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1 lzieckiem z zespotem nerczycowym

Recommentations of Polish Society Paediatric Nephrology
for the management of the child with nephrotic Syndrome

ABSTRACT

The Polish Society for Paediatric Nephrology has
prepared the society’s first recommendations on the
management of the child with a nephrotic syndrome.
The recommendations have been put together by
a representative group of experienced pediatric ne-
phrologists. They are based on existing European
and American guidelines and the results of reliable
published trials and meta-analyses. Their aim is to
aid the physician in their independent choice of the

WSTEP

Zalecenia dotycza postepowania w zespo-
le nerczycowym (ZN) u dzieci > 3. miesigca
zycia, tj. z wylaczeniem przypadkow wrodzone-
g0 zespotu nerczycowego.

W przygotowanych zaleceniach brano
pod uwage amerykanskie wytyczne opraco-
wane przez Kidney Disease Improving Glo-

best strategy available for the diagnosis and treat-
ment of an individual child with NS. Due to the rapid
progress in the field of glomerulonephritis the rec-
ommendations will be regularly updated by the Soci-
ety in the coming years.
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bal Outcomes (KDIGO) [1] opublikowane
w 2012 roku oraz komentarze do tych wytycz-
nych pochodzace z 2013 roku zaréwno auto-
réw amerykanskich [2], jak i europejskich ne-
frologéw dziecigcych [3, 4]. W opracowaniu
wytycznych uwzgledniono metaanalizy oraz
badania o wysokim stopniu wiarygodnosci kli-
nicznej. Wszystkie byly szczegdtowo omawiane
i konsultowane przez cala grupe ekspertow za-



Tabela 1. Podstawy kategorii zalecen

Kategoria | Jako$¢ badan

A Randomizowane badania kliniczne

B Nierandomizowane badania kliniczne
C Seria przypadkow

D Opinia eksperta

rowno na spotkaniach roboczych, jak i droga
mailowa, dopdki nie uzyskano zgody catej gru-
py na tre$¢ zawarta w zaleceniu.

W stworzonych zaleceniach zaznaczono
ich warto$¢, opierajac si¢ na jakoSci badaf
(kategoria A, B, Ci D — tabela 1) oraz sile
rekomendacji (poziom 1, 2 lub ,,bez kategorii”
— tabela 2).

WPROWADZENIE

Zesp6t nerczycowy powstaje w wyni-
ku utraty bialtka, przede wszystkim albuminy
z moczem w iloéci przekraczajacej mozliwosci
kompensacyjne ustroju. Zwickszone wydalanie
biatka z moczem spowodowane jest wzmozong
przepuszczalnoScia blony filtracyjnej kiebusz-
kéw nerkowych w wyniku dziatania réznych
czynnikOw patologicznych lub wady ich mikro-
struktury.

Warunkiem rozpoznania ZN jest:

— utrata biatka z moczem w iloSci
> 50 mg/kg/dobe [lub wskaznik biatko/kre-
atynina w moczu (uPCR, urine protein to cre-
atinine ratio) > 2 mg biatka/1 mg kreatyniny
(= 200 mg biatka/1 mmol kreatyniny), lub
obecnosc biatka w tescie paskowym na 3+];

— obnizenie st¢zenia albuminy w surowi-
cy <2,5 g/dl (£25 g/l).

Powyzszym objawom towarzyszy wysta-
pienie obrzekéw i hiperlipidemii.

Wystapienie utraty biatka z moczem w ilo-
§ci > 50 mg/kg/dobe [lub uPCR > 2 mg biat-
ka/1 mg kreatyniny (= 200 mg biatka/1 mmol
kreatyniny), lub obecno$¢ biatka w tescie pa-
skowym na 3+] bez obnizenia stezenia albumi-

ny w surowicy okresla si¢ mianem biatkomo-
CZU Nerczycowego.

KLASYFIKACJA ZESPOtU NERCZYCOWEGO

Pierwotny ZN — wystepuja wytacznie ob-
jawy ZN, bez objawéw choroby ze strony in-
nych uktadéw. W tej grupie wyrdznia si¢ idio-
patyczny zesp6t nerczycowy (IZN) i pierwotne
kigbuszkowe zapalenia nerek (KZN).

Wtérny ZN — ZN w przebiegu innych
choréb (uktadowych, infekcyjnych), polekowy,
po zatruciach (np. metalami cigzkimi).

Okreslenie wrodzony i niemowlecy ZN do-
tyczy postaci, ktdra rozpoczyna si¢ u dzieci od-
powiednio w wieku 0-3 miesiecy i 4-12 miesiecy.

Najczestsza postacia ZN u dzieci jest IZN.
Podlozem histopatologicznym IZN moga by¢:
zmiany minimalne (MCD, minimal change di-
sease, nefropatia submikroskopowa), rozplem
mezangium lub ogniskowe i segmentalne stward-
nienie kiebuszkéw nerkowych (FSGS, focal seg-
mental glomerulosclerosis). U wigkszosci dzieci
IZN rozwija si¢ na podtozu zmian minimalnych.

EPIDEMIOLOGIA

Idiopatyczny zespét nerczycowy sta-
nowi 90% przypadkéw ZN u dzieci migdzy
1.110. rz. 150% po 10. rz. [5]. Zapadalno$¢ na
IZN wynosi 2-7 nowych przypadkéw/100 000
dzieci < 15 rz., a chorobowos¢ sigga 16/100 000
dzieci [6].

ODPOWIEDZ NA LECZENIE

U 80% dzieci z ZN leczenie steroidami
pozwala na uzyskanie remisji choroby (ZN ste-
roidowrazliwy). Okoto 20% dzieci choruje na
ZN steroidooporny. Klasyfikacje ZN w zalez-
nosci od reakcji dziecka na leczenie steroidami
przedstawiono w tabeli 3.

Poniewaz u wigkszoSci dzieci przyczyna
wystapienia ZN jest nefropatia submikrosko-
powa i u wigkszosci z nich uzyskuje si¢ remisje
po leczeniu steroidami, nie ma koniecznosci
wykonywania biopsji nerki przed rozpoczeciem
leczenia. Wskazaniem do wykonania biopsji

Tabela 2. Interpretacja poziomu zalecen w odniesieniu do réznych odbiorcow [wg 1]

»sugerujemy” | opcje

Poziom Implikacje

zalecenia Dla lekarzy Dla zarzadzajacych

Poziom 1 U wigkszo$ci pacjentow nalezy wdrozy¢ zalecane Mozna rozwazy¢ stworzenie standardu lub wskaz-
,Zalecamy” postegpowanie nika jakoSci na bazie takiego zalecenia

Poziom 2 U réznych pacjentow moga by¢ wtasciwe rozne Stworzenie standardu na bazie takiego zalecenia

bedzie wymagato uwzglednienia wielu opinii

Bez kategorii

Zalecenia powstafe z tzw. ,,zdrowego rozsadku”, w ktorych nie da sig uwzgledni¢ badan naukowych.
Sa sformutowane jako proste stwierdzenia; nie nalezy ich uwazac za silnigjsze niz poziom 12
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» pWarunkiem
rozpoznania ZN jest:
— utrata biatka

Z moczem

> 50 mg/kg/dobe
(UPCR > 2 mg
biatka/1 mmol
Kreatyniny)

lub biatko w tescie
paskowym na 3+);
— obnizenie
stezenia albuminy
surowicy < 25 g/144
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Tabela 3. Klasyfikacja i definicje zespotu nerczycowego (ZN) w zaleznosci od reakciji dziecka na leczenie steroidami

Okreslenie Definicja

ZN steroidowrazliwy Ustapienie biatkomoczu do 6-8 tygodni od rozpoczecia leczenia steroidami

IN steroidozalezny Nawroty biatkomoczu w trakcie zmniejszania dawki prednizonu lub w okresie krotszym niz

2 tygodnie po jego odstawieniu

ZN z czgstymi nawrotami > 2-krotne wystapienie nerczycowego biatkomoczu w ciggu 6 miesiecy choroby

lub > 4-krotny nawrot biatkomoczu w ciggu roku, niezaleznie od roku trwania choroby

Pierwotna steroidoopornos¢ | Brak reakcji na 6-8-tygodniowe leczenie wstepne* steroidami

Wtorna steroidoopornosé Brak reakcji na leczenie steroidami poprzednio steroidowrazliwego lub steroidozaleznego

IN

Remisja ZN Brak lub $lad biatka w badaniu ogéinym moczu [uPCR < 0,2 mg biatka/mg kreatyniny
(< 20 mg biatka/mmol kreatyniny) lub < 1+ w te$cie paskowym] przez 3 kolejne dni
Nawrot ZN Wystapienie biatkomoczu nerczycowego utrzymujgcego sig¢ > 3 dni

UPCR (urine protein to creatinine ratio) — wskaznik biatko/kreatynina w moczu
*Leczenie wstepne: 4 tygodnie stosowania prednizonu w codziennych dawkach doustnych + 3-6 pulséw z metyloprednizolonu w dawce 10-15 mg/kg
masy ciafa

PPReakcjana  nerki przy pierwszym rzucie ZN jest podejrze- W trakcie leczenia ZN lub po wystapieniu
steroidy jest  nie innej niz IZN przyczyny wystapienia bial-  kolejnych jego nawrotéw biopsje nerki mozna
podstawg klasyfikacji ~ komoczu nerczycowego. wykona¢ w celu:
klinicznej zespotu Wskazania do wykonania biopsji nerki ~ — oceny aktywno$ci zmian i/lub progresji
nerczycowego{ 4 u dziecka z pierwszym rzutem ZN: szkliwienia klebuszkéw przed intensyfika-
— ZN steroidooporny; cja lub odstawieniem leczenia immunosu-
— ZN przebiegajacy z krwinkomoczem i/lub presyjnego;
nadciS$nieniem, i/lub hipokomplementemia; — ustalenia przyczyny wtdrnej steroidoopor-
— ZN z utrzymujacym si¢ upoSledzeniem fil- nosci;
tracji ktgbuszkowej; — oceny nefrotoksycznosci stosowanych inhi-
— wskazania indywidualne. bitoréw kalcyneuryny.
Pismiennictwo 1. Beck L., Bomback A.S., Choi M.J. i wsp. KDOQI US Com- . Lombel R.M., Hodson E.M., Gipson D.S. Treatment of

mentary on the 2012 KDIGO Clinical Practice Guideline for
Glomerulonephritis. Am. J. Kidney Dis. 2013; 62: 403—441.
Eddy A.A., Symons J.M. Nephrotic syndrome in childhood.
Lancet 2003; 362: 629-639.

