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Pozytywny efekt leczenia rytuksymabem pacjenki ze steroidoopornym i cyklosporynoopornym
zespotem nerczycowym- opis przypadku.

Steroidooporny zespdt nerczycowy (ZN) jest ciezkim schorzeniem, ktére w przypadku niepowodzenia
leczenia prowadzi do niewydolnosci nerek. W sytuacji opornosci na leczenie steroidami i inhibitorami
kalcyneuryny, w/g doniesier w pismiennictwie, opcjg moze by¢ intensyfikacja leczenia z
zastosowaniem rytuksymabu (RTX).

CEL PRACY: przedstawienie pozytywnego efektu leczenia RTX pajentki ze steroidoopornym i
cyklosporynoopornym ZN.

OPIS PRZYPADKU: 13 letnia obecnie dziewczynka hospitalizowana w wieku 10 lat z powodu
pierwszego rzutu ZN (uogdlnione obrzeki, hypoalbuminemia 11g/I, biatkomocz nerczycowy,
erytrocyturia 4-10wpw). Zastosowano leczenie objawowe oraz Encortn w dawce 60 mg/m? d przez 4
tygodnie, nastepnie pulsy z metyloprednizolonu- bez efektu. Rozpoznano steroidooporny ZN. W
badaniu genetycznym (panel NGS) nie stwierdzono patogennych wariantéw. W biopsji nerki
stwierdzono obraz zmian minimalnych (MCD). Dotgczono cyklosporyne A (stezenia leku 80-127ug/I)
oraz ACEI. Nie uzyskano remisji ZN. Po roku leczenia poziom albuminy w surowicy 12g/l; biatkomocz
4.4 g/d. W oparciu o doniesienia w pismiennictwie podjeto probe intensyfikacji leczenia.
Zastosowano pulsy steroidowe i 4 dawki RTX ( 375 mg/m?) w odstepie 1-2 tygodni uzyskujgc niemal
catkowitg remisje ZN (poziom albuminy 40g/l, DUB 0.55 g/d). Stopniowo wycofano sie z Encortonu i
cyklosporyny, kontynuowano leczenie RTX w odstepach 6-cio miesiecznych, bez powiktan z dobrym
efektem podtrzymania remisji (poziom albuminy 38-40g/I; DUB 0.3 g/d.).

Whioski:

1. W prezentowanym przypadku steroido i cyklosporynoopornego ZN RTX okazat sie skutecznym
lekiem w wyindukowaniu i podtrzymaniu remisji choroby.

2. Ze wzgledu na niepomysine rokowanie, w przypadkach steroidoopornych ZN nieodpowiadajgcych
na standardowe leczenie, uzasadnione jest poszukiwanie i podejmowanie préb intensywnego leczenia
w celu uzyskania catkowitej lub czeSciowej remisji ZN.
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Choroba gestych depozytéw i gruzlica uktadu oddechowego - opis przypadku

Choroba gestych depozytéw (DDD) to rzadkie schorzenie, charakteryzujace sie odktadaniem ztogéw
C3 w kfebuszkach nerkowych. Wspdtistnienie DDD i gruZlicy jest niezwykle rzadkie, a pojawienie sie
obu schorzen u jednego pacjenta stanowi wyzwanie diagnostyczne i terapeutyczne. Przedstawiamy
przypadek 13-letniego chtopca hospitalizowanego z powodu zespotu nefrytyczno-nerczycowego, z
towarzyszgcy niedokrwistoscig i lekoopornym nadcisnieniem tetniczym. W badaniach
laboratoryjnych obserwowano biochemiczne cechy zespotu nerczycowego, bardzo niskie stezenie
sktadowej C3 i CH50, niedobdr IgA, obecnos¢ przeciwciat ANA w niskim mianie, podwyzszone LDH
oraz niskg haptoglobine. USG jamy brzusznej ujawnito podwyzszong echogenicznos¢ nerek. Analiza
histopatologiczna wykazata btoniasto-rozplemowe uszkodzenie z obecnoscig ztogow C3 (++) i IgG
(++). Badania ultrastrukturalne potwierdzity obecnos¢ ogniskowych, elektronowo gestych ztogéw. Po
wykluczeniu najczestszych przyczyn infekcyjnych wykonano test Quantiferon TB, ktéry dat wynik
dodatni. Badanie HRCT wykazato zmiany wskazujace na gruzlice, a bronchoskopia ujawnita tresé
ropng w drzewie oskrzelowym. Testy PCR i hodowle byty ujemne. Rozpoznano gruzlice ptuci
zastosowano standardowe leczenie przeciwpratkowe. W leczeniu choroby nerek poczatkowo
zastosowano prednizon i pulsy metyloprednizolonu. Po 8 tygodniach terapii przeciwpratkowej
wigczono MMF. W efekcie zastosowanego leczenia uzyskano czesciowg remisje zespotu
nerczycowego. Przedstawiony przypadek obrazuje trudnosci diagnostyczne zwigzane z rzadka
chorobg nerek i wspétistniejgcg gruzlicg, podkreslajgc znaczenie kompleksowego podejscia
terapeutycznego, obejmujgcego leczenie immunosupresyjne i przeciwpratkowe.
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Nietypowe powiktanie leczenia ekulizumabem atypowego zespotu hemolityczno-mocznicowego.

