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Po przeczytaniu tego artykutu czytelnik powinien umiec:

1. Zdefiniowac przewlekta chorobe nerek.

2. Zaplanowac szczepienia ochronne u chorego przygotowywanego do przeszczepienia
nerki.

3. Oceni¢ wzrost i rozwdj dziecka z przewlektg chorobg nerek oraz zaleci¢ odpowiednie
postepowanie w przypadku ich opdznienia.

4. Omowic ryzyko i korzysci przeszczepienia nerki, w tym wady i zalety przeszczepienia
jej od dawcy zywego i od zmartego.

Wprowadzenie

Przed 2002 r. okreSlenia przewlekla niewydolno$¢ nerek uzywano w odniesieniu

do chorych z postepujagcym uposledzeniem czynnosci nerek, za ktére uznawano

warto$¢ wskaznika przesaczania klebuszkowego (glomerular filtration rate, GFR)

mniejszg niz 75 ml/min/1,73 m? powierzchni ciala. Przewlekta choroba nerek (PChN) jest

nowym terminem zaproponowanym przez National Kidney Foundation Kidney Disease

and Outcome Quality Initiative (KDOQI) w celu klasyfikowania wszystkich chorych,

u ktérych uposledzenie czynnosci nerek trwa co najmniej 3 miesiace i towarzyszy mu lub

nie zmniejszona warto§¢ GFR, a takze wszystkich chorych, u ktérych wartos¢ GFR

wynoszaca mniej niz 60 ml/min/1,73 m? utrzymuje sie przez co najmniej 3 miesigce, z czym

wspoOlistnieje lub nie uszkodzenie czynnosci (migzszu) nerek. Grupa KDOQI wyrdznita tez

pieé stopni PChN:

e Stopiei 1: uszkodzenie nerek z prawidlowa lub zwickszong wartoscia GFR
(>90 ml/min/1,73 m?)

¢ Stopiefi 2: niewielkie zmniejszenie warto$ci GFR (60-89 ml/min/1,73 m?)

* Stopief 3: umiarkowane zmniejszenie warto$ci GFR (30-59 ml/min/1,73 m?)

* Stopief 4: powazne zmniejszenie wartosci GFR (15-29 ml/min/1,73 m?)

* Stopief 5: niewydolno$é nerek (GFR <15 ml/min/1,73 m? lub koniecznoéé dializowania.
Wartosci GFR, stuzace okreslaniu stopnia PChN, s3 odpowiednie dla dzieci w wieku

powyzej 2 lat, poniewaz u mlodszych dzieci s3 one mniejsze z uwagi na trwajace

dojrzewanie nerek. Dzieci z PChN mogg zglaszaé sie do lekarza z powodu zlozonych

probleméw dotyczgcych wzrostu, stanu odzywienia, zaburzen elektrolitowych,

osteodystrofii nerkowej, niedokrwistosci, zaburzefi odpornosci, nadci$nienia tetniczego

i w zwigzku z przeszczepieniem nerki.

Przyczyny

Czesto$¢ wystepowania PChN wérdd dzieci w wieku ponizej 16 lat wynosi 1,5-3
na 1 000 000. Najczestszymi przyczynami jej wystepowania w tej grupie wiekowej sg wady
urologiczne (~30-33%) oraz glomerulopatie (~25-27%), ktére tacznie odpowiadajg
za rozw0j ponad 50% opisywanych przypadkéw schytkowej niewydolnosci nerek u dzieci.
Wsr6éd innych waznych przyczyn wymienia sie wrodzone nefropatie (~16%) oraz
hipodysplazje i dysplazje nerek (~11%). Pochodzace z 2006 r. dane North American
Pediatric Renal Trials and Collaborative Studies dostarczyly bardzo zblizonych informacji
(tab. 1). Wiele jest tez podobiefstw histologicznych wéréd PChN wywotanych réznymi
przyczynami. Waréd wspdlnych mechanizméw odpowiedzialnych za ich powstawanie sg
procesy swoistego uszkodzenia komérek, dziatanie czynnikéw wzrostowych oraz czynnikéw
metabolicznych. Wszystkie te mechanizmy ostatecznie mogg powodowac albo czesciowe
ustgpienie zmian, albo dodatkowe stwardnienia (bliznowacenie) migzszu nerek.

Zaburzenia wzrastania

Jednym z gtéwnych powiktan PChN u dzieci jest opdZnienie wzrastania. Nasilenie zabu-
rzef wzrastania koreluje z wiekiem, w jakim pojawita sice PChN. Na ich powstanie sktada
sie wiele czynnikéw, w tym nieadekwatna czynno$é hormonu wzrostu (growth hormone,
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GH) i insulinopodobnego czynnika wzrostu I (insuline-li-
ke growth factor-I, IGF-I), zaburzenia stanu odzywienia,
réwnowagi kwasowo-zasadowej oraz mineralizacji kosci.

Wiek, w ktorym wystepuje PChN, koreluje ze stop-
niem opdznienia wzrastania, poniewaz dzieci z prawidfo-
wa czynno$cia nerek osiagaja jedna trzecia swojego
ostatecznego wzrostu w ciggu pierwszych 2 lat po uro-
dzeniu. Dane potwierdzajg stuszno$¢ uwzgledniania we
wspolczesnym leczeniu metod stuzacych przyspieszeniu
wzrostu niemowlat i matych dzieci z PChN, ale mimo
optymalnego postepowania wiekszo$¢ z nich nadal nie
osigga ,,genetycznie zakodowanego” wzrostu.

