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Streszczenie: 

Idiopatyczny zespół nerczycowy występuje z częstością 1-3 nowych zachorowań na 100.000 

dzieci rocznie. Około 85% chorych wykazuje całkowitą remisję białkomoczu po leczeniu 

glukokortykoidami. U tych , którzy nie uzyskują całkowitej remisji w ciągu 4-6 tygodni leczenia 

glukokortykoidami, rozpoznaje się steroidooporny zespół nerczycowy (ang. SRNS). U 10-30% 

dzieci z SRNS wykrywa się mutacje w genach związanych z podocytami; u pozostałych 

przyjmuje się istnienie niezidentyfikowanego do dzisiaj krążącego czynnika pochodzenia 

immunologicznego. Rozpoznanie i leczenie SRNS jest dużym wyzwaniem ze względu na jego 

róznorodną etiologię, częsty brak remisji w wyniku stosowanego leczenia 

immunosupresyjnego oraz jego poważne konsekwencje, w tym rozwój schyłkowej 

niewydolności nerek i pojawienie się nawrotów choroby po przeszczepie nerki. Zespół 

ekspertów, obejmujacy nefrologów dziecięcych i genetyków nefrologicznych z 

Międzynarodowego Towarzystwa Nefrologii Dziecięcej  (IPNA), patologa nefrologicznego i 

nefrologa od chorych dorosłych, opracował przedstawione wszechstronne zalecenia 

dotyczące praktyki klinicznej w zakresie diagnostyki i postępowania z SRNS u dzieci. Zespół 

przeprowadził systematyczny przegląd literatury dotyczący 9 istotnych klinicznie pytań 

sformułowanych według schematu PICO (Pacjent lub populacja, Interwencja, Komparator, 

Wynik), opracował zalecenia i formalnie je ocenił na spotkaniu konsultacyjnym z udziałem 

przedstawicieli pacjentów i dietetyka klinicznego, występujacych w roli doradców 

zewnętrznych oraz panelu oceniającego zalecenia, składajacego się z nefrologów 

dziecięcych. W zaleceniach wyznaczono również kierunki przyszłych badań naukowych. 

 
Wprowadzenie  
 
Idiopatyczny zespół nerczycowy (ang.NS), charakteryzujący się znacznym białkomoczem, 

hipoalbuminemią i/lub obecnością obrzęków [1,2], występuje  z czestością  około 1-3 nowych 

zachorowań rocznie na 100 000 dzieci w wieku poniżej 16 lat [3-5]. Około 85% chorych osiąga 

całkowitą remisę białkomoczu po doustnym leczeniu prednizolonem/prednizonem (PDN) w 

standardowych dawkach [6]. W przypadku nieosiągnięcia remisji po 4-6 tygodniach leczenia 

kortykosteroidami, zakłada się, że zespół nerczycowy jest steroidooporny (SRNS) [7]. Czas 

trwania leczenia prednizolonem wymagany do rozpoznania steroidoopornego zespołu 

nerczycowego jest nadal przedmiotem dyskusji, w której podnosi się możliwość stosowania 

dłuższego okresu leczenia wstępnego kortykosteroidami (6-8 tygodni), a także zastosowania 

dodatkowych  dożylnych pulsów z metyloprednizolonu przed rozpoznaniem oporności na 

leczenie   [6].  

U 10-30% chorych z nierodzinnym SOZN wykrywa się mutacje w genach związanych z 
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podocytami. U pozostałych dzieci zakłada się, że przyczyną choroby jest krążący we krwi 

niezidentyfikowany do dzisiaj czynnik zwiekszający przepuszczalność kłębuszków nerkowych 

[8-10]. Głównymi postaciami histopatologicznymi obecnymi w biopsjach nerki u dzieci ze  

SRNS to ogniskowe i segmentalne stwardnienie kłębuszków (FSGS), zmiany minimalne 

(MCD) oraz rozlane  stwardnienie mezangium (DMS). U chorych  z niegenetycznymi 

postaciami SRNS leczenie obejmuje stosowanie inhibitorów układu renina-angiotensyna-

aldosteron (RAASi) oraz inhibitorów kalcyneuryny (CNI). Leczenie to prowadzi do całkowitej 

lub częściowej remisji białkomoczu u  50-70% dzieci [6,7].  

Postępowanie z dzieckiem z SRNS jest dużym wyzwaniem ze względu na jego różnorodną 

etiologię, częsty brak remisji po zastosowaniu  leczenia immunosupresyjnego, występowanie  

licznych powikłań, w tym  toksyczności leków,  zakażeń, zakrzepicy oraz rozwoju schyłkowej 

niewydolności nerek (SNN) i nawrotów choroby w nerce przesczepionej [11]. Obecnie nie ma 

dostępnych, opartych na dowodach naukowych, systematycznie opracowywanych zaleceń 

dotyczących rozpoznawania i postępowania u dzieci z SRNS, z wyjątkiem opracowania 

KDIGO (Kidney Disease: Improving Global Outcomes) Glomerulonephritis Guideline [6]. W 

związku z tym Międzynarodowe Towarzystwo Nefrologii Dziecięcej (International Pediatric 

Nephrology Association - IPNA) powołało w grudniu 2018 roku grupę roboczą ds. opracowania 

rekomendacji klinicznych dla rozpoznania oraz leczenia dzieci z SRNS oraz wyznaczenia  

kluczowych punktów końcowych dla przyszłych badań klinicznych w tej grupie chorych.  

 
Metody 

Projekt tworzenia zaleceń 

W procesie tworzenia wytycznych przestrzegano oswiadczenia RIGHT Statement (Reporting 

Items for Practice Guidelines in Healthcare) [12]. Powołane zostały 3 grupy: główna grupa 

podstawowych ekspertów, zewnętrzna grupa ekspertów i panel do głosowania. Główna grupa 

składała się z 18 członków IPNA, obejmujacych zarówno  nefrologów dziecięcych, genetyków 

nefrologicznych, epidemiologów, nefrologów od dorosłych i patologów nefrologicznych. 

Indywidualną wiedzę specjalistyczną i zakres obowiązków członków głównej grupy podano w 

Tabeli uzupełniającej S1. W skład grupy ekspertów zewnętrznych wchodziło 3 przedstawicieli 

pacjentów i jeden dietetyk. Przedstawiciele pacjentów omawiali manuskrypt dostarczony przez 

członków grupy głównej w ramach lokalnego stowarzyszenia rodziców, a ich sugestie zostały 

następnie włączone do manuskryptu. W panelu głosującym wzięło udział 23 nefrologów 

dziecięcych, w tym 3-5 przedstawicieli każdego z Regionalnych Towarzystw IPNA 

posiadających wiedzę specjalistyczną w zakresie postępowania z SOZN u dzieci. Członkowie 

grupy głosującej zostali poproszeni w kwestionariuszu elektronicznym o podanie poziomu 

akceptacji kolejnych zaleceń  w 5-stopniowej skali (zdecydowanie nie, zgadzają się, nie 

zgadzają się, zgadzają się, zdecydowanie się zgadzają) (metoda Delphi). Zalecenia dla 

których nie udało się osiągnąć 70% poziomu zgodności, ponownie zostały ocenione i 



5 
 

zmodyfikowane przez grupę podstawową, a następnie weryfikowane przez panel głosujący, 

aż do osiągnięcia poziomu zgodności >70%.  

 

Opracowanie istotnych klinicznie pytań według schematu PICO 

Opracowano następujące pytania PICO  [13]: Populacja- Dzieci (>3 miesiące i <18 lat) z 

SRNS, Interwencja  i Komparatory - leczenie w porównaniu z brakiem leczenia, innym 

leczeniem lub placebo; Wyniki - zalecenia dotyczące rozpoznania, leczenia i obserwacji dzieci 

z SRNS (w tym skuteczności w uzyskaniu remisji i skutków ubocznych leków).  

 

Przeszukiwanie literatury 

Baza danych PubMed została przeszukana pod kątem badań opublikowanych do 15 września 

2019 (ryc. 1;[15] [16,15]) dotyczacych SRNS, ograniczonych do badań na ludziach w języku 

angielskim. Tam, gdzie było to możliwe, wykorzystano metaanalizy randomizowanych badań 

klinicznych (RCT)  z wykorzystaniem wyliczonych współczynników ryzyka oraz przytoczon 

zaktualizowane przeglądy systematyczne Cochrane'a dotyczące interwencji w 

steroidoopornym zespole nerzcycowym u dzieci (childhood SRNS) [14]. Szczegóły tych 

opracowań oraz wykorzystanych publikacji znajdują się w materiałach uzupełniających (tabele 

uzupełniające S2-S5).  

 

Skala dowodów 

Sformułowanym zaleceniom przypisano ocenę dla jakości istnienia dowodów je 

potwierdzających. Zastosowano klasyfikację Amerykańskiej Akademii Pediatrii w której 

wystepuja następujace oceny: wysoka (A), umiarkowana (B), niska (C), bardzo niska (D), lub 

nie dotyczy (X). Ta ostatnia odnosi się do wyjątkowych sytuacji, w których nie można 

przeprowadzić badań potwierdzających, ponieważ korzyść lub szkoda wyraźnie przeważają. 

Siła zalecenia została oceniona jako silna, umiarkowana, słaba lub uznaniowa (gdy nie można 

wydać żadnego zalecenia).  

 

Ograniczenia Procesu Opracowania Rekomendacji  

SRNS jest zaliczany do chorób rzadkich stąd liczebności niektórych grup w badaniach RCT 

były niewielkie lub o niskiej jakości metodologicznej. Z tego powodu większość zaleceń jest 

klasyfikowana jako słaba lub umiarkowana. Ponadto ze względu na ograniczony budżet tej 

inicjatywy IPNA, przedstawiciele pacjentów i dietetycy zostali włączeni jedynie jako eksperci 

zewnętrzni.      

 

Zalecenia dotyczące praktyki klinicznej 

 



6 
 

1.1 Definicje 

● Zalecamy ilościowe oznaczenie białkomoczu w postaci ilorazu stęzeń białka do kreatyniny 

(UPCR) w  pierwszym porannym badaniu moczu lub w 24-godzinnej próbce moczu 

przynajmniej raz przed rozpoznaniem SRNS u chorego i/lub przed rozpoczęciem 

alternatywnej immunosupresji. Sugerujemy wykorzystanie tej wartości jako wyjściowej do 

oceny odpowiedzi na kolejne zastosowane leczenie (stopień A, mocne zalecenie). 

● Sugerujemy stosowanie definicji wymienionych w tabeli 1 do rozpoznania i leczenia SRNS 

(stopień B, zalecenie umiarkowane).  

Zaleca się wykorzystanie "okresu potwierdzenia", między 4-tym a 6-tym tygodniem od 

rozpoczęcia doustnego podawania PDN w dawkach standardowych, do  oceny odpowiedzi na 

przedłużone leczenie glukokortykoidami oraz  rozpoczęcia RAASi (stopień C, słabe 

zalecenie). Zalecamy również wykonanie w tym czasie badania genetycznego ( jeżeli to jest 

możliwe)  i/lub biopsji nerki  (stopień B, zalecenie umiarkowane).  

● Sugerujemy przesyłanie danych histologicznych, klinicznych i genetycznych wszystkich 

pacjentów z SRNS do rejestrów pacjentów i baz danych genetycznych, aby pomóc w lepszym 

zrozumieniu choroby i jej leczenia (bez klasyfikacji). 

 

Dowody i uzasadnienie:  

 

Ocena białkomoczu  

Konwencjonalna definicja ZN u dzieci to białkomocz >40 mg/h/m2 lub ≥1 000 mg/m2/dobę lub 

iloraz stężeń białka w moczu do kreatyniny (UPCR) ≥200 mg/mmol (2 mg/mg) lub 3+ na 

testach paskowych (dipstick) oraz hipoalbuminemia (<30 g/l) lub obrzęki [17]. Testy paskowe 

oceniajace wielkość bialkomoczu  są przydatne w badaniach przesiewowych i monitorowaniu 

białkomoczu w warunkach domowych, ale decyzje terapeutyczne powinny opierać się na co 

najmniej jednej dokładnej ocenie ilościowej białkomoczu, poprzez oznaczenie UPCR w 

porannej próbce moczu  lub 24-godzinnej zbiórce moczu po uprzednim leczeniu przez > 4 

tygodnie pełną dawką PDN. W celu zmniejszenia wpływu białkomoczu ortostatycznego 

preferowane są próbki pierwszego porannego moczu nad próbkami pobieranymi pózniej 

[18,19]. Biorąc pod uwagę liniową zależność pomiędzy UPCR w porcji moczu, a ilością białka 

z 24 godzinnej zbiórki moczu, zaleca się oznaczanie UPCR. Jeśli wynik UPCR wynosi ≥200 

mg/mmol (2 mg/mg), należy rozpocząć leczenie SRNS. Półilościową ocenę wyników testów 

paskowych podano w tabeli uzupełniającej S6. 

 
Definicja SRNS 

Wstępne leczenie dzieci z idiopatycznym ZN obejmuje doustne podanie 60 mg/m2/dobę lub 2 

mg/kg/dobę (maksymalnie 60 mg/dobę) przez 4-6 tygodni, a następnie 40 mg/m2 lub 1,5 

mg/kg na dawkę co drugi dzień (QOD) przez kolejne 4-6 tygodni. Po pierwszych 4 tygodniach 
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stosowania pełnej dawki doustnej PDN można uzyskać całkowitą remisję choroby (UPCR ≤ 

20 mg/mmol (0,2 mg/mg) lub ujemny wynik testu paskowego w 3 lub więcej kolejnych 

badaniach moczu, co potwierdza rozpoznanie steroidowrażliwego ZN (SSNS). W przypadku 

uzyskania częściowej remisji,  rozpoczyna się "okres potwierdzający" sposób reakcji na 

leczenie zgodnie z obserwacją, iż niewielki odsetek dzieci osiąga całkowitą remisję po upływie 

kolejnych  2 tygodni leczenia. W tym przedłużonym czasie leczenia potwierdza się  odpowiedź 

chorego na  doustne PDN (z lub bez stosowania 3 dożylnych pulsów methylprednisolonu 

(MPDN) (500 mg/m2 lub 15 mg/kg)) oraz rozpoczyna się leczenia obniżające białkomocz 

lekami RAASi (rys. 2). Jeśli do 6 tygodnia leczenia uzyska się  całkowita remisję białkomoczu, 

zespół nerczycowy u dziecka jest klasyfikowany  jako "późno reagujący" steroidowrażliwy 

zespół nerczycowy i włączany jest do grupy steroidowrażliwych zespołów nerczycowych 

(SSNS). Jeśli remisja nie zostanie osiągnięta w ciągu 6 tygodni, potwierdza sie rozpoznnie 

steroidoopornego ZN (SRNS) (ryc. 2). Wraz z postawieniem rozpoznania SRNS zaleca się jak 

najszybsze wykonanie biopsji nerki oraz uzyskanie wyników badań genetycznych (jeśli są 

dostępne), najlepiej w czasie  opisywanego 2-tygodniowego okresu potwierdzenia 

rozpoznania. Jeżeli wyniki badań genetycznych nie są dostępne pod koniec okresu 

potwierdzenia, sugerujemy rozpoczęcie leczenia CNI i ponowną ocenę leczenia po otrzymaniu 

wyników badań genetycznych. W przypadku krajów, w których ocena genetyczna i/lub 

histopatologiczna nie jest dostępna, można rozpocząć natychmiastowe leczenie 

immunosupresyjne przy użyciu inhibitorów kalcyneuryny (CNI). Jeśli leki z grupy CNI nie są 

dostępne, można rozpocząć podawanie dożylne lub doustne cyklofosfamidu (CPH). 

Szczegółowe informacje na temat dowodów i uzasadnienia tych definicji znajdują się w 

Materiałach dodatkowych.  

 
Definicja zespołu nerczycowego opornego na CNI (CNI-resistant Nephrotic Syndrome) 

Wśród dzieci klasyfikowanych jako SRNS bez ustalonej przyczyny genetycznej znaczna część 

będzie reagować na leki CNI w czasie od kilku tygodni do kilku miesięcy. Dzieci leczone we 

wczesnej fazie SRNS, które reagują na leki CNI, pozostają często w stabilnej remisji bez 

nawrotów lub rzadziej  mogą rozwijać wtórny SSNS. Oporność na CNI definiuje się, gdy 

dziecko nie osiągnie co najmniej częściowej remisji po co najmniej 6 miesiącach leczenia CNI 

podawanego w odpowiednich dawkach i przy uzyskaniu odpowiedniego poziomiu we krwi.  

 
Definicja zespołu nerczycowego wielolekoopornego (Multi-drug Resistant Nephrotic 

Syndrome) 

Dzieci odporne na CNI mogą być leczone innymi lekami tzwn. lekami oszczędzającymi 

kortykosteroidy (patrz 2.2, Rys. 2 i Tabela uzupełniająca S2). Chorych z SRNS definiuje się 

jako "wielolekoopornych" w przypadku braku całkowitej remisji po 12 miesiącach leczenia 

dwoma różnymi grupami leków oszczędzających kortykosteroidy (w tym leki CNI) podawanych 
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w standardowych dawkach.  

 
1.2. Wstępna diagnostyka dziecka z SRNS 

● Zalecamy przeprowadzenie dokładnego wywiadu rodzinnego dla objawów nerkowych i 

pozanerkowych , łącznie z pytaniem o pokrewieństwo w rodzinie. W przypadku występowania 

chorób nerek u członków rodziny należy w miarę możliwości uzyskać informacje na temat 

wieku w chwili ich wystąpienia, przebiegu klinicznego, w tym reakcji na leki, funkcji nerek oraz 

wyników biopsji i badań genetycznych nerek (stopień A, mocne zalecenia). 