Atypowy zespdt hemolityczno-mocznicowy (aHUS) jest rzadkg, zagrazajaca zyciu chorobg. Wprowadzenie
ekulizumabu — monoklonalnego przeciwciata blokujgcego biatko C5, znacznie poprawito rokowanie
pacjentéw.

4-letni chtopiec skierowany z podejrzeniem HUS. Dwa dni przed przyjeciem wystgpita goraczka, kaszel,
wymioty, biegunka, krwiomocz. Stwierdzono infekcje wirusem grypy A.

Chtopiec byt blady, odwodniony, obecne wybroczyny na skérze oraz obrzeki koriczyn dolnych. W
badaniach niedokrwisto$¢: Hb 10,4 g/dL, fragmentocyty 105%0 w tym hetmy 44%., ujemny test Coombsa,
matoptytkowosc¢ 8,0 tys/uL, kreatynina 68 umol/L, eGFR 60 mL/min/spc.

Badanie katu w kierunku Shigatoksyny oraz patogeny jelitowe met. PCR - ujemne. Aktywnos¢ ADAMTS13
prawidtowa. Badania uktadu dopetniacza bez istotnych nieprawidtowosci.

Rozpoczeto leczenie inhibitorem C5 — ekulizumabem. Podano 3 dawki leku, stosujgc profilaktyke
antybakteryjna.

Rozpoczeto ciggta ambulatoryjng dialize otrzewnowa (CADO). Diureza powrdcita po 12 dniach anurii.

Dzien po podaniu 3. dawki ekulizumabu wystgpita plamista wysypka. W kolejnych dniach wysypka
znacznie sie nasilifa, pojawity sie liczne grudki, pecherzyki, wybroczyny i nadzerki. Zmiany skérne
obejmowaty konczyny, czesciowo twarz i tutdw.

Pacjent rozwingt goraczke, uogdlnione obrzeki, przesieki i niskie CTK, byt pobudzony.

Wtgczono terapie wankomycyng i ceftriaksonem oraz leczenie miejscowe i leki antyhistaminowe. Po 10
dniach zaobserwowano stopniowg poprawe. Posiew krwi byt ujemny.

Po konsultacji z krajowym zespotem koordynacyjnym, podjeto decyzje o przerwaniu terapii
ekulizumabem. W razie nawrotu choroby zaplanowano wtgczenie leczenia crovalimabem.

Nastepnie obserwowano znaczng poprawe kliniczna i laboratoryjng, CADO zakoriczono po 30 dniach.
W badaniu gentycznym wykazano czynniki ryzyka mniej korzystnego przebiegu choroby (warianty
haplotypow w genie CFH i CD46).

Ciezka wysypka moze stanowic rzadkie powiktanie terapii ekulizumabem w aHUS oraz by¢ wskazaniem do
przerwania terapii.
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Zespot Denysa-Drasha u 5 miesiecznego pacjenta — opis przypadku

Zespot Denysa-Drasha (DD) to bardzo rzadka choroba, charakteryzujgca sie wrodzong nefropatia,
malformacjg narzadéw ptciowych oraz zwiekszonym ryzykiem wystgpienia guza Wilmsa. Zespét DD
spowodowany jest mutacjg genu WT1 kodujacego biatko supresorowe guza Wilmsa, Postepujgca
nefropatia z reguty doprowadza do schytkowej niewydolnosci nerek przed ukorczeniem czwartego
roku zycia pacjenta, co razem ze sktonnoscig do nowotworzenia w nerkach i gonadach przyczynia sie
do wysokiej Smiertelnosci