Kidney Disease: Improving Global Outcomes (KDIGO) Kid-
ney International Supplements 2012 (2): 139-274.

Lombel R.M., Gipson D.S., Hodson E.M. Treatment of ste-
roid-sensitive nephrotic syndrome: new guidelines from
KDIGO. Pediatr. Nephrol. 2013; 28: 415-426.

steroid-resistant nephrotic syndrome in children: new
guidelines from KDIGO. Pediatr. Nephrol. 2013; 28:
409-414.

. Nephrotic syndrome in children: prediction of histopatho-

logy from clinical and laboratory characteristics at time of
diagnosis. A report of the International Study of Kidney Di-
sease in Children. Kidney Int. 1978; 13: 159.

1. LECZENIE PIERWSZEGO RZUTU ZESPOLU NERGZYCOWEGO

ZALECENIE 1

W leczeniu pierwszego rzutu zespofu nerczycowego zaleca sig zastosowanie prednizonu w dawce 60 mg/m%/dobg lub
2 mg/kg/dobg (maks. 60 mg/dobg) przez 4 tygodnie [1A].

1.1. Sugeruje si¢ wydtuzenie leczenia dawkg 60 mg/m?/dobg lub 2 mg/kg/dobg (maks. 60 mg/dobg) do 6 tygodni,
jesli nie uzyskano remisji ZN w ciggu 14 dni od rozpoczecia leczenia [2D].

1.2. Zaleca sig nastepujacy sposob redukcji dawek prednizonu:
— prednizon 40 mg/m?/48 godz. lub 1,5 mg/kg/dobe [1B] przez 4-6 tygodni [1B];
— dalsza stopniowa redukcja prednizonu do catkowitego odstawienia w ciggu 4 miesigcy (faczny czas leczenia

6 miesiecy) [1A].

1.3. Zaleca sig podawanie prednizonu w jednej porannej dawce [1A].

1.4. Sugeruje sig ustalanie dawki prednizonu w przeliczeniu na powierzchnig ciata [2B].
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KOMENTARZ

W latach 70. XX wieku grupa badaw-
cza The International Study of Kidney Disease
In Children (ISKDC) zaproponowata dawke
60 mg/m?dobe jako dawke skuteczng w le-
czeniu ZN u dzieci. Nie ma dostepnych badaf
oceniajacych skuteczno$¢ innych, nizszych da-
wek leku.

Powszechnie stosuje si¢ prednizon w prze-
liczeniu na powierzchnig ciata lub masg ciata od-
powiednio 60 mg/m?/dobg i 40 mg/m?/48 godz.
lub 2 mg/kg/dobe i 1,5 mg/kg/48 godz.

W 2009 roku Feber i wsp. wykazali, ze
dawki obliczone na powierzchnig ciala i na ki-
logram masy ciala nie sa réwnowazne u mtod-
szych dzieci o wadze ponizej 30 kg, tzn. dawki
przeliczane na kilogram masy ciala sa nizsze
niz te przeliczane na powierzchni¢ ciata [2].
Saadeh i wsp. w 2011 roku zaobserwowali
wieksza liczbe nawrotéw w ciagu 6 miesigcy
w grupie leczonej dawka wyliczana na podsta-
wie masy ciata [3].

Ekka i wsp. wykazali, ze podawanie pred-
nizonu w pojedynczej dawce dobowej w po-
réownaniu z dawka podzielona jest réwnie sku-
teczne w leczeniu nawrotow ZN, natomiast
ulatwia jego stosowanie oraz moze zmniejszac
supresj¢ kory nadnerczy [4].

Dlugo$¢ leczenia pierwszego epizodu
ZN zalecana przez ISKDC wynosila tacznie
8 tygodni: 60 mg/m*dobe przez 4 tygodnie
i 40 mg/m?/48 godz. przez kolejne 4 tygodnie.
Schemat ten byl modyfikowany w rézny spo-
sOb poprzez wydtuzanie czasu leczenia i stoso-
wanie wyzszych catkowitych dawek steroidéw.
W randomizowanych badaniach wykazano,
ze wydluzenie leczenia powyzej 8 tygodni

zmniejsza liczbe nawrotéw. W metaanalizie
Cochrane z 2007 roku, na podstawie 6 ba-
dan poréwnujacych wplyw dlugosci leczenia
na ryzyko nawrotéw, wykazano, ze wydtuze-
nie czasu leczenia z 2 do 3 i wigcej miesiecy
zmniejsza ryzyko nawrotu w okresie do 2 lat
od zakofczenia leczenia wstepnego o okoto
30%, bez wzrostu ryzyka powaznych objawéw
ubocznych leczenia. Stwierdzono odwrotna
liniowa zalezno$¢ pomiedzy dtugoscia lecze-
nia a ryzykiem nawrotu. Z analizy tej wynika,
ze leczenie pierwszego epizodu ZN powinno
trwaé¢ co najmniej 3 miesiace, z mozliwoscia
dalszego zmniejszenia ryzyka nawrotéw przy
wydtuzeniu leczenia do 7 miesigcy (6 mie-
siecy dawka co drugi dzien) [5-10]. Wedlug
autoréw tej metaanalizy zmniejszenie ryzyka
nawrotow w wigkszym stopniu zalezy od wy-
dluzenia leczenia niz od zwigkszenia catkowi-
tej dawki steroidéw. Badania Teeninga i wsp.
nie potwierdzily tej obserwacji i sugerowaly,
ze w celu poprawy wynikow leczenia koniecz-
ne jest zastosowanie wyzszej catkowitej dawki
steroidéw w poréwnaniu z dawka stosowang
w 8-tygodniowym schemacie leczenia [11].
Poniewaz brak silnych dowodéw na to, ktory
ze stosowanych obecnie schematéw leczenia
jest najlepszy, istnieje potrzeba prowadzenia
dalszych badaf w celu ustalenia optymalne-
go sposobu leczenia pierwszego epizodu ZN
u dzieci.

Niezaleznie od stosowanego schematu le-
czenia, u dziecka z ZN nalezy zawsze podjac
probe wyeliminowania ognisk infekcyjnych.
Dziecko powinno by¢ poddane kontroli stoma-
tologicznej i laryngologicznej, a wykryte ogni-
ska infekcji wyleczone.

P »Zbyt krotka
kortykoterapia
zwieksza ryzyko
nawrotu choroby 4«4
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»PW leczeniu
rzadkich nawrotow
ZN stosuje sie
prednizon w dawce
60 mg/m?/dobe

do czasu uzyskania
3 badan moczu

2. LECZENIE RZADKICH NAWROTOW STEROIDOWRAZLIWEGO ZESPOLU NERCZYCOWEGO

ZALECENIE 2

Zaleca sig stosowanie prednizonu w dawce 60 mg/m?/dobe lub 2 mg/kg/dobe nie krdcej niz do uzyskania remisji trwajacej
3 dni (3 ujemnych badan na obecno$¢ biatka w moczu) [1B].

2.1. Zaleca sie nastepujacy sposob redukcji dawek prednizonu:
— prednizon 40 mg/m?%48 godz. lub 1,5 mg/kg/48 godz. przez co najmniej 4 tygodnie [1B];
— stopniowa redukcja dawki prednizonu do catkowitego odstawienia w ciggu 4 tygodni [2D].

2.2. W przypadku wystgpienia infekcji u dziecka otrzymujacego prednizon co drugi dzien, w celu zmniejszenia ryzyka
nawrotu, dopuszcza sig zwigkszenie stosowanej aktualnie dawki do codziennej na okres trwania infekcji [2C].

KOMENTARZ

Proponowane leczenie pierwszych i tzw.
rzadkich nawrotéw ZN opiera si¢ na zalece-
niach ISKDC. Niewiele jest badafi poréwnu-
jacych skuteczno$¢ réznych schematéw stero-
idoterapii w leczeniu nawrotéw ZN. W jednym
z nich stwierdzono poréwnywalna skuteczno$¢

Nawroty ZN czgsto bywaja poprzedzone
infekcja drég oddechowych [3]. W kilku bada-
niach wykazano, ze w przypadku wystapienia
infekcji zwigkszenie stosowanej co drugi dzief
dawki prednizonu do dawki codziennej na
okres 5-7 dni zmniejsza ryzyko nawrotu ZN
[4-6]. Obecnie prowadzone jest duze randomi-

bez bialkad4  proponowanego schematu ISKDC (prednizon  zowane badanie PREDNOS 2 majace potwier-
60 mg/m?dobe do 3 ujemnych wynikéw biatko-  dzi¢ t¢ obserwacje [7].
moczu, a nastepnie prednizon 40 mg/m?/48 godz. W przypadku wystapienia nawrotu biat-
przez 4 tygodnie) z przedluzonym do 4 tygodni ~ komoczu w trakcie infekcji u dziecka po od-
leczeniem pelna codzienng dawka prednizonu  stawieniu leczenia glikokortykosteroidami
[1]. W innym badaniu wykazano lepszy efekt le-  nalezy rozpocza¢ leczenie od proby opanowa-
czenia prednizonem podawanym co drugi dzieh  nia infekcji podaniem antybiotyku, odraczajac
w poréwnaniu z terapig przerywang (3 dni co-  wlaczenie kortykosteroidoterapii do czasu wy-
dzienne dawki prednizonu/tydzien) [2]. leczenia infekcji.