● Zalecamy staranne badanie fizykalne pacjenta, w tym skrupulatne poszukiwanie objawów 

pozanerkowych, takich jak: nieprawidłowości układu kostnego, objawy neurologiczne, 

okulistyczne, uszne, nieprawidłowości układu moczowo-płciowego, a także obecności 

wtórnych (głównie zakaźnych) przyczyn zespołu nerczycowego (tabela 2) (stopień A, mocne 

zalecenia). [20-22] 

● Proponujemy wykonanie wymienionych w tabeli 2 badań krwi, surowicy i moczu w celu 

poszukiwania immunologicznych lub infekcyjnych przyczyn SOZN oraz oceny nasilenia 

białkomoczu, szacowanej filtracji kłębuszkowej - eGFR oraz oceny histopatologicznej biopsji 

nerki (stopień B, zalecenie umiarkowane).  

● Proponujemy  wykonanie badań moczu u rodzeństwa chorych  z SRNS jeszcze przed 

wykonaniem badań genetycznych (stopień C, zalecenie umiarkowane). 

Dowody i uzasadnienie:  

Wczesna identyfikacja postaci genetycznych SRNS (wymienionych w tabeli 3) jest ważna, 

ponieważ jest mało prawdopodobne, aby pacjenci ci odnieśli korzyść z długotrwałej i 

potencjalnie szkodliwej immunosupresji. Zasadnicze znaczenie ma określenie wywiadu 

rodzinnego w celu rozpoznania postaci rodzinnych oraz staranne badanie przedmiotowe w 

celu zidentyfikowania pozanerkowych objawów (wymienionych w Tabeli uzupełniającej S7) 

schorzeń genetycznych. Czasami SRNS może być wtórny do znanych przyczyn zakaźnych, 

takich jak cytomegalia (CMV), ludzki wirusa niedoboru odporności (HIV), zapalenie wątroby 

typu B, malaria, parwowirus B19 i kiła. Innymi przyczynami SRNS mogą być: choroba 

sierpowatokomórkowa, chłoniak, nefropatia błoniasta, błoniasto-proliferacyjne kłębuszkowe 

zapalenie nerek, C3G,  nefropatia IgA, toczeń rumieniowaty układowy, zespół Alporta/ 

glomerulopatia związana z mutacjami kolagenu IV, amyloidoza i zakrzepowa mikroangiopatia 

(TMA). Należy rozważyć dalszą diagnostykę tych postaci SRNS, zwłaszcza u pacjentów z 

obniżoną szacunkową filtracją kłębuszkową (eGFR) która będzie obejmować biopsję nerek, 

badania genetyczne i/lub ocenę układu dopełniacza C3, C4, przeciwciał przeciwjądrowych, 

przeciwciał przeciw antygenom streptokokowym i przeciwciała ANCA. W późniejszym okresie 

w przebiegu choroby obniżony eGFR może sygnalizować postęp choroby, ostre uszkodzenie 

nerek (AKI) lub toksyczność leków. USG nerek, w tym ocena dopplerowska, pomaga w 

rozpoznaniu wad wrodzonych nerek i dróg moczowych oraz zakrzepicy naczyń nerkowych, 
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która również może być przyczyną białkomoczu. Biorąc pod uwagę 25% ryzyko wystąpienia 

choroby u rodzeństwa, jeśli pacjent ma autosomalny recesywny SRNS, zaleca się wykonanie 

analizy moczu w przypadku rodzeństwa.  

 
1.3 Wskazania do badań genetycznych i biopsji nerek 

● Jeśli to możliwe, zalecamy wykonanie badań genetycznych u wszystkich dzieci, u których 

rozpoznano pierwotny SRNS (stopień B, zalecenie umiarkowane).  

● Zalecamy, aby badania genetyczne były wykonywane w pierwszej kolejności w przypadkach 

rodzinnych (wywiad rodzinny z białkomoczem/krwiomoczem lub CKD nieznanego 

pochodzenia), w przypadkach z cechami objawów pozanerkowych oraz u chorych  

przygotowywanych do przeszczepu nerki (stopień C, słabe zalecenie). 

● Zaleca się wykonanie biopsji nerki u wszystkich dzieci, u których rozpoznano SRNS z 

wyjątkiem występowania ZN w przebiegu znanych zakażeń lub wtórnych do chorób 

nowotworowych lub u chorych z rozpoznaniem rodzinnego ZN lub ZN w przebiegu zespołu 

genetycznego czy podejrzanej mutacji genetycznej  (stopień A, mocne zalecenie). 

● Zalecamy wykonanie badania genetycznego przed wykonaniem biopsji nerki u dzieci z 

SRNS, szczególnie w przypadkach priorytetowych (patrz wyżej), pod warunkiem, że wyniki 

będą dostępne w ciągu kilku tygodni (stopień D, mocne zalecenia).  

● Nie zalecamy wykonywania badań genetycznych u pacjentów z początkową 

steroidowrażliwością, u których w późniejszym okresie rozwoju choroby pojawia się wtórna 

steroidooporność) (stopień C, zalecenie umiarkowane). 

 

Dowody i uzasadnienie: 

 

Badania genetyczne 

Badania genetyczne u pacjentów z SRNS są istotne gdyż mogą : i) dostarczyć pacjentom i ich 

rodzinom jednoznacznej diagnozy, ii) rozpoznać postać SRNS, która jest podatna na leczenie 

(np. Koenzym Q10), iii) umożliwić uniknięcie zarówno wykonania biopsji nerki jak i rozpoczęcia 

leczenia immunosupresyjnego, iv) umożliwić wykonanie szczegółowej porady genetycznej dla 

rodziny oraz dla dziecka uwzględniające ryzyko nawrotów po przeszczepie nerki [23,24], oraz 

v) umożliwić postawienie właściwego rozpoznania i ustalenie postępowania w przypadku 

występowania objawów pozanerkowych  [25,26]. Przy stosowaniu techniki WES technologii 

sekwencjonowania całego egzomu (ang. exome sequencing - WES) u 10-30% dzieci 

stwierdza się chorobę monogenową [8]. Mutacje w NPHS2, WT1 i NPHS1 są najczęstszymi 

genetycznymi przyczynami SRNS u europejskich chorych , stanowiąc odpowiednio 42%, 16% 

i 13% przypadków potwierdzonych genetycznie [26]. Mutacje w genie NPHS2 były przyczyną 

SRNS w ~20-30% sporadycznych przypadków rasy kaukaskiej [23]. Prawdopodobieństwo 

rozpoznania mutacji jako przyczyny SRNS jest odwrotnie proporcjonalne do  wieku w 
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momencie rozpoczęcia choroby i wzrasta u osób z dodatnim wywiadem rodzinnym lub 

obecnością objawów pozanerkowych [27]. Niemniej nalezy pamietać, że geny powszechnie 

występujące w jednej populacji mogą nie być tak powszechne w innych [28-30]. U chorych z 

monogenowymi postaciami SRNS leczenie immunosupresyjne powinno zostać odstawione, 

ponieważ istnieją dowody potwierdzające nieskuteczność tego leczenia [31].  

 
Biopsja nerek 

Biopsja nerki pozwala na wykluczenie innych wymienionych powyżej rozpoznań różnicowych 

(np. nefropatii błoniastej) i potwierdzenie pierwotnej podocytopatii (MCD, FSGS lub DMS). 

Ponadto biopsja umożliwia wykrywanie i klasyfikowanie zaników cewek nerkowych, włóknienia 

śródmiąższowego i szkliwienia kłębuszków nerkowych jako markerów rokowniczych [32,33].  

Z tego powodu u dziecka po ustaleniu rozpoznania SOZN nalezy wykonac biopsję nerki przed 

rozpoczęciem leczenia CNI celem okreslenia istniejących zmian patologicznych. Biopsję 

nalezy wykonać zgodnie z obowiązującymi normami opisanymi w materiale uzupełniającym. 

Wyjatkiem jest sytuacja, w której została już rozpoznana znana monogeniczna postać SRNS, 

o której wiadomo, że nie odpowiada na leczenie  immunosupresyjne. Biopsja nerki jest 

szczególnie istotna w przypadkach, w których dostęp do badań genetycznych jest 

ograniczony.  

 

1.4 Badania genetyczne i doradztwo 

● Zalecamy kompleksową analizę panelu genów (tj. panel sekwencjonowania następnej 

generacji w celu uwzględnienia wszystkich obecnie znanych genów SRNS, co jest obecnie 

najbardziej opłacalnym podejściem do badań genetycznych) (geny są wymienione w tabeli 3), 

chyba że fenotyp kliniczny sugeruje określony stan chorobowy, w którym to przypadku 

sugerujemy wykonanie pojedynczej analizy genowej (stopień B, zalecenie umiarkowane). 

● Sugerujemy określenie patogenności zidentyfikowanych wariantów genetycznych zgodnie z 

wytycznymi American College of Medical Genetics [34]. W wybranych przypadkach można 

przeprowadzić analizę segregacji rodzinnej (stopień B, zalecenie umiarkowane). 

● Zalecamy poradnictwo genetyczne dla chorych i ich rodzin, aby pomóc im w interpretacji 

zarówno oczekiwanych, jak i nieoczekiwanych wyników badań genetycznych. (stopień B, 

zalecenie umiarkowane). 

Dowody i uzasadnienie 

Zalecamy wykonywanie badań genetycznych zgodnie z obowiązującymi normami [24,35]. 

Obejmuje to potwierdzenie wariantów patogennych lub prawdopodobnych wariantów 

patogenych poprzez sekwencjonowanie Sangera. W przypadkach, w których nie stwierdzono 

mutacji przyczynowych w znanych panelach genowych, można rozważyć całe 

sekwencjonowanie egzomu lub całe sekwencjonowanie genomu, zwłaszcza jeśli podejrzenie 

etiologii genetycznej jest wysokie. Przy interpretacji wariantów o nieznanym znaczeniu 
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wymagana jest ostrożność i wiedza specjalistyczna [36]. Bez poradnictwa genetycznego 

chorzy i ich rodziny mogą nie rozumieć znaczenia wyników badań genetycznych [37].  

 

1.5 Badania przesiewowe w kierunku zakażeń 

● Zalecamy przeprowadzenie oceny klinicznej w kierunku gruźlicy zgodnie z wytycznymi 

specyficznymi dla danego kraju (np. radiografia klatki piersiowej, próba tuberkulinowa, test 

ilościowy), w przypadku podejrzenia klinicznego lub w przypadku pobytu lub podróży z 

obszarów endemicznych (stopień C, zalecenie umiarkowane).  

● Proponujemy wykonanie badania w kierunku wirusowego zapalenia wątroby typu B, C, kiły 

i HIV: i) w celu wykluczenia wtórnych przyczyn ZN oraz ii) przed zastosowaniem 

immunosupresji, zwłaszcza rytuksymabu, ze względu na endemiczność tych zakażeń w 

niektórych  krajach (stopień C, słabe zalecenie). 

Dowody i uzasadnienie 

W celu uwzględnienia częstości występowania chorób charakterystycznych dla danego kraju 

oraz indywidualnej oceny ryzyka, należy uzupełnić oceny dotyczące zakażeń powodujących 

wtórne formy SRNS.   

 
2 Leczenie  

 

2.1 Wstępne leczenie objawowe (nieimmunosupresyjne) u dzieci chorujących na SRNS 

● Zalecamy, by w momencie rozpoznania SRNS włączyć do leczenia leki z grupy RAASi , w 

tym inhibitory konwertazy angiotensyny (ACEi) lub blokery receptorów angiotensyny (ARB) 

[ryc. 2] (wiarygodność danych : B, siła zaleceń: umiarkowana). 

● Sugerujemy wykonanie oceny zmiany nasilenia białkomoczu po rozpoczęciu leczenia lekami 

RAASi (wiarygodność danych D, siła zaleceń : niska). 

● Sugerujemy dążenie do maksymalnych dopuszczalnych dawek leków z grupy RAASi 

zamieszczonych w Tabeli S8, z uwzględnieniem tolerancji leku przez pacjenta (wiarygodność 

danych C, siła zaleceń: niska). 

● Leki z grupy ACEi lub ARB należy stosować z ostrożnością u pacjentów chorujących na 

CKD w stadium 4. W przypadku wystąpienia objawów zmniejszenia objętości 

wewnątrznaczyniowej, ostrego uszkodzenia nerek (AKI), hiperkaliemii lub częstych wymiotów 

/ biegunki nie należy rozpoczynać podawania tych leków. Jeśli pacjent otrzymywał wcześniej 

leki z tej grupy i wystąpiły wyżej wymienione objawy leki te należy odstawić.  (wiarygodność 

danych X , siła zaleceń: wysoka). 

● Zalecamy stosowanie tych leków z grupy RAASi, które metabolizowane są pozanerkowo (tj. 

Ramipryl i ARB), ponieważ u pacjentów z niewydolnością nerek stosowanie takich leków nie 

prowadzi do ich kumulacji. (wiarygodność danych D, siła zaleceń: niska). 
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● Kobietom w wieku rozrodczym, leczonym preparatami z grupy RAASi należy zapewnić 

antykoncepcję, aby uniknąć ich potencjalnego  działania teratogennego (wiarygodność danych 

X, siła zaleceń: wysoka). 

Komentarz : 

U pacjentów chorujących na CKD blokada RAAS przez ACEi lub ARB powoduje obniżenie 

ciśnienia wewnątrz kłębuszków, a przez to  zmniejsza nasilenie białkomoczu i opóźnia postęp 

CKD [38–42]. Zalecamy dążenie do maksymalnych tolerowanych dawek RAASi (w zakresie 

podanych maksymalnych dopuszczalnych dawek). Działanie zmniejszające białkomocz tych 

leków jest zależne od wielkości dawki i może prowadzić do redukcji białkomoczu nawet o ok. 

30 % [39]. Opisano przypadki pacjentów chorujących na SRNS, u których udało się uzyskać 

całkowitą remisję choroby w trakcie terapii ACEi lub ARB, bez stosowania dodatkowych leków 

immunosupresyjnych innych niż PDN [43]. Dlatego u dzieci z potwierdzonym lub 

podejrzewanym SRNS leczenie preparatami RAASi można rozpocząć już 4 tygodnie po 

włączeniu PDN, nawet jeszcze w trakcie tak zwanego „okresu potwierdzenia”. Należy 

pamiętać, że leki z grupy ACEi / ARB mogą zwiększać ryzyko wystąpienia AKI, szczególnie u 

pacjentów z zaawansowaną CKD lub zmniejszeniem objętości wewnątrznaczyniowej [44,45]. 

Nie zaleca się leczenia skojarzonego za pomocą ACEi i ARB ze względu na zwiększone 

ryzyko zdarzeń niepożądanych, w tym AKI i zgonu [46]. Leki z grup RAASi , które 

metabolizowane są pozanerkowo, powinny być preferowane. Zmniejsza to ryzyko kumulacji 

leku u chorych z CKD (Tabela S8) [44]. Pacjentkom w wieku rozrodczym przyjmującym 

preparaty  RAASi zaleca się stosowanie antykoncepcji, aby uniknąć ich potencjalnego 

działania teratogennego [47]. 

 

2.2 Leczenie immunosupresyjne pierwszego rzutu u dzieci z SRNS 

● Zalecamy, aby CNI (cyklosporyna-CsA lub takrolimus- TAC) były lekami 

immunosupresyjnymi pierwszego wyboru u dzieci chorujących na SRNS. Rozpoczęcie 

leczenia tymi lekami powinno nastąpić tuż po potwierdzeniu rozpoznania (ryc. 2) 

(wiarygodność danych B, siła zaleceń: umiarkowana). 

● Po ustaleniu rozpoznania SRNS sugerujemy stopniowe ograniczanie dawki PDN, 

prowadzące do odstawienia PDN po 6 miesiącach (wiarygodność danych D, siła zaleceń: 

niska). 

● U pacjentów, u których stwierdza się obniżoną filtrację kłębuszkową eGFR <30 ml / min / 

1,73 m2, AKI i / lub niekontrolowane nadciśnienie tętnicze zalecamy wstrzymanie lub 

opóźnienie leczenia CNI (wiarygodność danych X, siła zaleceń: bardzo wysoka). 

● U pacjentów z rozpoznaną monogenową (genetycznie uwarunkowaną) postacią SRNS 

zalecamy wstrzymanie CNI i przerwanie leczenia PDN (wiarygodność danych B, siła zaleceń 

umiarkowana). 
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● Gdy leki z grupy CNI nie są dostępne lub są trudno dostępne z uwagi na ich koszt, 

sugerujemy podanie cyklofosfamidu (CPH) [dożylnie lub doustnie] wraz z ewentualnym 

jednoczasowym włączeniem steroidoterapii w wysokich dawkach (wiarygodność danych D, 

siła zaleceń: niska). 

● Zalecamy poinformowanie pacjenta i jego rodzinę o potencjalnych skutkach ubocznych 

leków immunosupresyjnych, jak podano w Tabeli 4 (wiarygodność danych:X, siła zaleceń: 

niska). 

 

Komentarz: 

 

Inhibitory kalcyneuryny 

Do tej pory opublikowano wyniki 8 badań o typie RTC, w których badano skuteczność leczenia 

CNI jako terapii pierwszego rzutu u dzieci chorujących na SRNS. Wyniki grupy leczonej  CNI 

porównywano z grupą dzieci, które nie otrzymały żadnego leczenia [49,50], otrzymały placebo 

[48] lub były leczone dożylną postacią MPDN, [51], MMF z deksametazonem [52] lub TAC 

[53,54] oraz dożylną postacią CYPH [55,56]. Przedstawione dane zebrano (tabela 

uzupełniająca S2) i wyliczono sumaryczną „liczbę pacjentów z całkowitą lub częściową 

remisją”.  Terapia z zastosowaniem CsA wykazała wyższą skuteczność w porównaniu do 

leczenia placebo , braku leczenia oraz dożylnej podaży MPDN (~ 75% vs. 22%)  w każdej 

grupie chorych, niezależnie od wyniku badania histopatologicznego nerki (współczynnik 

ryzyka 3,50 (95% CI 1,04-9,57) [14]. W badaniu porównującym skuteczność TAC i CsA nie 

wykazano różnicy ich działania  (współczynnik ryzyka 1,05 [95% CI 0,87–1,25]) [53,54,14]. 