Przedstawiono przypadek zespotu Denysa-Drasha u chtopca z prawidtowym kariotypem 46 XY.
Wywiad rodzinny nieobcigzony. Pacjent wielokrotnie hospitalizowany w rdéinych osrodkach
pediatrycznych. Po ukonczeniu 5 miesigca zycia po raz pierwszy zostat przyjety do tutejszej Kliniki w
trybie nagtym z powodu m.inn. ciezkiej hiponatremmi, zmniejszonej diurezy, podwyzszania
parametréw nerkowych. Zwracata uwage malformacja narzadéw ptciowych. Dializowany
otrzewnowo od trzeciej doby hospitalizacji. W usg jamy brzusznej obie nerki znacznie powiekszone, o
zatartej strukturze korowo-rdzeniowej z catkowicie uposledzonym przeptywem naczyniowym. W
biopsji nerki stwierdzono stwardnienie mezangium kitebuszkéw i przewlekte uszkodzenie cewkowo -
Srodmigzszowe duzego stopnia z torbielowatym poszerzeniem czesci cewek oraz ich zanikiem. W
badaniu genetycznym wykryto zmiane ¢.1405G>A p. rs 28941778, genu WT1 ktdra jest znanym
wariantem patogennym, powigzanym z wystepowaniem objawdw klinicznych dziedziczonego w
sposéb autosomalnie dominujacy zespotu DD. Ze wzgledu na obraz histopatologiczny bioptowane;j
nerki oraz wynik badania genetycznego - pacjenta przekazano do CZD w celu jednoczasowej
obustronnej nefrektomii. Dziecko aktualnie pod opiek3a Kliniki Choréb Nerek GUM.

Autorzy chcieli podkresli¢c duzg rzadkos$¢ opisywanego zespotu oraz  konieczno$¢ potwierdzenia
rozpoznania badaniem genetycznym co moze skutkowaé prewencyjng, obustronna nefrektomia.
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ZAKRZEPICA ZATOK ZYLNYCH MOZGU JAKO POWIKLANIE STERYDOZALEZNEGO ZESPOtU
NERCZYCOWEGO U 16-LATKA - OPIS PRZYPADKU

Wstep: Choroba zakrzepowo-zatorowa (CH Z-Z) dotyka 3% dzieci z zespotem nerczycowym (ZN), a
zakrzepica zatok zylnych opony twardej (ZZZ) jest jej rzadka postacia, opisang dotychczas u ok. 70
chorych. Celem pracy jest przedstawienie obrazu klinicznego i postepowania u pacjenta z ZN i ZZZ.
Opis przypadku: 16-letni chtopiec ze sterydozaleznym ZN zostat przyjety do szpitala z powodu
nawrotu, ktdry wystgpit podczas leczenie cyklosporyng A. Ze wzgledu na brak reakcji na doustng
podaz prednizonu podano dozylnie 6 pulséw metyloprednizolonu uzyskujgc poprawe. Zwolniony do
domu powrdcit do szpitala po dobie z wymiotami, bdlem i zawrotami gtowy oraz nadcisnieniem
tetniczym. Podejrzewano pseudoguz mdzgu jako powiktanie leczenia, jednak w tomografii
komputerowej glowy stwierdzono ZZZ poprzecznej prawej i strzatkowej. W badaniach uktadu
krzepniecia wykazano jedynie wysokie stezenie D-dimerdw (6977ng/ml). Podano 20% albuminy oraz
antytrombine i rozpoczeto leczenie podskdrng drobnoczasteczkowg heparyng (LMVH, enoksaparyna
2x1mg/kg m.c.). Pacjenta przekazano do Kliniki, gdzie w badaniu NMR potwierdzono rozpoznanie.
Leczenie podskdrng LMVH (nadroparyna 2x100j.m. AXa/kg m.c.) kontynuowano przez 5 miesiecy. Po
uzyskaniu poprawy obrazu NMR zmniejszong dawke leku (1x100j.m. AXa/kg m.c.) stosowano przez
kolejne 4 miesigce. Do terapii ZN wprowadzono rytuksymab z dobrym skutkiem. Ostatnie badanie
NMR wykonano po 9 miesigcach od rozpoznania ZZZ stwierdzajac dalsza poprawe z zachowanym
przeptywem w zatoce strzatkowej gérnej i sptywie zatok. Aktualnie chtopiec pozostaje w remisji
choroby po podaniu rytuksymabu. Leczenie LMVH zostato zakoriczone, nie obserwuje sie nastepstw
neurologicznych CH Z-Z. Wnioski: ZZZ jest jedna z klinicznych postaci CH Z-Z u dzieci z ZN i dlatego w
przypadku wystgpienia nieswoistych objawdw ze strony OUN w trakcie nawrotu nalezy wykonac
badania obrazowe. Dane z pi$miennictwa i obserwacje wtasne wskazujg na dobre rokowanie w ZZZ u
dzieci z ZN.
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SEKWENCYJNE PRZESZCZEPIENIE KOMOREK MACIERZYSTYCH KRWIOTWORCZYCH | NERKI OD TEGO
SAMEGO DAWCY - TRUDNY POCZATEK NOWEJ DROGI

