Ostre uszkodzenie nerek u dzieci
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Ostre uszkodzenie nerek

nagte obnizenie przesgczania ktgbuszkowego (GFR) prowadzgce do T w surowicy
stezenia produktow przemiany azotowej (mocznika, kreatyniny)

zespot chorobowy spowodowany nagtym, najczesciej odwracalnym
uposledzeniem czynnosci nerek, prowadzacym 0 zaburzen homeostazy
ustrojowe]j

moze przebiegac ze skagpomoczem, bezmoczem lub prawidtowa diurezg

Ostre uszkodzenie nerek — Acute kidney injury (AKI)

Ostra niewydolnosc¢ nerek — Acute renal failure (ARF) = AKI wymagajace terapii
nerkozastepczej
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Epidemiologia AKI \

e u dorostych 17:100.000
* u dzieci 4:100.000
e u noworodkow 18:100.000




Najczestsze przyczyny ONN u dzieci

> Niedotlenienie/niedokrwienie —33-40%
»Zespot hemolityczno-mocznicowy =15 — 20%
» Ktebuszkowe zapalenie nerek —10-15%
» Posocznica —do 10%
»Wrodzone anomalie —do 10%
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Ocena czynnosci nerek

eGFR wg wzoru Schwartza
0,413 x wzrost (cm) / stezenie kreatyniny w surowicy (mg/dl)

Kreatynina (mg/dl) eGFR mi/min/1,73 m?
1-2 doba 7ycia do 1,2 1-10 dni 40
1.3 |ata 02-0,3 do 1 miesigca 80
do 3 r.z. 100
4 -7 lat 0,4-0,5
do 14 r.z. > 100
> 7 lat 0,6-1,0
od 15 .z > 120
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1. Przednerkowe AKI — skapomocz

czynnosciowy, spowodowana spadkiem
przeplywu krwi przez nerki

2. Nerkowe AKI — uszkodzenie elementow

budujacych nerke (klebuszka, cewki lub
Srodmigzszu)

3. Zanerkowe AKI — zablokowanie drog

e
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Zmniejszona objetos¢ piynéwx

1. Bezwzgledna:
e  krwotok
e odwodnienie

2. Wzgledna ({ objetos¢

wewnatrznaczyniowa):

* hipoalbuminemia (obrzeki)

* ucieczka ptynow do
Jtrzeciej przestrzeni”

* wstrzas

\

AK| przednerkowe

Zmniejszony Zaburzenie
przeptyw nerkowy: hemodynamiki
wewnatrznerkowej:
niewydolnos¢
krgzenia 1. Polekowe:
zwezenie tetnicy * inhibitory
nerkowe;j kalcyneuryny
A / e NLPZ
e ACEi, ARBr

2. Posocznica

.




1. Uszkodzenie cewek:

2. Uszkodzenie srodmigzszu:

AKI| nerkowe

Choroby cewkowo- \
srodmigzszowe:

niedotlenienie
toksyny, leki

polekowe (NLPZ,
antybiotyki)
infekcyjne (bakterie,

\ wirusy, inne) /

Choroby ktebuszkéow
i naczyn:

1. Uszkodzenie ktebuszkow:

ktebuszkowe zapalenia nerek

2. Uszkodzenie naczyn:
mikroangiopatie (ZHM)
zapalenie naczyn
(ziarniniakowatos¢ Wegenera)

ostre powiktania naczyniowe

(zakrzep zz. nerkowych)

\




ATN — Acute tubular necrosis \

Patogeneza ATN:

* Niedotlenienie, toksyny — zaburzenie funkcji komorek cewek — oddzielenie
komorek od btony podstawnej

e Zatkanie Swiatta cewek — bierna dyfuzja przesaczu ktebuszkowego do tk.
srodmigzszowej

e Moczenie nerki do nerki”

e Obrzek tk. sSrodmigzszowej
* Niedokrwienie nerki

* Martwica cewek nerkowych




AKI zanerkowe

Zwezenia \
anatomiczne:

Zatkanie cewek: \

e krysztaty (szczawian
* wady wapnia)

* ciata obce * leki (metotreksat,

¢ guzy sulfonamidy)