Zarówno stosowanie CsA jaki i TAC było bardziej skuteczne niż leczenie dożylną postacią 

CPH (78% vs. 40%; współczynnik ryzyka 1,98 [95% CI 1,25- 3.13]) [56,55]. Terapia CsA byłą 

podobnie skuteczna jak leczenie MMF w połączeniu z deksametazonem (46% vs. 33%; 

współczynnik ryzyka 1,38 [95% CI 0,9–2,10] [52]. Stosowanie TAC w celu podtrzymania 

remisji okazało się bardziej skuteczne w porównaniu z MMF (90% vs. 45%; współczynnik 

ryzyka 2,01 [95% CI 1,32–3,07) [57]. W publikacjach prezentujących porównanie wyników 

pacjentów leczonych CsA z pacjentami, którzy nie byli leczeni lub otrzymywali placebo lub 

MPDN nie stwierdzono istotnych różnic w częstości występowania ESKD. Należy jednak 

podkreślić że prezentowane analizy obejmowały małą grupę pacjentów, u których doszło do 

ESKD [48,58,51].  

W badaniu porównującym leczenie CNI i CPH (I.V.) odnotowano większą liczbę działań 

niepożądanych wśród pacjentów leczonych CPH. Nie stwierdzono jednak różnic jeśli chodzi o 

częstość występowania cech przewlekłej nefrotoksyczności czy śmierci [55]. Również w 

badaniach porównujących leczenie CsA , terapie MMF z deksametazonem i leczenie TAC 

częstość występowania  ESKD czy 50% spadku eGFR  była taka sama [55,57,53,52]. 
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Leczenie CNI nie jest zalecane u pacjentów ze zmniejszonym eGFR, AKI i (lub) 

niekontrolowanym nadciśnieniem tętniczym ze względu na nefrotoksyczne działanie tych 

leków. Jednak w przypadku pacjentów ze stabilną CKD, u których nie można stosować innej 

terapii kontrolującej przebieg choroby, leczenie CNI może być terapią, która pozwoli obniżyć 

białkomocz i wydłużyć czas przeżycia nerek [59]. 

U pacjentów chorujących na SRNS, którzy, pomimo leczenia przynajmniej przez 6 miesięcy 

lekami z grupy CNI , nie wykazują nawet częściowej remisji, można rozpoznać SRNS oporny 

na CNI [ cyklosporynooporny SRNS]). U pacjentów, którzy nie osiągnęli przynajmniej 

częściowej remisji przez okres 12 miesięcy pomimo stosowania zarówno CNI jak i leków o 

odmiennym mechanizmie działania, można rozpoznać SRNS oporny na wiele leków (jak 

wyżej) [wielolekooporny zespół nerczycowy]. Jeśli u pacjenta zostanie rozpoznany 

genetycznie uwarunkowany SRNS, o którym wiadomo, że nie poddaje się leczeniu 

immunosupresyjnemu oraz jeśli u pacjenta nie zaobserwowano wcześniej żadnej odpowiedzi 

na leczenie immunosupresyjne, należy przerwać dalszą terapię tymi lekami . Sugerujemy, aby 

u takich pacjentów nie stosować leczenia immunosupresyjnego. Sugerujemy kontynuowanie 

możliwie jak najdłużej terapii lekami z grupy RAASi, aż do momentu osiągnięcia 

zaawansowanych stadiów CKD  lub braku tolerancji tych leków (ryc. 2). 

Leki alkilujące i leczenie w przypadku ograniczonej dostępności innych leków 

CPH w porównaniu z PDN / placebo nie wykazał różnicy jeśli chodzi o uzyskanie całkowitej 

remisji u chorych z SRNS (współczynnik ryzyka 1,06 95% CI 0,61-1,87) [60,61]. Ogółem 36% 

dzieci leczonych CPH w porównaniu z 35% przyjmujących PDN osiągnęło całkowitą remisję 

[60]. Podobny odsetek remisji odnotowano u pacjentów leczonych postacią dożylną i doustną 

CPH (każdy ~ 50%) [62-64] [14]. Opisywana w niektórych publikacjach (badaniach 

obserwacyjnych) poprawa po leczeniu CPH może wynikać z  pewnego nakładania się SSNS 

i SRNS [65, 66].  

Przed okresem 2000-2010 badania genetyczne nie były powszechnie dostępne. Wcześniejsze 

badania mogły więc obejmować również pacjentów z monogenicznymi postaciami zespołu 

nerczycowego i tym samym wpływać na uzyskane wyniki analiz skuteczności leczenia tym 

lekiem pacjentów chorujących na SRNS np. zaniżając wskaźniki odpowiedzi na CPH. 

 Wydaje się, że można podjąć próbę indukcji remisji za pomocą CPH, zwłaszcza w przypadku 

ograniczonych możliwości stosowania innych leków. Jeśli jednak nie uzyska się poprawy lek 

należy odstawić . Chlorambucil nie był oceniany w żadnym badaniu RCT, nie sugerujemy więc 

stosowania tego leku . 

 

2.3 Schemat dawkowania CNI, monitorowanie leczenia i kontroli działania leku.  
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● Sugerujemy by leczenie CsA rozpoczynać od dawki 3-5 mg / kg / dobę (maks. dawka 

początkowa 250 mg / dobę) - doustnie dwa razy dziennie (wiarygodność danych B, siła 

zaleceń : niska). 

● Sugerujemy stopniowe zwiększanie dawki CsA w co najmniej dobowych odstępach, dążąc 

do osiągnięcia minimalnych poziomów CsA we krwi zawierających się pomiędzy 80-120 ng / 

ml. Oznaczenia stężenia leku należy dokonywać w oparciu o testy potwierdzone względem 

tandemowej spektrometrii mas (wiarygodność danych B, siła zaleceń : niska). 

● Sugerujemy by dawka początkowa TAC wynosiła 0,1-0,2 mg / kg / dzień (maks. dawka 

początkowa 5 mg / dzień) i była podawana doustnie dwa razy dziennie (wiarygodność danych 

B, siła zaleceń : niska). 

● Sugerujemy stopniowe zwiększanie dawki TAC w celu uzyskania minimalnych poziomów 

leku pomiędzy 4-8 ng / ml. Sugerujemy również by każdorazowe zwiększanie dawki odbywało 

się nie częściej niż co 3 dni (wiarygodność danych B, siła zaleceń : niska). 

● Zalecamy monitorowanie minimalnych poziomów CsA / TAC co najmniej raz w tygodniu, aż 

do osiągnięcia poziomów docelowych, a następnie co 1-3 miesiące. Zalecamy jednoczasowe 

oznaczenie stężenie kreatyniny w surowicy jako parametru bezpieczeństwa (wiarygodność 

danych D, siła zaleceń : niska) [Tabela 2]. 

● Zalecamy zmniejszenie dawki CNI lub jej wycofanie, jeśli eGFR spadnie poniżej 30 ml / min 

/ 1,73 m2 (wiarygodność danych X, siła zaleceń : wysoka). 

 

Komentarz: 

Oznaczenie stężenia CsA w tzw. punkcie czasowym C2, t.j. 2 godziny po przyjęciu dawki leku 

jest najdokładniejszym sposobem oceny poziomu terapeutycznego tego leku [67]. Jednak 

docelowe poziomy C2 u pacjentów z SRNS nie zostały ostatecznie ustalone. Oznaczenia te 

nie weszły też do rutynowego stosowania w opiece nad pacjentem z SRNS. Zalecane są 

oznaczenia stężenia CsA we krwi pełnej metodą tandemowej spektrometrii mas. Za pomocą 

tych testów uzyskuje się niższe wartości niż we wcześniej stosowanych testach 

immunologicznych. Zakresy poziomów CsA podawane w ostatnich RCT różnią się znacznie 

[48,58,49,56,52,53]. W najnowszych badaniach utrzymywano niższe poziomy CsA (najniższe 

wartości 80-150 ng / ml), przy początkowej dawce 5-6 mg / kg / dzień [53,55,57,54]. Nawet 

niskie poziomy CsA mogą być związane z długotrwałą nefrotoksycznością u dzieci 

chorujących na zespół nerczycowy. Z tego powodu, pomimo większej skuteczności leczenia 

za pomocą wysokich poziomy CsA, sugerujemy, by dążyć do utrzymania minimalnego 

poziomy CsA 80-120 ng / ml. Oznaczeniu stężenia CsA zawsze powinna towarzyszyć analiza 

stężenia kreatyniny jako parametru pozwalającego ocenić bezpieczeństwo stosowanej terapii.   

Bardzo wysokie dawki CsA (poziomy C2> 600 ng / ml) związane były ze zwiększonym 

ryzykiem nefrotoksyczności leku, szczególnie jeśli jednoczasowo stosowano leczenie ACEis / 
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ARB u dzieci z SDNS [68]. Poziomy CsA należy monitorować co tydzień, aż do osiągnięcia 

docelowego stężenia i dawki leku, a następnie co 1-3 miesiące. 

 

2.4 Czas trwania leczenia CNI 

● Sugerujemy aby minimalny okres leczenia CNI, który pozwoli ustalić odpowiedź na 

stosowane leczenie wynosił 6 miesięcy (wiarygodność danych B, siła zaleceń : niska). 

● Zalecamy odstawienie leczenia CNI, jeśli po 6 miesiącach nie zostanie osiągnięta częściowa 

remisja choroby (wiarygodność danych B, siła zaleceń : umiarkowana). 

● Jeśli osiągnięta zostanie całkowita remisja, dawki CNI powinny zostać zmniejszone do 

najniższej dawki koniecznej do utrzymania remisji. Sugerujemy również rozważenie 

odstawienia CNI po okresie 12-24 miesiącach, aby zmniejszyć ryzyko nefrotoksyczności 

(wiarygodność danych C, siła zaleceń : niska). U tych pacjentów można rozważyć konwersję 

na MMF, aby zminimalizować nefrotoksyczność i utrzymać remisję (vide infra). 

● Jeśli po odstawieniu CNI dojdzie do nawrotu choroby, sugerujemy podjęcie próby leczenia 

CNI wraz z doustnym PDN w wysokich dawkach przez 4-tygodnie. Można rozważyć również 

włączenie do leczenia MMF (wiarygodność danych C, siła zaleceń : niska).  

● Jeśli osiągnięto częściową remisję, sugerujemy kontynuowanie leczenia CNI w tej samej 

dawce przez minimum 12 miesięcy (wiarygodność danych C, siła zaleceń : niska). 

Komentarz: 

Ze względu na ryzyko nefrotoksyczności i wystąpienia innych działań niepożądanych 

związanych z długoterminową immunosupresją (patrz Tabela 4), jeśli nie zostanie osiągnięta 

przynajmniej częściowa remisja choroby terapię lekami CNI należy przerwać po 6 miesiącach. 

Jeśli zostanie osiągnięta całkowita remisja, sugerujemy rozważenie przerwania leczenia CNI 

po okresie 12-24 miesięcy. Leczenie nawrotów zespołu nerczycowego - patrz punkt 7.2. 

 

2.5 Mykofenolan mofetylu 

● Jeśli rozważa się leczenie immunosupresyjne u dziecka chorującego na SRNS, u którego 

stwierdza się eGFR <30 ml / min / 1,73 m2, sugerujemy stosowanie MMF zamiast CNI ze 

względu na ryzyko nefrotoksyczności związane z terapią CNI (wiarygodność danych C, siła 

zaleceń : niska). 

● W przypadku dziecka chorującego na SRNS, u którego dojdzie do nawrotu choroby i 

ponownej remisji uzyskanej za pomocą steroidów ,sugerujemy rozważenie zastosowania 

MMF w celu utrzymania tej remisji (wiarygodność danych C, siła zaleceń : niska). 

● U pacjentów chorujących na SRNS, którzy osiągnęli pełną remisję podczas leczenia CNI 

przez co najmniej 12 miesięcy, sugerujemy rozważenie zamiany leczenia na MMF jako 

alternatywnego dla CNI środka immunosupresyjnego (wiarygodność danych C, siła zaleceń : 

niska). 
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Komentarz: 

W przypadku rozważania włączenia leczenia immunosupresyjnego u dziecka chorującego na  

SRNS, u którego stwierdza się upośledzoną funkcję nerek (eGFR <30 ml / min / 1,73 m2), aby 

uniknąć nefrotoksyczności CNI, można zastosować MMF. W opublikowanych wynikach badań 

stosowanie CsA nie było skuteczniejsze w indukcji remisji choroby w porównaniu z leczeniem 

schematem łączonym: MMF z deksametazonem (45% vs. 33%) [52]. W przypadku, gdy u 

dziecka chorującego pierwotnie na SRNS, dojdzie do nawrotu choroby i uzyskania remisji za 

pomocą leczenia steroidami (steroidowrażliwy nawrót zespołu nerczycowego ) można w 

dalszej terapii zastosować MMF do leczenia podtrzymującego remisję, podobnie jak w 

badaniach RTC oceniających skuteczność stosowania MMF w nawrotowym SSNS [69, 22, 

70]. Celem takiej modyfikacji leczenia jest uniknięcie długotrwałej toksyczność CNI. Protokół 

konwersji z leczenia CNI na podawanie MMF z powodzeniem zastosowano u dzieci 

chorujących na SRNS, których leczono przez średni okres 1,7 roku preparatami CNI z 

regularnym monitorowaniem poziomu leku [71]. Jednak wyniki RCT dotyczących konwersji 

leczenia z TAC do MMF wykazały gorszą skuteczność w utrzymaniu remisji u pacjentów po 

modyfikacji[57]. Sugerujemy aby dawka początkową MMF wynosiła 1200 mg / m2 na dobę. 

Na podstawie wyników u pacjentów z SSNS [22] sugerujemy monitorowanie leczenia MMF za 

pomocą oceny jego biodostępności z docelową wartością AUC dla MMF > 50 μg x h / ml  

 

2.6 Powtórna biopsja nerki 

● W przypadku stwierdzenia niewyjaśnionego spadku eGFR lub narastania białkomoczu 

sugerujemy rozważenie wykonania powtórnej biopsji nerki w celu oceny nefrotoksyczności 

leczenia CNI (wiarygodność danych C, siła zaleceń : niska). 

● Sugerujemy rozważenie wykonania biopsji nerki również u tych pacjentów, którzy mieli 

wydłużone leczenie CNI (> 2 lata) lub gdy wznowiono leczenie CNI (włączono po raz drugi lek 

do leczenia) (wiarygodność danych C, siła zaleceń : niska). 

Komentarz: 

Niewyjaśniony spadek eGFR lub narastanie białkomoczu u pacjenta chorującego na SRNS 

może być spowodowane progresją choroby lub nefrotoksycznością stosowanej terapii, 

szczególnie u pacjentów długotrwale leczonych preparatami CNI. Za nefrotoksycznością 

preparatów CNI będą przemawiały takie cechy stwierdzane w badaniu histopatologicznym, jak 

: szkliwienie arterioli i  wakuolizacją ich mięśniówki gładkiej, zmiany niedokrwienne w 

kłębuszkach nerkowych (w tym zapadanie się kłębuszków nerkowych), przerost komórek 

aparatu przykłębuszkowego, włóknienie śródmiąższowe i atrofia komórek cewek oraz cechy 

uszkodzenia mitochondrialnego w badaniu za pomocą mikroskopii elektronowej [72]. 
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2.7. Jednoczesna /towarzysząca steroidoterapia 

● Nie zalecamy rutynowego stosowania przedłużonego (> 6 miesięcy) leczenia PDN u 

pacjentów chorujących na SRNS , leczonych CNI i RAASi (wiarygodność danych C, siła 

zaleceń : umiarkowana) 

● Sugerujemy, by po włączeniu do leczenia CNI u pacjentów chorujących na SRNS 

zmniejszenie jednorazowych dawek dobowych PDN odbywało się w następującym 

schemacie: 40 mg / m2/d przez 4 tygodnie, 30 mg / m2 /d przez 4 tygodnie, 20 mg / m2/d 

przez 4 tygodnie, 10 mg / m2 /d przez 8 tygodni, a następnie odstawienie leku (wiarygodność 

danych D, siła zaleceń : niska). 

Komentarz: 

Skuteczność leczenia prednizonem była oceniana w kilku badaniach RCT [56, 52,53,55]. 

Dawkowanie i czas trwania terapii PDN  były różne i wahały się od 1 mg / kg / dobę przez 6 

miesięcy do 0,3 mg / kg / dobę przez 6 miesięcy. Nie udowodniono, by długotrwałe leczenie 

doustnym PDN było korzystne dla pacjentów chorujących na SRNS. Długotrwała 

steroidoterapia zwiększa ryzyko wystąpienia powikłań; dlatego sugerujemy stopniowe 

zmniejszanie dawki PDN z zachowaniem schematu sugerowanego powyżej, [73,74]. Leczenie 

PDN może zostać odstawione szybciej, szczególnie u pacjentów, u których doszło do 

wystąpienia powikłań leczenia sterydami. Zalecenie to nie dotyczy tej części pacjentów 

chorujących na SRNS, którzy wcześniej osiągnęli całkowitą remisję w trakcie leczenia CNI, a 

w dalszej obserwacji obserwowano u nich steroidozależność. U tych pacjentów można 

przedłużyć leczenie niskim dawkami PDN podawanymi do drugi dzień.  

 

3.1 Leczenie drugiej linii 

● Pacjentom chorującym na SRNS, którzy nie osiągnęli częściowej lub całkowitej remisji 

choroby pomimo leczenia CNI (oraz u tych , u których nie potwierdzono żadnych mutacji ani 

nie rozpoznano żadnego zespołu przebiegającego z SRNS), powinno się zaproponować 

udział w badaniach klinicznym oceniających nowe potencjalne terapie SRNS (nieocenione). 