Hormon wzrostu wydzielany jest przez przedni plat
przysadki, a proces ten regulujg czynnik uwalniajacy GH
i somatostatyna. W mechanizmie sprzezenia zwrotnego
odgrywaja role stezenia krazacych GH i IGF-1. Wiekszos§¢é
puli IGF-I wystepuje w postaci zwigzanej z biatkami, ale
wykazano, ze wolne frakcje IGF-1 posrednicza w wielu
czynno$ciach GH, m.in. pobudzajg liniowy wzrost kosci,
wplywaja tez w pewnym stopniu na warunki hemodyna-
miczne w nerkach. Hormon wzrostu dziata bezpo$rednio
nie tylko na koSci, ale i na inne tkanki ciata. UpoSledzenie
czynno$ci nerek powoduje zwickszenie stezenia GH
z uwagi na zmniejszenie jego eliminacji przez nerki, jednak
pomimo podwyzszonego stezenia GH utrzymuje si¢ pra-
widlowe pulsacyjne uwalnianie tego hormonu

Uwaza si¢, ze oporno$¢ na GH i IGF-I takze przyczy-
nia sie do op6Znienia wzrastania. Przyczyn opornosci
na GH jest najprawdopodobniej wiele. Niektére badania
wykazaly zwigkszenie st¢zenia GH w surowicy chorych
na PChN, przy jednoczesnym obnizeniu stezenia recepto-
réw dla GH. Inng przyczyng moze by¢ nieprawidlowe
pobudzenie aktywnosci inhibitoréw wewnatrzkomérko-
wych, swoistych supresoréw przekazywania sygnaléow
droga cytokin (supressors of cytokine signaling, SOCS).
Biatka SOCS moga zmieniaé fosforylacje receptoréw GH,
przyczyniajac sie tym samym do ich opornosci.

Réwniez oporno$é na IGF-I wydaje sie mie¢ wiele
przyczyn. U chorych z PChN ogdlne stezenie immunore-
aktywnego IGF jest prawidlowe, ale stezenie bioreaktyw-
nego IGF zmniejsza si¢ o okoto 50%. Stezenie bialtek
wiazacych IGF, z ktorych dotychczas zidentyfikowano
sze$é, zwieksza sie w przebiegu niewydolnosci nerek i wia-
zac sie z IGF-1, biatka te najprawdopodobniej hamujg je-
go dziatanie, zapobiegajac wigzaniu si¢ IGF-I z wlasciwym
mu receptorem. Do opornosci na IGF-I mogg si¢ tez przy-
czyniaé pewne zaburzenia szlaku sygnalowego przemian
zachodzacych poza receptorem dla IGF-1, do kt6rych do-
chodzi pod wplywem niewydolno$ci nerek.

U dzieci z PChN stwierdzono réwniez zmniejszenie
stezefi innych hormondéw wplywajacych na wzrost
i rozw6j w okresie dojrzewania, takich jak hormon lu-
teinizujacy, osoczowa frakcja testosteronu oraz wolny
testosteron. Odgrywaja one zasadnicza role w naglym
przyspieszeniu rozwoju i wzrastania w okresie dojrze-
wania.

www.podyplomie.pl/pediatriapodyplomie

meeia 1. Czeste przyczyny przewlektej
choroby nerek u dzieci

Rozpoznanie Czestos¢

wystepowania

Uropatia zaporowa 22%
Wrodzony brak/niedorozwdj/dysplazja nerek 18%
Ktebuszkowe zapalenie nerek ~10%

Ogniskowe stwardnienie ktebuszkéw nerkowych  ~9%
Nefropatia refluksowa 8%

Dane za North American Pediatric Renal Trials and Collaborative Studies 2006.

U dzieci z PChN leczenie zaburzeni wzrastania polega
poczatkowo na uzupelnieniu niedoboréw zywieniowych
i przywr6ceniu rownowagi kwasowo-zasadowej. Jesli
op6Znienie wzrostu utrzymuje sie pomimo osiagniecia tych
warunkdw — rozpoczyna sie terapie GH. Powoduje ona pe-
wien wyréwnawczy skok wzrostowy i dzieki temu wiele
dzieci z PChN osigga ostatecznie wzrost mieszczacy sie
w zakresie normy dla wieku. Wigkszo$¢ dzieci w wieku
przedpokwitaniowym zaczyna rosngé po zastosowaniu
wstepnego leczenia w dawce 0,05 mg/kg/24 h podawanej
podskoérnie. Konieczne jest przeprowadzenie dalszych ba-
daf majacych na celu wyjasnienie, czy dzieci w wieku doj-
rzewania plciowego takze wymagaja leczenia GH.

Odzywianie

U dzieci z PChN dochodzi do zaburzeii odzywiania
i niedoboréw biatka z takich powodéw, jak jadtowstret,
nudnosci i wymioty w przebiegu mocznicy, a takze nie-
prawidlowe odczuwanie smaku. Szczegdlnie male dzieci
potrzebujg odpowiedniej podazy kalorii w celu zapewnie-
nia wzrostu. Konieczne jest tez zapewnienie wlasciwej po-
dazy biatka umozliwiajgcej utrzymanie réwnowagi
azotowej i zachowanie beztluszczowej masy ciata. Niekt6-
rzy chorzy moga wymagaé dodatkowego zywienia przez
sonde (zglebnik nosowo-gardtowy) lub gastrostomie, jesli
odzywianie doustne nie zapewnia osiggni¢cia wlasciwej
masy ciala i wzrostu. Nadmierna podaz biatka moze jed-
nak powodowac tzw. hiperfiltracje (nadmiernie przesgcza-
nie ktebuszkowe), nasilajacg uszkodzenie migzszu nerek.
Badania wykorzystujace mikropunkture wykazaty zwiek-
szenie wartosci GFR po obcigzeniu aminokwasami na sku-
tek zmniejszenia oporu w tetniczkach doprowadzajacych
ktebuszkéw nerkowych.