¢ kamica / L* biatka (SZpiczak) /

Wyréwnanie cisnien po obu stronach btony podstawnej ktebuszkow

C Ustanie filtracji D



Obraz kliniczny AKI

* retencja produktdw przemiany azotowej — zaburzenia swiadomosci, spigczka
e zaburzenia jonowe: ¢ Na, J Ca, T = T K — zaburzenia rytmu serca
* retencja ptynoéw (skapomocz, bezmocz) — NT, obrzeki, przesieki do jam ciata, obrzek ptuc, mézgu
Skapomocz — udzieci <0,5ml/kg/godz
u niemowlat < 1,0 ml/kg/godz

Lub wg. innej definicji oliguria < 300 ml/m?/dzien

bezmocz u dzieci < 100 ml/m?2/dobe
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Badania diaghostyczne w AKI \
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Badania diaghostyczne w AKI

mocznik, kreatynina 2 eGFR, kwas moczowy
morfologia

jonogram

gazometria

badanie ogdlne moczu

badania laboratoryjne zwigzane z etiologig AKI
USG jamy brzusznej

biopsja nerki w niektérych przypadkach
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/ USG — AKI czy PChN? \
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Pediatryczna skala RIFLE

GFR
Risk ! GFR 0 25%
ryzyko dysfunkcji nerek
Injury \ GFR 0 50%
uszkodzenie nerek
Failure \ GFR 0 75% lub

niewydolnos¢ nerek

l.oss

< 35ml/min/1,73m2

Diureza

< 0,5 ml/kg/h x 8h

<0,5 ml/kg/h x 16h

< 0,3 ml/kg/h x 24h
lub anuria x 12h

utrata, przedtuzajaca si¢ ONN, leczenie nerkozastepcze > 4 tyg

End - stage renal disease - schylkowa niewydolnos¢ nerek

Leczenie nerkozastepcze > 3 miesiecy

e B .8 B .
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Przednerkowa AKIl vs ATN

Badanie Przednerkowa ATN
AKI
Cigzar wlasciwy moczu ~ >1020 <1012
Osmolalnos¢ moczu > 500 mOsm/kg <350 mOsm/kg
Stezenie Na w moczu <20 > 40
FE Na (%) <1 >1, noworodki >2,5
Kreatynina U/P >40) <20

Mocznik U/P > 10 <10




Leczenie - przednerkowe AK \

e uzupetnienie strat ptynow: nawadnianie iv, po
- poczatkowo 20 ml/kg przez 30-60 min

- tempo dalszego nawadniania w zaleznosci od stopnia odwodnienia

* przy braku diurezy, po wypetnieniu tozyska naczyniowego mozna podac:
diuretyk petlowy: furosemid, kwas etakrynowy
-> w AKIl nawet 2 mg/kg/dawke (8-10 mg/kg/db)
UWAGA: tiazydy nie dziatajg przy eGFR <30 ml/min/1,73 m? /

"
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Leczenie - nerkowe AKI

leczenie choroby podstawowej wg. obowigzujgcych zasad
modyfikacja dawek lekow wg. stopnia niewydolnosci
stosowanie odpowiedniej ilosci ptynow i diety

wyrownanie zaburzen gospodarki wodnej, elektrolitowej, kwasowo-zasadowe]
oraz ich nastepstw

leczenie ewentualnych powiktan




AKI| — gospodarka ptynami

e diureza z doby poprzedniej + straty pozanerkowe (skora, ptuca - 10-15
ml/kg/dobe + przewdd pokarmowy + gorgczka)

e endogenna woda oksydacyjna 5ml/kg m.c.

e dobra gospodarka ptynami w okresie AKI
— dziecko traci 0,5-1% m.c./dobe




Lek

NaHCO3

Calcium gluc.

(10%)

Glukoza z
insuling

Salbutamol

Resonium Ca
lub Na

Leczenie hiperkaliemii

Dawka

1-2 mEq/kg

0,5-1 ml/kg

Glukpza 0,5g/kg
Insulina 0,1 j/kg

5-10 mg/dawke
w nebulizacji

lg/kg p.o. lub p.r.