● Jeśli w danym momencie żadne badanie kliniczne nie jest dostępne, można rozważyć 

zastosowanie u tych pacjentów rytuksymabu (wiarygodność danych C, siła zaleceń : niska). 

● Sugerujemy podanie RTX w dwóch infuzjach w dawce 375 mg / m2 na infuzję w celu 

obniżenia liczby komórek CD19 poniżej 5 na mikrolitr lub 1% (zwykle wystarczają 1-2 infuzje 

w ciągu dwóch tygodni) (wiarygodność danych C, siła zaleceń : niska. 

● Rytuksymabu nie należy podawać w przypadku gruźlicy, wirusowego zapalenia wątroby typu 

B lub zakażeń wirusem JC. W przypadku podejrzenia klinicznego i lub zagrożenia 

endemicznego przed podaniem RTX pacjenci powinni przejść badania przesiewowe, w tym :  

rtg klatki piersiowej, testy skórne lub badania krwi w kierunku gruźlicy, ocena serologiczna 

kierunku infekcji HBV, w tym HBs-Ag, zwłaszcza w przypadku stwierdzenia podwyższonych 
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stężeń enzymów wątrobowych. W przypadku wystąpienia objawów neurologicznych 

sugerujących zakażenie wirusem JC  wskazane jest wykonanie badania płynu rdzeniowego 

przed rozpoczęciem leczenia rytuksymabem (wiarygodność danych X, siła zaleceń : niska). 

● U pacjentów opornych lub nietolerujących rytuksymabu można rozważyć zastosowanie 

ofatumumabu i pozaustrojowych metod oczyszczania krwi, takich jak terapeutyczna wymiana 

osocza( plazmafereza) , immunoadsorpcja lub afereza lipidowa (wiarygodność danych C, siła 

zaleceń : niska) 

Komentarz: 

Badania obserwacyjne wykazały wystąpienie całkowitej remisji u około 30% pacjentów 

leczonych rytuksymabem w ramach terapii ratunkowej u pacjentów chorujących na SRNS 

oporny na wiele leków [75–85]. Nie wykazano przewagi terapii rytuksymabem w porównaniu 

z leczeniem z zastosowaniem wymiany osocza (plazmaferezy) i immunoadsorpcji. [85]. W 

większości opublikowanych badań pacjenci chorujący na SRNS oporny na wiele leków 

otrzymywali rytuksymab w dawce 375 mg / m2 na infuzję. Zwykle podanie 1-2 infuzje w ciągu 

dwóch tygodni wystarczało do osiągnięcia delecji komórek CD19 poniżej 5 na mikrolitr lub 1% 

liczby limfocytów. U pacjentów, którzy osiągnęli częściową lub całkowitą remisję, należy 

monitorować białkomocz z pierwszej porannej próbki moczu oraz liczbę limfocytów B. W 

przypadku uzyskania remisji , wskazane jest podanie drugiego cyklu leczenia rytuksymabem, 

jeśli po ustąpieniu delecji limfocytów B (liczba komórek CD19> 5 na mikrolitr lub 1% liczby 

limfocytów) ponownie zacznie narastać białkomocz. Przeciwwskazaniem do podania 

rytuksymabu jest zapalenie wątroby typu B, gruźlica oraz zakażenie wirusem JC. Zaleca się 

stosowanie profilaktyki kotrimoksazolem oraz dokończenie odpowiednich dla danego wieku 

szczepień (zgodnie z lokalnym harmonogramem)  (patrz 5.2.2 i 5.2.3). W trakcie leczenia 

rytuksymabem powinno być monitorowanie poziomu immunoglobuliny IgG w surowicy. U 

około 30 %  pacjentów leczonych rytuksymabem obserwowano obniżenie stężenia IgG w 

surowicy [86,87]. 

Do tej pory opublikowano wyniki kilku badań, w których uzyskano całkowitą remisję SRNS za 

pomocą ofatumumabu. Prace te obejmowały zwykle małą populację dzieci, u których nie 

osiągnięto poprawy po wcześniejszym leczeniu RTX lub u których stwierdzono nietolerancję 

tego leku oraz wyjątkowo dotyczyły również leczenia pacjentów, którzy nie byli wcześniej 

leczeni RTX. [88–90]. W dwóch publikacjach Ofatumumab podawano zgodnie ze schematem: 

dawka początkowa 300 mg / 1,73 m2 (maks. 300 mg) z następującymi po niej 5 

cotygodniowymi dawkami w wielkości 2000 mg / 1,73 m2 (maks. 2000 mg) [89,90]. W 

pojedynczym doniesieniu (opis  przypadku) dawka leku wynosiła 750 mg /1,73m2 [88]. 

Do tej pory opublikowano wiele opisów terapii eksperymentalnych stosowanych u pacjentów 

chorujących na SRNS oporny na wiele leków. Są to zarówno próby leczenia 

farmakologicznego jak i z zastosowaniem technik pozaustrojowych. W pojedynczych 
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przypadkach lub u nielicznej serii pacjentów leczonych plazmaferezą, wymianą osocza, 

immunoadsorpcją, aferezą lipidową [91-93], abataceptem czy inhibitorem B7-1 [94-96] oraz 

doustną galaktozą [97–99] stwierdzono częściową lub całkowitą remisję choroby. 

Zdecydowanie zachęca się do włączenia pacjentów w badania kliniczne badające wyżej 

wymienione lub inne nowatorskie terapie (trwające badania są wymienione tutaj: 

https://kidneyhealthgateway.com/trials-research/). 

 

3.2 Wycofanie immunosupresji u pacjentów nieodpowiadających na leczenie 

● Celem ułatwienia decyzji o dalszym leczeniu immunosupresyjnym zalecamy by pacjentowi 

chorującemu na SRNS wykonać badanie przesiewowe dla wszystkich znanych genów 

związanych z podocytopatią, (wiarygodność danych X, siła zaleceń : wysoka). 

● Zalecamy by pacjentom oraz ich rodzicom udzielić pełnej informacji dotyczącej wysokiego 

ryzyka progresji choroby do ESKD u pacjentów chorujących na  dziedziczne/rodzinne postaci 

i / lub SRNS oporny na wiele leków (wiarygodność danych X, siła zaleceń : wysoka). 

● Zalecamy przerwanie nieskutecznych terapii immunosupresyjnych i kontynuowanie leczenia 

nieimmunosupresyjnego, w tym RAASi i innego leczenia objawowego (wiarygodność danych 

X, siła zaleceń : bardzo wysoka). 

● U pacjentów, u których nie rozpoznano genetycznie uwarunkowanego SRNS sugerujemy 

podjęcie próby leczenia dostępnymi nowatorskimi terapiami, co do których są prowadzone w 

danym czasie badania kliniczne (wiarygodność danych X, siła zaleceń : bardzo wysoka). 

● U pacjentów z wrodzonymi genetycznymi postaciami SRNS, którzy osiągnęli częściową lub 

całkowitą remisję choroby za pomocą leczenia immunosupresyjnego sugerujemy: 

      o ponowną analizę badań genetycznych, celem potwierdzenia, czy stwierdzona mutacja 

była rzeczywiście patogenna, czy jest związana tylko z pewnym prawdopodobieństwem 

wystąpienia choroby (wiarygodność danych A, siła zaleceń : wysoka). 

o omówienie z rodzicami chorego decyzji o kontynuacji lub zaprzestaniu immunosupresji  

przedstawiając przewidywane korzyści z uzyskania remisji (złagodzenie objawów; 

potencjalnie niższe ryzyko progresji choroby) w odniesieniu do potencjalnego ryzyka powikłań 

(toksyczność związana z terapią; infekcje) i kosztu terapii (wiarygodność danych A, siła 

zaleceń : wysoka). 

 

Komentarz: 

Brak odpowiedzi na stosowaną terapię wiąże się z szybką progresją w kierunku ESKD 

[100,101,11]. U pacjentów chorujących na SRNS o podłożu genetycznym odnotowano niski 

odsetek całkowitej (2,7-3,0%) lub częściowej odpowiedzi (10,8-16%) na leczenie 

immunosupresyjne [101, 102 100,11]. Pacjenci z SRNS uwarunkowanym genetycznie 

częściej niż pacjenci bez potwierdzonych nieprawidłowości genetycznych osiągają ESKD (71–
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74% vs. 4-29%) oraz wykazują krótszą medianę przeżycia funkcji nerek (45–48 miesięcy vs. 

58–205 miesięcy) [100–102 , 11]. Biorąc pod uwagę nieznaczne potencjalne korzyści płynące 

z kontynuacji immunosupresji wobec ryzyka powikłań stosowanej terapii, sugerujemy 

wycofanie leczenia immunosupresyjnego u pacjentów chorujących na monogenową postać 

SRNS, u których nie doszło do poprawy. U osób z potwierdzonymi mutacjami w szlaku COQ 

należy rozważyć suplementację COQ10 [103–105]. Pomimo niskiego prawdopodobieństwa 

uzyskania odpowiedzi na eksperymentalne terapie u pacjentów chorujących na SRNS oporny 

na wiele leków, można rozważyć  takie leczenie. Kwalifikacja do takiego leczenia powinna być 

poprzedzona poinformowaniem pacjenta i jego rodziców o niskim prawdopodobieństwie 

korzyści i możliwej toksyczności tego typu terapii [89, 106,91,107,108] . 

 

4. Metody leczenia objawowego , w tym leczenie przeciwobrzękowe 

4.1 Sól 

● Sugerujemy, aby unikać nadmiernego spożycia soli u dzieci z SRNS (Tabela S11) 

(wiarygodność danych C, siła zaleceń : niska). 

● Jeśli to możliwe, pacjentowi i jego rodzicom powinno się zapewnić konsultacje z dietetykiem 

dotyczącą stosowania odpowiedniej żywności o niskiej zawartości soli  oraz unikania żywności 

o wysokiej zawartości soli. (wiarygodność danych  D, siła zaleceń : niska). 

4.2 Ilość przyjmowanych płynów 

● Nie zalecamy rutynowego ograniczania ilości przyjmowanych płynów u pacjentów 

chorujących na SRNS (wiarygodność danych C, siła zaleceń : niska). 

● Sugerujemy, by przy ustalaniu właściwej ilość przyjmowanych płynów brać pod uwagę ilość 

wydalanego moczu, stan nawodnienia pacjenta oraz stężenie sodu w surowicy (wiarygodność 

danych C, siła zaleceń : niska). 

4.3 Leki moczopędne 

● Sugerujemy rozważenie leczenia diuretykami pętlowymi (np. Furosemidem) u pacjentów z 

nasilonymi obrzękami. U pacjentów z obrzękami nie poddającymi się leczeniu można również 

rozważyć dodanie metolazonu (lek niedostępny w Polsce), tiazydów lub leków moczopędnych 

oszczędzających potas (wiarygodność danych C, siła zaleceń : umiarkowana). 

● Nie należy stosować leków moczopędnych u pacjentów prezentujących objawy niskiej 

objętości wewnątrznaczyniowej, w tym u chorych, u których stwierdzono przedłużony czas 

nawrotu kapilarnego, tachykardię, hipotonię i skąpomocz ze względu na ryzyko wystąpienia 

zakrzepicy i AKI (wiarygodność danych X, siła zaleceń : wysoka). 

4.4 Albumina – infuzje dożylne  

● Sugerujemy, by u pacjentów z nasilonymi obrzękami (wysięk osierdziowy / opłucnowy, 

wodobrzusze, obrzęki okolic narządów płciowych) oraz / lub objawową hipowolemią lub 

objawami przednerkowej niewydolności nerek (skąpomocz z powodu zmniejszenia objętości 
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wewnątrznaczyniowej) rozpocząć leczenie dożylnymi infuzjami ludzkiej albuminy 

(wiarygodność danych C, siła zaleceń : umiarkowana). 

● Sugerujemy by dawka początkowa 20–25% roztworu albuminy wynosiła  0,5–1 g / kg masy 

ciała i była podawana dożylnie przez okres 4-8 godzin. Sugerujemy by w trakcie lub pod koniec 

infuzji dodać furosemid (1-2 mg / kg mc. dożylnie) (wiarygodność danych C, siła zaleceń : 

niska). 

● W trakcie podawania wlewu z albuminy należy monitorować ciśnienie tętnicze i akcję serca 

co 30 min. W przypadku wystąpienia jakichkolwiek objawów przeciążenia układu krążenia 

należy zwolnić prędkość wlewu lub wstrzymać infuzję. (wiarygodność danych X, siła zaleceń 

: wysoka). 

4.5 Białko 

● Nie ma wystarczających przesłanek, aby zalecać zwiększone spożycie białka u pacjentów 

chorujących na SRNS (nie oceniono). 

Komentarz: 

Nasilone obrzęki mogą być związane z niska objętością wewnątrznaczyniową ( tzw. „teoria 

undefill”) lub z nadmiernym obciążeniem płynowym (tzw. teoria „overfill”) [109].Wybór 

odpowiedniego leczenia powinien być uzależniony od nasilenia obrzęków oraz stanu objętości 

wewnątrznaczyniowej. Objawami wskazującymi na zmniejszoną objętość 

wewnątrznaczyniową są: zwężenie naczyń obwodowych (wydłużony czas nawrotu 

kapilarnego), tachykardia, hipotonia, skąpomocz i nasilona retencja sodu (frakcyjne wydalanie 

sodu [FeNa] <0,2%). Przeciwnie, nadciśnienie tętnicze i wysokie wydalanie sodu z moczem 

(FeNa> 0,2%) sugerują, że pacjent jest przewodniony („overfill”) [110–112]. 

Sól 

Zgodnie teoriami „overfill”i „underfill” uważa się, że powstawianie obrzęków w idiopatycznym 

zespole nerczycowym wynika z zatrzymania i/lub zmniejszonego wydalania soli [109]. Z tego 

powodu zaproponowano ścisłe ograniczenie spożycia sodu <2 mEq / kg / dzień (<35 mg / kg 

/ dzień) u dzieci chorujących na zespół nerczycowy [113, 114, 110]. Tak znaczne ograniczenie 

przyjmowania soli często nie jest u dzieci możliwe i czasem nie musi być bezwzględnie 

przestrzegane. Dlatego zamiast podania górnej granicy ilości przyjmowanej soli zalecamy 

unikanie nadmiernego spożycia soli w zależności od stopnia nasilenia obrzęków (tabela 

uzupełniająca S11). Zwykle ocena spożycia soli wymaga porady dietetycznej. 

 

Płyn 

U dzieci  chorujących na zespół nerczycowy sugeruje się stosowanie ograniczenia 

przyjmowanych płynów do ilości około 2/3 tzw. objętości podtrzymującej [7,114]. Takie 

zalecenie może jednak narazić pacjentów z obrzękami, u których stwierdza się niską objętość 

wewnątrznaczyniową („underfill”), na ryzyko wystąpienia hipowolemii Z tego powodu nie 
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zalecamy rutynowego ograniczania ilości przyjmowanych płynów u pacjentów chorujących na 

SRNS. Zamiast tego sugerujemy zrównoważone przyjmowanie płynów uzależnione od ilości 

wydalanego moczu, stanu objętości wewnątrznaczyniowej i stężenia sodu w surowicy (niskie 

stężenie sodu w surowicy sugeruje przedawnienie- overfill). Pacjenci powinni unikać solonej 

żywności również dlatego, że słone posiłki  zwiększają uczucie pragnienia (tabela 

uzupełniająca S11). 

Leki moczopędne 

W przypadku pacjenta chorującego na zespół nerczycowy, u którego stwierdza się nadmierne 

wypełnienie łożyska naczyniowego (pacjent „overfill”) leczenie nasilonych obrzęków wyłącznie 

lekami moczopędnymi jest bezpieczne i skuteczne. [113], W przypadku chorych z niskim 

wypełnieniem łożyska naczyniowego (pacjent „underfill”)  agresywne leczenie lekami 

moczopędnymi niesie ze sobą ryzyko nasilenia wewnątrznaczyniowej hipowolemii, AKI i 

zakrzepicy [115]. Dlatego sugerujemy rozważenie leczenia diuretykami (w pierwszym rzędzie 

diuretykami pętlowymi) u pacjentów z nasilonymi obrzękiem dopiero po wykluczeniu 

hipowolemii wewnątrznaczyniowej na podstawie wyżej wymienionych metod. Skojarzenie 

terapii diuretykiem pętlowym z leczeniem metolazonem (niedostępny w Polsce- przyp. 

tłumacza.), tiazydem lub lekiem moczopędnymi oszczędzającym potas, w tym amilorydem lub 

spironolaktonem, może dodatkowo nasilać diurezę i należy rozważyć taką opcję u pacjentów, 

u których stwierdza się obrzęki niepoddające się leczeniu [116]. W trakcie stosowania łączonej 

terapii moczopędnej należy uważnie obserwować pacjenta pod kątem wystąpienia ciężkiej 

hipokaliemii lub hiperkaliemii, zmniejszenia objętości wewnątrznaczyniowej i zasadowicy 

[117–120]. Furosemid  jest lekiem krótko działającym (T1/2 - 6h) i cechuje się dużą 

zmiennością biodostępności po podaniu doustnym (10-100%). Z tego powodu furosemid 

należy podawać co najmniej dwa razy dziennie w dawkach doustnych lub dożylnie, zwłaszcza 

jeśli  nie obserwuje się dobrej odpowiedzi na leczenie. [121, 122]. 