Pismiennictwo 1. Anonymous. Nephrotic syndrome in children: a randomized 5. Abeyagunawardena A.S., Trompeter R.S. Increasing the
trial comparing two prednisone regiment in steroid-responsive dose of prednisolone during viral infection reduced the risk
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ritic syndrome. A report of Arbeitsgemeinschaft fiir Pédia- relapses in frequently relapsing nephrotic syndrome:
trische Nephrologie. Eur. J. Pediatr. 1981; 135: 229-237. a randomised controlled trial. Clin. J. Am. Soc. Nephrol.

3. MacDonald N., Wolfish N., McLaine P, Phipps P, Rossier E. 2011; 6: 63-69.
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phrotic syndrome. J. Paediatr. 1986; 108: 378-382. dy group. Short course daily prednisolone therapy du-

4. Mattoo TK., Mahmoud M.A. Increased maintenance corti- ring an upper respiratory tract infection in children with
costeroids during upper respiratory infection decrease the relapsing steroid-sensitive nephrotic syndrome (PRED-
risk of relapse in nephrotic syndrome. Nephron 2000; 85: NOS 2):protocol for a randomized controlled trial. Trials
343-345. 2014; 15: 147.
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3. LECZENIE ZESPOLU NERCZYCOWEGO STEROIDOZALEZNEGO | PRZEBIEGAJACEGO
Z GZESTYMI NAWROTAMI

ZALECENIE 3

W leczeniu zespotu nerczycowego steroidozaleznego i przebiegajacego z czgstymi nawrotami zaleca sig stosowanie
prednizonu w dawce 60 mg/m?/dobg lub 2 mg/kg/dobe nie krocej niz do uzyskania remisji [1B].

3.1. Zaleca sig nastepujacy sposob redukcji dawek prednizonu:
— prednizon 40 mg/m?/48 godz. lub 1,5 mg/kg/48 godz. przez co najmniej 4 tygodnie [2B];
— stopniowa redukcja dawki prednizonu w czasie > 3 miesiace [2B, C].

3.2. Sugeruije sig stosowanie monoterapii steroidami, o ile nie wystepuja objawy niepozadane leczenia [2D].

wierzchni ciata i < 1,0 g/dawkg) [2D].

3.3. W przypadkach nawrotu o ciezkim obrazie klinicznym leczenie mozna zacza¢ od podania dozylnie 3-6 uderzeniowych
dawek (,pulséw”) metyloprednizolonu w dawce 10-15 mg/kg masy ciafa na 24 lub 48 godz. (< 1,0 g/1,73 m?2 po-

3.4. Sugeruije sig stosowanie przewlekie najnizszej dawki glikokortykosteroidow utrzymujacych pacjenta w remisji. Gliko-
kortykosteroidy w takich przypadkach musza by¢ podawane co 48 godzin [1D].

3.5. W przypadku wystapienia infekcji u dziecka otrzymujacego prednizon co drugi dzien, w celu zmniejszenia ryzyka
nawrotu, dopuszcza sig zwigkszenie stosowanej aktualnie dawki do codziennej na okres trwania infekcji [2C].

KOMENTARZ

Zalecenia co do wielkosci dawek i czasu
stosowania steroidow w nawrotowym i stero-
idozaleznym ZN sa ukierunkowane na osiag-
niecie pozadanego efektu minimalng skutecz-
ng dawka.

Niepowodzenie tego postepowania, ob-
jawiajace si¢ utrzymywaniem si¢ lub zwigksze-

niem czgstoSci nawrotéw lub pojawieniem sie
objawéw ubocznych leczenia, jest wskazaniem
do rozszerzenia terapii o inne leki (zalece-
nia ponizej).

Zwigkszenie dawki steroidéw w okresie
zakazenia drég oddechowych u dzieci z nawro-
towym ZN (w okresie remisji) wydaje si¢ do-
brym zabezpieczeniem przed nawrotem.

b pZalecenia co do
wielkosci dawek

i czasu leczenia

w czestych
nawrotach

i steroidozaleznym ZN
sq ukierunkowane
na osiggniecie
pozadanego efektu
minimalng skuteczng
dawka 44
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4. LECZENIE ZESPOLU NERCZYCOWEGO STEROIDOZALEZNEGO | PRZEBIEGAJACEGO
Z CZESTYMI NAWROTAMI LEKAMI INNYMI NIZ GLIKOKORTYKOSTEROIDY

ZALECENIE 4

gajacym z czestymi nawrotami [1B].

4.1. Zaleca sig wigczenie leczenia cyklofosfamidem (CYC) u dzieci z zespotem nerczycowym steroidozaleznym i przebie-

Zalecana dawka: 2 mg/kg/dobe przez 8—12 tygodni (maks. dawka kumulacyjna 168 mg/kg) [1B].

4.2. Dopuszcza sig zastosowanie lewamizolu w czgstych nawrotach ZN oraz steroidozaleznych ZN.
Zalecana dawka: 2,5 mg/kg co 48 godz. przez 12 miesigcy [2B].

nawrotami [1C].
Zalecana dawka dla:

4.3. Zaleca sig stosowanie inhibitoréw kalcyneuryny w leczeniu dzieci ze steroidozaleznym ZN lub ZN z czgstymi

— cyklosporyny A (CsA): 4-6 mg/kg/dobe w 2 dawkach podzielonych pod kontrolg stezenia we krwi [1A];
— takrolimusu (TAC): 0,1 mg/kg/dobe w 2 dawkach podzielonych [2D] pod kontrolg stezenia we krwi [2C].

(MMF) [1C].

padkach [2C].

4.4. U dzieci z ZN steroidozaleznym i przebiegajacym z czestymi nawrotami mozna zastosowac mykofenolan mofetylu

Zalecana dawka: MMF 1200 mg/m?/dobg w 2 dawkach podzielonych.
Monitorowanie stezenia kwasu mykofenolowego (MPA, mycophenolic acid) w surowicy — w indywidualnych przy-

przewlektej choroby nerek [2C].

4.5, Stosowanie rytuksymabu powinno by¢ zarezerwowane dla wyjatkowych przypadkow nieskutecznosci dotychczaso-
wej terapii i/lub wystepowania jej bardzo nasilonych objawéw niepozadanych, niemniej przed wystapieniem objawow

KOMENTARZ

U dzieci leczonych przewlekle steroidami
z powodu steroidozaleznego ZN lub czestych
nawrotéw ZN poszukuje si¢ sposobéw zmniej-
szenia stosowanej dawki lekow lub alterna-
tywnego leczenia podtrzymujacego uzyskanej
steroidami remisji (ryc. 1). Do najczgstszych
dziatan niepozadanych steroidéw, ktére uza-
sadniaja rozpoczecie terapii alternatywnej, na-
lezy zaliczy¢ zaburzenia wzrastania, zaéme po-
steroidowa, zmiany uwapnienia koSci, otyto§¢
posteroidowa, cukrzyce posteroidowa, zmiany
zachowania, nasilony tradzik lub rozlegte roz-
stepy skorne [1].

Wyb6r leku alternatywnego do steroidéw
jest indywidualny i zalezy od [1-3]:

— wieku pacjenta (znaczenie toksycznosci
CYC dla gonad);

— obecnoSci schorzen towarzyszacych (pa-
daczka i jej przewlekle leczenie farmakolo-
giczne jest wzglednym przeciwwskazaniem
do leczenia CsA);

— mozliwoSci monitorowania stg¢zenia leku
we krwi (nalezy monitorowac st¢zenie CsA
i TAC u wszystkich, a MPA w indywidual-
nych przypadkach; nie trzeba przy stosowa-
niu CYC).

Brak tolerancji i/lub wystepowanie ob-
jawow niepozadanych konkretnego leku jest
wskazaniem do zamiany na inny. Mozna pod-
trzymywac remisje¢ uzyskang steroidami, zamie-
niajac CsA na MMF i odwrotnie. W rzadkich
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przypadkach nieskutecznosci CsA lub MMF
w podtrzymywaniu remisji mozna podejmowac
probe podawania obu lekéw tacznie, niemniej
doswiadczenie w tym zakresie jest (jak dotad)
ograniczone.

Lewamizol (lek obecnie niedostgpny
w Polsce; stosowany poza wskazaniami reje-
stracyjnymi) umozliwia (w trakcie podawania
przez 6-12 miesiecy) zmniejszenie réwnolegle
stosowanej dawki steroidéw, a u niektorych
dzieci ich calkowite odstawienie [1].

Z lekéw alkilujacych CYC posiada szer-
sze ,,okno terapeutyczne” (zakres migdzy sku-
teczno$cia i toksycznoscia) od chlorambucylu
1jest czgSciej stosowany. Cyklofosfamid moze
by¢ podany doustnie lub w comiesiecznych
pulsach u dzieci, u ktérych istnieja watpliwo-
Sci co do wlasciwego przyjmowania leku. Cat-
kowita dawka CYC na kuracj¢ nie powinna
przekroczy¢ 168 mg/kg, stad leczenie to po-
winno by¢ stosowane jednorazowo. Leki al-
kilujace sa jedynymi lekami, ktére nie tylko
podtrzymuja remisje ZN, ale moga zmniej-
szy¢ liczbe kolejnych nawrotéw po zakoncze-
niu ich podawania [4-6].

