok zycia Transplantacja nerki

czeciu dializy u noworodka /niemowlecia, nalezy
dokona¢ staraf, by zapewni¢ dziecku prawidto-
wy rozw0j somatyczny, co najczeéciej wymaga
intensywnego leczenia zywieniowego z wykorzy-
staniem sondy dozotadkowej lub gastrostomii.
Niezwykle wazna role w tym trudnym i ztozo-
nym procesie leczenia odgrywaja rodzice

OPIS PRZYPADKU

Noworodek plci meskiej, dziecko milo-
dych, zdrowych rodzicéw, ze stwierdzonym
prenatalnie lewostronnym wodonerczem, uro-
dzony cigciem cesarskim w 34 Hbd, w zamar-
twicy (Agar w 1 minucie = 2) z waga 2,5 ki-
lograma. W dniu poprzedzajacym pordd miata
miejsce interwencja wewnatrzmaciczna — na-
klucie i odbarczenie wodonercza nerki lewe;.
Na podstawie diagnostyki wykonanej po uro-
dzeniu wykazano obecno$¢ niewydzielajacej,
znacznie powigkszonej, torbielowato zmie-
nionej nerki lewej, dysplastyczna nerke prawa
z poszerzeniem uktadu kielichowo-miednicz-
kowego i poczatkowego odcinka moczowodu
oraz przypecherzowe zwezenie moczowodu
prawego. Oprécz wady ukltadu moczowego
u dziecka stwierdzono wrodzona wade serca
pod postacia tetralogii Fallota.

Z powodu narastania parametrow niewy-
dolnosci nerek, w 7. dobie Zycia, wszczepiono
cewnik Tenckhoffa i rozpoczeto dialize otrzew-
nowa. Ze wzgledu na szybko powigkszajace
sic torbiele w niewydzielajacej nerce lewej,
konieczne byto jej usunigcie. Jednoczasowo
wykonano przetok¢ moczowodowo-skérna po
stronie prawej. Uzyskano poprawe diurezy, ale
nie umozliwito to zaprzestania dializoterapii.
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W pierwszych miesigcach zycia stan dziecka byt
ciezki z powodu wspolistniejacej wady serca,
wystepowania napadéw anoksemicznych, inwa-
zyjnej diagnostyki wady serca i wykonywanych
zabiegdw operacyjnych, w tym kardiochirurgicz-
nych (tab. 1) oraz okresowych trudnosci tech-
nicznych w prowadzeniu dializy otrzewnowej
(niedrozno$¢ cewnika Tenckhoffa z perforacja
wymagajace wymiany cewnika). Po udanej cat-
kowitej korekcji wady serca w 6. miesigcu zycia,
stan kliniczny chlopca ulegt wyraznej popra-
wie. Mozliwe byto wypisanie dziecka do domu
1 kontynuowanie leczenia w trybie ambulatoryj-
nym. Stosowana ambulatoryjnie automatyczna
dializa otrzewnowa przebiegata przez pierwsze
3 lata bez powiktan. W 4. roku leczenia wysta-
pily powiktania (tab. 2) i konieczna byta wymia-
na cewnika Tenckhoffa. Oprécz dializoterapii
i leczenia wady serca, okresowo w pierwszych
6 miesiacach zycia, a nastgpnie od 9. miesiaca
zycia stosowano intensywne zywienie dojelitowe
przez sonde, ktére pozwolito na osiagnigcie wagi
i wzrostu odpowiadajacych wartoSciom odpo-
wiednio 50. i 25. percentyla (ryc. 1, 2). Po odpo-
wiednim przygotowaniu urologicznym chiopiec
zostal zakwalifikowany do transplantacji nerki.
Przeszczep uzyskal w wieku 4 lat i 2 miesigcy.

DYSKUSJA

Mimo ze rozpoczynanie przewleklego le-
czenia nerkozastepczego w okresie noworod-
kowym budzi watpliwosci natury etycznej, to
istniejace mozliwosci techniczne oraz popra-
wiajace si¢ wyniki tego leczenia powoduja, ze
jest ono coraz czg$ciej podejmowane. Jest to
decyzja wspoélna rodzicow i zespotu leczacego.



Tabela 2. Powiktania dializy otrzewnowej

Wiek dziecka

Powiktania dializy otrzewnowej i leczenie |

2. miesiac zycia
2. miesiac zycia
3. rok zycia
4. rok zycia

Niedroznos$¢ cewnika Tenckhoffa — skuteczna repozycja cewnika
Perforacja cewnika Tenckhoffa — wymiana cewnika
Zapalenie ujscia cewnika o nieustalonej etiologii leczone skutecznie zachowawczo

Perforacja cewnika — zapalenie otrzewnej o etiologii Streptococcus mitis powikfane
grzybiczym zapaleniem otrzewnej o etiologii Candida albicans, zakoriczone wymiang

cewnika Tenckhoffa

W przypadku izolowanej niewydolnoSci nerek
leczenie na og6t jest podejmowane, natomiast
przy wspdtistnieniu innych wad i schorzef bie-
rze si¢ pod uwage mozliwosci ich leczenia oraz
rokowanie. Zdarzaja si¢ sytuacje, w ktorych
odstepuje sie od uporczywego leczenia.