 

Abumina – infuzje dożylne  

U pacjentów z nasilonymi obrzękami, niepoddającymi się leczeniu wlewy dożylne albuminy 

wraz z diuretykami pętlowymi zwiększają diurezę poprzez mechanizm zwiększonego ciśnienia 

onkotycznego i poprawy stosunków hemodynamicznych w krążeniu nerkowym. Leczenie takie 

jest skuteczne zwłaszcza w przypadku pacjentów, u których stwierdza się niskie wypełnienie 

łożyska naczyniowego (pacjenci „underfill”). [123-125] Skuteczność takiego leczenia jest 

ograniczona w czasie [126] i wiąże się z ryzykiem wystąpienia reakcji alergicznych [127], 

niewydolności oddechowej i zastoinowej niewydolności serca. Ryzyko wystąpienia powikłań 

jest wyższe w przypadku zbyt szybkiej infuzji lub gdy leczenie jest stosowane u pacjentów z 

przepełnieniem łożyska naczyniowego (pacjenci „overfill”) lub pacjentów ze skąpomoczem 

[126]. Dlatego przed włączeniem leczenia konieczna jest dokładna ocena stanu wypełnienia 
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przestrzeni wewnątrznaczyniowej pacjenta oraz ilości wydalanego moczu [110]. Dawki 20%-

25% roztworu albuminy do maksymalnie 1 g / kg  podane w czasie nie krótszym niż 4 godzin 

uważane są za bezpieczne [128]. Sugerujemy ograniczenie wlewów albuminy do pacjentów, 

u których stwierdza się nasilone obrzęki (wysięk osierdziowy / opłucnowy, wodobrzusze, 

obrzęk w okolicach narządów płciowych), objawową hipowolemię lub przednerkową 

niewydolność nerek. Dodanie furosemidu w trakcie i / lub pod koniec wlewu z albuminy 

poprawia działanie moczopędne wlewu. 

 

Spożycie białka 

 

Hipoalbuminemia wiąże się z wystąpieniem niektórych powikłań SRNS, w tym z zakrzepicą i 

ryzykiem wystąpienia AKI [115]. Nie ma dowodów, że zwiększone spożycie białka poprawia 

stężenie albuminy w surowicy lub wpływa na wyniki leczenia [129]. 

 

5. Zalecenia dotyczące stylu życia 

• Zalecamy wspieranie aktywności fizycznej i zdrowego odżywiania u dzieci chorujących na 

SRNS z zastrzeżeniem, że aktywność fizyczna i dieta powinny być dostosowane do 

wydolności pacjenta i stadium CKD. Zalecamy edukację antynikotynową (odradzanie palenia) 

(wiarygodność danych C, siła zaleceń umiarkowana) 

Dowody i uzasadnienie: 

Pacjenci chorujący na  SRNS mają zwiększone ryzyko zachorowania na choroby układu 

krążenia [130] i schorzenia układu szkieletowego [131,132]. Z tego powodu zaleca się 

regularną aktywność fizyczną, powstrzymanie się od palenia tytoniu, korzystania z e-

papierosów, nadużywania szkodliwych substancji oraz zdrowe odżywianie, tak jak w populacji 

ogólnej. Odżywianie powinno być konsultowane przez dietetyka, aby umożliwić wyliczenie 

odpowiedniego spożycia energii przy jednoczesnym uniknięciu wysokiego spożycia soli (jak 

wyżej) i fosforu oraz dostosowane diety do wieku dziecka lub jego wieku wzrostowego i 

stadium jego choroby CKD [133, 134]. Preferowane są posiłki przygotowywane w domu przy 

użyciu świeżych składników z wykluczeniem produktów przetworzonych, przechowywanych w 

puszkach,  produktów mrożonych lub paczkowanych (Tabela S11). Wcześniej przetworzone, 

konserwowane produkty zawierają znacznie wyższą zawartość soli i fosforu nieorganicznego, 

który jest w 100% wchłaniany przez jelita [134] . 

 

6. Monitorowanie i leczenie powikłań zespołu nerczycowego oraz skutków ubocznych 

stosowanych leków 

6.1 Monitorowanie powikłań zespołu nerczycowego 
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● Zalecamy monitorowanie przebiegu choroby pod kątem powikłań utrzymującego się zespołu 

nerczycowego oraz działań niepożądanych zalecanych leków (patrz Tabela 4) (wiarygodność 

danych B, siła zaleceń umiarkowana). 

Komentarz: 

Do powikłań związanych z chorobą należą: infekcje, hipogammaglobulinemia, hiperlipidemia, 

nadciśnienie tętnicze, niedoczynność tarczycy, żylna choroba zakrzepowo-zatorowa, niedobór 

witaminy D3, niskorosłość, otyłość, niedożywienie, AKI i CKD. Potencjalne skutki uboczne 

leków przedstawiono w tabeli 4, a podstawowe parametry diagnostyczne, które należy 

uwzględnić w rejestrach / badaniach klinicznych przedstawiono w tabeli uzupełniającej S9. 

 

6.2 Powikłania zespołu nerczycowego - zapobieganie i leczenie 

6.2.1 Hipogammaglobulinemia - substytucja immunoglobulin 

● W przypadku wystąpienia znacznego obniżenia stężenia IgG w surowicy oraz 

nawracających i/lub ciężkich infekcji sugerujemy rozważenie podawania substytucyjnego 

preparatów immunoglobuliny (wiarygodność danych D, siła zaleceń: niska). 

Komentarz: 

Pośród argumentów przemawiających przeciwko rutynowemu podawaniu preparatów IgG 

pacjentom chorującym na SRNS, u których stwierdza się niskie stężenia IgG w surowicy 

wymienia się : a) szybką utratę podanych immunoglobulin z moczem tuż po wlewie, b) 

komercyjne dostępne preparaty immunoglobulin zawierają niskie miana IgG przeciwko 

bakteriom, które głównie są odpowiedzialne za epizody septyczne (gronkowce, paciorkowce, 

bakterie Gram-ujemne) [135 ] oraz c) wysokie koszty terapii. Sugerujemy zatem, by 

kwalifikacja do leczenia za pomocą profilaktycznych wlewów immunoglobulin odbywała się na 

takich zasadach jak w przypadku pacjentów z innymi postaciami wtórnej 

hipogammaglobulinemii z nawracającymi i / lub ciężkimi zakażeniami [136]. 

 

6.2.2 Profilaktyka antybiotykowa 

● Nie zalecamy stosowania rutynowej profilaktyki antybiotykowej u dzieci chorujących na  

SRNS (wiarygodność danych C, siła zaleceń: niska). 

● Sugerujemy stosowanie profilaktyki antybiotykowej z kotrimoksazolem u pacjentów 

leczonych rytuksymabem przez okres od 3 do 6 miesięcy, w zależności od ustępowania delecji 

linii komórek B oraz jednoczesnego stosowania leków immunosupresyjnych (wiarygodność 

danych C, siła zaleceń: niska). 

Komentarz: 

Aż 60% zgonów pacjentów chorujących na zespół nerczycowy jest spowodowana infekcją 

[137]. Opublikowane wyniki badań nie przemawiają za zaleceniem profilaktyki antybiotykowej 

u dzieci chorujących na  SRNS [138-142]. Około 30-50% odnotowywanych infekcji było 
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spowodowanych zakażeniem pneumokokowym. Pozostałe infekcje były spowodowane przez 

bakterie Gram-ujemne, głównie E. coli [143, 137, 114, 144, 144-146]. W jednej z publikacji 

oszacowano, że należałoby podawać profilaktykę antybiotykową 110 dzieciom przez 1 rok, 

aby zapobiec 1 pneumokokowemu zapaleniu otrzewnej. [147]. Biorąc pod uwagę doniesienia 

o wysokiej śmiertelności wśród chorych na zapalenie płuc wywołane przez Pneumocystis 

jirovecii, sugerujemy podawanie kotrimoksazolu pacjentom leczonym rytuksymabem przez 

okres od 3 do 6 miesięcy w zależności od liczby komórek w linii limfocytów B i stosowania 

dodatkowych leków immunosupresyjnych [75]. Zalecane dawki profilaktyczne kotrimoksazolu  

wynoszą: 5-10 mg TMP / kg / dobę lub 150 mg TMP / m2 / dobę u niemowląt (w wieku co 

najmniej 4 tygodni) i starszych dzieci. Lek należy podawać w pojedynczej dawce dobowej lub 

w dwóch dawkach podzielonych co 12 godzin, 3 razy w tygodniu (w kolejnych następujących 

po sobie dniach lub co drugi dzień) z zachowaniem maksymalnej dawki: TMP 320 mg / dzień 

[148]. Dawka doustna u młodzieży wynosi od 80 do 160 mg TMP dziennie lub 160 mg TMP 3 

razy w tygodniu [149]. W przypadku upośledzonej funkcji nerek , przy eGFR <30 ml / m2 / min 

konieczna jest 50% redukcja dawki kotrimoksazolu. U pacjentów ze schyłkową niewydolność 

nerek, z eGFR <15 ml / m2 / min, stosowanie kotrimoksazolu nie jest zalecane. W takich 

przypadkach alternatywną opcją leczenia może być podawanie profilaktycznych dawek 

pentamidyny w postaci inhalacji. Należy pamiętać, że nie ma wystarczających dowodów na 

skuteczność takiej terapii. 

 

6.2.3 Szczepienia 

● Zalecamy weryfikację statusu szczepienia dziecka zaraz po rozpoznaniu choroby oraz 

niezwłoczne ukończenie wszystkich zaległych szczepień, szczególnie w przypadku szczepień 

przeciw bakteriom otoczkowym (pneumokoki, meningokoki, Haemophilus influenzae) oraz, 

jeśli to możliwe, wirusowi ospy wietrznej i półpaśca (wiarygodność danych A, siła 

zaleceń:wysoka). 

● Zalecamy coroczne podawanie inaktywowanej szczepionki przeciw grypie (wiarygodność 

danych A, siła zaleceń:wysoka). 

● Zalecamy przestrzeganie krajowych wytycznych dotyczących szczepień w celu podawania 

nieaktywnych i żywych atenuowanych szczepionek pacjentom z obniżoną odpornością 

(wiarygodność danych A, siła zaleceń: bardzo wysoka) 

● Żywych szczepionek nie należy podawać pacjentom chorującym na SRNS, którzy przyjmują 

leki immunosupresyjne, w tym CNI, MMF i PDN (wiarygodność danych X, siła 

zaleceń:wysoka). 

6.2.4 Zapobieganie zakażeniom wirusem ospy wietrznej 
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● Zalecamy , by pacjentom z SRNS, którzy nie przeszli odpowiednich szczepień a byli narażeni 

na kontakt z wirusem ospy wietrznej podać immunoglobuliny przeciw ospie wietrznej (VZIG) 

(wiarygodność danych A, siła zaleceń : wysoka). 

● Jeśli preparat VZIG nie jest dostępny, sugerujemy leczenie acyklowirem w postaci doustnej 

(10 mg / kg QID przez 7 dni) w ciągu 7-10 dni od ekspozycji (wiarygodność danych C, siła 

zaleceń :  umiarkowana). 

● Zalecamy wykonanie szczepienia przeciw ospie wietrznej u pacjentów, którzy nie przeszli 

infekcji i nie otrzymali wcześniej właściwego szczepienia. Szczepienie powinno się odbyć w 

okresie remisji i w czasie kiedy pacjent nie przyjmuje leków immunosupresyjnych 

(wiarygodność danych A, siła zaleceń : wysoka). 

Komentarz: 

Zakażenie ospą wietrzną może zagrażać życiu dzieci chorujących na SRNS. Agencja ds. 

Żywności i Leków (FDA) zatwierdziła VZIG do terapii w celu złagodzenia przebiegu infekcji 

wirusem VZV u pacjentów podatnych na tą infekcję, tj. u osób nieszczepionych i którzy nie 

przeszli wcześniej ospy wietrznej [150]. VZIG należy podać jak najszybciej, do 10 dni po 

ekspozycji [151-154]. Niestety w większości krajów VZIG nie jest dostępny. Wyniki dwóch 

opublikowanych badań obejmujących jednak małą liczbę pacjentów (z udziałem 52 dzieci z 

prawidłową odpornością i jedno badanie dotyczące 8 dzieci z chorobą nerek, leczonych 

kortykosteroidami) sugerują, że podawanie acyklowiru zmniejsza ryzyko zachorowania na 

ospę wietrzną, jeśli lek zostanie podany w ciągu 7-10 dni po ekspozycji i jest kontynuowany 

przez 7 dni [155-157]. Wskazane jest rozważenie podania szczepienia przeciw ospie wietrznej 

nieimmunizowanym pacjentom oraz członkom ich rodziny. Szczepienie takie należy podać po 

uzyskaniu remisji, ale nie w trakcie leczenia immunosupresyjnego. 

 

6.2.5 Zapobieganie zakrzepicy: 

● Zalecamy aktywne mobilizowanie pacjentów w możliwie największym stopniu oraz unikanie 

wszczepiania dożylnych wkłuć centralnych, z których można korzystać wyjątkowo, w sytuacji 

szczególnej i wyłącznie krótkoterminowo (wiarygodność danych X, siła zaleceń : bardzo 

wysoka). 

● Nie ma wystarczających danych, aby zalecić rutynowe profilaktyczne leczenie 

przeciwzakrzepowe u dzieci chorujących na SRNS, u których nie odnotowano w przeszłości 

incydentów lub zwiększonego ryzyka zakrzepicy (niesklasyfikowane). 

● Sugerujemy profilaktyczne leczenie przeciwzakrzepowe heparyną drobnocząsteczkową lub 

doustnymi lekami przeciwzakrzepowymi u pacjentów z przebytymi w przeszłości incydentami 

zakrzepowo-zatorowymi oraz rozważenie leczenia osób z dodatkowymi czynnikami ryzyka (po 

wszczepieniu dożylnego wkłucia centralnego, ze znaną dziedziczną predyspozycją do 
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zakrzepicy, w trakcie hospitalizacji z powodu gwałtownie przebiegającej choroby, z infekcją 

lub w razie wystąpienia ryzyka odwodnienia) (wiarygodność danych C, siła zaleceń : niska). 

● Sugerujemy przeprowadzenie skriningu trombofilowego wśród pacjentów chorujących na 

SRNS z dodatkowymi czynnikami ryzyka, w tym z dożylnym wkłuciem centralnym, 

utrzymującym się białkomoczem nerczycowym oraz dodatnim wywiadem rodzinnym w 

zakresie predyspozycji do zakrzepicy (Tabela 2) (wiarygodność danych C, siła zaleceń : 

niska). 

Komentarz: 

Częstość występowania incydentów zakrzepowo-zatorowych u dzieci chorujących na zespół 

nerczycowy wynosi ok 3% (dane zebrane w kilku publikacjach [158-160]). Czynniki ryzyka 

obejmują nadkrzepliwość związaną z chorobą podstawową, predyspozycja do trombofilii, 

infekcje [161] oraz stosowane leczenie, w tym np. centralne wkłucia dożylne. U wszystkich 

dzieci chorujących na SRNS tuż po rozpoznaniu choroby należy przeprowadzić podstawowe 

badania oceniające czynność układu krzepnięcia (podane w Tabeli 2).  

Sugerujemy poszerzenie koagulologicznych badań przesiewowych u pacjentów z wysokim 

ryzykiem powikłań zakrzepowych (wcześniejsze zdarzenia zakrzepowe lub znane dziedziczne 

predyspozycje do zakrzepicy) o badania takie jak: diagnostyka w kierunku dziedzicznych 

niedoborów białek układu krzepnięcia (np. białko C, białko S i antytrombina) oraz badania 

genetyczne, w tym ocena występowania polimorfizmów pojedynczego nukleotydu w genach 

kodujących protrombinę (czynnik II G20210A) i czynnik V (czynnik V G1691A). Sugerujemy 

również rozważenie profilaktycznego leczenia przeciwzakrzepowego heparyną 

drobnocząsteczkową u pacjentów chorujących na  SRNS z  wysokim ryzykiem wystąpienia 

zakrzepicy w perspektywie krótkoterminowej. W przypadku przewlekłego utrzymywania się 

ryzyka powikłań zakrzepowych sugerujemy rozważenie leczenia antagonistami witaminy K. 

[158] 

6.2.6 Leczenie hiper- lub dyslipidemii 

● Sugerujemy, aby uwzględniając wiek pacjenta, rozważyć włączenie leczenia obniżającego 

stężenie lipidów u dzieci z utrzymującym się zespołem nerczycowym opornym na wiele leków 

i utrzymującym się wysokim poziomem cholesterolu LDL na czczo (> 130 mg / dl;> 3,4 mmol 

/ l) (wiarygodność danych C, siła zaleceń : niska). 

Komentarz: 

Długotrwała hiper- / dyslipidemia wpływa niekorzystnie na utrzymujący się zespół nerczycowy 

i jest czynnikiem ryzyka wystąpienia powikłań sercowo-naczyniowych. Dane oceniające 

terapie hipolipemizujące u dzieci są nieliczne [162–166]. Badania niekontrolowane dotyczące 

leczenia hipolipemizującego przeprowadzone u dzieci chorujących na zespół nerczycowy 

wykazały zmniejszenie poziomu LDL i całkowitego cholesterolu o 30-40% po zastosowaniu 

statyn i modyfikacji stylu życia. Opublikowane wyniki badań RCT u dzieci chorujących na 
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SRNS dotyczące takiej terapii  nie wykazał znaczącego obniżenia poziomu lipidów [167-169]. 

Biorąc pod uwagę wysoką chorobowość sercowo-naczyniową związaną z dyslipidemią, 

sugerujemy rozważenie leczenia obniżającego stężenie lipidów u dzieci chorujących na  

SRNS, u których stwierdza się  utrzymujący się wysoki poziom cholesterolu LDL> 130 mg / dl 

(3,4 mmol / l). Leczenie należy rozpocząć od modyfikacji stylu życia, w tym modyfikacji diety, 

zwiększonej aktywności fizycznej i kontroli wagi [166]. Nie ma dowodów, które pozwoliłyby na 

zalecenie stosowania statyn celem obniżenia stężenia lipidów w trakcie terapii zespołu 

nerczycowego. Niektórzy eksperci sugerują rozważenie włączenia do leczenia statyn, gdy 

cholesterol LDL na czczo utrzymuje się stale> 160 mg / dl (4,1 mmol / l) [170, 140] lub nawet 

przy niższych wartościach > 130 mg / dl (3,4 mmol / l)), w przypadku istnienia dodatkowych 

czynników ryzyka sercowo-naczyniowego [166]. 