Inhibitory kalcyneuryny zastepuja ste-
roidy w podtrzymaniu remisji ZN i uwalniaja
chorego od uciazliwych dzialah niepozadanych
steroidoterapii, gdyz umozliwiaja catkowite
odstawienie lub stosowanie niewielkiej dawki
steroidéw. Leki te maja jednak szereg dziataf
niepozadanych, dlatego powinny by¢ podawane



—

Rzadkie nawroty

lub 1,5 mg/kg/dobe
€0 48 godz. przez 4 tygodnie [2B]

+ 4 tygodnie wycofywania sig

lub 1,5 mg/kg/48 godz. min. 4 tygodnie,
nastepnie redukcja dawki
przez > 3 miesiace

Nawroty choroby

l \

Czgste nawroty

Steroidozalezno$¢

Prednizon 60 mg/m’/dobe Leczenie steroidami* CYC 2 mg/kg mc./dobe
lub 2 mg/kg mc./dobe Prednizon 60 mg/m*/dobe — 3 miesiace lub
do petnej remisji + 3 dni [1B] lub 2 mg/kg mc./dobe CsA 4-6 mg/kg mc./dobe [1A]
do petnej remisji, C, 80-100 ng/ml
nastepnie 40 mg/m*/dobe potem 40 mg/m%/48 godz. lub TAC w dawce 0,1 mg/kg/dobe

MMF 1,2 g/m’/24 godz. [1B, 2B]
Préba wycofania steroidow
po 2-3 miesigcach

Objawy niepozadane steroidoterapii
CYC [1A] lub CsA [1A]
MMF [1A]
Lewamizol [2C]
Rytuksymab [2C]

*Steroidoterapig mozna stosowac w przypadku kolejnych nawrotow, o ile nie wystgpuja objawy niepozadane leczenia

Rycina 1. Leczenie steroidozaleznego i nawracajacego zespotu nerczycowego (strategia postgpowania). CYC — cyklofosfamid;
CsA — cyklosporyna A; TAC — takrolimus; MMF — mykofenolan mofetylu

w najmniejszej dawce skutecznej. Bezpieczne
stosowanie CsA wymaga regularnego moni-
torowania jej stezenia we krwi [1, 2]. Przy dhu-
gotrwalym podawaniu leku moze dochodzi¢
do rozwoju przewlektej nefrotoksycznosci, ob-
jawiajacej si¢ m.in. powtarzajacym si¢ w kolej-
nych badaniach podwyzszeniem stezenia kwasu
moczowego w surowicy oraz dyskretnym, ale
systematycznym obnizaniem przesaczania kie-
buszkowego. W wybranych przypadkach i przy
planowaniu dalszego stosowania leku stanowi
to wskazanie do biopsji nerki. Potwierdzenie
obecnosci zmian naczyniowych oraz wiéknienia
cewek i sr6dmiazszu nerki jest przeciwwskaza-
niem do kontynuacji terapii.

Zwiazane z podawaniem cyklosporyny
zmiany kosmetyczne (przerost dziasel, nad-
mierne owlosienie) oraz zmiany metaboliczne
(hiperurykemia) sa rzadziej obserwowane przy
przewleklym stosowaniu TAC.

Mykofenolan mofetylu jest coraz chetniej
stosowanym lekiem podtrzymujacym remisje
u dzieci z steroidozaleznym ZN lub ZN z czg¢-
stymi nawrotami. Podaje si¢ go w celu unik-
niecia objawdw zaréwno steroidoterapii, jak
i leczenia inhibitorami kalcyneuryny lub w ra-
zie wystapienia dzialah niepozadanych po ich
zastosowaniu [7-9].

Leki takie jak cyklosporyna, MMF i lewa-
mizol podtrzymuja skutecznie remisj¢ podczas
ich stosowania, ale ich odstawienie powodu-

Helena Ziotkowska i wsp., Zal ia PTNFD dotycza

je nawrét choroby u okolo potowy chorych.
U niektorych dzieci skuteczne podtrzymywa-
nie remisji wymaga leczenia skojarzonego in-
hibitorami kalcyneuryny i MMF.

Rytuksymab jest lekiem stosowanym
w leczeniu steroidozaleznego ZN oraz ZN
z czgstymi nawrotami u dzieci. Wydaje sig, ze
ze wzgledu na jego potencjalne grozne dziata-
nia niepozadane (widknienie Srédmiazszowe
ptuc, infekcje oportunistyczne w przebiegu
limfopenii) powinien by¢ zarezerwowany dla
wybranych przypadkéw os6éb z nasilonymi
dziataniami niepozadanymi steroidéow lub in-
nych lekéw immunosupresyjnych przy braku
mozliwoSci przerwania klasycznego leczenia
podtrzymujacego [10-12]. Zasady stosowania
alternatywnych do steroidéw lekéw w leczeniu
ZN u dzieci przedstawiono w tabeli 4.

We wskazaniach rejestracyjnych CYC,
MMF, TAC, lewamizolu, rytuksymabu nie ma
leczenia zespotu nerczycowego, mimo wie-
loletniego doswiadczenia z ich stosowaniem
u dzieci. W Polsce CYC, lewamizol i rytuksy-
mab nie sg objete refundacja.

Nie zaleca si¢ stosowania innych niz wy-
mienione lekéw immunosupresyjnych (azatio-
pryna, mizorybina) u dzieci ze steroidozalez-
nym lub przebiegajacym z cz¢stymi nawrotami
ZN. Azatiopryna nie wykazata w tym zakresie
skuteczno$ci, a mizorybing stosuje si¢ wylacz-
nie w Japonii.

ia z dzieckiem z ZN
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Tabela 4. Zasady stosowania poszczegolnych lekow

Lek

Zasady stosowania

Metyloprednizolon (MP)**

Uderzeniowe dawki dozylne (,pulsy”) 10-15 mg/kg mc. na 24 lub 48 godz.
(<1 9/1,73 m? powierzchni ciata i < 1 g/dawke); wlew 4-godzinny

Cyklosporyna A (CsA)*

Dawka poczatkowa 4-6 mg/kg mc./24 godz. w 2 dawkach podzielonych (u dzieci mtodszych
ze wzgledu na szybki metabolizm leku niekiedy stosuje sig 3 dawki); leczenie przewlekte naj-
mniejszg dawka skuteczng; stezenie leku we krwi przed podaniem kolejnej dawki zazwyczaj
G, 60-100 ng/ml; w przypadku braku skuteczno$ci mozna zwigkszy¢ dawke i utrzymywac
G, 120-150 ng/ml, jednoczesnie prednizon w stopniowo redukowanej dawce do 0,5 mg/kg
mc./48 godz.; w razie uzyskania remisji kontynuacja leczenia co najmniej 12 miesigcy

W razie braku remisji po 6 miesigcach rozwazy¢ zmiane leczenia

Cyklofosfamid (CYC)**

Dawka poczatkowa 2 mg/kg mc./24 godz. tak, aby nie przekroczy¢ dawki catkowitej
168 mg/kg mc./3-miesigczng kuracje; jednocze$nie prednizon 0,5 mg/kg mc./48 godz.;
kontrola raz na miesigc morfologii i ptytek krwi, transaminaz; odpowiednia podaz ptynow
Tabletki sg niepodzielne i nie nalezy ich rozkruszac

Dozylnie CYC

Mykofenolan mofetylu
(MMF)**

Dawka poczatkowa 2 x 0,6 g/m? powierzchni ciata, przy monitorowaniu utrzymanie stezenia
MPA we krwi przed kolejng dawka: C,: 2-3 ug/mi

Lewamizol** 2,5 mg/kg mc./24 godz. przez okres 4 tygodni, a nastepie 2 razy w tygodniu przez okres
12-24 miesigcy; raz na miesiac kontrola morfologii i ptytek krwi
Rytuksymab** Dozylnie 375 mg/m? powierzchni ciata w odstgpach tygodniowych do uzyskania deplecji

CD19 (zazwyczaj 1-2 dawki); monitorowanie liczby komdrek CD19

Takrolimus (TAC)**

Poczatkowo 0,1 mg/dobe w 2 dawkach; stezenie G, (przed kolejng dawka) < 5 ng/ml

Chlorambucy! (CL)**

Dawka 0,1-0,2 mg/kg/dobe; maksymalna skumulowana dawka 11,2 mg/kg/kuracje, leczenie
8 tygodni; kontrola morfologii; wykluczenie padaczki przed wtgczeniem leku

*Lek ma rejestracje do stosowania w zespole nerczycowym u dzieci; **lek nie ma rejestracji do stosowania w zespole nerczycowym u dzieci
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5. LECZENIE STEROIDOOPORNEGO ZESPOLU NERCZYCOWEGO

ZALECENIE 5

sin receptor blockers)] [1B].

5.1. W przypadku rozpoznania steroidoopornego ZN zaleca sig rozpoczecie leczenia obnizajacego biatkomocz [inhibitory
konwertazy (ACEi, angiotensin-converting-enzyme inhibitors) i/lub blokery receptora angiotensyny (ATRB, angioten-

5.2. W kazdym przypadku rozpoznania steroidoopornego ZN u dziecka zaleca si¢ wykonanie biopsji nerki [1A].

5.3. U wszystkich dzieci ze steroidoopornym ZN zaleca sig przeprowadzenie dostgpnych badan genetycznych [1A].

5.4. U dzieci ze steroidoopornym IZN z rozpoznaniem zmian minimalnych, mezangialnego KZN lub ogniskowego/segmen-
talnego szkliwienia kigbuszkow nerkowych zaleca sig zastosowanie CsA jako leku pierwszego wyboru [1A].
W czasie podawania CsA u dzieci z prawdopodobnie immunologicznym podiozem ZN mozna utrzymac niska dawke
glikokortykosteroidow (0,5 mg/kg/48 godz.) lub wycofac sie z ich stosowania [2C].

