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Prukaz bilkoviny v moci

 Semikvantitativni
- Testacni papirek — detekuje bilkovinu od % EEE.
0.2 g/l, zalozena na prikazu albuminu *‘* w i
vmee L1

- 20% kyselina sulfosalicylova — reaguje na

kazdou bilkovinu = precipitace - srazenina



Prukaz bilkoviny v moci

e Kvantitativni
- Sbér moci za 24 hodin — mg bilkoviny/m?%24 hod.
proteinurie > 96mg/m?%24 hod.,
resp. 100mg/m?%24 hod.

- zatizeno chybami pri sbéru modi

- Stanoveni proteinurie pomoci indexu
- U-CB/U-krea (mg/mmol)
- proteinurie = 20 mg/mmol




Diferencialni diagnostika proteinurie u déti

* Fyziologicka: max. 4 mg/m?%hod. téles. povrchu;
Tomu odpovida 96 mg/m?24 hod.

» Funkcni (pozatézova) - bilkovina v moci by méla
vymizet do 24 az 48 hodin od zatéze, nékdy spojena
s mikroskopickou hematurii

» Ortostaticka - izolovana proteinurie < 1 g/m?%24
hod., prvni ranni moc¢ musi byt bez bilkoviny,
akcentace v ortostatickeé poloze

* Patologicka

» Tubuldrni — dédicné x ziskané

»Glomerularni - glomerulonefritidy
- nefroticky syndrom




Nefroticky syndrom - definice

* Nefroticka proteinurie > 1g/m?%24 hod.
> 200mg/mmol (U-CB/U-krea)

* Hypoalbuminénie < 25 g/

e Otoky
* Hyperlipidémie



Epidemiologie

* Incidence 2-16/100 tisic déti

(zavisi na veéku, rase, je podminéna geografickymi i
genetickymi faktory)

* Prevalence: 16 na 100 tis. déti / rok

* Nejvetsi vyskyt v predskolnim véku
(80% onemocni do 6 let)

* median 2,5 roku, chlapci : divky = 3:2
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Etiologie NS

* ldiopaticky - nejcastéjsi
- minimalni zmény glomerult - 80%
- FSGS

* Geneticky podminény

e Sekundarni — 10% pripadu, déti nad 1 rok

- Onkologické onemocnéni, infekce, nezadouci ucinky
lékU



Geneticky podminény nefroticky
syndrom

* Existuje vice nez 40 genu

* NejCastejsi

- NPHS1 (nefrin) - zpusobuje kongenitalni formu
NS — manifestace do 3 mésicu véku

- NPHS2 (podocin)

- WT1 (Wilms tumor) — Denys-Drashuv
syndrom, WAGR syndrom

» Vzdy steroid-rezistentni



Etiologie dle veku

* Kongenitalni — do 3 mésicu zZivota
- ve vétsiné pripadu geneticky podminény

* Infantilni — 4. - 12. mésic zivota
cca 50% geneticky podminény

* Od 1 roku — nejcastéji idiopaticky



Patofyziologie NS

e Hypoalbuminémie - pokles onkotického tlaku

* Pfialbuminu < 20 g/l porucha rovnovahy mezi hydrostatickym a
onkotickym tlakem, manifestace edému

* Pokles plasmatického albuminu - hypovolémie - stimulace RAS:
- konstrikce vas efferens a
zvyseni reabsorbce sodiku
v proximalnim tubulu
—>retence sodiku, otoky
- stimulace uvolnovani
aldosteronu, ktery potencuje
reabsorbci sodiku a vylucovani
drasliku v distalnim tubulu
a sbérném kanalku.



Klinicky obraz

e Otoky - vicka, dolni koncetiny, genital
- edém plic, perikardialni vypotek, ascites

* Oligurie
* Akutni selhani ledvin
* Hypertenze



Otoky u nefrotického syndromu




Otoky jsou plastické
(pitting edema) - tlak
proti kosti & vytvori
se dulek, ktery
dlouho pretrvava










Diagnostika, vysetreni
* Moc¢ — nefroticka proteinurie (> 1g/m%24 hod. nebo
> 200mg/mmol)

e Biochemie séra: hypoalbuminénie (<25 g/I), I chol. a
TAG, { Na, (1) kreatinin

* Krevni obraz: ™ hematokrit, trombocytdza
e N FW

* Imunologické vysetreni: normalni C3 a C4 i
autoprotilatky, {, imunoglobuliny

* Koagulace: |, antitrombin, Mfibrinogen — zvySené
riziko vzniku trombdzy

* UZ: ledviny — difuzné zvySena echogenita; volna
tekutina v brisni, pleuralni nebo perikardialni dutiné




Lecba NS

e Zakladni lékem pri manifestaci NS jsou kortikosteroidy
e Davkovani Prednisonu

- 60 mg/m? 6 tydnui

- dale 40 mg/m? obden dalsich 6 tydn

- Po ukonceni 12. tydne pri remisi vysazeni |éCby

* Pokud neni efekt po 4 tydnech |écby = primarni steroid
resistence

 Dalsi terapie

- diuretika (Furosemid), albumin, infuzni terapie, ACEi ev. dalsi
antihypertenziva



Lécba relapsu NS

* Relaps = proteinurie > 1 g/m?%24 hod nebo papirkem
bilkovina v moci > 2+ 3 nasledu1|C| dny

* Prednison 60 mg/m?%den do vymizeni proteinurie, + jesté
dalsi 3 dny

e dalSich 6 tydnli 40 mg/m? obden

* Neni vyjimkou, ze se i pri léCbé objevi novy relaps

* VVice nez 2 relapsy/6 més. nebo vice nez 4 relapsy/rok=NS s
castymi relapsy

* Po dobré inicidlni odpovédi se muze objevit rezistence vuci
steroidim

= sekundarni steroid rezistence



Lécba Casto relabujiciho a steroid-
dependentniho NS

 NU kortikosteroidQ- obezita, hypertenze, porucha
rdstu, snizeni kostni denzity, katarakta, strie...

* Cyklosporin A

* Mykofenolat mofetil
* Tacrolimus

* Cyklofosfamid

* Rituximab



Biopsie ledviny — bézné se
neprovadi

* Pred zahajenim lécby:

- mladsi nez 1 rok nebo starsi nez 10-12 let pri prvni

atace
- Nizka C3 slozka komplementu

- Hematurie a hypertenze

 Béhem lécbhy:
- primarni a sekundarni steroid rezistence

- u pacientt lécenych dlouhodobé kalcineurinovymi
inhibitory a klesajici GFR



Komplikace NS u deti

* Tromboembolické prihody — porucha rovnovahy
mezi pro- a antikoagulacnimi faktory

- Zvazit profylaktické podavani antikoagulacni terapie

* Infekce — sekundarni imunodeficit (ztrata
imunoglobulinu, 1écba)

 NU kortikosteroidi - obezita, hypertenze, porucha
rustu, snizeni kostni denzity, katarakta, strie...



Dékuji za pozornost