Wstep: Przeszczepienie komdrek macierzystych krwiotwdrczych (HSCT) i nerki (KT) od tego samego
dawcy stanowi wyjatkowgq szanse dla wybranej grupy chorych, w tym pacjentéw z zespotem Schimke
(SIOD). Wyniki izolowanych HSCT i KT sg u nich niezadowalajgce. Celem pracy byto przedstawienie
pierwszego w Polsce pacjenta z SIOD leczonego sekwencyjnym HSCT+KT.
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Opis przypadku: Chtopca z rozpoznanym w wieku 3 lat SIOD, leczonego wczesniej cyklosporyng A
(CsA) i substytucja immunoglobulin, zakwalifikowano w wieku 5 lat do haplo-HSCT od ojca z
nastepowym KT od tego samego dawcy. HSCT przeprowadzono wedtug protokotu Stanford z
kondycjonowaniem fludarabing, cyklofosfamidem, tymoglobuling, rytuksymabem i napromienianiem
catego ciata oraz deplecjag TCR o/B-CD19 w materiale przeszczepowym. W profilaktyce choroby
przeszczep przeciw gospodarzowi (GvHD) stosowano MMF. W chwili rozpoczecia przygotowania do
HSCT pacjent miat zespdt nerczycowy i IV stadium PChN. Ze wzgledu na szybkie pogorszenie
czynnosci nerek wdrozono leczenie nerkozastepcze hemodializg, a okresowo prowadzono CRRT.
Odnowe granulocytarng i ptytkowa osiggnieto w +13 dobie. Przez pét roku po HSCT jako powiktania
wystgpity: nadcisnienie tetnicze, GvHD skdrna i jelitowa, niewydolnos¢ szpiku, zakazenie
bokawirusem z niewydolnoscig oddechowg oraz przemijajgce incydenty niedokrwienne mdzgu. Po 6
miesigcach od HSCT przeprowadzono KT od ojca, poczatkowo z problemami zwigzanymi z
dysproporcjg wymiarow nerki dla biorcy i zapewnieniem dobrego przeptywu krwi przez nerke. W
protokole immunosupresji zastosowano steroidy, MMF oraz CsA. W 3 dobie uzyskano prawidtowg
czynnos¢ graftu. Cztery tygodnie po KT wystgpito nadcisnienie ptucne, do leczenia wigczono sildenafil
oraz tlenoterapie bierng. Trzy miesigce po KT stan chorego jest stabilny, a czynnos$¢ nerki
przeszczepionej i szpiku prawidtowa.

Whioski: Sekwencyjng transplantacje HSCT+KT mozna skutecznie przeprowadzi¢ réwniez w
warunkach polskich, przy zapewnieniu wspdtpracy wieloosrodkowej.
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ZAJECIE NEREK W MIKROANGIOPATII ZAKRZEPOWEJ ZWIAZANEJ Z PRZESZCZEPEM (TA-TMA) U
DZIECI LECZONYCH ALLOTRANSPLANTACJA KRWIOTWORCZYCH KOMOREK MACIERZYSTYCH (ALLO-
HSCT)