Na zjawisko hiperfiltracji wptyw maja takze prostaglan-
dyny, ktérych dziatanie zmienia napiecie §ciany naczynio-
wej. Wykazano ostatnio, ze nadmiar aminokwaséw
powoduje zwickszenie stezenia prostaglandyn. Na pod-
stawie badaf oséb dorostych uwaza sie, ze ograniczenie
podazy biatka zwalnia progresje zmian chorobowych
w nerkach, nie potwierdzono jednak takiego wptywu tego
postepowania u dzieci. Nalezy podkreslié, ze zmniejsze-
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nie podazy biatka do 0,8-1,1 g/kg/24 h nie wptywa nieko-
rzystnie na wzrost.

Poniewaz podczas dializowania dochodzi do utraty
wielu witamin, dzieci leczone ta metoda wymagaja uzu-
pelniania witamin w diecie, zwlaszcza kwasu foliowego,
pierwiastkéw §ladowych i witamin z grupy B.

Dla niemowlat i dzieci z PChN opracowano specjalne
wysokoenergetyczne odzywki o matej zawartosci elektro-
litéw. Dostepne s3 tez odzywki przeznaczone dla starszych
dzieci poddawanych dializie, ktérych zywienie nie jest
wlasciwe lub obserwuje sie u nich niedob6r masy ciata al-
bo wzrostu.

Zaburzenia elektrolitowe

Przyczyng rozwoju kwasicy metabolicznej u chorych na
PChN jest nadmierne zmniejszenie wchianiania zwrotne-
go przesaczonych dwuweglandéw, zmniejszenie syntezy
amoniaku w nerkach, zmniejszenie kwasnosci ptynu cew-
kowego oraz ograniczenie wydzielania poddajacych sie
miareczkowaniu kwas6w. Zmniejszeniu GFR ponizej 50%
warto$ci prawidiowej towarzyszy zmniejszenie wchiania-
nia zwrotnego dwuweglanéw, ktére jest przyczyna ukla-
dowej kwasicy prowadzacej do nadmiernego rozktadu
biatek i wyplukiwania wapnia z kosci. Czynniki te upo-
Sledzaja wzrost kosci u dzieci chorujacych na PChN.

Celem leczenia jest utrzymanie stezefi dwuweglanéw
w surowicy w granicach 20-22 mEq/l (20-22 mmol/l).
Uzupelnianie dwuweglanéw polega na podawaniu suple-
mentéw dwuweglanu sodu lub lekéw wiazacych fosfora-
ny. Wiekszo$¢ dostepnych lekéw tego typu zawiera
sktadowg zasadowg, np. weglan wapnia.

Jednym z powiktafi PChN jest hiperkaliemia. U 0s6b
ze zdrowymi nerkami wchtanianie zwrotne potasu za-
chodzi w cewce blizszej oraz petli Henlego, za$ wydzie-
lanie siegajacej 90% puli dobowej podazy potasu
nastepuje w cewce dalszej. W miare postepu choroby ne-
rek cewki dalsze nadal czynnych nefronéw ciggle wy-
dzielaja potas. Zwickszone stezenie aldosteronu rowniez
nasila wydzielanie potasu, pobudzajac wymiane sodowo-
-potasowg w nerkach i okreznicy. Przyczyng rozwoju hi-
perkaliemii jest nadmierna zawarto$¢ potasu w diecie

maseta2. Leczenie hiperkaliemii

Lek Dawka

Dwuweglan sodu

([0,6 x masa ciata] x [zapotrzebowanie na dwuweglany

przekraczajagca wydajno$¢ mechanizméw kompensuja-
cych lub przyjmowanie lekoéw zmieniajgcych wydzielanie
potasu (spironolaktonu, amylorydu lub inhibitor6w en-
zymu konwertujgcego angiotensyne). W tabeli 2 wymie-
niono sposoby leczenia hiperkaliemii.

Nadmiar potasu pojawia si¢ tez u dzieci z PChN, wy-
kazuje jednak sktonnos$é do wystepowania u chorych
z wadami cewek nerkowych, obserwowanymi np. w prze-
biegu zespotu Fanconiego.

Osteodystrofia nerkowa

Prawidtowo dzialajace nerki utrzymujg réwnowage wap-
niows, fosforowa i magnezowa. W przebiegu PChN wy-
stepuja hipokalcemia i hiperfosfatemia. Prawidtowa nerka
posredniczy w konwersji 25-dihydroksywitaminy D,
do 1,25-dihydroksywitaminy D, stymulowanej przez hi-
pokalcemie, uwalnianie parathormonu (PTH) oraz
zmniejszone spozycie fosforanéw w diecie. PTH jest roz-
ktadany w nerkach i przez nie usuwany.

W chorobach nerek zmniejsza si¢ wytwarzanie 1,25-di-
hydroksywitaminy D, oraz wchlanianie wapnia w jelicie
i rozwija hipokalcemia. Taki przebieg zdarzefi powodu-
je z kolei zwiekszenie wytwarzania PTH. Wplyw PTH
jest jednak niewielki z uwagi na male stezenia witami-
ny D i fosforanéw w surowicy (chore nerki nie wydzie-
lajg fosforanéw), a takze zahamowanie aktywnosci
receptor6w PTH. Moze doj$¢ do zaburzefi mineralizacji
kosci, a nastepnie ztaman i wloknistego zapalenia kosci
(rycina).

Wtérna nadezynnosé przytarczyc wplywa tez na wzra-
stanie, a nerkowa osteodystrofia prawdopodobnie zabu-
rza wzrost chrzastek z powodu nieprawidlowej
mineralizacji koSci i zwldknienia chrzestnych powierzch-
ni kosci.