5.5. W przypadku uzyskania utrwalonej remisji w czasie stosowania CsA mozna z czasem dokonaé zamiany inhibitora
kalcyneuryny na MMF jako kolejnego leku podtrzymujacego remisje [2C].

rami kalcyneuryny i MMF [2C].

5.6. W szczegdlnych przypadkach w celu uzyskania i podtrzymania remisji mozna stosowac leczenie skojarzone inhibito-

KOMENTARZ

Przed wprowadzeniem nowej terapii ste-
roidoopornego ZN nalezy wykonaé biopsj¢
nerki i oceni¢ uzyskany materiat, gdyz poste-
powanie terapeutyczne moze by¢ odmienne
w zalezno$ci od rozpoznania morfologicznego.

Dodatkowym elementem diagnostyki
przyczyn pierwotnej steroidoopornosci po-
winno by¢ badanie genetyczne w kierunku
mutacji genéw kodujacych biatka zwigzane
z podocytem. Im dziecko miodsze (zwlaszcza
w wieku < 1. rz.), tym czesciej przyczyna ste-
roidoopornosci jest defekt genetyczny [1, 2].
Najczestszymi mutacjami po 3. miesigcu zycia
sa mutacje podocyny oraz WT1. W Polsce ba-
dania te sa obecnie dostepne i refundowane
przez Narodowy Fundusz Zdrowia (Zaktad
Biologii i Genetyki Gdanskiego Uniwersytetu
Medycznego) i nalezy je wykonaé¢ po rozpo-
znaniu steroidoopornego ZN. Potwierdzenie
genetycznego podloza choroby jest przeciw-
wskazaniem do intensyfikacji i przedluzenia
leczenia glikokortykosteroidami oraz lekami
immunosupresyjnymi innymi niz cyklospory-
na. Mozna indywidualnie podejmowaé proby
empirycznego stosowania CsA w dawkach rzg-
du 2-3 mg/kg oraz ACEi/ATRB, liczac na ich
dziatanie zmniejszajace biatkomocz [3, 4].

Szybka diagnostyka pozostalych okoto
30 poznanych mutacji zwigzanych z wystgpo-
waniem ZN u dzieci jest chwilowo niedost¢pna
i jest wykonywana w ramach badan naukowych.
Niemniej] w najblizszych latach diagnostyka
genetyczna metoda Next Generation Sequen-
cing (NGS) umozliwi wprowadzenie znacznie
rozszerzonego skriningu genetycznego przed
rozpoczgciem leczenia immunosupresyjnego.
Schemat postepowania z dzieckiem, u ktérego

Helena Ziotkowska i wsp., Zal ia PTNFD dotycza

stwierdzono steroidooporny zespdt nerczycowy,
przedstawiono na rycinie 2.

Przy podejrzeniu podloza immunologicz-
nego steroidoopornego IZN leczenie mozna za-
cza¢ od podania dozylnie 612 uderzeniowych
dawek (,,pulséw”) metyloprednizolonu w daw-
ce 10-15 mg/kg mc. na 24 lub 48 godz. (< 1,0 g/
/1,73 m* powierzchni ciata i < 1,0 g/dawke) [5].

Cyklosporyne nalezy stosowaé w steroido-
opornych ZN przez co najmniej 6 miesigcy. O ile
w tym czasie wystapi czeSciowa remisja, leczenie
nalezy przedtuzy¢ do > 12 miesigcy. Nie wyka-
zano rdznicy w skutecznoSci miedzy CsA i TAC
w leczeniu steroidoopornego ZN. JeSli uzyska
si¢ utrwalong remisj¢ w czasie stosowania CsA,
mozna z czasem dokona¢ zamiany inhibitora kal-
cyneuryny na MMF jako kolejnego leku podtrzy-
mujacego remisj¢. Taka konwersja moze popra-
wi€ obnizone w trakcie leczenia CsA przesaczanie
ktebuszkowe [3, 6-9]. W czasie podawania CsA
w przypadkach bez udokumentowanego podtoza
genetycznego mozna dodatkowo podawac naj-
nizsza skuteczna dawke glikokortykosteroidow
(0,5 mg/kg/48 godz.) lub wycofac si¢ z ich stoso-
wania. W przypadkach wystapienia swoistych po-
wiktan kosmetycznych przy stosowaniu cyklospo-
ryny mozna zamienia¢ terapi¢ na takrolimus [7].

Nie ma wiarygodnych danych klinicznych po-
twierdzajacych skutecznos¢ powtarzanej plazmafe-
rezy w steroidoopornym IZN u dzieci, pomimo da-
nych o skutecznoSci takiego leczenia (skojarzonego
z immunosupresja, w tym podawaniem rytuksyma-
bu) przy nawrotach ZN po transplantacji nerki.

Skuteczno$¢ rytuksymabu w steroidoopor-
nych ZN nie jest jednoznacznie potwierdzona
[10]. Zasady stosowania wymienionych powyzej
lekéw w steroidoopornym ZN u dzieci podsumo-
wano w tabeli 4.

ia z dzieckiem z ZN

U7




Brak remisji po 6-8 tygodniach steroidoterapii (w tym 3 dawek metyloprednizolonu /.v.)

Biopsja nerki

Zmiany minimalne
Rozplem mezangium

Ogniskowe szkliwienie/

/stwardnienie kigbuszkéw

Badanie genetyczne w kierunku mutaciji genow
NPHS2, NPHS1, WT1, PLCE1, LAMB2,INF2, TRPC6

| -

Potwierdzenie mutacji podocyny, WT1
Leczenie objawowe

FSGS Empiryczne proby ACEi, ATRB, CsA [2B]

W celu zmnigjszenia strat biatka

i innych \

Brak potwierdzenia mutacji,
dalsza diagnostyka genetyczna
CsA od 4-6 mg/kg/dobe [1A]
+
ewentualne leczenie skojarzone

Rycina 2. Strategia postgpowania w steroidoopornym zespole nerczycowym u dzieci. FSGS (focal segmental glomerulosclerosis)
— segmentalne stwardnienie kigbuszkéw nerkowych; ACEi (angiotensin-converting-enzyme inhibitors) — inhibitory konwertazy
angiotensyny; ATRB (angiotensin receptor blockers) — blokery receptora angiotensyny; CsA — cyklosporyna A
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ZALECENIE 6

6.1. W celu zmniejszenia obrzekow nerczycowych zaleca sig stosowanie diety z ograniczeniem soli (< 35 mg/kg me./
/dobe) [1B].

6.2. Przed rozpoczeciem leczenia diuretycznego sugeruije sie kwalifikowanie chorego do grupy hipo- lub normo-/hiperwo-
lemicznej.
U chorych z normo-/hiperwolemig zaleca sig zastosowanie diuretykdw doustnie: furosemidu, hydrochlorotiazydu lub
spironolaktonu [1B].
U chorych z hipowolemia zaleca sig podawanie 20-procentowego roztworu albumin w dawce 0,5-2 g/kg mc./dobe
w powolnym wlewie dozylnym z nastgpowym podaniem furosemidu dozylnie [1B].
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KOMENTARZ

Leczenie obrzekéw w ZN jest uzaleznio-
ne od stopnia ich nasilenia i patomechanizmu
prowadzacego do ich powstania [1, 2]. Zale-
cenia dietetyczne dotycza wszystkich dzieci
w ostrej fazie ZN. W przypadku obrzekow
niewielkiego stopnia wystarczy ograniczenie
podazy soli w diecie do 35 mg/kg mc./dobe [1,
2]. Jedli obrzgkom towarzyszy hiponatremia,
nalezy ograniczy¢ takze podaz plynow [3, 4].
Obrzeki o wickszym nasileniu sa wskazaniem
do farmakoterapii [3-5]. Zastosowanie diu-
retykéw i dozylnych preparatéw zwigkszaja-
cych objetos¢ lozyska naczyniowego wymaga
uprzedniej oceny klinicznej i zakwalifikowania
dziecka do grupy z hipowolemia lub normo-/
/hiperwolemig [1, 5]. Oprécz badania fizykal-
nego w powyzszej ocenie moga by¢ przydatne
wyniki badan laboratoryjnych (tab. 5).

Pacjenci z normo-/hiperwolemia, miernie
nasilonymi obrzekami i prawidtowym przesa-
czaniem klgbuszkowym moga wymagac poda-
zy doustnej lekéw moczopednych [1, 4, 5]:

— furosemid 1-3 mg/kg mc./dobe w 3—4 daw-
kach;

— hydrochlorotiazyd 1-2 mg/kg mc./dobe
w 2-4 dawkach;

— spironolakton 1-4 mg/kg mc./dobe w 2—4
dawkach.

