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B. Vécny ramec standardu

B1. Vymezeni ¥cného ramce standardu

Pouzité pojmy a zkratky:

NS - nefroticky syndrom

INS - idiopaticky nefroticky syndrom

INC pii MCD - idiopaticky nefroticky syndrom s minimalnimménami

Definice onemocgni:
Nefroticky syndrom je v klinické pediatrii definongako:

. proteinurie vy3i neZ 40 mgfthod., z praktickych @vodi se ale uvadi hodnota vi
nez 1 g/mM/24 hod

+ hladina albuminu v séru nizsi nez 25 g/l
Mimo téchto 2 hlavnich iznaki nefrotického syndromu jsou u paciggtsto gitomny jes¢



dalsi 2 symptomy:
- edémy
« hyperlipidémie

Diagndzu je ale moZzno stanovit jiZi wyskytu prvnich 2 atribut i kdyZ dalSi 2 nejsouip
tomny.
Nefroticky syndrom neni diagn6za, ale souhidzmaki

Klasifikace onemocréni:
Priciny nefrotického syndromu wutl: negasgjsi pricinou nefrotického syndromu (dale NS
dati je t.zv.

- idiopaticky nefroticky syndrom (INS)

- sekundérni nefrotické syndronmkteré se vyskytujiip raiznych onemoatmich ledvin-
ného parenchymu, mezi dagtjSi priciny sekundarniho NS paglomerulonefritidy

- Idiopaticky nefroticky syndrom (INSg definovan jako onemoéni, jehoz fivod ne-
byl dosud uspokoji& objasin. Pati semINS s histologickym obrazem minimalnich
zmén glomeruti, kongenitalni nefroticky syndrom a nefroticky symth napodkladt
fokalni segmentalni glomerularni sklerdzy.

- Idiopaticky nefroticky syndrom s minimalnimi Zmami je vibec nejasgjSi formou
NS u dti a dorostu do 18 let (INSIpMCD).

B2. Epidemiologické charakteristiky onemocréni

Typicky vék vyskytu:

Batoleci a pedskolni ¥k, i kdyz touto formou mohou onemaitn starSi dti ev. dospli.

Spoustcim mechanismenprvni ataky ale i relafisbyva casto virova infekce hornich ce
dychacich. Incidence idiopatického nefrotickéhodsgmu s minimalnimi zgnamije asi 2-3
piipady na 100 000 jedidalo 15 let, chlapci jsou postiZeni asiéastji nez ctvcata.

B3. Kvalifika ¢éni predpoklady

Instituce: (autor dosud nedodal)
Odborny personal: (autor dosud nedodal)
Stavby, technologie a zdravotnicka technikafautor dosud nedodal)

C. Proces pée
Viz. vyvojovy diagram [VD] , str.2
C1. Vstupni podminky procesu pée

Anamnéza, klinicky obraz:



Prvni zndmkou INS ip MCD byvaji edény okolo @&nich vitek nebo dolnich kafetinach,
nebo v oblasti genitalu (skrotum nebo labia). Tyhow byt doprovazeny pleuralnim vypo-
tkem, ascitem, hydrokélou. Pokud jsou k dispozadidni Udaje odlesné hmotnosti, konsta-
tujeme skoro vzdy jeji zvySemscites byva spojen s bolestnfidiha, které mohou byt ro¢a
dusledkem hypovolémie. Vza&rse mohou vyskytnout i trombo6zy renalnich Zil neledtoni-
tidy. Hypertenze nep#tke klasickému obrazu nemaoci.

Vstupni kriteria pacienta: viz. B1 definice onemocmi
Partnefi na vstupu: negast;ji prakticky leéka pro cti a dorost, nebo obvodni pediatr

C2. Vlastni proces pée

Zéakladni vysetieni:
Laboratorni vySéeni:

Proteinurie:mas obsahuje &n¢ i vice neZ 10 g/fi24 hod., byva selektivni &&inu bilkovi-
ny v mai tvori albumin).

Hematurie:byva gitomna jen u 10-15% NSigVCD.
Pacienti mivaji ¥tSinouznané urychlenou FWbezre stovkové hodnoty za hodinu).

Krevni obraz:neni ¥tSinou vyznamé zménén, je tendence ke zvySenémupotrombocyi.
Hematokritse néni dle zahugni nebo ngedni cirkulujiciho volumu.

