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Spektrum zaburzen pozanerkowych u dzieci z nefropatia HNF1B - badanie jednoosrodkowe

Wstep: Mutacje genu kodujgcego czynnik transkrypcyjny HNF1B sg wiodgcg monogenowg przyczyng
wrodzonych wad nerek. Defekt tego genu moze by¢ przyczyng zaburzen nie tylko zwigzanych z
uktadem moczowym, ale rowniez innych narzagddéw i uktadéw. Celem pracy jest ocena charakteru
zaburzen pozanerkowych u dzieci z nefropatig HNF1B. Materiat i metodyka: 9 pacjentéw (6
dziewczynek) pochodzgcych z 7 rodzin ze stwierdzong w badaniach genetycznych mutacja/delecja
genu HNF1B aktualnie znajdujacych sie pod opieka osrodka. Wyniki: W analizowanej grupie
obserwowano dobrze zachowang czynnos¢ nerek (PChN w stadium 1-2). Nie obserwowano progresji
PChN w okresie obserwacji wynoszacym 31 miesiecy (mediana). Sposréd znanych dla tej choroby
zaburzen, obserwowano hipomagnezemie (8 pacjentdw), hipermagnezurie (7 pacjentéw),
hiperurykemie (5 pacjentéw) oraz hiperparatyroidyzm przy prawidtowym eGFR (2 pacjentéw). U 2/5
pacjentow, u ktérych w badaniu USG nie stwierdzono nieprawidtowosci w obrebie trzustki, badanie
MR/KT ujawnito wade anatomiczng tego narzadu. Zaburzenia gospodarki weglowodanowej
wystepowaty u 6 sposréd 7 przebadanych pod tym katem chorych; u 5 dzieci stwierdzono
hiperglikemie w 30, 60 i 90 minucie doustnego testu obcigzenia glukoza, pomimo braku wzrostu
glikemii ocenianej standardowo w 0 i 120 minucie. U 1 pacjentki ujawniono obnizong rezerwe
czynnosciowg trzustki w tescie stymulacji glukagonem przy braku wady narzadu (prawidtowy obraz
MR). U 2 dzieci zaburzenia glikemii wystepowaty juz we wczesnym okresie po urodzeniu pod postacig
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przejsciowe]j cukrzycy noworodkowej. Wnioski: Pacjenci z nefropatiag HNF1B wymagajg aktywnego
nadzoru pod katem wystepowania zaburzen pozanerkowych z zastosowaniem doktadnego
obrazowania trzustki oraz testéw w kierunku zaburzer weglowodanowych, w tym poszerzonego
testu obcigzenia glukozg. Cukrzyca noworodkowa przy wspétistnieniu wad nerek powinna nasuwac
obecno$¢ mutacji genu HNF1B.
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Stres oksydacyjny a uszkodzenie cewek nerkowych u dzieci poddawanych przeszczepieniu komoérek
hematopoetycznych