Poczatek
dziatania

30 min

natychmiast

30 min

30 min

60 min

Czas
dzialania

1-2h

minuty

1-2h

2h

4-6 h

Uwagi

pH7,2K>7

lub ostre T

w ciezkiej hiperkaliemii
7)

ostroznie przy
przewodnieniu

ograniczone doswiadczenie
u dzieci

Po podaniu p.r.

wlewka z mannitolu p.r.
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Leczenie kwasicy metaboliczne;

Wyrownywac kwasice, dopiero gdy pH < 7,2, lub HCO3 < 12 mmol/I
(niewielka kwasica podnosi prog drgawkowy, co moze miec dziatanie
ochronne, w przypadku niewyrownanej hipokalcemaii)

Liczba mmol HCO; = BE x m.ciala x 0,3

8,4% NaHCO;: 1 ml = 1 mmol HCO3 (1 1 mmol Na)

- Y W




Wskazania do leczenia nerkozastepczego \




Wskazania do leczenia nerkozastepczego \

e retencja ptyndw - obrzek ptuc, zastoinowa niewydolnosc krgzenia, nadcisnienie tetnicze,
brak mozliwosci wtasciwego zywienia

e zaburzenia elektrolitowe i kwasowo-zasadowe niepoddajgce sie leczeniu
zachowawczemu — hiperkaliemia i kwasica metaboliczna

e anuria od 12 godz, skagpomocz od doby

e toksyny endogenne: szybkie narastanie stezenia mocznika (Swigd, zapalenie optucnej,
osierdzia, obj. ze strony OUN), hiperurykemia

e toksyny egzogenne: salicylany, etanol, metanol, glikol etylenowy, aminoglikozydy /

- Ty e
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Wskazania do wczesniejszego rozpoczecia
leczenia nerkozastepczego

Sepsa

Zespot niewydolnosci wielonarzgdowej

MODS (ang. Multi Organ Dysfunction Syndrome, MOF Multi Organ Failure)
ONN po operacjach kardiochirurgicznych

Zespot lizy guza
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Ostra dializa otrzewnowa \




Ciggte metody leczenia nerkozastepczego \

Child treated with continuous renal replacement therapy.




Ciggte metody leczenia nerkozastepczego \

Metoda Plyn Plyn Usuwanie Usuwanie toksyn Efektywnos¢

dializacyjny substytu- toksyn droga  droga konwekcji  mierzona klirensem
cyjny dyfuzji mocznika

1. Ciagla powolna - - - + +

ultrafiltracja

2. Ciagla - ++ - +++ S

hemofiltracja

3. Ciagla + - S + +++

hemodializa

4. Ciagla hemo- + + +++ +++ +++

diafiltracja

. Bl B e
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Ciggte metody leczenia nerkozastepczego

e ™

Usuwanie Usuwanie Efektywnos¢
dializacyjny substytu- toksyn toksyn droga mierzona
cyjny droga konwekcji klirensem
dyfuzji mocznika
4. Ciagla hemo- + + SRR PR ==k

diafiltracja




AKI - rokowanie

Przednerkowa i zanerkowa AKI - dobre
Nerkowe AKI- gorsze

ATN - dos¢ dobre

HUS - PChN 10-25%

Uszkodzenie wielonarzgdowe, OIT - Smiertelnos¢ > 50%
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Mikroangiopatie zakrzepowe
(thrombotic microangiopathies — TMA)

Réznorodne choroby wywotujgce uszkodzenie srodbtonka
drobnych naczyn krwionosnych, ktorym towarzyszg zmiany
zakrzepowe narzgdow migzszowych

v

Niedokrwienie i martwica w obrebie narzagdow,
gtownie nerek, mozgu, serca i ptuc

Mikroangiopatie zakrzepowe Jerzy Windyga, Wojciech MNem, K
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Podziat patogenetyczny TMA

Mikroangiopatie zakrzepowe

// \\

Zakrzepowa plamlca
matoptytkowa
(TTP — thrombotic
thrombocytopenic
purpura)

J

Rozsiane wykrzepia n|e

wewnatrznaczynlowe
(DIC — disseminated
intravascular coagulation)

\ J

-mocznicowy (HUS —

.