Wystepujace u dzieci chorych na PChN zmiany
kostne wymagajq intensywnego leczenia. Dostepnymi
postaciami suplementéw witaminy D sg: dihydrotachy-
sterol (DHT), 25-hydroksywitamina D, (kalcyfediol),
1-a-hydroksywitamina D, i 1,25-dihydroksywitamina D,
(kalcytriol) (tab. 3). Dzieciom dializowanym z powodu
PChN podaje si¢ parikalcytol, nowa dozylng postaé wita-

Mozliwe dziafania niepozadane

Moze powodowac hipokalcemie

— aktualne stezenie dwuweglanow]) + 2

0,5-1 mEqg/kg dozylnie przez 1 h

0,5-1 ml/kg dozylnie przez 5-15 minut

Glukoza 0,5 g/kg z insuling 0,1 j./kg dozylnie przez 30 min
1 g/kg/dawke doodbytniczo lub doustnie

Glukonian wapnia (10%)
Glukoza z insuling
So6l sodowa sulfonianu polistyrenu

Agonisci receptoréw
f3-adrenergicznych

5-10 mg w aerozolu
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Zaburzenia rytmu serca

Hipoglikemia

Moze powodowac zaparcia lub
biegunki

Tachykardia, nadci$nienie tetnicze
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miny D. Wybierajac wlasciwy preparat witaminy D, nale-
zy uwzgledniaé tak wazne czynniki, jak wiek chorego,
zdolno§¢ do potykania tabletek oraz to, czy chory jest
poddawany hemodializie, czy dializie otrzewnowej. DHT,
a takze kalcytriol, mozna podaé w postaci roztworu, fatwo
przyjmowanego doustnie przez niemowleta. Dozylne pre-
paraty witaminy D, takie jak parikalcytol i dokserkalcyfe-
rol (wystepujacy réwniez w postaci doustnej), stosuje sie
zwykle u chorych hemodializowanych, aby zapewni¢ jego
wlasciwe podawanie i zmniejszy¢ liczbe lekéw podawa-
nych doustnie.

Leczenie witaming D rozpoczyna sie zwykle wtedy,
gdy u dziecka rozwija sie PChN 3 stopnia. Dawke mia-
reczkuje sie w zalezno$ci od powrotu stezenia fosforanéw
w surowicy do wartosci prawidtowych dla wieku oraz
warto$ci PTH do gdrnej granicy wartosci prawidtowych
dla wieku.

Leczenie hiperfosfatemii polega na podawaniu w cza-
sie positku zwigzkéw wigzacych fosforany w przewodzie
pokarmowym, co zwicksza wydalanie fosforanéw.
Na og6t stosuje si¢ zwigzki wapnia, np. weglan lub octan
wapnia, a takze inne, niezawierajace wapnia leki wigzace
fosforany. U dzieci nalezy unika¢ zwigzkdéw wigzacych fos-
forany zawierajacych glin z uwagi na mozliwo$¢ zatrucia
glinem, pojawiajaca sie w przebiegu niewydolnosci nerek.
Dieta dzieci chorych na PChN powinna zawiera¢ mato
fosforanow.

Niedokrwistos¢
Przyczyng niedokrwisto$ci wystepujacej w przebiegu
PChN jest niedostateczne wytwarzanie erytropoetyny
przez chore nerki lub niedobér zelaza. Z definicji niedo-
krwisto$¢ jest to zmniejszenie liczby krwinek czerwonych
lub stezenia hemoglobiny ponizej warto$ci prawidlowej
dla osoby zdrowej. Dane dotyczace chorobowosci, umie-
ralnosci i jakosci zycia, pochodzace z KDOQ)I, sugeruja, ze
u dzieci z PChN wazne jest utrzymanie wartosci hemato-
krytu w granicach 33-36% (0,33-0,36) oraz stezenia he-
moglobiny w granicach 11-12 g/dl (110-120 g/l).

Przed wprowadzeniem rekombinowanej ludzkiej ery-
tropoetyny chorym z PChN przetaczano krew w celu

maseLa 3. Analogi witaminy D

RYCINA. Znieksztatcenie budowy ciata w przebiegu osteodystrofii
nerkowe;.

zwiekszenia warto$ci hematokrytu. Powodowato to nie
tylko ekspozycje chorych na rozmaite zakazenia, ale row-
niez ekspozycje i uczulenie na antygeny ludzkich limfocy-
téw, co zwiekszalo ryzyko odrzucania przeszczepu nerki
po transplantacji. Wraz ze zmniejszaniem si¢ stopnia nie-
dokrwistoéci poprawia si¢ rozwdj poznawczy dzieci,
czynno§¢ serca oraz tolerancja wysitku oraz zmniejsza
umieralno$¢.

Jak juz podano, przyczyna niedokrwistosci jest niedo-
stateczne wytwarzanie erytropoetyny przez chore nerki
lub niedobér zelaza. Utrata apetytu sprawia, ze dieta nie
wystarcza, aby dzieci chore na PChN zdotaly uzupetnié
niedobé6r zelaza. Konieczne jest rozpoczecie leczenia ze-

Analog Dawka wstepna

1,25-dihydroksywitamina D, (kalcytriol)

0,01-0,05 ug/kg/24 h doustnie (<3 r.z.)

0,25-0,75 ug/24 h (>3 r.z2.)
Miareczkowanie dawki w celu utrzymania prawidtowych stezeri PTH

1,25-dihydroksywitamina D, (alfakalcydol)

0,25-0,5 ug/24 h doustnie

Miareczkowanie dawki w celu utrzymania prawidtowych stezeri PTH

Witamina D, (dihydrotachysterol)
Witamina D, (dokserkalcyferol)
Syntetyczny analog witaminy D (parikalcytol)

PTH — parathormon

www.podyplomie.pl/pediatriapodyplomie

Dawki podawane doustnie lub dozylnie dostepne dla nastolatkéw i dorostych
0,04-0,1 ug/kg dozylnie 3 razy w tygodniu (>5 r.z.)
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lazem w dawce 2-3 mg/kg/24 h elementarnego zelaza
w dwoch lub trzech dawkach podzielonych. Zelazo nale-
zy przyjmowacé na pusty zoladek, unikajac jednoczesnego
stosowania lekow wiagzacych fosforany, poniewaz wigza
one réwniez zelazo.