Biochemické vySéeni sérahladiny natrigjsou wtSinou normalni ale fZe byt gitomnahy-
ponatrémiev disledku hypervolémie a hemodiludgladina kaliabyva i kompenzovaném
ob¢hu normalnihladina vapnikye snizend, ale ionizované kalcium je v nér@elkova bil-
kovina je vyznamé sniZzendalbumin pod 25 g/l, aléasto i jen 10 g/l, \elektroforeogramu
zvySeni frakce alfa-2-globulina snizeni gama-globulinové frakcéi Rompenzovaném @b
hu je hladina urey a kreatininu spiSe nifgvySena glomerularni filtrace je u IN$i MCD
béznd). Ri rozvinutém INS p MCD je béZn¢ pritomna krond hypercholesterolémie i hyper-
triglyceridémie ndpadné je zvySeni LDL, VLDL a HDL{iRrySe¥enikoagul&nich faktof je
nejzavazyjsSim nalezensnizena hladina antitrombinu |lto vyswtluje zvySené riziko trom-
boz.

Krevni tlakje v kompenzovaném stavu normalni, jeho sniZzeazuwje na hypovolemii a zvy-
Seni naopak na hypervolemii, oba stavy jsou jiZ idaci nemoci.

Lécba INS pii MCD:

v Evrop i USA se od 70. let pouZzivaji standardriielénd schémataychazejici z multicent-
rickych mezinérodnich studii (ISKDC, APN).

Uvodni l&ba:

Prednison60 mg/m2/den ve 3 dennich davkach, nejvyssi dé&ka, nejnizsi weer. Trvani
této I&€by se pohybuje od 4 tydrn(schéma ISKDC) do 6 tydn(schéma APN). Po 4 respekti-
ve 6 tydnech seifpchazi nalternativni podavani prednisonu, t.j. obden, \igesté davce 4
mg/m2/den (podavano v jedné ranni davogdt po dobu 4-6 tydin | kdyz pii uvedené 1&b¢

u VetSiny déti vymizi proteinurie Bhem 12 tydni, je teba l€ebné schéma dodrzet. Vymize
proteinurie (mé& nez 100mg /f24 hod.) se ozraje jakoremise.

V akutni fazi nemoci jeiéba posouditzda dit je okthow kompenzovanmebo je ve fazi
snizeného mnozstvi cirkulujici krve (subSok, evkatwe Sok). Pokud vznikne tento stav,
provazeny wtSinou vyraznymi edémgnefroticka krize), jefeba ihned doplnit cirkulujici te-
kutiny, je indikovangoouZziti albuminu ve 20% roztoku.css neléena nefroticka krize e
vyustit iv akutni selhani ledvin

Pokud je di obthow kompenzovano, neni podavani roftatbuminu indikovano, i kdyz ¢




jedna o vyraznou proteinuri/yraznou retenci tekutin se snazime ovlivriodanim diuretik
(neicastji furosemid v davkach az 10 mg/kg/den, ev. spkin).

Relaps onemoemi: je definovan jako objeveni se bilkoviny v &n¢vice ne? 100 mg/fi24
hod.trvajici déle nez 3 po sélmasledujici dny). Frekvence relégs u INS g MCD vysoka,
bézre relabuje po 1l.atace NS asi 60% padient

Nomenklatura:

Na podklad mezinarodnich studii se i u na& e pouziva nasledujigciomenklaturavycha-
zejici z reakce pacienta n&lé prednisonem a z frekvence rekapsemocsni: steroidsenzi-
tivni (steroid-sensitive NS) = Gvodnicléa prednisonem uvede pacienta do renksdateini
odpowd’ (initial responder) pacient, ktery seifpl.atace NS &em standardni é&y dostal
do remise. Odpovida nacldu kortikoidy, po ukodeni l&ebného schématu kortikoidy se do-
stane do remisé&teroidresistentni N&teroidresistent) = Gvodnidiga prednisonem v davc
60 mg/nfden po dobu 6 tydnneuvede pacienta do remise (pacient se také&ojenjmkonon-
responder). Pokud se pacient dostane do remisppalkorgeni |&€by relabuje, nicméndalsi
podavani prednisonu vededk remisi, oznéuje se jakozavislost na steroidec{steroid-
dependent)Casté relapsy N$¥frequent relapser) = onemdari relabuje 2x neboastji bé-
hem 6 nés. nebo 4x nebo vice 3. Uplna resistence na steroigpamea, ze proteinuri
zistava stejnaiges I&bu prednisonem.

Lécba relapsuléci se stejnt jako 1.ataka, ale jen do vymizeni proteinurie&j8 dny navic
Pak se oft prechazi na alternativni #pob podavani prednisonu ve stejné davce a trvadi (4
tydna).