Wstep: TA-TMA stwierdza sie u 3-39% pacjentow pediatrycznych leczonych allo-HSCT. Nerki, jelita,
OUN, ptuca i btony surowicze to najczesciej zajete narzady, a biatkomocz i nadcisnienie tetnicze
wymienione sg wsrdd siedmiu kryteridw diagnostycznych, z ktérych wspétwystepowanie czterech
pozwala na postawienie rozpoznania. Nie nalezy do tych kryteriéw pogorszenie czynnosci nerek, choc
wobec trudnosci w réznicowaniu TA-TMA i innych powiktan poprzeszczepowych, ostre uszkodzenie
nerek (AKI) stanowi istotng wskazowke diagnostyczng. Cel pracy: Celem pracy byta ocena czestosci
zajecia nerek w TA-TMA u dzieci po allo-HSCT. Materiat i metody: U 130 chorych leczonych allo-HSCT
w Klinice w latach 2021-2023 (84 chtopcéw i 46 dziewczynek w wieku 0,3 - 18 lat; 64 z chorobg
nowotworowg) przez okres 100 dni po transplantacji prowadzono obserwacje objawéw klinicznych i
laboratoryjnych TA-TMA wg zmodyfikowanych kryteriéw Jodele/Schoettler. U chorych z rozpoznang
TA-TMA przeanalizowano wystepowanie biatkomoczu, nadcis$nienia oraz AKI. Wyniki: TA-TMA
zdiagnozowano u 8 (6,1%) pacjentow (4 chtopcow i 4 dziewczynek w wieku 0,8-14 lat; 3 z chorobg
nowotworowg). Nadcisnienie z biatkomoczem stwierdzono u 2 chorych, nadcisnienie u 2 i biatkomocz
u 2. U 3 chorych wystgpito AKI, w tym u 1 bez biatkomoczu i nadcisnienia. Jedna chora wymagata
leczenia nerkozastepczego. Troje chorych nie miato AKI ani biatkomoczu, a 1 pacjent nie prezentowat
zadnego z trzech objawdw zajecia nerek. W grupie z TMA zmarto w okresie obserwacji 5 chorych, w
tym wszyscy z AKI. Jedna chora zmarta z powodu zakazenia CMV 6 miesiecy po HSCT. Wsréd 122
dzieci bez TMA wystgpity 22 epizody AKI, zadne dziecko z tej grupy nie zmarto. Wnioski: Objawy
zajecia nerek u dzieci z TA-TMA po allo-HSCT mogg by¢ bardzo dyskretne lub tez nie wystepowac w
ogdle. AKI w tej grupie chorych jest czynnikiem ztego rokowania. Zrédto finansowania: grant naukowy
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Fundacji "Na Ratunek Dzieciom z Chorobg Nowotworowg™ (FNRD.C200.21.001).
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Andrzej Brodkiewicz', Dorota Kostrzewa-Nowak*”
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? Instytut Nauk o Kulturze Fizycznej, Uniwersytet Szczeciriski, ul. Narutowicza 17C, 70-240 Szczecin

3 Katedra i Zaktad Patomorfologii, Uniwersytecki Szpital Kliniczny nr 1 w Szczecinie, Pomorski

Uniwersytet Medyczny w Szczecinie, ul. Unii Lubelskiej 1., 71-242 Szczecin

* Zaktad Biochemii Klinicznej i Molekularnej, Pomorski Uniwersytet Medyczny w Szczecinie, al.
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> Zaktad Biofarmacji i Farmakokinetyki, Gdarski Uniwersytet Medyczny, Al. Gen. J. Hallera 107, 80-
416, Gdansk

Analiza obecnosci wybranych cytokin panelu Th1/Th2/Th17 w osoczu oraz moczu pacjentéw z
idiopatycznym zespotem nerczycowym — badanie pilotazowe

Idiopatyczny zespo6t nerczycowy (INS) moze prowadzi¢ do zaburzenia réwnowagi Th1/Th2, prowadzac
do przewagi odpowiedzi humoralnej lezacej u podstaw przewlektych reakcji zapalnych. Istniejg
doniesienia wskazujgce m.in. na udziat subpopulacji Th17 w patogenezie INS. Celem mniejszej pracy
byta ocena stezenia cytokin panelu Th1/Th2/Th17 (w osoczu oraz moczu) pacjentow z IZN.

Badaniami objeto 9 pacjentdéw w remisji IZN w przedziale wiekowym 6-15 lat. Ocene stezenia cytokin
Thl (IL-2, TNF-a, IFN-y), Th2 (IL-4, IL-6) i Th-17 (IL-17A) przeprowadzono technikg cytometrii
przeptywowej.

Badania wstepne pozwolity na wykazanie obecnosci wiekszosci badanych cytokin profilu
Th1/Th2/Th17 w moczu pacjentdéw. Przewaga cytokin panelu Th2 oraz Th17 sugeruje, ze mimo
remisji IZN zaburzenia réwnowagi subpopulacji Th mogg sie nadal utrzymywaé.

Badania byty czesciowo sfinansowane z projektu nr. NdS-11/SP/0438/2024/01
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Klinika Nefrologii Dzieciecej i Nadcisnienia Tetniczego, Uniwersytet Jagielloriski Collegium Medicum,
Krakéw, Polska

ME. Pyzik (prelegent)

Klinika Nefrologii Dzieciecej i Nadcisnienia Tetniczego, Uniwersytet Jagielloriski Collegium Medicum,
Krakéw, Polska

D. Drozdz

Klinika Nefrologii Dzieciecej i Nadcisnienia Tetniczego, Uniwersytet Jagielloriski Collegium Medicum,
Krakéw, Polska

Zespot odwracalnej encefalopatii tylnej - rzadkie powiktanie, pilne rozpoznanie. Opis przypadkow.