Pozajelitowo zelazo podaje sie chorym, u ktérych
utrzymuje si¢ niedokrwisto$é lub nietolerujagcym zela-
za podawanego doustnie. U chorych hemodializowa-
nych jest to proste, majg bowiem zapewniony dostep
do zyly. Zelazo stosuje sie dozylnie réwniez u chorych
poddawanych dializie otrzewnowej, jesli nie reagujg
na doustng podaz zelaza lub nie przyjmuja go zgodnie
z zaleceniami.

Dzieciom chorym na PChN oraz leczonym dializg
otrzewnowg erytropoetyne podaje sie podskérnie, nato-
miast hemodializowanym dozylnie. Stosuje si¢ jg raz, dwa
lub trzy razy w tygodniu. Wstepna dawka miesci sie w gra-
nicach 30-300 j./kg/tydzief, za$ typowa dawka podtrzy-
mujaca to 60-600 j./kg/tydzien. Dawke podtrzymujacy
dostosowuje sie do oznaczanych co miesigc stezen hemo-
globiny. Trwaja badania po$wigcone stosowaniu u dzieci
darbepoetyny alfa, nowej formy erytropoetyny cechuja-
cej sie dluzszym okresem poéttrwania i wymagajacej poda-
wania co 2 tygodnie lub raz na miesigc.

Nadci$nienie tetnicze
U dzieci z PChN nadci$nienie tetnicze rozpoznaje sie wtedy,
gdy podczas co najmniej trzech wizyt, przeprowadzo-
nych w odstepach co najmniej tygodniowych, stwierdza
sie zwiekszone wartosci ci$nienia tetniczego krwi. Usta-
lajgc rozpoznanie, nalezy uwzglednié wiek dziecka,
pleé oraz centyl wzrostu. Opierajac si¢ na tabelach lub
wykresach przedstawiajacych prawidtowe wartosci ci-
$nienia, wyloniono nastepujace stopnie nadciS$nienia tet-
niczego:!

1. Stan poprzedzajacy nadci$nienie tetnicze (,,przednadci-
$nieniowy”): $rednie ci$nienie skurczowe lub rozkur-
czowe miesci sie w zakresie migdzy 90 a 95 centylem
dla wieku, plci i wzrostu

2. Nadci$nienie I stopnia: §rednie ci$nienie skurczowe lub
rozkurczowe jest na poziomie 95 centyla dla wieku,
plci i wzrostu lub nieco go przekracza

3. Nadci$nienie II stopnia: $rednie ci$nienie skurczowe lub
rozkurczowe przekracza 95 centyl o ponad 5 mm Hg

4. Nadci$nienie wymagajace pilnej interwengji: $rednie ci-
$nienie skurczowe lub rozkurczowe przekracza 95 cen-
tyl o ponad 5§ mm Hg i wystepuja objawy kliniczne,
takie jak bol gtowy, wymioty, napady drgawek lub en-
cefalopatia
Poza ustaleniem przyczyny nadci$nienia tetniczego le-

karz powinien co najmniej raz w roku kontrolowaé stan

chorego, wykonujac badanie echokardiograficzne, aby
ocenic stan i czynno$¢ lewej komory serca. Leczenie ukie-
runkowane jest na uzyskanie poprawy czynnosci serca.

U dzieci wymagajacych pilnej interwencji z powodu nad-

ci$nienia tetniczego ci$nienie zmniejsza sie lekami podany-
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mi dozylnie lub szybko dziatajacymi lekami doustnymi (ni-
fedypina lub minoksydyl). (Informacje o wyborze sposo-
bu leczenia nadci$nienia tetniczego w artykule Felda
i Coreyal).

Szczepienia ochronne

Przygotowujac dzieci z PChN do przeszczepienia nerki,
nalezy dazy¢ do utrzymania ich stabilnego stanu. Szcze-
pienia odgrywajg wazng rol¢ w zmniejszaniu zagrozenia
chorobowoscig i umieralnos$cig z powodu zakazen, prze-
ciw ktérym opracowano szczepionki. Mimo ze zgodnie
z zasadami powinno sie wykonaé wszystkie niezbedne
szczepienia zanim dojdzie do transplantacji nerki, z danych
pochodzacych z réznych osrodkéw transplantacyjnych
wynika, ze 20-30% dzieci poddawanych transplantacji nie
przebyto wszystkich naleznych szczepiefi. Poniewaz
po transplantacji narzadu nie powinno sie stosowac szcze-
pionek zawierajacych zywe drobnoustroje, chorzy, ktorzy
nie dokonczyli cyklu takich szczepien przed zabiegiem, s3
obciazeni zwigkszonym ryzykiem zachorowania na ospe
wietrzng, odre, nagminne zapalenie przyusznic (Swinke)
lub rézyczke.

Niestety, PChN moze zmieni¢ immunogenno$¢ dzieci
i zaburza¢ sprawno$¢ ich uktadu odpornosciowego. Dia-
lizy (otrzewnowa i hemodializa), zespdt nerczycowy oraz
mocznica niekorzystnie wptywajg na uktad immunolo-
giczny. Podczas dializy usuwane s3 przeciwciata przeciw
wirusowi zapalenia watroby typu B, dlatego u dializo-
wanych dzieci nalezy czesto sprawdzaé miano tych prze-
ciwcial.

Czas oczekiwania na przeszczepienie nerki niekorzyst-
nie wplywa na schemat szczepiefi. Przed wpisaniem na li-
ste biorcéw nerki od dawcy zmartego dziecko musi
przeby¢ szczepienia wedlug przyspieszonego schematu,
aby uzyskad jaki$ zakres uodpornienia przed przeszczepie-
niem. Na przyktad przed planowanym przeszczepieniem
przyszly biorca otrzymuje wstepne szczepienie przeciw
odrze, $wince, rézyczce i ospie wietrznej w wieku 9 mie-
siecy, w schemacie 2-3-miesiecznym.

