DIAGNOSTIKA A LECBA STEROID SENZITIVNIHO NEFROTICKEHO SYNDROMU U DETI

Dale je provedeni biopsie nutné zvazit v pfi-
padé infantilniho nefrotického syndromu pfi
nedostupnosti genetického vysetieni, a také
u pacientli nad 12 let véku (2). V populaci s vy-
sokou incidenci glomerulonefritid je rendlni
biopsie indikovéana i u pacientd s NS a pretr-
vavajici mikroskopickou hematurii s ndlezem
vice nez 30 erytrocytd/high power field (HPF)
v Cerstvé moci (6). Provedeni genetického vy-
Setreni je doporuceno u déti s kongenitalnim

NS, se steroid rezistentnim NS, u pacientl

s charakteristickymi extrarendlnimi pfizna-

ky a/nebo u jedincd s rodinnou anamnézou

ukazujici na pfitomnost hereditarniho NS (7).
Komplexni diagnostika pacientt s konge-

nitalnim NS neni pfedmétem naseho ¢lanku.

U téchto jedincl je vhodné provedeni podrob-

ného fyzikalniho vysetreni se zamérenim na

extrarendlni projevy hereditdrniho syndromo-
logického NS a dale molekuldrné genetické
vysetfeni. Pfi pfitomnosti atypickych zndmek
stejné jako u NS détského véku se doporucuje
provést biopsii ledviny (9). U déti s infantilnim

NS recentni doporuceni uvadéji 3 mozné po-

stupy (2):

a) molekuldrné genetické vysetreni, dale pri
jeho negativité nasazeni prednisonu,

b) biopsie ledviny, pfi ndlezu MCD nebo FSGS
nasazeni prednisonu, v pfipadé nalezu
difuzni mezangialni sklerézy doplnéni
molekularné genetického vysetreni,

c) standardnilécba prednisonem, genetické
vysetteniaz po zjisténi pfipadné rezisten-

ce klécbé.

V soucasné dobé mame k dispozici dvé
srovnatelnd lécebnd schémata k 1é¢bé mani-
festace — prvniho projevu NS, davka predniso-
nu plati i pro prednisolon, ktery se ale v nasich
podminkach nepouziva:

1. Prednison 60 mg/m?/den nebo 2mg/kg/
den (max. 60 mg) v 1 davce rano po do-
bu 4 tydni denné, nasledné 40 mg/m?/
obden nebo 1,5 mg/kg (max. 40 mg) po
dobu 4 tydnt
nebo

2. Prednison 60 mg/m?/den nebo 2mg/kg/
den (max. 60 mg) v 1 davce rano po do-
bu 6 tydnii denné, nasledné 40 mg/m?/
obden nebo 1,5 mg/kg (max. 40 mg) po
dobu 6 tydnti

Lécebna schémata s podavanim predni-
sonu déle nez 2-3 mésice nemaji na zakla-
dé soucasnych poznatk( opodstatnéni (10).
Podavani prednisonu v 1 denni davce je spo-
jeno s nizsi toxicitou a lepsi adherencik 1é¢bé
(11). Kmonitoraci odpovédi na lé¢bu a vzniku
pfipadného relapsu se vzorek moci vysetiu-
je detek¢nim prouzkem nebo pfidanim 20%
kyseliny sulfosalicylové. Monitorovani protei-
nurie je vhodné denné do remise onemocnéni
a v pripadé nalezu bilkoviny (> 1+) pfi infekci,
horecce, ev. pfi rozvoji relapsu. V prvnim roce
od manifestace NS je doporucovéano vysetio-
vat moc¢ v domacim prostredi na pritomnost
proteinurie alespon 2x tydné (2).

Prednison 60 mg/m?/den nebo 2mg/
kg/den (max. 60mg) v 1 davce rano
do dosazeni kompletni remise trvajici
3 avice po sobé nasledujicich dnti, poté
40 mg/m?/obden nebo 1,5 mg/kg (max.
40 mg) po dobu 4 tydni

Doposud nebylo prokézéno, ze by denni
uzivani nizké davky prednisonu v dobé akutni-
ho respiracniho infektu bylo ucinné v prevenci
rozvoje relapsu (12). Lze zvazit kratkodobé
podavani prednisonu denné v této indikaci
u déti, které uzivaji nizkou davku predniso-
nu dlouhodobé a u kterych se v anamnéze
vyskytovaly relapsy asociované s infekci (2).