W  opisanym przypadku dodatkowym
schorzeniem byla wada serca — tetralogia Fal-
lota. Jest to wada sinicza, na ktdra sktadaja sie
1) zwezenie drogi odplywu prawej komory;
2) ubytek przegrody migdzykomorowej; 3) dek-
stropozycja aorty; 4) przerost prawej komory.
Wiodacym objawem klinicznym jest stopniowo
narastajaca sinica spowodowana uposledzonym
przeplywem krwi przez pluca, a ostateczne le-
czenie operacyjne, polegajace na catkowitej ko-
rekcji chirurgicznej wady, jest przeprowadzane
we wezesnym dziecinstwie [2]. W cigzkich posta-
ciach wady, tak jak to miato miejsce w opisywa-
nym przypadku, sinica i napady anoksemiczne
wystepujace od urodzenia sa wskazaniem do
wezesniejszego leczenia chirurgicznego — ze-
spolenia systemowo-plucnego, poprawiajacego
doplyw krwi do phluc i zwigkszajacego utleno-
wanie krwi. U opisywanego dziecka zespolenie
Blalock-Taussig przeprowadzono w 2. miesig-
cu zycia, a zabieg catkowitej korekcji wady po
ukoficzeniu 5. miesiaca zycia. Rokowanie w te-
tralogii Fallota jest dobre. Zabieg korekcji wady
jest obciazony stosunkowo niska $miertelnoscia
(< 2%), a odlegle przezycie wynosi 85-90% [3],
co miato wplyw na podjecie decyzji o leczeniu
nerkozastepczym u chlopca.

Okres pierwszych 6 miesigcy leczenia
naszego pacjenta, do zakoficzenia leczenia
kardiologicznego, z punktu widzenia terapii
nerkozastepczej byl niezwykle trudny. Wyko-
nywano liczne badania diagnostyczne, w tym
inwazyjne, oraz przeprowadzono kilka za-
biegdw chirurgicznych (tab. 1). Dziecko byto
okresowo niestabilne krazeniowo, wystepowa-
ly zaburzenia wodne i elektrolitowe oraz powi-
klania niezapalne dializy otrzewnowej. Czynni-
kiem ulatwiajacym prowadzenie leczenia byla
zachowana diureza resztkowa, umozliwiajaca

kontrole bilansu ptynowego i odpowiednie zy-
wienie dziecka.

Waznym celem w leczeniu nerkozastep-
czym, zwlaszcza we wczesnym dziecinstwie,
jest prawidlowe odzywianie, dostarczenie od-
powiedniej ilosci biatka i kalorii, gdyz to ono

»pWaznym

celem w leczeniu
nerkozastepczym,
zwtaszcza

we wczesnym
dziecinstwie,

jest prawidfowe
odzywianie4 4
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Rycina 2. Przebieg wzrastania dziecka w okresie do transplantacji nerki

»pWiasciwie
prowadzone
kompleksowe
leczenie niemowlat
z niewydolnoscig
nerek pozwala

na osiggniecie wagi
9-10 kilogramow

i kwalifikacje do
transplantacji nerki
w 2. roku zycia4 4
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w najwickszym stopniu determinuje wzrasta-
nie niemowlat. Osiagnigcie tego celu u dziec-
ka dializowanego otrzewnowo jest bardzo
trudne ze wzgledu na takie czynniki, jak brak
taknienia, sklonnos¢ do refluksu zotadkowo-
-przelykowego i wymiotoéw oraz utrata biatka
z plynem dializacyjnym, i czesto wymaga lecze-
nia dojelitowego przez sondg¢ lub gastrostomie
[4, 5]. W opisanym przypadku wykorzystano
dostep poprzez sonde¢ zatozong przez nos do
zoladka, a leczenie zywieniowe prowadzono
z krétkotrwatymi przerwami az do momentu
transplantacji nerki, co pozwolilo na uzyskanie
zadowalajacych wynikdw rozwoju somatyczne-
go (wagi i wzrostu odpowiednio na poziomie
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50. 1 25. percentyla dla pfci i wieku) w momen-
cie transplantacji.

Kolejnym problemem leczenia dializa-
cyjnego u najmtodszych dzieci jest czgstsze niz
w starszych grupach wiekowych wystepowanie
powiktan dializoterapii, zwlaszcza dysfunkcji
cewnika i zapalef otrzewnej [6]. W przedstawia-
nym przypadku czas dializoterapii otrzewnowej
wynosit 50 miesiecy. Powiklania dializoterapii
przedstawiono w tabeli 2. Cewnik Tenckhoffa
wymieniano 2-krotnie: we wczesnym okresie le-
czenia z powodu perforacji cewnika, do ktérej
doszto najprawdopodobniej podczas zabiegu
kardiochirurgicznego, oraz po 4 latach dializo-
terapii réwniez z powodu perforacji powikla-
nej infekcja bakteryjna, a nastepnie grzybicza.
Wystapit jeden epizod zapalenia otrzewnej,
spowodowany uszkodzeniem cewnika, co daje
czestos¢ 1/50 pacjentomiesiecy.