Wszystkim dzieciom z PChN nalezy zapewni¢ peing ru-
tynowg immunizacje, réwniez przeciw blonicy, tezcowi,
Haemophilus influenzae typu B oraz odrze, $wince i r6-
zyczce. Powinny tez by¢ szczepione co roku przeciw gry-
pie, a jesli przed ukoficzeniem 2 r.z. nie otrzymaly
7-walentnej szczepionki przeciw dwoince zapalenia ptuc,
nalezy ja podaé po osiggnieciu tego wieku. Odpowiedz
na szczepienia jest u poszczegdlnych dzieci rozmaita.
Rzadko zachodzi konieczno$¢ stosowania szczepien przy-
pominajacych. Nalezy rutynowo oznacza¢ miana przeciw-
cial. Nastolatki z PChN nalezy zaszczepi¢ przeciwko
meningokokom.

Jak juz wspomniano, odpowiedZ immunologiczna
na szczepienie przeciw wirusowi zapalenia watroby ty-
pu B wymaga czestej oceny i jeSli miano przeciwcial jest
zbyt male, nalezy zastosowaé szczepienie przypominajg-
ce. Immunizacja dzieci z PChN przeciw zakazeniu tym
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wirusem jest trudna, poniewaz niektére z nich nie prze-
strzegaja schematu szczepienia, ich przeciwciata sg usuwa-
ne podczas dializ lub przyjmujg leki wplywajace
na zdolno$¢ wytwarzania przeciwcial.

Istnieje niewiele przeciwwskazan do przeprowadzenia
szczepien. Mozna je op6znic u dzieci, ktore nagle lub ciez-
ko zachorowaly i podja¢ po uzyskaniu poprawy stanu ich
zdrowia. Zywych szczepionek nie nalezy stosowaé u cho-
rych, ktérym ostatnio podano dozylnie immunoglobuli-
ne lub inny lek zawierajacy przeciwciata w sytuacji
istotnego niedoboru odpornosci.

Skuteczne przeprowadzenie wszystkich szczepief po-
przedzajacych przeszczepienie nerki u dzieci z PChN wy-
maga czestych kontaktéw miedzy nefrologiem
dzieciecym, zespotem transplantacyjnym i pediatrg ro-
dzinnym.

Przeszczepienie nerki

Jesli u dziecka nastepuje progresja do schytkowej nie-
wydolnosci nerek, ostateczng metoda leczenia jest prze-
szczepienie nerki. Nerka moze pochodzi¢ od zyjacego
krewnego, zyjacego dawcy niespokrewnionego lub
zmarlego. Dzieci wpisane na liste oczekujacych United
Network for Organ Sharing (UNOS) majg pierwszei-
stwo w uzyskiwaniu nerki od dawcéw zmartych.
UNOS, zalozona w 1968 r. jako profesjonalna organi-
zacja, utworzyla w 1977 r. Kidney Center, w ktérym
opracowano komputerowg baze danych utatwiajaca do-
bér dawcéw i biorcow narzadéw. Obecnie o$rodek na-
rzadéw UNOS pracuje przez wszystkie dni w roku
i przez calg dobe, celem usprawnienia procedur pobie-
rania i alokacji narzadéw na terenie catego kraju (w Sta-
nach Zjednoczonych).

Wedtug danych pochodzacych z North American Pe-
diatric Renal Trials and Collaborative Studies roczne prze-
zycie biorcéw nerek pochodzacych od zywych dawcow
wynosi 929, a S-letnie przezycie 85%. Roczne przezycie
biorcéw nerek pochodzacych od dawcdé$w zmartych wy-
nosi 849%, a 5-letnie 77%.

Wskazaniem do przeszczepienia nerki u dziecka jest
schytkowa niewydolnos¢ nerek, ale u wielu z nich prze-
prowadza si¢ ten zabieg z wyprzedzeniem, zanim zostang
poddane dializie. Dzieje si¢ tak na prosbe rodzicéw lub
na podstawie danych o lepszych rokowaniu u biorcéw,
ktorzy przebyli przeszczepienie wyprzedzajace. W wiek-
szosci oSrodkéw rzadko przeszczepia sie nerki dzieciom
przed ukoficzeniem 6 miesiaca zycia lub wazacym mniej
niz 6 kg z uwagi na zwigkszone ryzyko utracenia prze-
szczepu z powodu zakazenia, probleméw technicznych
lub odmiennej farmakokinetyki lekéw immunosupresyj-
nych. Na og6t biorcy majg ukoficzony rok zycia i wazg co
najmniej 10 kg.

Przeciwwskazan do przeszczepienia nerki jest niewie-
le. Jednym ze wzglednych przeciwwskazan jest nefropa-
tia w przebiegu zakazenia wirusem nabytego ludzkiego
niedoboru odpornosci (HIV), poniewaz zgodnie z pro-
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tokotem postepowanie immunosupresyjne pogtebitoby
istniejace juz zaburzenia odpornoSci. Trwajg badania
oceniajgce wyniki i mozliwosci przeszczepienia nerki
u dzieci z nefropatig w przebiegu zakazenia HIV. Innym
wzglednym przeciwwskazaniem jest obecno$é (przed
transplantacja) nowotworu ztosliwego, wyniszczajacych
choréb neurologicznych oraz mozliwo$¢ nawrotu pier-
wotnych schorzen, np. oksalozy. Mimo tych wzglednych
przeciwwskazaf mozna rozwazy¢ przeszczepienie nerki
w zaleznosci od woli rodzicéw i stabilnoéci stanu zdro-
wia biorcy.