Wstep: Zespdt odwracalnej encefalopatii tylnej (PRES) to rzadkie, ale potencjalnie powazne
schorzenie kliniczno-radiologiczne, charakteryzujace sie przede wszystkim objawami
neurologicznymi, takimi jak bole gtowy, zaburzenia widzenia oraz drgawki. Cho¢ jego patogeneza nie
jest w petni poznana, PRES czesto wigze sie z nadcisnieniem tetniczym, ostrym ktebuszkowym
zapaleniem nerek, przewlektg chorobg nerek, nefropatig w przebiegu tocznia rumieniowatego
uktadowego lub terapig immunosupresyjng. Wczesna diagnoza oraz wtasciwe leczenie sg kluczowe
dla unikniecia trwatych powiktan neurologicznych. Opis: Przedstawiamy dwa przypadki pacjentéw, u
ktdrych PRES rozwinat sie w przebiegu réznych schorzen nefrologicznych. Pierwszy przypadek dotyczy
12-letniej dziewczynki, ze zdiagnozowanym toczniem rumieniowatym uktadowym (SLE) oraz
podejrzeniem zespotu aktywacji makrofagdw (MAS). Pacjentka byta leczona wysokimi dawkami
glikokortykosteroidéw, cyklosporyng oraz mykofenolanem mofetylu. W przebiegu choroby i terapii
wystapity u niej dwa epizody zaburzen swiadomosci z napadem drgawkowym oraz towarzyszacym
ciezkim nadcisnieniem tetniczym. Drugi przypadek dotyczy pacjenta z ostrym poinfekcyjnym
ktebuszkowym zapaleniem nerek, u ktérego dominujgcym objawem byty silne béle gtowy oraz
wysokie wartosci cisnienia tetniczego. Pacjenci réznili sie nie tylko chorobg podstawowa, ale rowniez
manifestacjg kliniczng, natomiast u obu wykazano nadcisnienie tetnicze oraz charakterystyczne dla
PRES obrzeki podkorowe w badaniu rezonansu magnetycznego. W obu przypadkach szybkie
postawienie diagnozy umozliwito wdrozenie odpowiedniego leczenia przyczynowego, co
doprowadzito do ustgpienia objawdw neurologicznych oraz regresji zmian radiologicznych. Wnioski:
Zespot tylnej odwracalnej encefalopatii moze wystepowac w powigzaniu z chorobg nerek w réznych
scenariuszach. Jest to stan, ktéry wymaga wczesnego wykrycia i szybkiego leczenia w swietle ogdlnie
tagodnej prognozy.
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Z. Podraza
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Medycznego - Warszawa - Polska
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Zapalenie naczyn zwigzane z IgA: Identyfikacja czynnikow ryzyka nefropatii i nawrotéw choroby u
dzieci

Cel: Celem pracy byto zidentyfikowanie klinicznych i laboratoryjnych czynnikéw predykcyjnych zajecia
nerek oraz nawrotéw choroby u dzieci z zapaleniem naczyn zwigzanym z IgA (IgAV - IgA Vasculitis).
Materiat i metody: Przeprowadzono retrospektywne badanie kohortowe obejmujgce 173 dzieci z
rozpoznaniem IgAV hospitalizowanych w Klinice Nefrologii Dzieciecej i Pediatrii Warszawskiego
Uniwersytetu Medycznego w latach 2018-2022. Pacjentéw podzielono na grupy w zaleznosci od
wystepowania zajecia nerek (IgAVN+ vs. IgAVN-) oraz nawrotdéw choroby. Analizowano dane
demograficzne, objawy kliniczne oraz parametry laboratoryjne. Wykonano analize statystyczng w
celu identyfikacji czynnikéw wptywajgcych na rozwdj nefropatii i wystepowanie nawrotéw. Wyniki:
Zajecie nerek stwierdzono u 42% pacjentéw, a nawrot choroby wystapit u 9.25% przypadkow.
Pacjenci z IgAVN+ byli starsi, wymagali dtuzszej hospitalizacji i istotnie czesciej prezentowali objawy
ze strony uktadu pokarmowego. Wystepowanie alergii byto istotnie czestsze zaréwno w grupie
IgAVN+, jak i w grupie pacjentéw z nawrotami. Wzrost stezenia IgA w czasie byt zwigzany z wyzszym
ryzykiem rozwoju nefropatii. Obserwowano wyzsze stezenia IgM oraz wyzszy wskaznik NLR
(neutrophil-to-lymphocyte ratio) (p = 0.07) w grupie pacjentdéw z nawrotami. W przeprowadzonej
analizie ROC (Receiver Operating Characteristic) dla wskaznika NLR ustalono punkt odciecia na
poziomie 1.67 (p = 0.0002; czutos¢ 0.87; specyficznos¢ 0.58) jako czynnik ryzyka nawrotéw choroby.
Whioski: Starszy wiek na poczatku choroby, zajecie uktadu pokarmowego oraz rosngce stezenie IgA
w czasie mogg by¢ potencjalnymi czynnikami ryzyka nefropatii w IgAV. W diagnostyce warto takze
wzigé po uwage czynniki alergiczne oraz obliczy¢ wartos¢ wskaznika NLR jest potencjalnego czynnika
ryzyka nawrotéw choroby.
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Klinika Nefrologii Dzieciecej i Nadcisnienia Tetniczego, Uniwersytet Medyczny im. Karola
Marcinkowskiego w Poznaniu
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Marcinkowskiego w Poznaniu