Zespot
hemolityczno

hemolytic uremic
sundrome)

J

hepatic enzymes, low

N

Zespot HELLP

(hemolysis, elevated

platelet)

J

ov;8(11):622-33. Epub 2012 Sep 18.




\lEBV, Parvowirus B19, wirus Denga )

L Zespot hemolityczno-mocznicowy ]

L
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infekcyjny wywotany przez:

- Escherichia coli (EHEC szczepy enterokrwotoczne
produkujace werotoksyne/shigatoksyne - stx1, stx2)

- Streptococcus pneumoniae
- infekcje HIV lub grype, WZW A i C, wirus Coxackie B,

B

obecnosé p/ciat p/czynnikom uktadu dopetniacza

-

| wrodzony ]

warianty patogenne w genach kodujgcych biatka
regulujgce alternatywng droge uktadu dopetniacza

k'

Y

defekt metabolizmu kobalaminy C

.

I
toksycznos¢ lekdw (np. tacrolimus, CsA, cisplatyna)
szczegoblnie u pacjentow po transplantacji narzgdow
lub leczonych przeciwnowotworowo y

“‘\

l

choroby autoimmunologiczne np. toczen uktadowy

(SLE)

l mutacje genu kinazy diacyloglicerolu epsilon (DGKE)

Nat Rev Nephrol. 2012 Nov;8(11):622-33. Epub 2012 Sep 18.




HUS \

mikroangiopatia zakrzepowa - w matych naczyniach powstaja

zakrzepy zbudowane z ptytek krwi i czynnika von Willebranda (VWF)

przebiegajgca z triadg Gassera:

1. niedokrwistosc hemolityczna
2. matoptytkowos¢
3. ostre uszkodzenie nerek

/

T 57 \_ 3 - T
Zespo6t hemolityczno-mocznicowy AJto‘na, Wojcch%ech Strojny,“yga, + Kr'/ilska https://www.mp.pl/podrecznik/pediatria/chapter/B42.71.12.2.2.6.3.
l .



Rozpoznanie HUS \

niedokrwistos¢ hemolityczna
TRIADA GASSERA matoptytkowos¢

ostre uszkodzenie nerek

Inne objawy towarzyszace:
objawy neurologiczne (sennos¢, niepokdj, drzenie koniczyn, drgawki,
pobudzenie, zaburzenia Swiadomosci)
wzrost poziomu transaminaz
biegunka w wywiadzie lub inna infekcja

wymioty, nudnosci, bol brzucha — zapalenie trzustki lub niedokrwienie jelit
bol gtowy, niewydolnosc LK — ciezkie NT /

I Postepowanie w atypowym zes p“yczno—m'cowym — stanowisko Grupy Roboczej Polskiego Towarzystwa Nefrologicznego
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Patofizjologia STEC-HUS

STEC-HUS Red blood cells

€ Platelets
90 &g

Polynuclear nrutrophil

Qca.

i i B SR# Thromb
Protein synthesls *. o O(CR4ICXCR7/50|:1 - 28 = S

P000009099090000009000030009000000000000900009999090999099909999999999999099999909999999292929292992999s
Basement membrane

09990000000 00000000000000000000000000000000000:0:00000000:000000000000000000006000010000000)00000020000%0a

_Sparta_Nephrologie_Zora_220120.pdf
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__ HUS zwigzany \
' z dysregulacja alternatywnej drogi uktadu dopetniacza

I Droga klasyczna

Droga lektynowa I Droga alternatywna

Kompleksy immunologiczne

Weglowodany mikrobiologiczne
NlElmmunDInglcan aktywatory

Aktywatory powierzchniowe

MBL+ (MASP-1, MASP-2) 3

DAF, CR1,
I MCP,FI Q P
C — (+ (:5] S [Mice
C;g*; [

! (cqbzaabf (ESa - C ccg,bgbcghj LFL
C3a,
a::?
|c059 —] =

9o
I Kompleks atakujgcy btone

Norris M., Remuzzi G. N Engl J Med. 2009: 361: 1676-87



STEC-HUS \

Dawniej: typowy, pobiegunkowy, D+ (ang. diarrhoea)

ok. 90% pacjentow z HUS

czesciej u niemowlat i matych dzieci, bez wyraznej przewagi ptci
najczestsza przyczyna AKI u niemowlat i matych dzieci

zwigzany z kolonizacjg bydta domowego

zrodto zakazenia cztowieka: niedogotowana wotowina, niepasteryzowane
surowe mleko lub produkty mleczne, skazona woda, owoce, warzywa
2-7przypadkow/100 000 dzieci 0-5 lat (Europa)