Dawki furosemidu stosowane u pacjen-
tow z ZN musza by¢ wigksze od standardo-
wych, poniewaz hipoalbuminemia, poprzez
wtorne zwigkszenie pozanaczyniowej obje-
tosci dystrybucji, zmniejsza stezenie leku we
krwi i wtornie jego sekrecje do Swiatta cewki
blizszej, gdzie furosemid blokuje wchtanianie

zwrotne sodu [1, 4, 5]. W przypadku braku
zadowalajacego efektu po zastosowaniu do-
ustnego diuretyku petlowego wskazane jest
podawanie furosemidu w postaci wlewéw do-
zylnych [1, 4, 5].
Alternatywa dla powyzszej terapii skoja-
rzonej moze by¢ taczenie furosemidu z diure-
tykiem hamujacym wchtanianie sodu w cewce
zbiorczej, np. z amilorydem, ktéry jest inhibi-
torem kanatu sodowego ENaC [2]. Skojarzona
terapia lekami moczopednymi wymaga ostroz-
nosci ze wzgledu na mozliwos$¢ wystapienia hi-
pokaliemii i alkalozy. Nalezy rowniez pamig-
ta¢ o ograniczeniach dotyczacych pacjentow
z upoSledzona filtracja kigbuszkowa. Tiazydy
sa skuteczne jedynie u pacjentéw ze wspétczyn-
nikiem przesaczania kigbuszkowego (GFR,
glomerular filtration rate) > 30 ml/min/1,73 m?,
natomiast furosemid, znajdujacy zastosowa-
nie niezaleznie od wartoSci filtracji klebusz-
kowej, pozostaje lekiem z wyboru u chorych
z GFR < 30 ml/min/1,73 m?[1, 2].
Pacjenci z hipowolemia wymagaja zasto-
sowania preparatow zwickszajacych objetosé
lozyska naczyniowego, podawanych w formie
powolnych wlewéw dozylnych, z nastepowa
podaza furosemidu w postaci dozylnej w dawce
5-10 mg/kg mc./dobg. Dostepne preparaty to:
— 20-procentowy roztwér albumin w daw-
ce 0,5-2 g/kg mc./dobg (zazwyczaj 1 g,
tj. 5 ml/kg mc./dobg), podawany u pacjen-
téw z objawowa hipowolemia i stezeniem
albuminy w surowicy < 15 g/1[1, 4, 5];

— Dekstran 40 w dawce 5-10 ml/kg mc./dobg
(moze by¢ stosowany przy indywidualnym
doswiadczeniu osrodka) [1].

Tabela 5. Parametry kliniczne i biochemiczne w ocenie stopnia nawodnienia dziecka z zespotem nerczycowym

Parametry kliniczne i biochemiczne il L

Hipoteza ,,underfill”

Normo-/hiperwolemia
Hipoteza ,,overfill”’

Pierwotna przyczyna obrzgkow

Hipoalbuminemia —
{ cisnienia onkotycznego

Wzrost aktywnosci kanatu sodowego
ENaC w cewce zbiorczej — retencja Na

Zimne konczyny + -
Czas powrotu wio$niczkowego > 2 sekund < 2 sekund
Tachykardia + -

Cisnienie tetnicze

Paradoksalne nadcisnienie na po-
czatku, hipotensja jako pozny objaw

Normotensja lub nadcisnienie tetnicze

Posturalne niedoci$nienie + -
Bol brzucha (niedokrwienie jelit) + -
Filtracja kigbuszkowa Prawidtowa Prawidfowa/obnizona
Stezenie albuminy w surowicy <209/ > 20 g/l
Stezenie Na w moczu < 10 mmol/l > 10 mmol/l
Frakcyjne wydalanie Na z moczem < 0,2% > 0,2%
— FENa
Helena Ziotkowska i wsp., Zal ia PTNFD dotyczace p ia z dzieckiem z ZN

b pLeczenie
objawowe ZN

ma gtownie na celu
uwolnienie chorego
Z obrzekow4 4
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Stosowanie powyzszych preparatéw wy-
maga szczegblnej ostroznosci ze wzgledu na
mozliwo$¢ powaznych powiklan pod postacia
obrzeku ptuc w przypadku albumin lub wstrza-
su anafilaktycznego podczas podawania dek-
stranu.

Przy braku efektu u pacjentéow mozna
podja¢ probe jednorazowego jednoczesnego
podania albumin i furosemidu, poniewaz ich
skojarzone podawanie droga dozylna istotnie
poprawia efekt moczopedny i natriuretyczny
przez pierwsze 8 godzin takiego leczenia [6].

PiSmiennictwo

»pBezwzglednym
wskazaniem

do zastosowania
profilaktyki
zakrzepowo-
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jest choroba
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7. PROFILAKTYKA POWIKLAN ZAKRZEPOWO-ZATOROWYCH W ZESPOLE NERCZYCOWYM U DZIECI

ZALECENIE 7

2-3 mg/kg/dobe.

salicylowy.

7.1. U dzieci z ZN i chorobg zakrzepowo-zatorowg w wywiadzie zaleca si¢ w czasie rzutu ZN zastosowanie heparyny
drobnoczasteczkowej w dawce profilaktycznej 50 j./kg/dobe (podskornie) lub kwasu acetylosalicylowego w dawce

Stosowanie heparyny moze by¢ ograniczone w czasie i zamienione w dalszym etapie postgpowania na kwas acetylo-

7.2. Leczenie powikitan zakrzepowo-zatorowych powinno by¢ prowadzone wedtug ogolnie przyjetych zasad.

KOMENTARZ

Wigkszos¢ dzieci z ZN nie wymaga stoso-
wania profilaktyki przeciwzakrzepowej, mimo
iz w niewyréwnanym ZN ryzyko zakrzepicy jest
zwiekszone. Bezwzglednym wskazaniem do za-
stosowania profilaktyki zakrzepowo-zatorowe;j
jest choroba zakrzepowo-zatorowa w wywia-
dzie [1-3].

Leczenie przeciwzakrzepowe podejmo-
wane jest w sytuacjach klinicznych, w ktorych
ryzyko zakrzepicy dodatkowo si¢ zwigksza [4].
Niektorzy stosuja leczenie matymi dawkami
kwasu acetylosalicylowego w sytuacji przedtu-
zania si¢ cigzkiego steroidoopornego ZN [5].
Ryzyko zakrzepicy narasta wraz ze zmniejsze-
niem si¢ stezenia albuminy w surowicy poni-
zej wartosci 2,5 g/dl (25 g/l), a co za tym idzie
— wiaze si¢ z nasileniem bialkomoczu.

Ponadto ryzyko zakrzepicy zwigksza si¢
w nastepujacych sytuacjach klinicznych [6-9]:
— zwigkszona lepkos¢ krwi, nadplytkowos¢;
— unieruchomienie (masywne obrzeki);

— stosowanie diuretykdw, hipowolemia;
— stezenie fibrynogenu > 6 g/l, stgzenie anty-
trombiny IIT < 70%;
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— hiperlipidemia;

— otylos¢;

— wykonany zabieg operacyjny;

— choroba nowotworowa;

— nefropatia bloniasta, nefropatia wtdrna
z zespotem antyfosfolipidowym.

Wskazaniami wzglednymi do zastosowa-

nia profilaktyki zatorowo-zakrzepowe;j sa [2, 3,

7, 9-12]:

— stezenie albuminy < 20-25 g/l;

— biatkomocz > 10,0 g/l;

— wskaznik masy ciala (BMI, body mass in-
dex) > 35 kg/m?

— rodzinny wywiad w kierunku choroby za-
krzepowo-zatorowej z udokumentowanym
tlem genetycznym (trombofilia);

— niewydolno$¢ krazenia — klasa wedtug
New York Heart Association (NYHA)
II/1V;

— niedawny zabieg operacyjny w obrebie
jamy brzusznej lub ortopedyczny;

— przedluzone unieruchomienie.

Nalezy pamigtaé, ze prowadzenie profi-
laktyki przeciwzakrzepowej niesie za sobg ry-
zyko wystapienia krwawienia.



Przeciwwskazaniami do profilaktycznego
stosowania antykoagulantéw sa [7, 12]:
— brak wspoélpracy pacjenta/rodzicéw;
— objawy skazy krwotocznej;
— poprzedzajace krwawienie z przewodu po-
karmowego;
— zaburzenia oSrodkowego uktadu nerwowego
grozace krwotokiem (guz mézgu, tetniak).
Nie opracowano odrgbnych standardéw
leczenia powiklan zakrzepowo-zatorowych

u dzieci z ZN, ale sa one wlaczone w wytyczne
dotyczace leczenia takich powiktan w innych
chorobach [8, 13].

Powiktania zakrzepowo-zatorowe, cho-
ciaz rzadko wystepuja u dzieci z ZN, sa za-
grozeniem dla zycia. NajczeSciej opisuje sig:
zakrzepice zyl mozgowych, zakrzepice ptucna
oraz zakrzepice zyt glebokich. Powiktania wy-
magaja szybkiego rozpoznania i wczesnego,
intensywnego leczenia [12, 14, 15].
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8. LECZENIE ZABURZEN LIPIDOWYCH U DZIECI Z IDIOPATYCZNYM ZESPOLEM NERCZYCOWYM

ZALECENIE 8

W leczeniu zaburzen lipidowych w przebiegu ZN zaleca sig stosowanie tylko diety niskotfuszczowe;.

(diugotrwate i nasilone zaburzenia lipidowe) [2B].

8.1. Leczenie farmakologiczne opierajace sig na statynach powinno by¢ zarezerwowane dla wyjatkowych przypadkow

KOMENTARZ

Hiperlipidemia towarzyszy wigkszosci
przypadkéw ZN. Wedlug wielu danych wysta-
pienie i nasilenie hiperlipidemii nie zalezy od
choroby lezacej u podtoza ZN, ale jest zwigzane
zwielkoScig proteinurii i hipoalbuminemii [1-3].
Dodatkowymi czynnikami mogacymi wptywaé
na te zaburzenia sg wiek, stan odzywienia, sto-
sowanie glikokortykosteroidéw, §rodkéw mo-
czopednych i lekoéw blokujacych receptory P.
U czesci dzieci z ZN stwierdza si¢ podwyzszenie
stezen cholesterolu (Chol), triglicerydéw (TG),

Helena Ziotkowska i wsp., Zal ia PTNFD dotycza

lipoprotein o matej gestosci (LDL, low density
lipoproteins) i lipoprotein o bardzo malej ggsto-
Sci (VLDL, very low density lipoproteins) réw-
niez po uzyskaniu remisji ZN [2, 3].