J. Zachwieja
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Terapeutyczne monitorowanie kwasu mykofenolowego w osoczu i w $linie u dzieci z zespotem
nerczycowym

Kwas mykofenolowy (MPA), posta¢ aktywna mykofenolanu mofetylu (MMF), jest dobrze
tolerowany, nie wykazuje nefrotoksycznosci, jednak skutecznosc terapeutyczna nie zawsze
jest satysfakcjonujgca. Terapeutyczne monitorowanie MPA nie jest rutynowg procedurg,
moze jednak pomdc w osiggnieciu korzysci terapeutycznych (brak biatkomoczu). Praca
przedstawienia mozliwosci terapeutycznego monitorowania MPA u dzieci z zespotem
nerczycowym.

W badaniach uczestniczyty dzieci w wieku 3-18 lat z zespotem nerczycowym leczone MMF bez
cyklosporyny. Prébki krwi oraz sliny do oznaczania stezert MPA pobierano przed podaniem porannej
dawki MMF, a nastepnie 1, 2, 3,4, 6,912 h pdzniej. Do badan farmakodynamicznych (oznaczenie
aktywnosci dehydrogenazy inozyno-5’-monofosforanu (IMPDH)), prébki krwi pobierano do 4 h po
podaniu MMF. Do badan farmakokinetycznych i farmakodynamicznych zastosowano metody
chromatograficzne. Obliczono wartosci stezen dla poszczegdlnych punktow czasowych (Cpin, C1-C1)
oraz pola powierzchni pod krzywa stezenie-czas od 0 do 12 h (AUC,.1,) dla MPA catkowitego (tMPA),
wolnego (fMPA) oraz w $linie (sMPA).

U dzieci z zespotem nerczycowym docelowe wartosci parametréw farmakokinetycznych tMPA
powinny by¢ wyzsze (Crin>3 pg/ml, AUC,.1,>60 pg-h/ml) niz u pacjentéow po transplantacji nerki, brak
jednak gdrnej wartosci granicznej. Aktywnos¢é IMPDH nie zmienia sie wraz z wiekiem i ptcig, a
najnizszg jej warto$¢ obserwowano wraz z najwyzszymi stezeniami tMPA. Ustalone strategie
ograniczonej liczby prébek wykazaty najtrafniejsze oszacowanie AUCqy.1, tMPA w oparciu o réwnania
sktadajace sie z trzech stezen (Cyin-C1-Cs; Crmin-C1-C5; C1-C5-Cs) a dla fMPA C,ir-C41-C,. Do
terapeutycznego monitorowania mozna wykorzystywac sline, poniewaz stezenia C,, C;, C¢, Cy Oraz
AUC,.1, SMPA korelowaty z odpowiednimi stezeniami i AUCy.1, tMPA i fMPA.
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Terapeutyczne monitorowanie MPA moze poméc w poprawie wynikdéw leczenia. Konieczne jest
ustalenie zakresow wartosci Cp,i, i AUC,.1; dla tMPA, fMPA i SMPA.
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Toczen rumieniowaty uktadowy jako przyczyna zaburzen ze strony osrodkowego uktadu
nerwowego u 14-letniej dziewczynki - opis przypadku.