Leki stosowane po przeszczepieniu nerki majg na celu
zapobieganie odrzucaniu przeszczepu. Sg wérdd nich m.in.
inhibitory kalcyneuryny, cyklosporyna i takrolimus, my-
kofenolan mofetylu oraz steroidy. Nowe protokoly sku-
piaja sie na ograniczeniu dziatafh niepozadanych terapii
steroidami.

Zaraz po przeszczepieniu najwieksze obawy budzi moz-
liwos¢ odrzucania nerki lub zakazenie. Wystapienie takich
powiklan grozi utratg przeszczepu. Chorzy s3 starannie
obserwowani przez zesp6! transplantologéw we wsp6t-
pracy z zajmujacymi sie nimi nefrologami dzieciecymi.
W okresie bezposrednio po przeszczepieniu wazng role
odgrywa staranna obserwacja przez pediatre i jego wsp6t-
praca ze specjalistami. Jesli u biorcy nerki pojawia sie go-
raczka (tj. temperatura >38°C), pediatra powinien go
zbadaé, wykonaé badania laboratoryjne, takie jak posie-
wy krwi i moczu, pelna morfologia krwi oraz biochemia
krwi, podaé dozylnie antybiotyk o szerokim zakresie dzia-
tania oraz skontaktowac sie z zespotem transplantologéw
i nefrologdw.

Innym odlegtym powiktaniem jest nieprzestrzeganie za-
lecefr dotyczacych przyjmowania lekdw, mogace przyczy-
ni¢ si¢ do wystgpienia przewleklej reakcji odrzucania
przeszczepu i jego utraty. Obawy pediatry budzg tez za-
burzenia wzrastania. Biorca, ktdry nie roénie prawidtowo,
wymaga ponownej oceny i rozwazenia leczenia GH.

Podsumowanie

Przewlekta choroba nerek wplywa na wiele uktadow,
w tym wydzielania wewnetrznego (przemiana wapnio-
wo-fosforanowa, wzrost), krwiotwdrczy, odpornosciowy
oraz sercowo-naczyniowy. Dzieci z PChN wymagaja sta-
tej i skoordynowanej opieki pediatry pierwszego kontak-
tu, nefrologa dzieciecego oraz lekarzy dzieciecych innych
specjalnodci, aby zapewni¢ im wkroczenie w dorostosé
w jak najlepszym stanie zdrowia.

Artykut ukazat sie oryginalnie w Pediatrics in Review, Vol. 29, No. 10, Octo-
ber 2008, p. 340: Chronic Kidney Disease in Children, wydawanym przez Ameri-
can Academy of Pediatrics (AAP). Polska wersja publikowana przez Medical Tribune
Polska. AAP i Medical Tribune Polska nie ponosza odpowiedzialnosci za niescisto-
$ci lub biedy w tresci artykutu, w tym wynikajace z tumaczenia z angielskiego
na polski. Ponadto AAP i Medical Tribune Polska nie popierajg stosowania ani nie
reczq (bezposrednio lub posrednio) za jako$¢ ani skuteczno$¢ jakichkolwiek produk-
tow lub ustug zawartych w publikowanych materiatach reklamowych. Reklamo-
dawca nie ma wplywu na tres¢ publikowanego artykutu.
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w Warszawie

Przewlekla choroba nerek (PChN) u dzieci — zaleznie
od stadium i przyczyny — wymaga réznego rodzaju po-
stepowania. Cze$¢ zadaf diagnostyczno-terapeutycz-
nych zwiazana jest z odmiang pierwotnego schorzenia
nerek, a w szczegdlnych przypadkach dolnego odcinka
drég moczowych. Oczywiste jest to, ze postepowanie
przyczynowe w przypadkach glomerulopatii przebiega-
jacych z dysfunkcja nerek jest odmienne od dzialan
w przypadku zaburzef czynnosci pecherza i nefropatii
odplywowej.

Druga grupa zlozonych dziatan ma charakter uniwer-
salny i obejmuje tzw. renoprotekcje, czyli dziatanie far-
makologiczne majace na celu spowolnienie postepu
przewlektej choroby nerek, nastepnie zwalczanie reten-
¢ji fosforandéw i jej skutkdw, normalizacje kwasicy, zabu-
rzeh jonowych, poprawe tempa wzrostu, zwalczanie
niedokrwisto$ci oraz zapewnienie szczepiefi ochron-
nych. W odpowiednim czasie, kiedy przewlekta choro-
ba nerek osigga stadium 4, trzeba zaplanowaé przyszte
leczenie nerkozastepcze i zdecydowaé, wspdlnie z cho-
rym i jego rodzina, czy wybieramy tzw. przeszczepienie
wyprzedzajace (pre-emptive transplantation), czy jeden
z dwoch rodzajéw dializoterapii.

7 do$wiadczenia praktyka-nefrologa wynika, ze we
weczesnych etapach choroby najtrudniejsze jest utrzyma-
nie zalecanego rezimu dietetycznego. Znane s3 i normy,
i odpowiednie zalecenia w tym zakresie, ale w praktyce
okazuje sie, ze stosowanie sie do nich jest — w przewa-
zajacej wiekszosSci przypadkéw — niemozliwe na dtuzszg
mete. Wielokrotnie obserwuje sie fakt ,,nagtej” poprawy
stezenia mocznika i kreatyniny w warunkach hospitali-
zacji u chorego z PChN w stadium 3 lub 4, u ktérego
w warunkach domowych (i w trakcie wizyt ambulato-
ryjnych) postep niewydolnosci nerek byt ciggly oraz to-
warzyszyly mu klasyczne zaburzenia: hiperfosfatemia
z hipokalcemig oraz kwasica z hiperkaliemig. Wszyscy
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opiekunowie chorego zgodnie zapewniali o przestrzega-
niu zalecen i regularnym podawaniu lekéw. I nagle,
po umieszczeniu chorego (z przyczyn medycznych)
w szpitalu, przy faktycznym stosowaniu odpowiedniej
diety i podawaniu lekéw pod kontrolg pielegniarek —
wiele zaburzen ,cudownie” si¢ poprawia lub wrecz nor-
malizuje. Jest to klasyczne zjawisko niesubordynacji
chorego (lub jego rodziny), okre$lane w nomenklaturze
angielskiej jako non-compliance lub non-adherence. Jest
ono najbardziej typowe u nastolatkéw. Jego skutki sg
szczegOlnie groZne po transplantacji nerki, kiedy doty-
czy ono lekéw immunosupresyjnych, a zwlaszcza tych,
ktére majg tzw. kosmetyczne objawy niepozadane
(zmieniajg wyglad chorego), czyli kortykosteroidéw
i cyklosporyny A.