Rezistence na steroidgsi 5-10% paciefits INS gi MCD muZe byt primarg steroidresis-
tentnich.Primarni steroidresistenge ale typicka pro jiné formy NS nez je IN8 MCD. U
nekterych paciernit se miiZe objevit steroidresistence sekun@gsfi opakovanych relapsech.

Primérni rezistence na steroigtlyvolava podeizni na jinou formu NS nez je INS s MCD,
piedevsim na fokalni glomerularni sklerd&GS) - ale i u této diagndzy jecita cast pacien-
tt steroidsenzitivnich!iebo_chronickou glomerulonefritidu

Tato situace by #ta standardé vést oSdtjici lekae ke konzultaci s klinickym centredgt-
ské nefrologie, kde se uvazi indikace renalni beps

Casté relapsy resp. zavislost na kortikoidsehlé€i vétSinou cyklofosfamidem od 80.let i
cyklosporinem A. Indikace této skupiny lék (ev. dalSich, nap chlorambucil, ACE-
inhibitory, atd.) paf do rukou zkuSenychétskych nefrolog, vétSinou jim gedchazi renaini
biopsie

Renalni biopsie:

Indikace k renalni biopsiavisi na ¥ku pacienta, klinickém obrazu a reakci na kortikoid

déti mezi 1-10 rokem Zivotarptypickém obrazu 1.ataky nefrotického syndromuir@apsie
vétSinou indikovana a je hned zahajovandb&prednisonem dle schémafbecr je tenden-

ce provadt biopsii u dti starSich 10 let, daleag pri ndlezu makroskopické hematurie, por
renalnich funkci, primarni kortikoresistenégstych relapsech ev. hypertenzi. Pokud se bi-
opsie u dti provadi, jeiteba zajistit vySéeni vzorku v optickém mikroskopu, imunofluuores-
cenci i elektronovou mikroskopii. Vlastni hodnocenisi provag zkuseny nefropatolog.

Lécba pacient séasto relabujicim resp. NS zavislym na prednisonu:

U steroidsenzitivnich paciant ¢astymi relapsyse asi ve 20% pozorugpontanni remiséo
nékolika dnech nebo tydnech proteinurie vymizi i In@sazeni prednisonu). Pokud jsou rodi-
¢e poueni a dobe spolupracuji, dtnejevi znamky edéina je bez dalSich celkovychtipna-

kt, je mozno s nasazenim prednisondkay. Tam, kde ke spontanni remisi nedojde a stav
ditéte se zhorSuje, je nasazeni stekamzbytné. Tato skupina pacigénpevi skoro vzdy fi-
znaky dlouhodobého podavani stetoidzv. sekundarni hyperkorticismuse plati i o dtech




zavislych na steroidecN¢étSinou se u nich dopotuje provést renalni biopsii, ktera aléace
piipadi ukaze jen nalez MCDDéti dlouhodok lécené tSimi davkami kortikoiél Spatré
rostou a to je jeden z hlavnichwibdi, prat se fistupuje k alternativni ébé. T.¢. se doporu-
Cuji 2 leky za prokazatednicinné :

1. Cyklofosfamid: I€k byl zaveén do praxe uzipd vice nez 20 lety, aleémila se schémal
jeho podavani. U di s castymi relepsy se dopafuje podava?2 mg/kg hmotnosti/24 hod.
celkem 8 tydd, u diti zavislych na steroidech stejnou davku 12 tiydn

Pozor: béhem |&€by cyklofosfamidem & doporduje podavat prednison v nizSich davk
alternujicim zfgisobem (obden). Po k& cyklofosfamidu se datekévat dlouhoda}jSi remise
u obou skupin (vice nez 70%, resp. 678t ¢ nejmér 2 roky v remisi). Rodie je teba
upozornit na riziko hemoraghé cystitidy, mirné alopecie a potencialni rizigonadalnict
zmen (pii dodrzeni kumulativni davky je ale riziko zcelanimnalni).

podavani vSech dalSich féje u NS spojeno s vysSim rizikem nez cyklofosfamid

2. Cyklosporin A:doporuuje se v davce cca 5 mg/kiieisné hmotnosti (Sandimmuteoral),
cilova hladina fi stanoveni monoklonalni protilatkou je 80-160 nfadlécba by nendla trvat
déle nez 6 ®sicl. Rodice je feba roviz pouit o vedlejSich dincich.

