Chronické poruchy funkce ledvin (pediatrie)

Chronicka renalni insuficience je porucha glomerularni filtrace, ktera vede k jejimu poklesu a ke vzestupu
kreatininu, event. dalSich soucasti a odpadnich latek (urea, kyselina mocova); tato porucha musi trvat alespon pdl
roku.tt!

Chronické selhani ledvin (,end stage renal disease”) je stav, kdy ledviny nejsou schopny zajistit ani zakladnf{
homeostézu v klidové situaci bez fyzického a psychického stresu. Prichdzi kone¢na faze urémie a umrti na jeji
komplikace (rozvrat vnitfniho prostredi s hyperkalémif, téZkou acidézou, hypertenzi a edémem mozku).

= glomerularni filtrace okolo 0,16 ml/s/1,73 m? (10 ml/min/1,73 m?);
= clearance mocoviny za tyden (Kt)/distribu¢ni objem mocoviny (VV

) je <2,0;
= plazmaticky kreatinin > 800 umol/l (10nasobné zvyseni nad normu).t!
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Pouziva se klasifikace stupné poruchy funkce ledvin podle Dialysis Outcomes Quality Initiative, DOQI - 5 stupnt dle
poruchy glomeruldrni filtrace.!]

Etiologie u déti el corex
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= hemolyticko-uremicky syndrom (7 %);
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= pokles glomerularni filtrace s progresivnim charakterem;
rychlost progrese zavisi na diagnoze;

= diuréza neni v prvnich fazich pfilis ovlivnéna - kompenzovana
zvySenim exkrecni natriové a kaliové frakce; i

= poruchy iontového a vodniho hospodarstvi Bfrend v s

= kostni nemoc (porucha kalciumfosfatového metabolismu): snizeni T vt wit 1
glomerularni filtrace — retence fosforu —» stoupa fosfor v séru — klesa
kalcium v séru - uvolnuje se parathormon (sekundarni
hyperparathyreodismus) — zvySuje hladinu kalcia odbourdvanim kosti
a zvysuje vylucovani fosforu snizenim jeho reabsorpce v tubulech .
(zvy$eni exkrelni frakce fosforu) - porucha rdstu, deformity B Amemiing ik Rl
dlouhych kost (genua vara apod.) a bolesti kosti; ukladani kalcia do S
cévniho systému, myokardu a mékkych tkani - riziko
kardiovaskularnich komplikaci - nej¢astéjsi pric¢ina letality
dlouhodobé nahradni 1éCby;

= nedostatek pdsobkd produkovanych v ledvinach: erytropoetin (-

anémie), kalcitriol (- kostni nemoc); nebo jejich nadbytek: renin;

porucha acidifikace moci s tendenci k metabolické acidéze;

hyperlipidémie Ledvinovy kandl

hypertenze

porucha vyzivy a rdstu - multifaktoridIni: sniZzeni energetické

dodavky, chronickd metabolickd acidéza, anémie, pri hemodialyze nizka efektivita, pri peritonealni dialyze

velké ztraty proteind, pozdni za¢atek puberty a omezeny pubertéini rlstovy spurt.t!

Klinicky obraz

= Casto pouze nespecifické priznaky: nechutenstvi, inavnost, spavost, zhorseni Skolniho prospéchu, pokles
vykonnosti, bledost, bolesti hlavy; pomaly rozvoj - ¢asto unikne pozornosti;

= opozdéni rlstu (lag-down fenomén v percentilovém grafu);

= hypertenze, poruchy vizu, zvraceni, porucha védomi, kfece.!!

Terapie
Casné zafazeni pacienta na ¢ekaci listinu k transplantaci, do té doby nahradni eliminaéni a konzervativni terapie.