Leczenie dietetyczne. W wigkszosci sy-
tuacji klinicznych leczenie dietetyczne spo-
strzegane jest jako najbardziej fizjologicz-
ne i powodujace (jesli w ogdle) bardzo male
dziatania niepozadane. Jednak w przypadkach
z nasilona hipercholesterolemia postepowanie
to moze okazac¢ si¢ niewystarczajace. Wedtug
nielicznych zalecen z piSmiennictwa postgpo-
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P PPrzy stosowaniu
statyn nalezy

bra¢ pod uwage
mozliwosc¢ interakcji
z cyklosporyng A4 4

Tabela 6. Statyny stosowane u dzieci

Nazwa Wiek ?m“;’/':’a] Szlak metaboliczny Lipofilnosé
Simvastatin 10-17 10-40 Substrat CYP3A3/4 +++
Lovastatin 10-17 10-40 Substrat CYP3A3/4 ++
Atorvastatin 10-17 10-20 Substrat CYP3A3/4 +
Inhibitor CYP3A4
Pravastatin 8-13 20 Substrat CYP3A3/4 -
14-18 40 Inhibitor CYP3A4, CYP2C8/9, CYP2D6 -

wanie dietetyczne powinno obejmowaé ob-
nizenie iloSci spozywanego tluszczu do okoto
30% zapotrzebowania energetycznego ustroju,
z ograniczeniem nasyconych kwaséw thuszczo-
wych do 10% oraz spozycie cholesterolu poni-
zej 300 mg/dobe. Niekoniecznie przektada sie
to na poprawe przebiegu klinicznego ZN.
Leczenie farmakologiczne. W leczeniu
zaburzen lipidowych mozna zastosowac wihasci-
wie tylko inhibitory HMG-CoA (B-hydroksy-
B-metyloglutarylo-CoA) reduktazy. Leki te od
kilku lat ciesza si¢ zasluzonym zainteresowa-
niem ze wzgledu na duza skuteczno$¢ obniza-
nia st¢zenia cholesterolu w surowicy krwi przy
niewielkiej liczbie notowanych dziataf niepo-
zadanych. Nalezy takze podkresli¢, ze mozliwe
jest rowniez dziatanie bezposSrednie inhibitoréw
HMG-CoA reduktazy na rozplem mezangium
i komorki §rodblonka [4-7]. Obecnie leki z tej
grupy najczesciej stosuje sie¢ w leczeniu hiperli-
pidemii w przebiegu ZN. Wydaje si¢, Ze u czesci
chorych, gléwnie dorostych z przedhuzajacym

sie biatkomoczem, leczenie to powinno juz dzi-
siaj stanowi¢ integralna cze§¢ procesu leczni-
czego. Istnieje niewiele doniesief o stosowaniu
statyn u dzieci z dyslipidemiami i prawidtowa
funkcja nerek. Wedhug tych danych leki te ob-
nizaja stgzenie cholesterolu frakcji LDL o 17—
—-50% [8-10]. U dzieci optymalne postgpowanie
lecznicze w odniesieniu do hiperlipidemii w ZN
nie zostalo jednoznacznie okre§lone. U dzieci
z przewlekla choroba nerek stosowanie tych le-
kéw dopuszeza si¢ w przypadku znacznego na-
silenia zaburzen lipidowych. Nalezy pamietac,
Ze te preparaty statyn, ktore sa metabolizowa-
ne przez cytochrom CYP3A4, moga wchodzi¢
w interakcje z cyklosporyna. W tych przypad-
kach nasila si¢ dziatania statyny (a nie CsA), co
moze skutkowac dziataniami niepozadanymi,
w tym przede wszystkim uszkodzeniem mig$ni.
W czasie takiej skojarzonej terapii nalezy okre-
sowo monitorowa¢ aktywno$¢ kinazy fosfokre-
atynowej (CPK) we krwi. Zalecane dawki statyn
u dzieci przedstawiono w tabeli 6 [11-13].
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9. ZAPOBIEGANIE POWIKLANIOM KOSTNYM ZESPOLU NERGZYCOWEGO

ZALECENIE 9

9.1. Zaleca sig badanie stgzenia 25(OH)D, u dzieci z ZN.

9.2. Zaleca sig podawanie witaminy D w dawce 2000 IU/dobe w okresie leczenia codziennymi dawkami prednizonu
i 1000 IU/dobe u dzieci z ZN w okresie podawania steroidow co 48 godz., a nastepnie przez 3 miesiace po ich odsta-
wieniu, jesli nastepuje ono w okresie od pazdziernika do marca [1A].
Suplementacja powinna by¢ prowadzona pod kontrola stezenia 25(0H)D,. Zalecana wartosc to 30-50 ng/ml.

— u dzieci w wieku 1-3 lat — 500 mg/dobg;
— u dzieci w wieku 4-8 lat — 800 mg/dobeg;
— u dzieci w wieku 9-18 lat — 1300 mg/dobe.

dazac do zalecanej zawartosci dobowej [2B].

9.3. Zaleca sig spozywanie przez dzieci diety z prawidtowg zawarto$cig wapnia:

W razie stosowania diet eliminacyjnych (np. hipoalergicznych, bezmlecznych) — suplementowanie diety w wapn,

9.4. U dzieci przewlekle leczonych steroidami z powodu czesto nawracajgcego, steroidozaleznego lub steroidoopornego
ZN zaleca sig kontrolne wykonywanie densytometrii 1 raz na 12 miesiecy.

KOMENTARZ

Utrata bialka i mineraléw w ZN, a takze
leczenie steroidami moze powodowaé zmia-
ny w tkance kostnej u chorych. W okresie rzu-
tu ZN stwierdza si¢ obnizone stgzenie 25(OH)
D, z powodu utraty biatek transportowych wita-
miny D. Obnizenie st¢zenia 25(OH)D, moze si¢
takze utrzymywac w okresie remisji choroby[1, 2].
Poza negatywnym wplywem biatkomoczu na
uktad kostny dzieci z ZN narazone sa takze na
dziatania niepozadane leczenia steroidami. Ste-
roidy, hamujac osteoblastogeneze i stymulujac
apoptoze¢ osteoblastow, przyczyniaja si¢ do obni-
Zenia obrotu kostnego i powstania osteoporozy.
U chorych z ZN leczonych steroidami stwierdza

si¢ zaburzenia mineralizacji (osteomalacj¢) w ba-
daniu biopsyjnym, zaréwno u dorostych [3], jak
i u dzieci [4], oraz obniZenie gestosci mineralnej
kosci w badaniu densytometrycznym [5].

W nielicznych badaniach randomizowa-
nych wykazano protekcyjna role podawania wi-
taminy D i wzbogacania diety w wapii w trakcie
leczenia steroidami dzieci z ZN [6-8]. Dzieci
z czgsto nawracajacym i steroidozaleznym ZN
narazone s rowniez na ryzyko gorszego wzra-
stania z powodu duzej skumulowanej dawki
steroidéw [9, 10]. Podawanie steroidéw co
48 godz. nie wplywa istotnie na zahamowanie
wzrastania i pozwala na osiagnig¢cie prawidto-
wego wzrostu ostatecznego [11, 12].
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10. SZCZEPIENIA W ZESPOLE NERCZYCOWYM

ZALECENIE 10

10.1. U dzieci z ZN w celu ograniczenia ryzyka zachorowania na cigzkie choroby infekcyjne zaleca sie przeprowadzenie
szczepien przeciwko inwazyjnej chorobie pneumokokowej oraz coroczne szczepienie przeciw grypie zarowno
chorych dzieci, jak i wspolnie zamieszkujacych czfonkdw rodzin.

10.2. W przypadku szczepionek zywych zaleca sig:

2 mg/kg/48 godz. (< 40 mg/48 godz.);

przeniesienia choroby.

— odroczenie szczepienia do czasu redukciji dawki prednizonu ponizej 1 mg/kg/dobe (< 20 mg/dobe) lub

— zachowanie co najmniej 1-miesigcznego odstepu przed szczepieniem szczepionkg Zywa u dzieci leczonych
lekami immunosupresyjnymi takimi jak inhibitory kalcyneuryny, lewamizol, mykofenolan mofetylu;

— zachowanie co najmniej 3-miesigcznego odstepu przed szczepieniem szczepionkg zywa u dzieci z ZN leczonych
lekami cytotoksycznymi takimi jak cyklofosfamid, chlorambucil;

— niestosowanie ich u pacjentow leczonych steroidami w pofaczeniu z lekami immunosupresyjnymi;

— zachowanie przez 3-6 tygodni szczegdlnych Srodkow ostroznosci po szczepieniu szczepionkami zywymi
cztonkow rodziny zamieszkujacej wspolnie z leczonym immunosupresyijnie dzieckiem w celu minimalizacji ryzyka

10.3. Zaleca sig, aby nieszczepione przeciwko ospie wietrznej dziecko z ZN leczone immunosupresyjnie otrzymywato
immunoglobuling przeciw wirusowi ospy w ciagu 72 godzin po kontakcie z chorym na ospe wietrzna.

lub walacyklowir.

10.4. Zaleca sig, aby dzieci leczone immunosupresyjnie otrzymywaty od poczatku objaw6w ospy wietrznej acyklowir

KOMENTARZ

Ryzyko zakazef u dzieci z ZN jest wigk-
sze niz populacyjne, co wynika z obnizenia
odpornoéci w przebiegu choroby, szczegdl-
nej podatnosci na zakazenia paciorkowcowe,
zwlaszcza pneumokokowe choroby inwazyjne,
stosowane leczenie immunosupresyjne. Obser-
wuje si¢ réwniez cigzszy przebieg niektorych
choréb zakaznych, zwlaszcza ospy wietrznej,
ktéra u pacjentéw leczonych immunosupre-
syjnie moze przebiega¢ w sposob zagrazajacy
zyciu dziecka [1].