Lécba diti se steroid-resistentnim NS:

pokusy s podavanim pulsnetylprednisolonu, cyklofosfamidu ev. Cyklosporiiysou mér
UspesSné nez u &i se steroid-senzitivnim NS, zvI&ge-li piicinou NS jiné 1éze nez MCD.

Komplikace u dti s INS @i MCD: pokud 1.ataka nenias diagnostikovana,ibe se pacier
dostat do stadipefrotické krizet.j. t¢Zké hypovolemiekterd niize vyustiti az v akutni selha-
ni ledvin.Jinak ale wtSina komplikaci vznika na podkladedlejSich dginku lécby. Kortikoi-
dy snizuji rezistenci proti infekci, zvySuji glykdéinvyluc¢ovani drasliku, krevni tlak, rhou
zpasobit kataraktu, vysoké davkyigobi kozni strie, které mohou vést k zavaznym kasme
kym defektim, zavazné je zpomalenistu u d@ti s ¢astymi relapsy nebo steroidrezistéen
Vedeni ¢chto komplikovanych pacieife Ukolem specializovanych center, ktera uzceuspol
pracuji s oSétjicimi pediatry v mist bydliSg.

Cs3. Podminky ukonéeni procesu pée

Doporucéenieni dalSi pée, partnefi na vystupu:
Dit¢ s nefrotickym syndromem v ambulantnipé

Lécba 1.ataky nefrotického syndromu se zahajujeikul v nemocnici, to plati i o nasazeni
cyklofosfamidu nebo cyklosporinu A. Pokud je patiekampenzovan, dostane se rychle
remise a rodina ddb spolupracuje, je mozno dokinécbu doma v rodi&. Spoluprace rodi-
ny (compliance) je udi s NS podstatna. Ragi sami vySetji domaproteinurii (nejlépe
20% kyselina sulfosalicylova), vedou zdznamy o @ier podavanych lécich, krevnim tla
sledujihmotnost ditte a jehoist.

Idedlni je dodat rodiim tabuky, kde jsou uvedené udaje vyjady graficky natasové ose
tuto dokumentaci nosi rag# k pravidelnym kontroldm u svého praktického pedieesp.

do specializovanéstské nefrologické ordinace. Hyperlipidemie se u iN&loporduje 1&it,
tekutiny a 8l se omezuji jen pokud je tendence k jejich retenci

Prognéza: u INS @i MCD je wtSinou velmi dobra, 10 let od 1.ataky jevi zavapoéuchy
funkce ledvin jen asi 10% paciéniSechny ostatni formy NS maji horsi prognézu.

Jiné giciny nefrotického syndromu wtd a dorostu

Fokalni glomerularni skleréza, chronické glomerefoitidy, vétSinou membranosni nel



membranoproliferativni, ale i IgA nefritida, glonwmnefritidy jako sotidst systémovyc
onemocgni, Schoenleinova-Henochova purpura, atd.

Jaké pipady nefrotického syndromu maji byt konzultovaidygri 1.atace étskym nefrolo-
gem?

NS u ditte do 1.roku Zivota, NS provéazejici nefriticky symah v kazdém &ku, NS s hyper-
tenzi gled nasazenim ster@idNS s omezenim glomerularni funkce.

Zivotosprava a sledovani @téls nefrotickym syndromem:

Déti s NS maji normalni dietu, antipetratach bilkoviny v mé& se nedoportuje zvySovat
piijem bilkovin ve stra¥. V doké remise maji &i zcela normalni Zivotospravu, mohou se
koupat, @astnit se letnich tabdr ockovani je mozné po porad nefrologem. D& ve fazi
remise sledujedtSinou prakticky pediatr, ktery je v kontaktu&skym nefrologem.

D. Vysledky - kriteria a indikatory kvality pé ¢e

Cast standardu Kontrolni kriteria Zpiusob kontroly
Podminky zahgjeni pé Kvalitné odebrana anamnéijZaznam v dokumentaci oSgt-
zhodnoceni klinického obrajjfujiciho praktického [éke,
a kriterii NS ambulantniho pediatra a Ié:ﬂa—
fe @ijimajiciho k hospitalizadi

Proces VySéeni a terapie dle dop®aznam v dokumentaci
ru¢eného schematu

Podminky ukoteni pée Zhodnoceni vystupnich kritgZaznam v dokumentaci oSgt-
rii hospitalizace a dopogeni|fujiciho lékae @i propudeni
dalSiho rezimu kby mimaojz nemocnice

nemaocnici
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