6.2.7 Suplementacja wapnia, magnezu i witaminy D. 

● Sugerujemy doustne podawanie wapnia,  w przypadku jeśli  potwierdzi się występowanie 

hipokalcemii w oznaczeniach wapnia  zjonizowanego i / lub wyliczeniu stężenia wapnia  

całkowitego skorygowanego do niskiego stężenia albuminy w surowicy (wiarygodność danych: 

C, siła zaleceń : niska). 

● Sugerujemy suplementację cholekalcyferolem lub ergokalcyferolem, jeśli poziom 25-OH-

witaminy D jest niski (<30 ng / ml) (stopień C, umiarkowane zalecenie). 

● Sugerujemy doustne podawanie preparatów magnezu w przypadku objawowej 

hipomagnezemii (wiarygodność danych D, siła zaleceń : niska). 

Komentarz: 

U dzieci  chorujących na  SRNS  dochodzi do utraty z moczem białka wiążącego witaminę D 

oraz 25-dihydroksywitaminy D. Może to prowadzić do niedoborów witaminy D, hipokalcemii, 

nadczynności przytarczyc i upośledzonej mineralizacji kości [171]. Suplementacja witaminy D 

u tych pacjentów jest skuteczna [172–174] i podobnie jak u innych pacjentów z CKD  jest w 

tym przypadku zalecana [175]. Leczenie CNI może powodować hipomagnezemię powodującą 

skurcze mięśni kończyn dolnych. Podanie doustnych preparatów magnezu pozwala uniknąć 

objawowych epizodów hipomagnezemii. 

6.2.8 Suplementacja hormonów tarczycy 

● W przypadku niedoczynności tarczycy zalecamy suplementację lewotyroksyny (T4) 

(wiarygodność danych A, siła zaleceń wysoka). 

 

Komentarz: 

Przyczyną niedoczynności tarczycy u dzieci ze steroidoopornym zespołem nerczycowym 

(ang.SRNS) jest utrata białek wiążących tyroksynę w moczu [176,177]. Dlatego u chorych z 

utrzymującym się dużym białkomoczem (Tab. 2) należy regularnie monitorować stężenie TSH 

i wolnej T4 [178 179]. U dzieci z TSH >10 mU/l i niskim stężeniem wolnej T4 zaleca się leczenie 
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lewotyroksyną (T4) [180]. U dzieci bezobjawowych z podwyzszonym TSH wynoszącym 4,5-

10 mU/l i prawidłową wolną T4 należy okresowo monitorować czynność tarczycy i ponownie 

ocenić wskazania do leczenia [180,177,181]. 

 

6.2.9 Leczenie nadciśnienia tętniczego i powikłań związanych z CKD 

● Zalecamy leczenie nadciśnienia tętniczego i powikłań związanych z CKD, takich jak anemia, 

kwasica metaboliczna i nadczynność przytarczyc, zgodnie z obowiązującymi wytycznymi 

(wiarygodność danych A, siła zaleceń wysoka). 

 

Komentarz: 

Dzieci z SRNS mają istotnie zwiększone ryzyko wystąpienia chorób układu krążenia [130,132]. 

Jak u każdego dziecka z CKD, wysokie ciśnienie tętnicze (>95 percentyla dla wieku, płci i 

wzrostu) powinno być leczone w celu uzyskania wartości ciśnienia tętniczego <75 percentyla 

u dzieci bez białkomoczu, a <50 percentyla u dzieci z białkomoczem [182,183]. Inne powikłania 

związane z CKD powinny być leczone zgodnie z obowiązującymi wytycznymi [184,133,175].  

 

7. Diagnostyka, profilaktyka i leczenie nawrotów SRNS wnerkach własnych.   

7.1 Zapobieganie nawrotom choroby 

● Parametry kliniczne czy histologiczne stwierdzane  w początkowej manifestacji klinicznej 

choroby, nie dają możliwości prognozowania nawrotów SRNS (niesklasyfikowane). 

 

Komentarz: 

Nie wiadomo, w jakim stopniu leki powinny być zmniejszane lub czy mogą być odstawione po 

uzyskaniu remisji [71,53]. Nawróty choroby stwierdzano nawet u 70% osób reagujących  na 

terapię CNI po 6 lub 12 miesiącach od zaprzestania leczenia. Zaleca się kontynuowanie terapii 

immunosupresyjnej CNI lub MMF po uzyskaniu remisji przez okres co najmniej roku [6,57]. 

Stopniowe zmniejszanie CNI/MMF zamiast nagłego odstawienia może zapobiec wczesnemu 

nawrotowi choroby [50].  

 

7.2 Postępowanie w przypadku nawrotu choroby 

Nawrót  w trakcie leczenia CNI: 

● Zalecamy monitorowanie przestrzegania zaleceń i przyjmowania leków (CNI) poprzez 

kontrolę stężenia leku we krwi zgodnie z harmonogramem monitorowania przedstawionym w 

tabeli 2 (wiarygodnośc danych C, siła zaleceń umiarkowana). 

● Sugerujemy podawanie doustne PDN 60 mg/m2 dziennie do momentu uzyskania remisji lub 

przez maksymalny okres 4 tygodni, z późniejszym zmniejszaniem dawki po uzyskaniu remisji 

(stopień C, słabe zalecenie). 
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W przypadku braku odpowiedzi, częstych nawrotów lub działań niepożądanych leków, 

zalecamy stosowanie się do protokołu leczenia opornego SRNS (patrz 3.1) 

(niesklasyfikowane) 

Nawrót po zaprzestaniu leczenie immunosupresyjnego: 

● Sugerujemy podawanie doustnego PDN (60 mg/m2 na dobę) do momentu osiągnięcia 

remisji lub przez maksymalny okres 4 tygodni, po czym po osiągnięciu remisji zmniejszanie 

dawki. Alternatywnie, sugerujemy ponowne zastosowanie leku immunosupresyjnego, który 

wcześniej był w stanie utrzymać remisję choroby (stopień D, słabe zalecenie). 

● W przypadku braku pełnej odpowiedzi w ciągu 4 tygodni, częstych nawrotów lub działań 

niepożądanych leków, zalecamy stosowanie się do protokołu leczenia opornego SRNS (patrz 

3.1) (niesklasyfikowane) 

 

Komentarz: 

Nawracajacy SRNS i rola kortykosteroidów 

W kilku badaniach wykazano skuteczność PDN w leczeniu nawrotów SRNS. Początkowo w 

dawce 2 mg/kg/d w celu wywołania remisji [52,53], ze zmianą na co drugi dzień, a następnie 

zmniejszaniem dawki do końca 6 miesiąca leczenia [185,186]. Podawanie dożylne MPDN było 

również skuteczne w indukowaniu remisji u  chorych z nawrotami choroby [74,71,187]. 

Możliwe jest również ponowne rozpoczęcie stosowania leków innych niż 

glukokortykosteroidowych, które były wcześniej skuteczne u danego chorego. 

 

8. Postępowanie z dziećmi z ESKD 

8.1 Pacjenci dializowani 

● Zalecamy, aby u pacjentów z resztkową czynnością nerek przed transplantacją mierzyć 

wydalanie białka z moczem w celu ułatwienia dokładnej kontroli po transplantacji pod kątem 

nawrotu choroby (wiarygodność danych A, siła zaleceń wysoka). 

Zalecamy, aby w planowaniu terapii nerkozastępczej omówić z rodziną przewidywane ryzyko 

nawrotu choroby po przeszczepie nerki (wiarygodność danych A, siła zaleceń wysoka). 

● Jeśli u chorego z ESKD przeszczep ma zostać przeprowadzony przed ustąpieniem zespołu 

nerczycowego, zaleca się rozważenie nefrektomii farmakologicznej lub chirurgicznej przed 

przeszczepieniem (wiarygodność danych D, siła zaleceń wysoka).  

Komentarz: 

Idealne przygotowanie do przeszczepu wymaga ustąpienia zespołu nerczycowego  w celu 

zminimalizowania ryzyka żylnej choroby zakrzepowo-zatorowej i umożliwienia właściwego 

monitorowania nawrotów po przeszczepie. Jeśli po rozpoczęciu dializy nie wystąpi 

odpowiednie zmniejszenie utraty białka ocenianej w 24-godzinnej zbiórce moczu, sugerujemy 

rozważenie wykonania nefrektomii farmakologicznej lub chirurgicznej. Należy jednak 
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rozważyć również korzyści płynące z utrzymywania się resztkowej czynności nerek i diurezy 

u chorych dializowanych. 

 

8.2 Wybór biorców przeszczepów  

- Zalecamy wykonanie badań genetycznych przed transplantacją, aby poinformować o ryzyku 

nawrotu SRNS (wiarygodność danych B, siła zaleceń umiarkowana).  

 

- Zaleca się, aby przeszczep nerki był oferowany dzieciom z ESKD będącej następstwem 

SRNS, niezależnie od przyczyny (genetyczna lub niegenetyczna ) (wiarygodność danych B, 

siła zaleceń umiarkowana).  

- Sugerujemy, aby ryzyko i korzyści wynikające z powtórnego przeszczepu u pacjenta z 

nawrotem SRNS w wywiadzie omówić w zespole transplantologicznym oraz z pacjentem i jego 

rodziną podczas planowania powtórnego przeszczepu (wiarygodność danych A, siła zaleceń 

umiarkowana).  

Komentarz: 

Do czynników  związanych z nawrotem SRNS po przeszczepie zalicza się: postać 

niegenetyczna vs. monogenowa SRNS (nawrót 24% vs. 0% w kohorcie brazylijskiej [188] i 

50% vs. 7% w kohorcie europejskiej [101]; początkowa steroidooporność vs. 

steroidowrażliwość (OR 30, 95%CI 6,6-135,9) [189]; czas do ESKD <48 vs. >48 miesięcy (OR 

11,7, 95%CI 1,53-89,1) oraz odsetek zeszkliwiałych kłębuszków  nerkowych < 55% w biopsji 

nerki (OR 16, 95%CI 1,45-1,76) [190]. U dzieci z nawrotem SRNS w nerce przeszczepionej w 

wywiadzie, ryzyko nawrotu w kolejnym przeszczepie wynosi >80% [188]. U chorych z 

nawrotem po przeszczepie całkowitą lub częściową remisję odnotowano u odpowiednio 63% 

i 8% chorych, a przeżycie allograftu po 10 latach  wynosiło 50% [191,192].  

 

8.3 Wybór dawców przeszczepów 

● Kandydatom na żywych dawców nerki dla biorcy z SRNS zalecamy poddanie się badaniom 

genetycznym w celu oceny statusu genetycznego SRNS, jeśli badania są dostępne 

(wiarygodnośc danych X, siła zaleceń wysoka). 

Zalecamy, aby kandydat na dawcę ze stwierdzonym patogennym lub prawdopodobnie 

patogennym wariantem w dominującym genie, z objawami lub bez objawów, został 

wykluczony jako potencjalny dawca (wiarygodnośc danych X, siła zaleceń wysoka). 

 ● Nosiciel heterozygotycznego wariantu genetycznego SRNS dziedziczonego recesywnie 

może być zaakceptowany jako potencjalny dawca po konsultacji genetycznej (z wyjątkiem 

nosicieli zmian patologicznych w COL4A5, COL4A3 i COL4A4) (wiarygodność danych C, siła 

zaleceń wysoka).  

● Nosiciel bezobjawowy wariantu o nieznanym znaczeniu może być zaakceptowany jako 
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potencjalny dawca przeszczepu po przeprowadzeniu szeroko zakrojonej oceny i udzieleniu 

porady, jeżeli nie są dostępne inne możliwości dawstwa narządów (wiarygodność danych C, 

siła zaleceń niska).  

● Zalecamy uwzględnienie przewidywanego ryzyka nawrotu choroby i przedwczesnej 

niewydolności przeszczepu przy rozważaniu kandydatury na dawcę (wiarygodność danych A, 

siła zaleceń wysoka). 

Komentarz: 

Pobieranie narządów od żywych dawców w kontekście genetycznych chorób nerek powinno 

być poprzedzone szczegółową oceną dawcy, starannym przeglądem wzorca dziedziczenia 

choroby oraz poradnictwem i badaniami genetycznymi [193,194]. Podczas gdy wywiad 

rodzinny dotyczący genetycznej choroby nerek dziedziczonej autosomalnie  recesywnie (AR) 

nie jest uważany za przeciwwskazanie do pobierania nerek od dawców żywych, brak jest 

długoterminowych danych obserwacyjnych [193]. W przypadkach, w których SRNS przebiega 

zgodnie z autosomalnym dominującym sposobem dziedziczenia (AD), zniechęca się do 

dawstwa od żywych spokrewnionych dawców ze strony rodziny, której członkowie są dotknięci 

chorobą [193]. Jeśli nie ma pewności, czy kandydat na dawcę ma genetyczną chorobę nerek 

i czy choroba ta może wywołać CKD, dawstwo powinno być kontynuowane dopiero po 

poinformowaniu kandydata na dawcę o ryzyku dawstwa, jeśli choroba ta ujawni się w 

późniejszym okresie życia [193,194]. 

Nosicieli homozygotycznych mutacji COL4A5 (matki i siostry), należy zniechęcać do 

oddawania nerek, ponieważ wiadomo, że rozwijają one ESKD [195]. Podobnej rady należy 

udzielić dawcom z patogennymi mutacjami heterozygotycznymi innych COL4A (COL4A3 i 

COL4A4). Ponadto ryzyko dla dawców będacych nosicielami mutacji heterozygotycznych 

NPHS2 może być modyfikowane przez warianty takie jak R229Q, które uważa się za wariant 

dominujący-negatywny, który teoretycznie może stanowić ryzyko dla dawcy [196,197]. 

Badania obejmujące ocenę białkomoczu i krwinkomoczu  wykonywane w ramach oceny dawcy 

powinny być interpretowane ze szczególną uwagą w przypadku rodzinnego SRNS. Jeżeli 

ocena genetyczna potencjalnego dawcy jest prawidłowa, ale wywiad rodzinny jest obciążony, 

dawstwo powinno być dokonane dopiero po uzyskaniu pełnej świadomej zgody. 

 

8.4 Akceptacja żywego dawcy do przeszczepu nerki ze względu na ryzyko nawrotu choroby 

- W przypadku pacjentów z niegenetycznym SRNS otrzymujących pierwszy przeszczep 

dawcą mogą być  zarówno osoby zmarłe jak i dawcy żywi spokrewnieni (wiarygodność danych 

B, siła zaleceń umiarkowana). 

Komentarz: 

Podobny odsetek chorych z nawrotami obserwowano w przypadku allograftów pochodzacych  

od dawców żywych w porównaniu z dawcami  zmarłymi (10-50% vs 3-45%), ale w przypadku 
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nawrotu FSGS po przeszczepie, przeżycie allograftu było lepsze w przypadku allograftów 

pochodzacych od żywych dawców niż w przypadku allograftów od dawców zmarłych[198-200].  

 

8.5 Wstrzymanie przeszczepiania pacjentów, u których wcześniej stwierdzano nawroty ZN 

● Zalecamy zniechęcanie potencjalnych żywych dawców do oddania nerki dla biorców, u 

których podczas pierwszego przeszczepu doszło do nawrotu choroby (wiarygodność danych 

B, siła zaleceń umiarkowana). 

 ● Biorcom, u których w przeszłości doszło do utraty przeszczepu z powodu nawrotu NS, 

zwłaszcza jeśli dializa jest trudna do kontynuowania lub wiąże się z zagrażającymi życiu 

zdarzeniami, poważnymi zakażeniami, słabym wzrostem i/lub niską jakością życia, można 

zaproponować przeszczep od dawcy zmarłego (wiarygodność danychC, siła zaleceń niska).  

Komentarz: 

Nie należy opóźniać przeszczepów u chorych z SRNS, ponieważ nie zmniejsza to ryzyka 

nawrotu choroby [200-204]. Nawrót choroby w pierwszym przeszczepie wskazuje na 60-80% 

ryzyko nawrotu w kolejnych allograftach [204 203 199]. Strategie stosowane w leczeniu 

nawrotów choroby (duża dawka CNI, dożylny MPDN, rytuksymab i terapie pozaustrojowe) w 

około 60% przypadków indukowały remisję [200 205 206]. Podczas gdy kilka doniesień 

sugeruje, że wczesne rozpoznanie i agresywne leczenie nawrotu choroby może prowadzić do 

wyników porównywalnych z tymi, które występują w allograftach bez nawrotu choroby [207 

208], wyniki po nawrocie są zwykle słabe u chorych, którzy nie reagują na interwencje [209-

214]. W związku z tym ponowne przeszczepy od żywych dawców nie są zalecane w przypadku 

wcześniejszego nawrotu  SRNS, a przeszczepienie od zmarłego dawcy, bardziej niż dializa, 

jest uznawane za etycznie właściwe.  

 

8.6 Zapobieganie nawrotowi choroby po przeszczepie nerki 

● Nie ma wystarczających dowodów, aby zalecać strategie interwencyjne, mające na celu 

zapobieganie nawrotom zespołu nerczycowego u dzieci po pierwszym przeszczepie nerki 

(nieocenione) 

 ● Proponujemy profilaktyczną plazmaferezę lub immunoadsorpcję albo aferezę lipidową i 

rytuksymab w okresie okołooperacyjnym do stosowania u dzieci z utratą przeszczepu w 

wyniku nawrotu NS w poprzednim przeszczepie (wiarygodność danych C, siła zaleceń niska).  

Komentarz: 

Nie ma wystarczających dowodów na skuteczność stosowania strategii prewencyjnych, 

mających na celu zmniejszenie prawdopodobieństwa nawrotów u pacjentów z SRNS po 

pierwszym przeszczepie nerki. W pojedynczych przypadkach (opisy przepadków)  i w opisach 

klinicznych obejmujacych małą grupę (8 pacjentów) wykazano skuteczność strategii 

profilaktycznych dotyczących nawrotu SRNS w pierwotnym, niegenetycznym SRNS, u 
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chorych u których w wywiadzie stwierdzono nawrót SRNS w ciągu 1 roku od przeszczepienia. 