Wstep: Ostre uszkodzenie nerek na tle niedokrwienia i zmian cewkowo-srédmigzszowych jest jednym
z czestych powiktan u pacjentéw poddawanych allotransplantacji komdrek hematopoetycznych
(hematopoietic stem cell transplantation ? HSCT). Toksycznos¢ lekow stosowanych przy HSCT moze
ostabia¢ ochronne dziatanie takich antyoksydantéw jak HSF1 (heat shock factor-1) czy L-FABP (liver-
type fatty acid-binding protein), torujgc droge dla uszkodzenia cewek nerkowych. Cel pracy: Celem
badania byta ocena przydatnosci HSF1 i L-FABP jako markerdw stresu oksydacyjnego i NGAL jako
wyznacznika kondycji cewek nerkowych w populacji dzieci po HSCT. Materiat i metody: Badaniem
objeto 32 dzieci poddanych alloHSCT w Klinice Transplantacji Szpiku, Onkologii i Hematologii
Dzieciecej w latach 2019-2020. U wszystkich pacjentéw monitorowano stezenia HSF1 i L-FABP w
surowicy i moczu od okresu przedtransplantacyjnego do 6 miesiecy po zabiegu (przed HSCT, po HSCT,
1 tydzien, 4 i 8 tygodni, 3 i 6 miesiecy po transplantacji). Funkcje nerek i stopien uszkodzenia cewek
nerkowych oceniano takze przy uzyciu klasycznych markerdw (kreatynina, cystatyna C, NGAL). Grupe
kontrolng stanowity dzieci z moczeniem nocnym. Wyniki: Stezenia HSF1 i L-FABP w surowicy byty
podwyzszone przez zabiegiem w stosunku do grupy kontrolnej, po HSCT ulegaty obnizeniu, jednak nie
obserwowano normalizacji w przeciggu 6 miesiecy od transplantacji. Stezenia HSF1 i L-FABP w moczu
byty znaczgco obnizone przed transplantacja, z czasem rosty, ale nie ulegaty normalizacji. Stezenia
NGAL w surowicy pozostawaty podwyzszone do 6. miesigca po HSCT, w moczu ? tylko przez 2
tygodnie. Stwierdzono obecnos¢ korelacji miedzy wartosciami parametrow w surowicy i moczu oraz
zwigzek powyzszych markerdw ze stezeniami kreatyniny, cystatyny C, i NGAL. Wnioski:
Polifarmakoterapia u dzieci poddawanych HSCT ostabia ochronny potencjat antyoksydacyjny
organizmu i przyczynia sie do utrwalenia juz istniejgcych zmian w cewkach nerkowych.
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OSTRE CEWKOWO-SRODMIAZSZOWE ZAPALENIE NEREK - CZY ZAWSZE DOBRZE ROKUJACE ? ? 10-
LETNIA OBSERWACIJA

Wstep: Cewkowo-érédmigzszowe zapalenie nerek (CSZN) jest skapoobjawowa i péZno diagnozowang
przyczyng ostrego uszkodzenia nerek u dzieci. Celem pracy byfa ocena dokumentacji pacjentéow
hospitalizowanych z powyzszym rozpoznaniem w Klinice Nefrologii Pediatrycznej. Materiat i metody:
Przeanalizowano dane 126 dzieci hospitalizowanych w latach 2014-2024 w naszej Klinice z
rozpoznaniem ostrego uszkodzenia nerek (AKI — acute kidney injury). W 26 przypadkach (21%)
prawdopodobng przyczyng byto cewkowo-srédmigzszowe zapalenie nerek. Zbadano grupe 14
chtopcow i 12 dziewczynek w wieku 4 — 17 lat ($r.14 lat), oceniajgc czynniki etiologiczne, obraz
kliniczny, wyniki badan, wdrozone leczenie i jego efekty. Wyniki: U 15 dzieci AKI wystgpito po
spozyciu lekédw, w tym w 4 przypadkach w celach samobdjczych. Najczesciej stosowanymi
preparatami byty NLPZ (8) i paracetamol (4). W 2 przypadkach CSZN czynnikiem sprawczym byta
mesalazyna, u 3 nastolatkéw stosowanie narkotykéw/suplementéw biatkowych/energetykéw. U 4
dzieci prawdopodobnym czynnikiem byt COVID-19, u 1 pacjenta rozpoznano TINU. Najczestszymi
objawami byty: wymioty i bdle brzucha, bél w okolicy ledZzwiowej, goraczka, utrata apetytu. U 80%
dzieci diureza byta zachowana. W badaniach laboratoryjnych toksemia o umiarkowanym nasileniu,
podwyzszone CRP (85%), leukocyturia (80%). U 7 pacjentéw wykonano biopsje nerki, potwierdzajac
rozpoznanie CSZN. 5 dzieci wymagato leczenia nerkozastepczego, w tym 2 z infekcjg COVID-19 —
przewlektej hemodializoterapii. Steroidoterapie zastosowano w 7 przypadkach. Normalizacja
parametréw funkcji nerek nastepowata érednio po 5 dniach. Wnioski: Ostre CSZN jest istotnym
czynnikiem etiologicznym AKI u dzieci. Dominujgcym czynnikiem sprawczym pozostajg leki, jednak na
uwage zastuguja przypadki poinfekcyjne w przebiegu COVID-19. Niespecyficzne objawy i zachowana
diureza opdzniajg rozpoznanie, jednak tylko niewielki odsetek pacjentéw wymaga steroidoterapii i
leczenia nerkozastepczego.