0000

U

/

ostepowanie watypowym zes lityczno- icowym — stanowisko Grupy Roboczej Polskiego Towarzystwa Nefrologicznego
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Epidemiologia STEC HUS

Escherichia coli - verotoxyna VTx (VTEC)
shiga toxin STx (STEC)

= serotyp 0157:H7 (70% przypadkéw), 0111, 0103, 0104, 026

- po ekspozycji na STEC 38-61% osob rozwija biegunke krwotoczng
= 5-15% o0so6b z biegunka o etiologii E.coli 0157:H7 rozwija HUS

Ryzyko rozwoju HUS po ekspozycji na EHEC

L] L] L3
<5rz 5-9.9 rz >10rz
%
\ 12.9%
N
K'H““-v-.._._._
ndrome. JIMMUNOL 2009;182:6394-6400
Kuehne A, Bouwknegt M, Havelaar A, et al. and the HUS active surveillance network Germany. Estimating true i and no in- ucing Esdl illness i sed on notificati ata of haemolytic uraemic syndrome. Epidemiol Infect.

2016; 144(15): 3305-3315. Moake JL. N Engl J Med 2002;347:589-600.



STEC-HUS przebieg kliniczny \
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Niedokrwistos¢ hemolityczna \

= klinicznie

= badania laboratoryjne

‘\-\-\\-“-‘--_ —
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Niedokrwistos¢ hemolityczna

klinicznie

> blados¢ powtok skérnych, sluzowek

> osfabienie, apatia

> szmer skurczowy nad sercem, tachykardia

badania laboratoryjne




Niedokrwistos¢ hemolityczna \

wystepuje u wszystkich chorych
gwattowne obnizenie stezenia Hb (czesto do ok. 6 g/dl)
obecnosc¢ schistocytow w rozmazie krwi (2-10% krwinek czerwonych

o nieprawidtowym ksztatcie - uszkodzenie i fragmentacja erytrocytow)
T retikulocytéow

I poziomu bilirubiny, LDH 7
J poziomu haptoglobiny L//

™ P LDH koreluje z aktywnoscig choroby

Odczyn Coombsa ujemny (hemoliza

nieimmunologiczna), ale /

e

! o . 2= “ - -
m typowym olityczn ym — stanowisko y Roboczej Polskiego Towarzystwa Nefrologicznego
Kohli, V.K., Kohli, , A.(2022). Hematopathology of Red Blood and White Bl lls. In: Comprehensive Multipl e-Choice Questions in Pathology. Springer, Cham.




Matoptytkowosc¢ \

= klinicznie

= badania laboratoryjne

\ ‘mrf/




Matoptytkowosé

= klinicznie
> krwiste lub smoliste stolce, fusowate wymioty, czesto bole
brzucha
> krwawienia ze sluzowek
> since, petocje, podbiegniecia krwawe

= badania laboratoryjne
> obnizenie poziomu ptytek krwi
> zmniejszenie stezenia fibrynogenu

- Y W




Ostre uszkodzenie nerek \

= klinicznie
> skapomocz lub bezmocz (od 1 doby do kilku tygodni)
> NT (przejSciowe zwigzane z przewodnieniem, trwate
zwigzane z uszkodzeniem tetnic ktebkowych)
> obrzeki