Konzervativni terapie

= dieta: bilkoviny ve stravé se u déti neomezuji (pouze u dospélych); dostatecny energeticky prisun - event.
krmeni nazogastrickou sodnou nebo PEG; dodrzovani bilance tekutin, omezeny prijem fosforu;
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suplementace kalcitriolu a erytropoetinu;

korekce acidézy hydrogenuhli¢itenem p.o., u mensich déti Sholovym roztokem (smés citrat();
korekce hyperfosfatémie uzivanim vazacl fosfatd;

korekce hyperlipidémie - hypolipidemika (pouze u starSich déti);

Ié¢ba hypertenze - blokatory kalciovych kanald, ACE inhibitory a B-blokatory;

suplementace vitaminu B, C a kyseliny listové (ale nepodavat vitamin A a E);

porucha rlstu - rekombinantni lidsky rdstovy hormon.

Nahradni eliminacni terapie

absolutni indikace:
s GF < 0,08 m/s/1,73 m2 (5 ml/min/1,73 m?)
= klinické zndmky uremickych komplikaci: perikarditida, pleuritida, retence tekutin a edémy, srdec¢ni
insuficience, klinické a laboratorni zndmky poruchy vyzivy, hypertenze nereaguijici na 1é¢bu a
hyperkalémie, kterou nelze zvlddnout konzervativné.

Peritoneadlni dialyza

u déti metodou volby

princip: do peritonedini dutiny se zavede specidlni katetr (Tenckhoff), kterym se dovnitf aplikuje dialyzac¢ni
roztok (podobné slozeni jako ECT, ale bez produktd, které je nutné z téla odstranit), hyperosmolarni -»
ultrafiltrace pres peritonealni sténu, kterd funguje jako polopropustnd membréna;

= provadi se zpravidla v no¢nich hodindch, pomoci automatického pfistroje (cykleru);
= cil: vyrovnat bilanci tekutin, iontl, zvladnou hypertenzi, zlepsit stav vyzivy a rlstu, umoznit nadvstévu skoly;
= riziko perinotidy (zkaleni drénovaného dialyzatu, bolesti bficha, horec¢ka, laboratorni zndmky zanétu).

Hemodialyza

princip: mimoteélni ociStovani krve pomoci dialyzatoru, ve kterém proudi na jedné strané dialyza¢ni membrany
krev a na druhé dialyzaéni roztok (modifikovany RingerQv roztok); plné automatizovany pfristroj (tzv. uméla
ledvina); na predlokti nedominantni paze se vytvori arteriovenézni spojka (fistule), ve které se vlivem
vysokého tlaku krve vytvori varix, do kterého se zavadéji 2 jehly;

probiha v détskych dialyzacnich strediskach; vétsinou 3krat tydné po dobu 4-5 hodin;

indikace: kontraindikace peritonedlni dialyzy, nedostate¢na propustnost peritonea, srlisty v dutiné brisni,
neschopnost rodi¢l zvladdnout dialyzu v domacim prostredi, prani dospivajicich.

Transplantace ledviny

z technického hlediska mozna jiz u déti od 10 kg;
od zemrelého nebo zivého darce (nejcastéji pribuzného);

= kontraindikace absolutni: aktivni nebo nelécend malignita, chronicka HIV infekce, multiorgdnové selhani, které

by vyzadovalo transplantaci i dalsich organ(, pozitivni cross-match u darce-prijemce; relativni: chronicka
hepatitida C, zdvazna non-compliance rodiny a ditéte a chybéni podpory ze strany rodiny;

= y déti do 5 let je diky vyssi reaktivité imunitniho systému prenos organd rizikovéjsi;
= vlastni ledviny se obvykle ponechdvaji in situ; Stép je lokalizovan extraperitonedlné, jeho cévy se nasivaji na

vasa iliaca (u mensich déti pfimo na aortu a dolni dutou zilu), ureter se nasiva do méchyre modifikovanou
antirefluxovou plastikou;

imunosuprese: kortikoidy (methylprednisolon) s postupnym snizovanim a vysazenim, tacrolimus atd.;

po Uspésné transplantaci vyznamné stoupd kvalita Zivota;

komplikace: akutni rejekce Stépu (horecka, bolest, pokles diurézy, hypertenze nebo asymptomatickd rejekce);
chronicka rejekce stépu - chronickd transplantacni nefropatie (pokles glomerularni filtrace, nekontrolovana
hypertenze);

riziko infekce v dlsledku dlouhodobého podavani imunosupresiv (infekce moc¢ovych cest atd.).[*
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