Paradoksalnie najlepiej przestrzegane s3 zasady stoso-
wania lekéw podawanych pozajelitowo, czyli erytropo-
etyny, zelaza i hormonu wzrostu. Leczenie erytropoetyng
w ostatnich latach podlega modyfikacji. Leki z tej
grupy stosowane sg przede wszystkim podskérnie, a ko-
lejne nowe preparaty, takie jak darbepoetyna lub glikol
metoksypolietylenowy epoetyny B, s3 tak tworzone, ze
moga by¢ podawane raz na kilka tygodni. To ogranicza
wazny dawniej problem bélu i dyskomfortu zwigzane-
go z podawaniem leku 3 razy w tygodniu.

Niezaleznie od potwierdzonych korzySci stosowania
hormonu wzrostu u dzieci z PChN w wieku przedpo-
kwitaniowym nalezy pamietaé, ze jego stosowanie wy-
maga codziennych podskérnych wstrzyknieé, niekiedy
przez kilka lat, a sama terapia moze by¢ obcigzona wy-
stepowaniem dziatah niepozadanych, zwlaszcza groz-
nych u chorych z niewyréwnanymi zaburzeniami
gospodarki wapniowo-fosforanowej. W tych przypad-
kach moze dochodzi¢ do ztuszczenia gtéw kosci udo-
wych i ciezkich ztamaf. Tu ponownie nalezy podkreslié
znaczenie przestrzegania zalecen. Tego leczenia nie na-
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lezy powierzaé rodzinie chorego, u ktérego stwierdza
sie skutki non-compliance.

Podstawowa przyczyng p6znych zgonéw u chorych
z PChN sg powiklania naczyniowe — w tym u dzieci wy-
lewy krwi do mézgu i niewydolno$¢ krazenia. Przyczy-
ng tego zjawiska jest gtéwnie Zle kontrolowane ci$nienie
tetnicze oraz postepujace zwapnienie naczyn tetniczych
(arteriosclerosis). Podstawowa przyczyng stwardnienia
naczyn jest odktadanie ztogéw wapnia w ich $cianie,
a gtéwnym mechanizmem tego procesu jest utrzymywa-
nie sie nadmiernego iloczynu wapniowo-fosforanowego.
Zwalczanie hiperfosfatemii jest jednym z najtrudniej-
szych zadan nefrologa dziecigcego i po raz kolejny przy-
czyng tej trudnosci jest non-compliance. Pacjenci nie
akceptujg ograniczen dietetycznych (znalezienie smacz-
nych produktéw niezawierajacych duzej ilosci fosfora-
néw i wapnia jest trudne) i dodatkowo nie chca w czasie
positku przyjmowacé lekéw wiazacych fosforany w prze-
wodzie pokarmowym, niezaleznie od tego, czy s3 to
$rodki na bazie wapnia, lantanu czy zywicy sewelamero-
wej. Wszystkie wystepuja w postaci albo duzych table-
tek, albo w przypominajagcym krede proszku (weglan
wapnia). To powoduje, ze utrzymywanie prawidtowe-
go stezenia fosforanéw we krwi jest trudne. Planowane
sa proby kliniczne z uzyciem nowych postaci tych le-
kéw, rozpuszezalnych w plynie.

Udana transplantacja nerki i dobra czynno$¢ prze-
szczepu pozwalajg na czasowe ztagodzenie wielu rygo-
réw i eliminujg konieczno$¢ stosowania takich lekéw,
jak wiazace fosforany, erytropoetyna i (w czeSci przy-
padkéw) hormon wzrostu. Niemniej w zamian chory
musi przestrzegac innych zasad, co — jak juz wspomnia-
no — bywa takze trudne.

Odrebnym problemem jest lek pediatréw przed prze-
prowadzaniem szczepiefi ochronnych u dzieci z PChN.
Nagminnym zjawiskiem sg tak zwane zwolnienia ze
szczepief. Jednym uzasadnionym problemem moze by¢
obawa przed wywolaniem nawrotu zespolu nerczyco-
wego lub nieskuteczno$cia szczepienia przy stosowanej
z tego powodu immunosupresji. W tych przypadkach
trzeba starannie wybraé moment do zaszczepienia (re-
misja, mate dawki lekéw). Nie ma natomiast zadnego
usprawiedliwienia dla odraczania szczepien u dzieci
z PChN o innym podlozu. Jak wspomniano w artyku-
le, p6iniej — kiedy zbliza sie¢ konieczno$é kwalifikacji
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do transplantacji nerki — trudno ,,nadgonié¢” stracony
czas, a skuteczno$é szczepiefi u chorego w rozwiniete;j
mocznicy moze by¢ gorsza.

W podsumowaniu — wspoélczesna farmakoterapia
stosowana u dzieci z PChN oferuje wiele mozliwosci
wyrOwnywania istotnych zaburzef wystepujacych
w przebiegu tej choroby. Oddany do lektury czytelnika
artykut wymienia je szczeg6towo i omawia zasady poda-
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je) stanowi duze wyzwanie dla lekarza prowadzacego ze
wzgledu na nieustajaca konieczno$¢ przekonywania
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