= badania diagnostyczne:
> /I stezenia mocznika, kreatyniny w surowicy
> hiperkaliemia, kwasica metaboliczna
> krwinkomocz (lub krwiomocz) z biatkomoczem o roznym

nasileniu
> USG jamy brzusznej

‘ me w“/pOWym zes\“ityczno—rrvm — stanowisko Grupy Roboczej Polskiego Towarzystwa Nefrologicznego
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Na podstawie

e

b

Diagnostyka roznicowa TMA

Trombocytopenia
Plt< 150 000/ulL lub spadek
0 >25% od wartosci wyjsciowej

oraz

Hemoliza mikroangiopatyczna
MLDH i/lub  haptoglobina i/lub
schistocyty i/lub { stez. Hb

\

Objawy neurologiczne
splatanie i/lub obj.
nieprawidtowej czynnosci OUN
i/lub drgawki

J

1
z ponizszych

AKI
Mstez. kreatyniny i/lub {,GFR
| i/lub nieprawidtowe bad. ogdlne
moczu i/lub NT

) |

Objawy ze str. p. pok.
biegunka i/lub krwawienie i/lub
| nudnosci/wymioty i/lub bdle
brzuchai/lub zap. zotgdkai jelit

J

Oznaczy¢ aktywnos¢ ADAMTS 13, wykonaé badanie w kierunku toksyny EHEC

aktywnos¢
ADAMTS 13 £10%

aktywnos¢
ADAMTS 13> 10%

wynik (+) EHEC
aktywnos¢ ADAMTS13 >10%

Zuber J, i wsp. Nat Rev Nephrol. 2012;8:643-657.Coppo P, i wsp. PLo
1476. Ariceta G, i wsp; for the European Paediatric Study Group for HUS. Pediatr Nephrol.,
2013:8:554—-562 Bresin E. i wsb. | Am Soc Nephrol. 2013:24:475—486

. Blood. 2010;115:1475-

. Clin J Am Soc Nephrol.




Badania laboratoryjne

Morfologia, rozmaz krwi (schistocyty),
retikulocyty; LDH, bilirubina, haptoglobina
Odczyn Coombsa (BTA)

Mocznik, kreatynina
Jonogram, gazometria

Alat, Aspat
Lipaza, Amylaza, Glukoza

CRP, PCT

INR, APTT, fibrynogen, D-dimery

Badanie ogdlne moczu

Posiew katu na EHEC + PCR verotoksyna

PCR na obecnos¢ gendéw kodujacych Stx1 i Stx2 — prawdopodobieristwo
dodatniego wyniku znaczgco maleje po 8 dniach od wystgpienia biegunki

ADAMTS13 aktywnos¢ i inhibitor

C3, C4, CH50 - sktadowe dopetniacza obnizone u 30-40% chorych z mutacjami w
uktadzie dopetniacza, ale czasami w infekcji STEC (do 20% pacjentéw) i S. pneumoniae

Badania genetyczne: poszukiwanie mutacji CFH, CFl, MCP,
C3, CFB, THBD, DGKE, delecja CFHR1/CFHR3

Troponina, NTproBNP
Posiew krwi jesli gorgczka lub stan septyczny

GCMS w kierunku kwasicy metylomalonowej
Homocysteina

stawie-programu-NFZ, Program lekowy B.95,

= _ e _ ~ Zasoby "
powym z lityczno m nowiMczej Polskiego Towarzystwa Nefrologicznego
Przychodzien J, Daniel M, Leszczyriska B, et al. Analysis linical co of hemolytic-uremic syndron en—on xperience. Pediatria Polska - Polish Journal of Paediatrics. 2018;93(1):35-45.



Badania obrazowe

USG jamy brzusznej

RTG klatki piersiowej
ECHO serca

MR moézgu

— S—— [ ‘soby wtawie programu NFZ, Program lekowy B.95,
e w atypowym ze! ityczno- m — stanowisko oboczej Polskiego Towarzystwa Nefrologicznego
: https://sonographie.org/acute-kidney-failure