Wstep Toczen rumieniowaty uktadowy (SLE) jest przewlektg wielouktadowg chorobg
autoimmunizacyjng, obejmujaca wiele narzadéw i uktadéw. Zajecie uktadu nerwowego jest
czynnikiem wysokiej aktywnosci choroby, pogarszajgcym rokowanie. Opis przypadku Przedstawiamy
przypadek 14-letniej dziewczynki, u ktérej obserwowano bdle stawdw, ostabienie, stany
podgorgczkowe, afty w jamie ustnej. Nastepnie dotaczyly sie nasilone objawy neurologiczne:
spowolnienie psychoruchowe, ruchy mimowolne twarzy, jezyka i koriczyn, bedgce powodem
poszerzenia diagnostyki. W badaniach laboratoryjnych obserwowano niedokrwisto$¢ mikrocytarng,
matoptytkowosé, leukopenie z limfopenia, wysokie OB, podwyzszone parametry nerkowe (mocznik
50 mg/dl, kreatynina 0,85 mg/dl, GFR 81 ml/min/1,73m2). W badaniach w kierunku ktebuszkowych
zapalen nerek: obnizone C3, C4; dodatnie przeciwciata ANA: dsDNA, SSA, przeciw nukleosomom i
histonom; ujemne przeciwciata: ANCA, antykardiolipinowe, b-2 glikoproteinowe. Dodatni
antykoagulant tocznia. Wykluczono zakazenie HBV, HCV, EBV, CMV, gruZlice. Stwierdzono dodatnie
przeciwciata IgM i Western Blot dla Borelii oraz dodatnie IgM Chlamydia pneumoniae. Badanie
ogolne ptynu mdzgowo-rdzeniowego (pmr) w normie, przeciwciata onkoneuronalne ujemne. Posiewy
krwi, moczu, katu i pmr - jatowe. Mielogram w normie. Obserwowano biatkomocz 0,5 g na dobe z
krwinkomoczem. W RTG cechy zapalenia ptuc. USG jamy brzusznej, EKG, ECHO, dno oka w normie.
Obraz MRI OUN typowy dla SLE. W biopsji nerki lll klasa nefropatii toczniowej. Rozpoznano SLE o
wysokiej aktywnosci. W leczeniu zastosowano chlorochine, VIII pulséw z metylprednizolu, puls z
cyklofosfamidu. Z powodu boreliozy i zapalenia ptuc zastosowano ceftriaxon z klarytromycyna.
Obserwowano catkowite ustgpienie objawdw neurologicznych, stawowych oraz infekcyjnych.
Whioski Wtasciwa diagnoza, postawiona na podstawie objawéw klinicznych i badan dodatkowych,
pozwala na zastosowanie skutecznego leczenia i poprawy stanu pacjenta z SLE.
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Od zapalenia naczyn zwigzanego z IgA do ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn - opis przypadku.

Wstep: Zapalenia naczyn stanowig niejednorodng grupe chordb. Wsrdd zapalen matych naczyn
wymieni¢ mozna m.in. zapalenie naczyn zwigzane z IgA(IgA vasculitis-IgAV) oraz ANCA-dodatnie
zapalenia naczyn,w tym ziarniniakowatosc¢ z zapaleniem naczyn (granulomatosis with polyangitis-
GPA). Opis: 14-letnia dziewczynka z objawami IgAV(uniesiona plamica wybroczynowa konczyn
dolnych, béle stawéw konczyn dolnych) oraz cechami nefropatii o tagodnym nasileniu (erytrocyturia,
nienerczycowy biatkomocz). We wstepnej diagnostyce dodatkowo stwierdzono dodatni czynnik
reumatoidalny(RF). W Oddziale Pediatrii wigczono sterydoterapie, uzyskujac stopniowa regresje
zmian skérnych i przejSciowa regresje zmian w moczu. W trakcie redukcji dawek steroidéw
obserwowano ponowny obrzek i bolesnos¢ stawdw konczyn dolnych, nasilenie zmian skérnych i
nawroét IgAVN. W diagnostyce immunologicznej uzyskano ujemny wynik testu ANA, potwierdzono
utrzymujacy sie pozytywny RF oraz dodatnie p/ciata cANCA(anty-PR3). Wobec catosci obrazu
klinicznego wykonano biopsje nerki oraz biopsje $luzowki jamy nosowej. Obraz histologiczny bioptatu
nerki odpowiada skgpoimmunologicznemu ktebuszkowemu zapaleniu nerek o nieznacznym
zaawansowaniu z obecnoscia potksiezycodw w ok.10% ktebuszkdéw, nie stwierdzono obecnosci
komplekséw immunologicznych zawierajgcych IgA. W leczeniu zintensyfikowano sterydoterapie w
skojarzeniu z mykofenolanem mofetilu, obserwowano korzystng odpowied? kliniczng. Wnioski: W
diagnostyce réznicowej zapalen naczyn nalezy pamietaé o zblizonej manifestacji klinicznej w tej
grupie chordéb, pomimo zréznicowanych patomechanizméw. Do ustalenia ostatecznego rozpoznania
zwykle niezbedna jest immunologiczna diagnostyka laboratoryjna, a niejednokrotnie badanie
histopatologiczne. Nalezy takze zawsze uwzglednia¢ nakfadanie sie objawéw réznych choréb z tej
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grupy u tego samego pacjenta.