Wiasciwie prowadzone kompleksowe le-
czenie niemowlat z niewydolnoscia nerek po-
zwala na osiaggniccie wagi 9-10 kilograméw
i kwalifikacje do transplantacji nerki w 2. roku
zycia. W przypadku naszego pacjenta zabieg
przeszczepienia nerki miat miejsce na poczatku
5. roku zycia. Opdznienie w zgloszeniu do prze-
szczepienia nerki byto spowodowane konieczno-
Scig przeprowadzenia diagnostyki pecherza mo-
czowego 1 ustalenia mozliwoSci wykorzystania
go do odprowadzenia moczu z nerki przeszcze-
pionej. Konieczne bylo poszerzenie zwezonego
moczowodu, a nastepnie zamknigcie przetoki
moczowodowo-skornej w celu odprowadzenia
moczu do pecherza i oceny jego funkcji.

Rozwdj psychomotoryczny dziecka od po-
czatku leczenia byl op6zniony, co mogto wynikac
z niedotlenienia okotoporodowego, niedotlenie-
nia spowodowanego wada serca i wystepujacymi
napadami anoksemicznymi oraz licznymi zabie-
gami operacyjnymi. Po 6. miesiacu Zycia stan
dziecka zaczat si¢ wyraznie poprawiaé. W wieku
4 lat dziecko bylo sprawne fizycznie, z bardzo do-
brym kontaktem. Obserwowano opdZniony roz-
wdj mowy, co najprawdopodobniej byto zwigza-
ne z dlugotrwatym niefizjologicznym sposobem
odzywiania przez sonde.

Osiagnigcie w przedstawionym przypadku
zadowalajacych efektéw leczenia kardiologicz-
nego i nerkozastepczego zachg¢ca do podejmo-
wania prob przewleklego leczenia wybranych
noworodkéw urodzonych z cigzkimi wadami
nerek i serca.



STRESZCZENIE

Terapia nerkozastepcza jest leczeniem, ktore raz
podjete, musi by¢ kontynuowane do konca zycia.
Dializoterapia najmtodszych dzieci moze sig wigzac
Z ich dtugotrwatym cierpieniem fizycznym, a takze
cierpieniem psychicznym pacjenta i jego rodziny.
Rozpoczynanie jej u noworodkow i niemowlat budzi
watpliwosci natury etycznej, szczegolnie w przy-
padkach wspotistnienia wad kilku narzagdow.

Opis przypadku dotyczy chtopca urodzonego z obu-
stronng dysplazjg torbielowatg nerek i zwezeniem
moczowodu prawego oraz ze wspotistniejgcg wada
serca — tetralogig Fallota.

Z powodu zaawansowanej niewydolnoSci nerek
chfopiec rozpoczat leczenie nerkozastepcze metoda
dializy otrzewnowej w pierwszym tygodniu zycia.
Ze wzgledu na szybko powiekszajgce sie torbiele
wymagat pilnego usuniecia niewydzielajgcej nerki
lewej. Jednoczasowe odbarczenie nerki prawej po-
przez wykonanie przetoki moczowodowo-skorne;
poprawito diureze, ale nie umozliwito zaprzestania
dializoterapii. W pierwszych miesigcach zycia stan

dziecka byt ciezki z powodu wspofistniejgcej wady
serca, kilkakrotnie wykonywanych zabiegow ope-
racyjnych, w tym kardiochirurgicznych oraz okre-
sowych trudno$ci technicznych w prowadzeniu
dializy otrzewnowej. Po udanej catkowitej korekcji
wady serca, po 6 miesigcach hospitalizacji mozliwe
byto wypisanie dziecka do domu i kontynuowanie
leczenia w trybie ambulatoryjnym. Stosowana au-
tomatyczna dializa otrzewnowa byfa skutecznie pro-
wadzona przez okres 4 lat do momentu transplan-
tacji nerki. Jednoczesnie prowadzono intensywne
leczenie zywieniowe, ktdre pozwolito na osiggniecie
przed transplantacjg wagi i wzrostu odpowiada-
jacych wartosciom odpowiednio 50 i 25 percen-
tyla. Osiggniecie w przedstawionym przypadku
zadowalajacych efektow leczenia kardiologicznego
i nerkozastepczego zacheca do podejmowania prob
przewlektego leczenia wybranych noworodkow uro-
dzonych z cigzkimi wadami nerek i serca.
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Stowa kluczowe: dializa otrzewnowa, niemowleta,
rokowanie, tetralogia Fallota
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