Obejmują one profilaktyczną plazmaferezę trzy razy w tygodniu przez 2 tygodnie, począwszy 

od 1 tygodnia przed przeszczepieniem od żywego dawcy lub w ciągu 1 doby po 

przeszczepieniu od zmarłego dawcy z wymianą 1.5 objętości osocza i rytuksymabem w 

okresie okołooperacyjnym lub bezpośrednio po przeszczepieniu z/bądź bez drugiej dawki po 

przeszczepieniu w 7 dobie [215-217,93].  

 

8.7 Nawrót po przeszczepie (jak określono w tabeli 1)  

● Zalecamy monitorowanie pacjenta pod kątem nawrotu rozpoczynając od dnia przeszczepu 

nerki poprzez kontrolę UPCR, wykonywaną codziennie przez cały okres wstępnej 

hospitalizacji po przeszczepie, a następnie kontynuowaną okresowo (np. co tydzień przez 4 

tygodnie, co miesiąc przez 1 rok, a następnie co kwartał) (wiarygodność danych C, siła zaleceń 

umiarkowana).  

- Sugerujemy, aby u pacjenta, u którego wcześniej występowała anuria, a po przeszczepieniu 

UPCR ≥100 mg/mmol (1 mg/mg) brać pod uwagę możliwość  wczesnego nawrotu, zakażenia 

lub inne rozpoznania wymagajace oceny (wiarygodność danych C, siła zaleceń niska).   

- Sugerujemy, aby w przypadku pacjenta z białkomoczem występującym w czasie 

przeszczepu, wzrost UPCR ≥ 100 mg/mmol (1 mg/mg) traktować jako możliwy wczesny 

nawrót, zakażenie lub inne rozpoznanie i przeprowadzić diagnostykę (wiarygodność danych 

C, siła zaleceń niska).   

- Sugerujemy, aby wczesny początek ostrej martwicy cewek (ATN) lub brak funkcji/dysfunkcję 

przeszczepu uznać za pierwsze oznaki nawrotu (wiarygodność danych C, siła zaleceń niska).   

 - Sugerujemy, że biopsja allograftu  nie jest wymagana do rozpoznania szybkiego nawrotu 

NS, jak określono w tabeli 1, ale biopsja allograftu jest zalecana w celu wykluczenia innych 

przyczyn w przypadku białkomoczu subnerczycowego, nawrotu po 48 godzinach lub w 

rozpoznaniu opóźnionej funkcji przeszczepu (wiarygodność danych B, siła zaleceń 

umiarkowana).  

- Sugerujemy, aby w przypadku późnego nawrotu NS (>3 miesiące po przeszczepie 

modyfikacja terapii immunosupresyjnej była poprzedzona właściwą diagnostyką obejmującą 

ocenę zakażenia, obecność swoistych przeciwciał przceiwko antygenom dawcy oraz 

histopatologię, w tym mikroskopię elektronową (wiarygodność danych B, siła zaleceń 

umiarkowana).  

Komentarz: 

Zespół nerczycowy może pojawić się ponownie już w ciągu 24 godzin po przeszczepieniu i na 

jego nawrót może wskazywać wskaźnik UPCR ≥100 mg/mmol (1 mg/mg) u pacjenta, u którego 

wcześniej występowała anuria (tabela 1). Za pierwszą oznakę nawrotu przeszczepu należy 

też uznać wczesny początek ostrej martwicy cewek (ATN) lub brak funkcji/dysfunkcję 
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przeszczepu [218,219].  Rozpoznanie nawrotu FSGS można postawić na podstawie biopsji 

nerki z rozlanym stopieniem wypustek stopowatych podocytów  przy braku innych zmian 

histopatologicznych, nawet jeśli nie stwierdza się stwardnienia  kłębuszków definiujących 

FSGS. Białkomocz pojawiający się w bardziej odległym od przeszczepienia okresie wymaga 

wykonania biopsji nerki w celu wykluczenia innych przyczyn, w tym  de-novo TMA i odrzucania 

związanego z przeciwciałami z glomerulopatią przeszczepu, ponieważ w obu przypadkach 

może wystąpić wtórny FSGS [191,220-222]. 

 

8.8 Leczenie nawrotów 

- Zalecamy wdrożenie terapii specyficznej dla leczenia nawrotów NS jak najszybciej po 

ustaleniu diagnozy (wiarygodnośc danych X, siła zaleceń wysoka).  

- Zalecamy stosowanie zwiększonych dawek CNI, dożylnych  pulsów MPDN i/lub 

plazmaferezy (lub immunoadsorpcji) z rytuksymabem lub bez (wiarygodność danych C, siła 

zaleceń niska).  

 - Sugerujemy dołączenie RAASi w przypadku nie osiągnięcia całkowitej remisji po  terapii 

celowanej (wiarygodność danych C, siła zaleceń niska).  

Komentarz: 

Strategie stosowane w leczeniu nawrotów choroby, w tym duża dawka CNI, dożylne pulsy 

MPDN, rytuksymab i pozaustrojowe oczyszczanie krwi, indukowały remisję w ~60% 

przypadków nawrotów po przeszczepie [198,223]. U chorych leczonych rytuksymabem 

sugerujemy podanie drugiej dawki rytuksymabu (375 mg/m2) w przypadkach niepełnej 

deplecji komórek B i/lub nawrotu białkomoczu. 

 
 
RYSUNKI 
 
Rys. 1:  
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Klasyfikacja dowodów i przypisywania siły zaleceń stosowana obecnie przez Amerykańską 
Akademię Pediatrii. Odtworzona za zgodą [15].   
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Rys. 2  

 Z: IPNA clinical practice recommendations for the diagnosis and management of 
children with steroid-resistant nephrotic syndrome 

https://link.springer.com/article/10.1007/s00467-020-04519-1
https://link.springer.com/article/10.1007/s00467-020-04519-1
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Algorytm postępowania w przypadku dzieci z zespołem nerczycowym. 

Pacjentów różnicuje odpowiedź na 4-tygodniowe leczenie doustne prednizolonem (ang. oral 

prednisolone - PDN). Chorzy nie wykazujący całkowitej remisji wchodzą w „okres 

potwierdzenia”, w którym następuje odpowiedź na dalsze leczenie doustnym prednizolonem 

(ang. PDN) z lub bez pulsów metyloprednizolonu (ang. MPDN) w połączeniu z inhibitorami 

enzymu konwertującego angiotensynę (ang. ACEi) lub blokerami receptora angiotensyny 

(ang. ARBs) oraz wykonuje  się badania genetyczne i biopsje nerki. Pacjenci z 

niegenetycznym SRNS powinni być kandydatami do dalszej immunosupresji, natomiast ci z 

postaciami monogenowymi nie są (dalsze szczegóły podano w tekście). W przypadku krajów 

nisko rozwiniętych, w których ocena genetyczna i/lub histopatologiczna nie jest dostępna, 

można rozpocząć natychmiastowe leczenie immunosupresyjne za pomocą CNI. Jeśli CNI nie 

jest dostępne, można rozpocząć dożylne lub doustne podawanie cyklofosfamidu. * 

Sugerujemy zmniejszanie PDN po rozpoczęciu CNI w następujący sposób: 40 mg/m2 co drugi 

dzień  przez 4 tygodnie, 30 mg/m2 co drugi dzień przez 4 tygodnie, 20 mg/m2 co drugi dzień 

przez 4 tygodnie, 10 mg/m2 co drugi dzień przez 8 tygodni, a następnie odstawienie; ** CNI 

może być kontynuowane w przypadku częściowej remisji; *** w przypadku braku całkowitej 

odpowiedzi w ciągu 4 tygodni, częstych nawrotów lub działań niepożądanych leków, zalecamy 

stosowanie protokołu dla opornego na leczenie SRNS;  

SRNS, steroidooporny zespół nerczycowy; ACEi, inhibitor konwertazy angiotensyny; ARB, 

bloker receptora angiotensyny; PDN, prednizolon; IV, dożylnie; CNI, inhibitor kalcyneuryny; 
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MMF, mykofenolan mofetylu. 

 

TABELE 

 
Table 1: Definicje odnoszące się do zespołu nerczycowego u dzieci. 
 
 

Pojęcie Definicja 

Białkomocz 

nerczycowy 

UPCR ≥ 200 mg/mmol (2 mg/mg) w pierwszej porannej porcji moczu 

lub ≥1000 mg/m2/dobę w 24 godzinnej zbiórce moczu co 
odpowiada wynikowi  3+ lub 4+ w teście paskowym 

Zespół nerczycowy Białkomocz nerczycowy oraz hipoalbuminemia (poziom albumin w 

surowicy < 30 g/l) lub obrzęki jeśli poziom albumin w surowicy nie jest 

znany  

SSNS Całkowita remisja w ciągu 4 tygodni leczenia prednizonem lub 

prednizolonem (PDN) w standardowej dawce (60 mg/m2/dobę lub 2 

mg/kg/dobę, maksymalnie 60 mg/dobę).  

SRNS Brak całkowitej remisji w ciagu 4 tygodni leczenia PDN w dawce 

standardowej  

Okres 

potwierdzający  

 

Okres pomiędzy 4 a 6 tygodniem od rozpoczęcia steroidoterapii 

podczas którego oceniana jest odpowiedź na dalsze stosowanie PDN 

doustnie i/lub dożylnych pulsów MPDN i RAASi u pacjentów, którzy nie 

uzyskali remisji lub uzyskali tylko częściową remisję po 4 tygodniach 

leczenia. Uzyskanie pełnej remisji w ciągu 6 tygodni jest określane jako  

późna odpowiedź. Pacjent, który uzyskał częściową remisję po 4 

tygodniach leczenia ale nie uzyskał pełnej remisji w ciągu 6 tygodni 

jest określany jako SRNS. 

Całkowita remisja UPCR (w oparciu opierwszą poranną porcję moczu lub próbkę z 24 

godzinnej zbiórki moczu) ≤ 20 mg/mmol (0.2 mg/mg) lub negatywny 

lub śladowy białkomocz w teście paskowym w co najmniej trzech 

kolejnych badaniach  

Częściowa remisja UPCR (w oparciu opierwszą poranną porcję moczu lub próbkę z 24 

godzinnej zbiórki moczu) >20 ale <200 mg/mmol i, jeśli oznaczony, 

poziom albuminy w surowicy ≥ 30 g/l.  

Nawrót Nawrót białkomoczu nerczycowego. U dzieci nawrót jest zwykle 
stwierdzany testem paskowym i definiowany jako wynik ≥ 3+ w ciągu 3 
kolejnych dni lub UPCR ≥ 200 mg/mmol (2 mg/mg) w pierwszej porannej 
próbce moczu, z  lub bez ponownego pojawienia się obrzęków u 
dziecka, które wcześniej uzyskało częściową lub całkowitą remisję.  

SRNS oporny na CNI Brak co najmniej częściowej remisji po 6 miesiącach leczenia CNI w 
odpowiednich dawkach i/lub stężeniach. 

Wielolekooporny 

SRNS 

Brak calkowitej remisjii po 12 miesiącach leczenia dwoma 

alternatywnymi w stosunku do steroidów lekami o różnych 

mechanizmach działania w zalecanych dawkach (zob. tekst). 

Wtórna 

steroidooporność 

Dzieci z początkową steroidowrażliwością, które w kolejnych 

nawrotach rozwijają SRNS 

Nawracający po 

przeszczepie nerki 

zespół nerczycowy  

Nawrót białkomoczu nerczycowego po przeszczepie nerki u dziecka ze 
SRNS przy braku innych widocznych przyczyn i/lub stwierdzenie 
stopienia wyrostków  stopowatych podocytów w biopsji nerki. 
Rozpoznanie to należy rozważyć również w przypadku utrzymującego 
się białkomoczu (UPCR ≥100 mg/mmol (1 mg/mg) u pacjenta będącego 
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uprzednio w anuri lub wzrostu UPCR ≥100 mg/mmol (1 mg/mg) u 
pacjenta z białkomoczem w momencie przeszczepu przy braku innych 
widocznych przyczyn. 

 

UPCR, stosunek białko/kreatynina w moczu ; SSNS, steroidowrażliwy zespół nerczycowy; SRNS, 
steroidooporny zespół nerczycowy; PDN, prednizolon lub prednizon; MPDN, metyloprednizolon; RAA, 
układ renina-angiotensyna-aldosteron; CNI, inhibitor kalcyneuryny 
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Tabela 2: Badanie wstępne i dalsze monitorowanie  dziecka ze steroidoopornym zespołem nerczycowym. 
 

BADANIA 
Badania  

wstępne 
Monitorowanie 

OCENA KLINICZNA 

Wywiad 

- Obejmujący wyniki testów paskowych wykonywanych  w domu, aktywność fizyczną, epizody 

gorączki, ból, dyskomfort w obrębie jamy brzusznej, obrzęki, uczucie zmęczenia, 

uczęszczanie do szkoły, przyjmowanie leków, cykl menstruacyjny u dziewcząt 
- Poszukiwanie czynników ryzyka wtórnych przyczyn (sierpowatość krwinek czerwonych, HIV, 

SLE, WZWB, malaria, parwowirus B19) 

- Wykluczenie gruźlicy w obszarach endemicznych przed włączeniem  leków  

immunosupresyjnych 

 

✓ 

 

 

 

✓ 

 

✓ 

 

Co 3 miesiące 

 

 

W przypadku  wskazań 

 

W przypadku  wskazań 

Badanie fizykalne 

- Ocena stanu nawodnienia,  z uwzględnieniem  obrzęków (obrzęki tkanki podskórnej, 

wodobrzusze, przesięki w osierdziu i opłucnej), objawów tężyczki, limfadenopatii 

- Toksyczność leków (narząd wzroku, skóra) 
- Ocena układu kostnego 

- Objawy pozanerkowe np. cechy dysmorfii, obojnacze narządy płciowe 

 

✓ 

 

 

✓ 

✓ 

✓ 

 

Co 3 miesiące 

 

Co 3 miesiące 

Co 3 miesiące 

W przypadku wskazań 

Pełne badanie neurologiczne  i   standaryzowana ocena  rozwoju ✓ Co 12 miesięcy lub w przypadku wskazań 

Dojrzałość płciowa: stadium  w/g skali Tannera, objętość jader (u chłopców  > 10 r.ż.)   ✓ Co 12 miesięcy 

Parametry życiowe: Ciśnienie tętnicze ✓ Co 3 miesiące; raz w roku 24 godzinne 

monitorowanie ciśnienia ( ABPM) u pacjentów z 

nadciśnieniem  tętniczym, jeśli możliwe 

Antropometriaa:  

- Ocena wzrastania (siatki centylowe): wzrost/długość ciała, waga 
- Obwód głowy < 2lat. 

- Wyliczenie BMI i rocznego przyrostu wysokości/długości ciała 

✓ Co 3 miesiące (co miesiąc u niemowląt) 

Szczepienia 

- Sprawdzenie i uzupełnienie szczepień, w szczególności przeciwko bakteriom  

wytwarzającym otoczki – pneumokokom, meningokokom, haemophilus influenzae, a także 

ospie wietrznej, jeśli możliwe 

✓ Co12 miesięcy lub w przypadku wskazań 

Wywiad rodzinny 

- Objawy nerkowe i pozanerkowe 

✓ Co12 miesięcy lub w przypadku wskazań 
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- Pokrewieństwo 
BIOCHEMIA 

MOCZ 

Porcja (pierwsza po nocy) lub 24godzinna zbiórka moczu: białko/kreatynina  

✓ 

wymagane 

 

Co 3 miesiące (częściej do uzyskania remisji)) 

Badanie moczu z oceną erytrocyturii  ✓ Co 6-12 miesięcy 

Porcja: współczynnik  wapń/kreatynina, białkomocz niskocząsteczkowy (np. współczynnik α1-

mikroglobulina/kreatynina 

wskazane  

KREW 

Morfologia 

Kreatynina, BUN lub mocznik 

Elektrolity (w tym wapń zjonizowany, potas* i wapń skorygowany jeśli znany poziom albuminy) 

Stężenie białka całkowitego i albuminy 

Gazometria (HCO3), 

✓ 

wymagane 

Co 3 miesiące (częściej w okresie do uzyskania 

remisji  i w 4-5 stadium CKD ) 

 

*Codziennie lub co drugi dzień  jeśli stosowane są 

wysokie dawki diuretyków  

Białko C reaktywne ✓ Jeśli wymagane  (decyzja kliniczna)  

Szacowany GFRb ✓ Co 3 miesiące (częściej w 4 stadium  CKD)  

ALP, PTH, 25(OH) Witamina D ✓ Co 12 miesięcy ( częściej  w 3-5 stadium CKD  

Profil  lipidowy (LDL- i HDL-cholesterol, trójglicerydy) ✓ Co 12 miesięcy lub w przypadku wskazań 

Podstawowe testy krzepnięcia (czas protrombinowy (INR), APTT, fibrynogen, ATIII), szczegółowe 
badania przesiewowe w kierunku zakrzepicy u pacjentów ze zgłoszonymi wcześniej zdarzeniami 
zakrzepowymi, centralnymi liniami żylnymi, utrzymującym się białkomoczem nerczycowym i/lub 
obciążonym wywiadem rodzinnym w kierunku zdarzeń zakrzepowych. 