Leczenie???
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Leczenie

1. Objawowe

2. Celowane

“‘-.\_‘_"_ A Pediatr Nephrol=2019; 34(9): 1485-1492
' . ¢ tan j Polskiego Towarzystwa Nefrologicznego
/dam/a _Solil 022-11-10.pdf Data dostep 6.0 0

ttps://www.astrazeneca.pl/content/dam/az-pl/SIL/ShortInfo_Ultomiris_vial.pdf




Leczenie

1. Objawowe:

>

A\

A\

prawidtowe nawadnianie i utrzymanie rownowagi elektrolitowej
i kwasowo-zasadowej; bilans ptynow, m. ciata 2xdobe
przetaczanie KKCz (gdy Ht <20%, Hb<7g/dl)

przetaczanie masy ptytkowej (gdy wystepuje krwawienie,
koniecznos¢ interwencji chirurgicznej)

leczenie nadcisnienia tetniczego (amlodypina)

leczenie zywieniowe (stan hiperkataboliczny)

leczenie nerkozastepcze - 50% dzieci

2. Celowane - Eculizumab, Ravulizumab

R oboczej Polsklego Towa rzystwa Nefrologlcznego

P_ed_LaILN_e_p_h[_Ql 19; 34(9): 1485-1492



Leczenie \

- HUS STEC — leczenie objawowe

NIE podawac antybiotyku (poza stanem septycznym) w czasie infekcji
przewodu pokarmowego — zwieksza ryzyko wystgpienia HUS (jedynie
Azytromycyna hamuje uwalnianie verotoksyny w modelu zwierzecym)

- HUS S. pneumoniae — Amoksycylina lub cefalosporyna Il generacji + leczenie
objawowe

- HUS genetycznie uwarunkowany — zablokowanie nadmiernie aktywnego
uktadu dopetniacza — Eculizumab, Ravulizumab

_




Leczenie w atypowym hus

=  ECULIZUMAB - przeciwciato
monoklonalne anty C5

[ SOLIRIS®
300 mg

Concentrate for solution
for infusion

— p Eculizumab
* 30078 1 %30 mi (10 mg/mi

RAVULIZUMAB - przeciwciato monoklonalne

Ing/4K 7 anty C5
\._\

(ravulizumab-cwvz) e -y
injection ( \

300 mg/30 mL

(10 mg/mL)

V<
ULTOM IR | S




ECULIZUMAB
RAWULIZUMAB

™

C3

T

Microbial cell surface

C3b  |Bb ‘7;;r-———~ CFB + CFD

Amplification

5¢ | C3a
CFH
CFl  [——% \\TI// ki
MCP C3 convertase
(C3bBb)
” )\
C3a | C3b |
v
C5 convertase
v
G5
Eculizumabh ———y\
™ —%¢| C52 C5b

C6-9

aHUS occurs via:

Over-activation
« Genetic mutations in C3
CFB
Failed regulation
« CFH autoantibodies
« Genetic mutations in
CFH, CFI, MCP, TM
Triggers
* Pregnancy
Transplant
Cancer
Viral infection
Pharmacologic agents

wileyonlinelibrary.com]




Zablokowanie uktadu dopetniacza zwieksza ryzyko infekcji uogdélnione; \
wywotanej bakteriami otoczkowymi

Konieczne zaszczepienie dzieci przeciwko:
Neisseria meningitidis (Nimenrix i Bexsero)
Streptococcus pneumoniae

Haemophilus influenzae

Do uzyskania odpornosci (2 tygodnie po ostatnim szczepieniu) pacjent musi otrzymywac antybiotyk

Soliris® (ekulizumab) EU. Charakterystyka Produktu Leczniczego. http

Ultor‘ EU. Ch”ktu Lecz‘“s //Wr -l/SIL/ShortInfo Ultomlns _vial.pdf



Rokowanie STEC HUS

>70% przypadkow rokowanie dobre 30% pacjentow po STEC HUS

Czynniki ztego rokowania:

- WBC > 20tys/mm?3 na poczatku

- Anuria >5 dni, oliguria>10dni,
dializa>14 dni

- objawy pozanerkowe

uposledzenie funkcji nerek (PChN
stadium 1l-V)

nadcisnienie tetnicze

biatkomocz — zwykle <1g/db

Rokowanie aHUS

> przed erg przeciwciat anty-C5 —45% SNN w ciggu 3 lat
> po zastosowaniu przeciwciat anty-C5 —9% PCHN w ciggu 3 lat

UptoDate
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