Dlouhodobé podavani nizké davky pred-
nisonu v dennim ¢i obdennim rezimu nebo

nasazeni steroid Setficiho Iéku predstavuji
hlavni terapeutické moznosti u pacientl s fre-
kventné relabujicim nefrotickym syndromem
(FRNS). Obecné je nasazeni steroid Setici me-
dikace indikovano, pokud stavajici terapie ne-
ni G¢innd v udrzeni trvalé remise, dale u déti
s komplikovanym relapsem a u pacient( se
SDNS (2). Vybér Iéku osettujici ékaF provadi ve
spolupraci s pacientem a jeho rodici poté, co
tyto sezndmi s charakteristikou jednotlivych
pripravkd. K dispozici mame nynikalcineurino-
vé inhibitory — cyklosporin A (CyA), takrolimus
(Tak), dale cyklosfosfamid (CFA), levamizol
(LEV), mykofenolat mofetil (MMF) a rituximab
(RTX). Mezi faktory, které ovliviuji vybér medi-
kace, patfizadvaznost onemocnéni, vék ditéte,
komorbidity, nezddouci ucinky, cena a do-
stupnost Iéku. Zaména jednoho pfipravku za
druhy je namisté pfi nedostate¢né ucinnosti
prvniho preparatu. Cilem |écby je udrzeni
dlouhodobé remise s minimem nezadoucich
ucinku 1é¢by. V pfipadé terapie prednisonem,
CyA, Tak, LEV a MMF se doporucuje pferuseni
|é¢by u pacienta v dlouhodobé remisi trvajici
minimalné 12 mésicd. Nezadouci ucinky imu-
nosupresiv uzivanych v lé¢bé SSNS ukazuje
tabulka 4.

Cyklosporin A (CyA) a takrolimus (Tak) jsou
Casto predepisovany pacientdim s FRNS/SDNS
pro dobrou ucinnost v udrzeni dlouhodobé
remise onemocnéni. Neméame k dispozici ran-
domizované kontrolované studie (RCT) srov-
navajici efekt téchto dvou lékl. Nejcastéjsim
dlvodem zamény CyA za Tak je nezddouci
kosmeticky efekt (13). Nejproblematictéjsim

NeZddouci Ucinky prepardtt uZivanych v [écbé steroid senzitivniho nefrotického syndromu

Lék Nezadouci ucinky

Prednison

hypokalemie, hypokalcemie

Bolesti hlavy, insomnie, zmény nélady, glaukom, katarakta, gastritida, exacerbace viedové
choroby Zaludku a duodena, svalova slabost, myopatie, asepticka kostni nekréza, porucha
rdstu, cushingoidni habitus, obezita, hypertenze, dekompenzace diabetu mellitu,

Cyklosporin A

Bolesti hlavy, nauzea, hypertenze, tremor, hypertrichdza, hyperplazie gingiv, hypertenze,
dyslipidemie, nefrotoxicita, neurotoxicita (PRES)

Takrolimus

nefrotoxicita

Bolesti hlavy, nauzea, zvraceni, prljem, zacpa, hypertenze, neurotoxicita, tremor, zvysené
vypadavanivlast, insomnie, porucha glukdzové tolerance, zmény nalady, hypomagnezemie,

Cyklofosfamid

Leukopenie, zdvazné infekce, alopecie, kfece, gonadotoxicita, bolesti bficha, nauzea,
prdjem, Zloutenka, hemoragicka cystitida, teratogenita

Levamizol

Artritida, vaskuliticky exantém, neutropenie, elevace jaternich transaminaz

Mykofenolat
mofetil

Nauzea, nechutenstvi, zvraceni, prdjem, zacpa, leukopenie, trombocytopenie, bolest hlavy,
tremor, zvysené vypadavani vlast, insomnie, Uzkost, otoky koncetin, teratogenita

Rituximab

Infuzni reakce, infekce, hypogamaglobulinemie, neutropenie, dysfunkce myokardu,
riziko progresivni multifokdlni leukoencefalopatie
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