✓ W momencie rozpoznania a następnie w przypadku 

wskazań, np. w przypadku nawrotu 

Ocena funkcji tarczycy (T3, FT4, TSH) ✓ Co 12 miesięcy lub w przypadku wskazań, 

szczególnie u pacjentów z długotrwałym 

białkomoczem  

Immunoglobulina G ✓ W przypadku nawracających infekcji 

Glukoza/ glukoza na czczo ✓ Co 6 miesięcy lub w przypadku wskazań 

HbA1c ✓ Co 12 miesięcy lub w przypadku wskazań  

C3, przeciwciała przeciwjądrowe 

ds-DNA, ENA, ANCA 

✓ 

 wskazane 

W przypadku wskazań 

W przypadku wskazań  

HBs-Ag, anty-HCV-IgG, kiła i HIV  ✓ Przed włączeniem prednizolonu i w przypadku 

wskazań 

Stan szczepień włączając ocenę poziomu przeciwciał ✓ Co roku lub w przypadku wskazań 

GENETYKA   

Sekwencjonowanie następnej generacji (NGS)/ Sekwencjonowanie całego eksomu (WES) ✓ Rozszerzone genetyczne badania przesiewowe dla 
pacjentów z SRNS w zależności od nowych wyników 
(tabela 3); sekwencjonowanie całego eksomu, jeśli 
jest wskazane. 
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Przed przeszczepem, jeśli nie były one wcześniej 

wykonywane . 

MONITOROWANIE TERAPII 

CsA i Takrolimus: Poziom leku we krwi  - Co tydzień w okresie zwiększania dawki  (przez 4 

tygodnie), następnie co 3 miesiące lub w przypadku 

wskazań 

MMF: kinetyka kwasu mykofenolowego (2h)c - AUC po 4 tygodniach leczenia, następnie co 6-12 

miesięcy lub w przypadku wskazań 

Rytuxymab - Liczba komórek B CD19: Wyjściowo, miesiąc po 

pierwszej dawce (nadir), co 1-3 miesiące do 

ustąpienia deplecji. 

Statyny: Kinaza kreatyninowa (CK) - W przypadku leczenia statynami, co 6 miesięcy 

Przewlekłe leczenie glukokortykoidami - 

wskazane 

Badanie okulistyczne w kierunku zaćmy i oceny 

ciśnienia śródgałkowego 

Densytometria (lędźwiowa) DEXA 

BADANIA OBRAZOWE 

Badanie ultrasonograficzne: ocena   wielkości i echogeniczności nerek ✓ Na początku (obowiązkowo przed biopsją nerki) 

Badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej i opłucnych (wodobrzusze, przesieki, zakrzepica) ✓ W przypadku wskazań 

Echokardiografia (masa lewej komory, przesięk) ✓ Co 12 miesięcy u pacjentów z nadciśnieniem 

tętniczym lub w przypadku nasilonych obrzęków 

Rentgen klatki piersiowej ✓  

opcjonalnie,  

jeśli wskazane 

Rentgen lewego nadgarstka (ocena wieku kostnego u dzieci >5 lat., mineralizacja) 
✓ Co 12 miesięcy lub w przypadku wskazań 

HISTOPATOLOGIA 

Biopsja nerki ✓ Patrz tekst: przy rozpoznaniu  a następnie jeśli są 

wskazania: w przypadku niewyjaśnionego 

obniżenia  eGFR, niewyjaśnionego wzrostu 

białkomoczu,  podejmowaniu decyzji o odstawieniu 

i/lub w celu monitorowania nefrotoksyczności  CNI 

w przypadku przedłużonego  (>2 lat) leczenia 

OCENA DIETY   

Analiza diety i konsultacja dietetyka z uwzględnieniem podaży soli, potasu, kalorii i białka ✓ Co 3 miesiące  (częściej u niemowląt, pacjentów 

niedożywionych i pacjentów w 4-5 stadium CKD  

OCENA MANIFESTACJI POZANERKOWEJ 

W zależności od choroby podstawowej i widocznych klinicznie cech pozanerkowych : ✓ 

jeśli wskazane 

jeśli wskazane 
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- MRI mózgu (np. małogłowie, opóźnienie psychoruchowe , opóźnienie umysłowe, padaczka 

miokloniczna, drżenia, ataksja, hipotonia…) 

- Wielospecjalistyczna ocena :  

Okulistyczna (np. mikrokoria, zaćma, jaskra, zanik nerwu wzrokowego, stożek rogówki, 

zmiany zwyrodnienieniowe plamki,  stożek soczewki, oczopląs),  

Kardiologiczna (np. wrodzone wady serca),  

Endokrynologiczna (obojnacze narządy płciowe, opóźnione dojrzewanie płciowe, pierwotny 

brak miesiączki, pesudohermafrodytyzm, cukrzyca),  

Dermatologiczna (np. pęcherzowe oddzielanie się naskórka),  

Ortopedyczna (brak lub hipoplazja rzepek, dysplazja kręgosłupowo-nasadowa),  

Immunologiczna (niedobór odporności T- komórkowy),  

Hematologiczna (trombocytopenia z obecnością dużych płytek, ciałka Döhle’a ),  

Audiologiczna (niedosłuch czuciowy) 

 

a, dane antropometryczne powinny być porównane  z aktualnymi normami krajowymi lub międzynarodowymi (siatki centylowe WHO [20]). 

b, eGFR (ml/min/1.73 m2) = k wysokość (cm)/stężenie kreatyniny w surowicy (mg/dl); gdzie k jest stałą = 0.413.  U chorych niedożywionych lub otyłych, należy 
posługiwać się wzorem opartym na cystatynie C [21] 

c, według Gellermana i innych [22] 
ALP, fosfataza alkaliczna; PTH, parathormon; CNI, inhibitor kalcyneuryny; CsA, cyklosporyna A; BP; ciśnienie tętnicze; MMF, Mykofenolan mofetylu 

 
UPCR, stosunek białko/kreatynina w moczu ; SSNS, steroidowrażliwy zespół nerczycowy; SRNS, steroidooporny zespół nerczycowy; PDN, prednizolon lub 
prednizon; MPDN, metyloprednizolon; RAA, układ renina-angiotensyna-aldosteron; CNI, inhibitor kalcyneuryny 
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Tabela 3: Geny do uwzględnienia w sekwencjonowaniu  następnej generacji (NGS) u 
dziecka z SRNS [8]. 
 

Gen Sposób 

dziedziczenia 

Accession # Choroba 

ACTN4∗ AD NM_004924 Rodzinny i sporadyczny SRNS (głównie dorośli) 

ADCK4∗ AR NM_024876 SRNS 

ALG1 AR NM_019109 Wrodzone zaburzenie glikozylacji 

ANKFY1 AR NM_001330063.2 Dziecięcy SRNS 

ANLN AD NM_018685 FSGS (głównie dorośli) 

ARHGAP24 AD NM_001025616 FSGS 

ARHGDIA AR NM_001185078 CNS 

AVIL AR NM_006576.3 SRNS 

CD151 AR NM_004357 NS,  pęcherzowe zmiany skórne na podudziach, 

głuchota nerwowo-czuciowa, obustronne zwężenie 

przewodów łzowych, dystroficzne paznokcie,  

i talasemia  minor 

CD2AP AD/AR NM_012120 FSGS/SRNS 

CFH AR NM_000186 MPGN typ II + NS 

CLCN5 XR NM_001127898.4 Choroba Denta +/- FSGS +/- hiperklciuria i wapnica 

nerek 

COL4A3∗ AR NM_000091 Zespół Alporta/FSGS 

COL4A4 AR NM_000092 Zespół Alporta /FSGS 

COL4A5∗ XR NM_000495 Zespół Alporta /FSGS 

COQ2 AR NM_015697 Choroba mitochondrialna/izolowana nefropatia 

COQ6 AR NM_182476 NS ± głuchota nerwowo-czuciowa; DMS 

CRB2∗ AR NM_173689 SRNS 

CUBN AR NM_001081 Przemijający białkomocz o nasileniu nerczycowego ±  

z padaczką 

DGKE∗ AR NM_003647 Zespół hemolityczno-mocznicowy, SRNS 

DLC1 AR NM_182643.3 Dziecięcy i dorosły SSNS and SRNS 

E2F3 AD NM_001949 FSGS + opóźnienie umysłowe (delecja całego genu) 

EMP2 AR NM_001424 Dziecięcy SRNS and SSNS 

FAT1 AR NM_005245.4 Kombinacja SRNS, poszerzenia kanalików, 

krwinkomoczu  

FN1 AD? NM_212482.3 Glomerulopatia fibronektynowa 

GAPVD1 AR NM_001282680.3 Wczesnodziecięcy zespół nerczycowy 

INF2 AD NM_022489 Rodzinny i sporadyczny SRNS, związana z FSGS- 

neuropatia Charcot-Marie-Tooth  

ITGA3 AR NM_002204 Wrodzona choroba śródmiąższowa płuc, zespół 

nerczycowy i pęcherzowe złuszczanie naskórka o 

łagodnym przebiegu 

ITGB4 AR NM_000213 Pęcherzowe złuszczanie naskórka i atrezja 

odźwiernika + FSGS 

ITSN1 AR NM_003024.3 CNS/SRNS/SSNS (z MCD/FSGS w biopsji) 

ITSN2 AR NM_019595.4 SSNS/SDNS (z MCD/MPGN w biopsji) 

KANK1 AR NM_015158 SSNS 

KANK2 AR NM_015493 SSNS/SDNS ± krwinkomocz 

KANK4 AR NM_181712 SRNS + krwinkomocz 

KIRREL1 AR NM_018240.7 SRNS 

LAGE3 AR NM_006014.4 NS z pierwotną mikrocefalią 

LAMA5 AR NM_005560.6 Dziecięcy NS 

LAMB2∗ AR NM_002292 Zespół Piersona 

https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_004924
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_024876
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_019109
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_001330063.2
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_018685
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_001025616
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_001185078
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_006576.3
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_004357
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_012120
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000186
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_001127898.4
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000091
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000092
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000495
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_015697
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_182476
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_173689
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_001081
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_003647
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_182643.3
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_001949
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_001424
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_005245.4
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_212482.3
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_001282680.3
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_022489
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_002204
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000213
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_003024.3
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_019595.4
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_015158
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_015493
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_181712
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_018240.7
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_006014.4
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_005560.6
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_002292
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LCAT AR NM_000229.2 Choroba Norum  

LMNA AD NM_170707 Rodzinna częściowa lipodystrofia + FSGS 

LMX1B∗ AD NM_002316 Zespół paznokciowo-rzepkowy; także FSGS bez  

manifestacji pozanerkowej 

MAFB AD NM_005461.5 FSGS z zespołem retrakcyjnym Duane’a  

MAGI2 AR NM_012301.4 NS +/- zaburzenia neurologiczne 

MMACHC AR NM_015506.3 Niedobór kobalaminyC, TMA i zespół nerczycowy 

MYO1E∗ AR NM_004998 Rodzinny SRNS 

NEU1 AR NM_000434.4 Nefrosialidoza (Sialidoza Typu II+ dziecięcy NS) 

NPHP4 AR NM_015102.5 Nefronoftyza z FSGS I białkomoczem nerczycowym 

NPHS1∗ AR NM_004646 CNS/SRNS 

NPHS2∗ AR NM_014625 CNS, SRNS 

NUP85 AR NM_024844.5 SRNS 

NUP93∗ AR NM_014669 Dziecięcy SRNS 

NUP107∗ AR NM_020401 Dziecięcy SRNS 

NUP160 AR NM_015231.2 SRNS 

NUP205 AR NM_015135 Dziecięcy SRNS 

NXF5 XR NM_032946 FSGS ze współistniejacym blokiem serca 

OCRL∗ XR NM_000276 Choroba Denta -2, Zespół Lowe’a,  ± FSGS, ± 

białkomocz nerczycowy 

OSGEP AR NM_017807.4 NS z pierwotna mikrocefalią 

PAX2 AD NM_003987 FSGS o późnym początku (w wieku dorosłym) bez 

pozanerkowej manifestacji 

PDSS2 AR NM_020381 Zespół Leigh’a  

PLCe1 AR NM_016341 CNS/SRNS 

PMM2 AR NM_000303 Wrodzone zaburzenie glikozylacji 

PODXL∗ AD NM_005397 FSGS 

PTPRO AR NM_030667 NS 

SCARB2 AR NM_005506 Zespół mioklonii prowokowanych ruchem i  

niewydolności nerek ± utrata słuchu 

SGPL1 AR NM_003901.4 Pierwotna niedoczynność nadnerczy i SRNS 

SMARCAL1 AR NM_014140 Dysplazja immunologiczno-kostna Schimke 

SYNPO AD NM_007286 Sporadyczny FSGS (mutacje promotora) 

TBC1D8B XR NM_017752.3 SRNS z FSGS o wczesnym początku 

TNS2 AR NM_170754.3 SSNS/SDNS  (z MCD/FSGS/DMS w biopsji) 

TP53RK AR NM_033550.4 NS z pierwotną mikrocefalią 

TPRKB AR NM_001330389.1 NS z pierwotną mikrocefalią 

TRPC6∗ AD NM_004621 Rodzinny i sporadyczny SRNS (głównie u dorosłych) 

TTC21B AR NM_024753 FSGS ze zmianami w sródmiąższu i kanalikach 

WDR73 AR NM_032856 ZespółGalloway-Mowat (mikrocefalia i SRNS) 

WT1∗ AD NM_024426 Sporadyczny SRNS (dzieci: może być związany z 

nieprawidłowymi narządami płciowymi); Zespół 

Denys-Drash i Frasiera  

XPO5 AR NM_020750 Dziecięcy SRNS 

ZMPSTE24 AR NM_005857 Dysplazja żuchwowo-obojczykowa z FSGS 

MYH9 AD/związ. NM_002473 Choroba związana z MYH9; Zespoły Epstein’a i 

Fechtnera  

APOL1∗ G1, G2 allele 

ryzyka 

NM_003661 Zwiększona skłonność do FSGS i ESRD u 

Afroamerykanów, Latynosów i osób pochodzenia 

afrykańskiego 

 

  
 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_000229.2
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_170707
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_002316
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_005461.5
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_012301.4
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_015506.3
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_004998
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_000434.4
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_015102.5
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_004646
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_014625
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_024844.5
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_014669
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_020401
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_015231.2
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_015135
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_032946
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000276
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_017807.4
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_003987
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_020381
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_016341
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_000303
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_005397
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_030667
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_005506
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_003901.4
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_014140
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_007286
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_017752.3
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_170754.3
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_033550.4
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nuccore/NM_001330389.1
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_004621
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_024753
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_032856
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_024426
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_020750
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_005857
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_002473
https://www.kidney-international.org/article/S0085-2538(16)30612-3/fulltext#title-footnote-tbl1fnlowast
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?cmd=search&db=nucleotide&doptcmdl=genbank&term=NM_003661
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Tabela 4: Powikłania i działania niepożądane związane ze stosowaniem leków, które należy 
ocenić w ramach monitorowania pacjentów. 
 

Rodzaj leku Powikłania i działania 

niepożądane leku, które należy 

ocenić w ramach 

monitorowania pacjentów 

Zapobieganie 

ALL Nawracające infekcje (bakteryjne, 

wirusowe, grzybicze) 

Odpowiednia ale minimalna dawka leków 

immunosupresyjnych 

Szczepienia (jeśli możliwe) 

Glikokortykoidy Zespół Cushinga 
Nadciśnienie tętnicze 
Nietolerancja glukozy 
Opóźnienie wzrastania 
zmniejszona gęstość mineralna 
kości  
Zaćma, jaskra 
Problemy behawioralne 

Ostrożne stosowanie glikokortykoidów 

Unikanie długotrwałego stosowania 

Stosowanie leków alternatywnych 

 

CNI  

 

 

 

 

 

Specyficzne dla 

Tacrolimusa 

 

 

Specyficzne dla 

Cyklosporyny A  

Nadciśnienie tętnicze  

Nefrotoksyczność 

Neurotoksyczność (drżenia) 

Skórcze mięśniowe kończyn 

dolnych 

Hipomagnezemia 

Interakcje z innymi lekami 

Nietolerancja glukozy i cukrzyca  

Nadmierne owłosienie  

Przerost dziąseł 

Odpowiednia, ale minimalna dawka 

leków immunosupresyjnych, w oparciu o 

monitorowanie poziomu leku we krwi. 

Zmniejszenie dawki w przypadku 

wystąpienia istotnych działań 

niepożądanych.  

 

MMF Hematologiczne:  

- Leukopenia/ neutropenia 

- Pancytopenia 

 

Nietolerancja ze strony przewodu 
pokarmowego(nudności, wymioty, 
bóle brzucha, biegunka) 
 

Utrata masy ciała 

 

Problemy dermatologiczne:  

- brodawki 

- nowotwór skóry 

Neurologiczne: 

- bóle głowy 

- parestezje 

- skurcze mięśniowe nóg 

Odpowiednia, ale minimalna dawka 

leków immunosupresyjnych, w oparciu o 

monitorowanie poziomu leku we krwi. 

 

 

 

 

 

 

Dodatkowa ochrona przed słońcem/UV 

RYTUKSYMAB Specyficzne infekcje  

- zapalenie płuc wywołane przez 

pneumocystis jirovecii  

- Zapalenie wątroby typu B i 

piorunujące zapalenie wątroby 

 

Profilaktyka przy użyciu cotrimoksazolu 

 

Szczepienie przeciw wirusowemu 

zapaleniu wątroby typu B 
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Hipogammaglobulinemia 

Leukopenia/neutropenia, 

Pancytopenia  

Ostre reakcje w czasie infuzji  

- obrzęk naczynioruchowy 

- skurcz oskrzeli,  

- pokrzywka 

Postępująca wieloogniskowa 

leukoencefalopatia (PML), 

wywołana przez wirusa JC  

 

 

 

Premedykacja 
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Rezan Topaloglu (Oddział Nefrologii Pediatrycznej, Oddział Pediatrii, Szkoła Medyczna, 
Uniwersytet Hacettepe, Ankara, Turcja), Georges Deschenes (APHP Robert-Debré, Paryż, 
Francja), Pierre Cochat (Lyon, Francja); ANZPNA: Siah Kim (Sydney Children's Hospital 
Network, Sydney, Australia), Anna Francis (Queensland Children's Hospital, Brisbane, 
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