DIAGNOSTIKA A LECBA STEROID SENZITIVNIHO NEFROTICKEHO SYNDROMU U DETI

Terminologie pojm0 vztahuijicich se k nefrotickému syndromu dle (2)

Termin

Definice

Nefroticka proteinurie

Pomeér CB/kreat. ve vzorku moci > 200 mg/mmol, nebo proteinurie ze sbéru moci > 1000 mg/m?/24 hodin, coz odpovida
nalezu bilkoviny ve vzorku moci diagnostickym prouzkem na 3+ nebo 4+
Pro pacienty > 16 let: > 3,59/24 hodin nebo >3000mg/10 mmol kreatininu

Nefroticky syndrom

Nefroticka proteinurie + hypoalbuminemie < 30g/l nebo piftomnost otok, pokud sérova hladina albuminu nent k dispozici

Kompletni remise

CB/kreat ve vzorku prvni ranni moci <20 mg/mmol nebo ve sbéru moci za 24 hodin < 100 mg/m?/den, negativni nélez,
pfip. stopova piftomnost bilkoviny ve vzorku moci diagnostickym prouzkem po dobu 3 a vice po sobé nasledujicich dni

Parcialni remise

CB/kreat ve vzorku prvniranni moci nebo ve sbéru za 24 hodin >20 a <200 mg/mmol a soucasné sérovy albumin >30g/I

Steroid senzitivni nefroticky syndrom

Kompletni remise dosazend v prabéhu 4 tydnl podavéni prednisonu v ddvce 60 mg/m?/den nebo 2 mg/kg/den,
maximalné 60 mg/den

Steroid rezistentni nefroticky syndrom

Nedosazeni remise v pribéhu 4 tydnd od zahéjeni podavani prednisonu ve standardni ddvce

Konfirmacni obdobi

Obdobf mezi ukoncenym 4. a 6. tydnem od zahajeni podavani prednisonu u pacientd, ktefi do 4 tydnd doséahli pouze
parcialni remise

Pacient s pozdni odpovédi na lécbu

Pacient, ktery dosdhne kompletni remise az v konfirmacnim obdobf

Relaps Nalez bilkoviny detekénim prouzkem =3+ nebo CB/kreat. ve vzorku moci = 200 mg/mmol po dobu 3 po sobé
nasledujicich dni

FRNS >2 relapsy v prvnich 6 mésicich po manifestaci NS, nebo > 3 relapst v pribéhu 12 mésicl kdykoliv

SDNS 2 relapsy u pacienta se SSNS v prlibéhu inicidlni kortikoidni Ié¢by manifestace NS, pfi [é¢bé relapsu, ev. dalsi relaps

do 14 dni od ukonceni lé¢by relapsu

Trvala remise

Remise po dobu alespor 12 mésict s/bez lécby

Sekundarni steroidni rezistence

Pokud pacient u ndsledného relapsu nedosahne kompletni remise do 4 tydn( od nasazeni prednisonu ve standardni ddvce

Komplikovany relaps

Relaps vyzadujici hospitalizaci z jednoho nebo vice nasledujicich dvodu:
zavazné otoky

symptomatickad hypovolemie nebo akutni poskozenf ledvin s nutnosti podani infuze s albuminem
trombdza
zavazna infekce — sepse, peritonitida, pneumonie, flegmoéna

Steroidni toxicita

noveé vznikld/zhorsujici se obezita, hypertenze, hyperglykemie
nové vznikla porucha ristu (rstova rychlost < 25. percentil nebo vyska < 3. percentilem)
zmeény chovani, psychické obtize, poruchy spanku
cushingoidni rysy, strie, glaukom, katarakta, asepticka kostni nekréza

CB - celkovd bilkovina, kreat — kreatinin, CB/kreat — pomér celkové bilkoviny ke kreatininu v moci

definic (tabulka 1) i Ié¢ebné postupy. V nasem
prehledovém ¢lanku bychom radi predstavili
soucasny pfistup k détem se SSNS. Nové se
objevuje termin pacient s pozdni odpovédi
na lécbu, definice frekventné relabujiciho NS
zahrnuje i pacienty s >3 relapsy v pribéhu
jakéhokoliv 12mési¢niho obdobi s cilem mi-
nimalizace expozice déti steroidiim (2).

U vech déti s otoky zavislymi na gravitaci
by mélo byt pomysleno na diagnézu NS. K vy-
Setfeni proteinurie je mozné vyuzit ranni vzo-
rek moci nebo vzorek moci ze 24hodinového
sbéru. V soucasnosti se preferuje vysetreniin-
dexu celkovd bilkovina/kreatinin (CB/kreat) ze
vzorku prvniranni moci, nélezy dobfe koreluji
s proteinurii ze vzorku moci ze 24hodinového
sbéru. CB/kreat =200 mg/mmol a proteinu-
rie =40 mg/m?*/hod ¢i =1000mg/m?/24 hod
odpovidaji nefrotické proteinurii. Kompletni
laboratorni vysetieni u pacienta s manifestaci
NS shrnuje tabulka 2.V rdmci fyzikalniho vy-
Setreni je zapotiebi se zaméfit na posouzeni

hydratace, rozsahu edém{, kontrolu krevniho
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tlaku a vysetieni pfipadné lymfadenopatie.
Aktivné patrame po extrarendlnich mani-
festacich NS, mezi které patfi napf. porucha
rGstu, dysmorfismus, anomalie o¢i a genitalu,
vyrazka ciartritida. V rdmci rodinné anamnézy
se zajimame o onemocnéni ledvin v roding,
konsangvinitu, pfipadné o extrarenalni pro-
jevy, které by mohly ukazovat na hereditarni
NS. Obzvlasté u déti zendemickych oblasti se

zamétujeme na vysetieni specifickych infek-
ci - tuberkuléza, HIV. V rdmci inicidlniho vy-
(tabulka 3). Biopsie ledvin je u déti s NS nad 1
rok véku indikovana, pokud jsou pfitomny aty-
pické znamky, jako je makroskopicka hematu-
rie, snizena C3 slozka komplementu, akutni
poskozeniledvin nezptsobené hypovolemii,
pretrvavajici hypertenze, vyrazka ¢i artritida.

Zdkladni vstupni laboratorni a zobrazovaci vysetieni u détského pacienta s manifestaci nefrotic-

kého syndromu
Mo¢ CB/kreatinin ze vzorku moci, mo¢ chemicky
Krev Krevni obraz, urea, kreatinin, mineralogram, albumin, krevni obraz, koagulace

Krev - imunologie*

(3, C4, ANA, ANCA, ASLO; pred nasazenim lécby steroidy zvazit odbér vakcina¢nich
protildtek Zivych vakcin (varicella, MMR) u neimunizovanych déti

Ultrazvuk ledvin u viech déti, rtg plic**

*u pacientd s makroskopickou hematurii, **pfi suspekci na lymfom

Sekunddrni priciny nefrotického syndromu (dle (8))

Infekce

HIV, hepatitida B, C, HIV, CMV, maldrie, syfilis, toxoplazmoza, tuberkuléza

Systémova onemocnéni
amyloiddza

Systémovy lupus erytematosus, IgA vaskulitida, diabetes mellitus,

Medikace, navykové latky

Lithium, penicilamin, nesteroidni analgetika, soli zlata, pamidronat,
interferon gamma, sirolimus, heroin

Imunologicka

a alergicka onemocnéni potravinova alergie

Kastelmanova choroba, Kimurova choroba, hmyzi bodnuti, atopie/

Maligni onemocnéni a dalsi

Lymfom, leukemie, srpkovitd anémie, obezita
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