Wedlug amerykanskiego Komitetu Do-
radczego do spraw Praktyki Szczepien (ACIP,
Advisory Committee on Immunization Practi-
ces) oraz zalecen Komitetu Choréb ZakaZnych
Amerykanskiej Akademii Pediatrii (AAP,
American Academy of Pediatrics) stalym prze-
ciwwskazaniem do wykonywania szczepief
ochronnych jest tylko reakcja anafilaktyczna
na poprzednia dawke szczepionki lub na jaki-
kolwiek jej sktadnik.

Do czasowych przeciwwskazan zalicza
si¢ natomiast:

— ostra chorobe o umiarkowanym lub cigz-
kim przebiegu;

— zaostrzenie przewleklego procesu choro-
bowego [2].

Dzieci z ZN powinny by¢ objete obo-
wiazujacym w Polsce kalendarzem szczepien
ochronnych z modyfikacjami wynikajacymi
z opisanych ponizej ograniczen dotyczacych le-
czenia immunosupresyjnego lub duzych dawek

Forum Nefrologiczne 2015, tom 8, nr 4

steroidéw. Bardzo wazne jest przestrzeganie

termindw szczepien i uwzglednianie tylko fak-

tycznych, okresowych przeciwwskazaf, ktoére
sa takie same, jak w populacji dzieci zdrowych.

Unikanie szczepien w obawie przed nawrotem

choroby moze skutkowac catkowitym brakiem

odpornosci na wiele choréb zakaznych [3].

Ponadto w obecnie obowigzujacym w Pol-
sce kalendarzu szczepien (Komunikat Gtowne-
go Inspektora Sanitarnego z dnia 16 pazdziernika

2015 r. w sprawie Programu Szczepiefi Ochron-

nych na rok 2016. Dziennik Urzedowy Ministra

Zdrowia, poz. 63 z 19 pazdziernika 2015 r.):

— dzieci od 2. miesiaca zycia do ukoficzenia
5. roku zycia chorujace na nawracajacy ze-
sp6t nerczycowy, jako grupa zwigkszonego
ryzyka zachorowania na inwazyjna chorobg
pneumokokowa, pozostajg objete dodatko-
wo obowiazkowym szczepieniem przeciw
zakazeniom Streptococcus pneumoniae;

— dzieci do ukoficzenia 12. roku Zycia z upo-
Sledzeniem odpornosci o wysokim ryzyku
ciezkiego przebiegu choroby czy przed le-
czeniem immunosupresyjnym pozostaja
objete obowiazkowym szczepieniem prze-
ciw ospie wietrznej (ponadto rodzefnstwo
dzieci z ZN do 12. roku zycia, jezeli nie
chorowato na ospe¢). Szczepienie przeciw
ospie jest bezpieczne u pacjentéw leczo-
nych matymi dawkami prednizonu;

— ponadto do szczepiefi zalecanych dla dzieci
z ZN nalezy szczepienie przeciwko grypie
wedlug ogdlnie obowiazujacych zasad [4].



Tabela 7. Stosowanie poszczegolnych szczepionek u dzieci z zespotem nerczycowym

Szczepionka Duza dawka steroidow* Mata dawka steroidow Immunosupresja
DTaP/IPV/Hib Tak Tak Tak
MenC Tak Tak Tak
dTaP/IPV or DTaP/IPV Tak Tak Tak
Td/IPV Tak Tak Tak
Hep B Tak Tak Tak
PCV/PPV Tak Tak Tak
HPV Tak Tak Tak
Grypa Tak Tak Tak
Ospa Nie Tak Nie
Gruzlica Nie Tak Nie
Odra/$winka/rozyczka Nie Tak Nie

*Duza dawka steroidow: 2 mg/kg/dobe przez powyzej 1 tydzien lub 1 mg/kg/dobe przez powyzej 4 tygodnie

Tabela 8. Zasady szczepienia przeciwko pneumokokom u dzieci z zespotem nerczycowym lub inng przewlekfa chorobg nerek

Wiek przy pierw- Wcze§n|e| wy- . Wcze§me| wy- . | Rekomendowany schemat | Rekomendowany schemat
szej dawce S LGROEL] S TERCH L szczepienia PCV13 szczepienia PPV23

I PCV7/PCV13 | PPV23 P p
2-23 miesigce 0-4 dawek Nie stosuje sig¢ | Jak zdrowe dzieci W 24. miesigcu (przynajmniej

8 tygodni po ostatnim PCV13),
powtorzy¢ po 5 latach

24-71 miesiecy

Nieszczepieni

Nie stosuje sig

2 dawki z co najmniej
8-tygodniowymi odstgpami

1 dawka co najmniej 8 tygodni
po PCV13, powtdrzy¢ po 5 latach

24-71 miesiecy

Schemat ponizej

Nie stosuje sig

1 dawka co najmniej

1 dawka co najmniej 8 tygodni

3 dawek 8 tygodni po ostatniej po PCV 13, powtorzy¢ po 5 latach

24-71 miesiecy | 4 dawki PCV7 Nie 1 dawka najwczesniej 1 dawka co najmniej 8 tygodni
8 tygodni po ostatniej po PCV 13, powtorzy¢ po 5 latach

24-71 miesiecy |4 dawki PCV7 1 lub 2 dawki 1 dawka najwczesniej Powtorzy¢ PPV23 po 5 latach
8 tygodni po ostatniej (jesli wezesniej byta tylko 1 dawka)

6-18 lat Kazde szczepie- | Nie 1 dawka 1 dawka powyzej 8 tygodni po

nie PCV7 PCV13, powtdrzy¢ po 5 latach

6-18 lat Kazde szczepie- |1 lub 2 dawki 1 dawka Powtdrzy¢ PPV23 po 5 latach
nie PCV7 (jesli wezesniej byta tylko 1 dawka)

PCV7 — 7-walenta koniugowana szczepionka przeciw pneumokokom; PCV13 — 13-walentna koniugowana szczepionka przeciw pneumokokom; PPV23

— 23-walentna szczepionka polisacharydowa przeciw pneumokokom

Bezpieczefistwo poszczegdlnych szcze-
pionek dla dzieci z ZN leczonych steroidami
i/lub immunosupresyjnie przedstawiono w ta-
beli 7 [5].

Szczepienia przeciw inwazyjnej
chorobie pneumokokowej

Zgodnie z nowym zaleceniem ACIP
z 2013 roku dzieci i nastolatki z wybranych
grup wysokiego ryzyka inwazyjnej choroby
pneumokokowej powinny otrzymywac 13-wa-
lentng skoniugowana szczepionke przeciwko
pneumokokom PCV13. Zaleceniem objeto
ponadto pacjentéw w wieku 6-18 lat z niedo-
borami odpornoSci, wymagajacych leczenia

Helena Ziétkowska i wsp., Zall

immunosupresyjnego, z przewlekta niewydol-
noscia nerek oraz z ZN. Dzieciom po ukon-
czeniu 2. roku zycia z grup zwickszonego ry-
zyka inwazyjnych zakazen pneumokokowych
w schemacie szczepien przeciw pneumokokom
zaleca si¢ dodatkowo polisacharydowa szcze-
pionke PPV23 [5-8].

Zdaniem Komitetu szczepienie prepara-
tem PCV13 nalezy przeprowadzié¢, nawet jeSli
pacjentowi podano juz skoniugowana szcze-
pionke 7-walentng i/lub PPV23. Ponadto zale-
cane jest, aby pacjenci mi¢dzy 6. a 18. rokiem
zycia, ktérzy wezesniej nie otrzymali szczepie-
nia przeciw pneumokokom PPV23, otrzymali
1 dawke szczepionki.
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Dokladne amerykanskie zalecenia doty-
czace schematow szczepien przeciw pneumo-
kokom szczepionkami PCV13 i PPV23 dzieci
z ZN lub inng przewlekla choroba nerek w za-
leznosci od wieku oraz wczesniej stosowanych
dawek szczepien przedstawiono w tabeli 8 [za
AAP i Centers for Disease Control and Preven-
tion (CDCP)].

STRESZCZENIE

Polskie Towarzystwo Nefrologii Dzieciecej opraco-
wato pierwsze zalecenia dotyczace postepowania
z dzieckiem z zespotem nerczycowym. Wytyczne,
przygotowane przez doswiadczonych nefrologow
dzieciecych z roznych polskich osrodkow specjali-
stycznych, powstaly na podstawie dostepnych zale-
cen europejskich oraz amerykanskich oraz wynikow
badan i metaanaliz o wysokim stopniu wiarygod-
nosci. Wytyczne nie powinny by¢ odczytane jako
nakaz postepowania. Ich celem jest wsparcie dla

Schematy pozostatych szczepien nie odbie-
gaja od stosowanych w populacji dzieci zdrowych.

Nieliczne prace opisujace odpowiedZ na
szczepienia, zwlaszcza przeciw pneumokokom
oraz grypie, pacjentéw z ZN leczonych stero-
idami i/lub immunosupresyjnie wskazuja na
uzyskiwanie przez nich zadowalajacej odpo-
wiedzi poszczepiennej [9-13].

lekarzy zajmujacych sie dziecmi z chorobami nerek
w ich wyborze najlepszej dla danego dziecka opciji
diagnostycznej oraz terapeutycznej. Zalecenia beda
w najblizszych latach regularnie aktualizowane, aby
przyblizy¢ lekarzom informacje wynikajace z postepu
dokonujacego sie w dziedzinie glomerulopatii.
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Stowa kluczowe: zespot nerczycowy, dzieci,
steroidooporny zespot nerczycowy, steroidozalezny
zespot nerczycowy, powiktania zespotu
nerczycowego, leczenie immunosupresyijne,
leczenie objawowe, szczepienia
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