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Udział wad wrodzonych 

 w rozwoju SNN u dzieci w Polsce 

 

Dane z Polskiego Rejestru Dzieci Leczonych Nerkozastępczo – 2012. 

opracowane przez  grupę A. Żurowskiej 
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Progresja przewlekłej choroby nerek w zależności od 

etiologii PCHN ( Glomerular vs non glomerular) 

• 4166 dzieci z PCHN II-IV,  p. końcowy: eGFR-15 ml/min/1,73m2 lub RRT (baza 

NAPRTCS) 

 

 

 

 
           p<0.001 

 

 

 

•FSGS – niezależny czynnik ryzyka progresji (w wieloczynnikowej analizie) 

Poland 
JASN, 2010,5,2172 

ESRD 



Czynniki ryzyka PCHN u dzieci  

z wadami UM. 

 
 
 
 

 Rodzaj wady 

 Stopień PCHN w 
momencie rozpoznania 

 Wiek 

  Rasa 

 Czynniki 
antropometryczne 

 Geny 

 

 
 
 
 

 Nadciśnienie tętnicze 

 Proteinuria 

 ZUM 

 Anemia 

 Status socjoekonomiczny  

Czynniki niemodyfikowalne Czynniki modyfikowalne 



 321 dzieci z CAKUT; 6 kategorii (A. pojedyncza nerka,B. jednostronna 

hipodyspazja, C.obustronna hipoplazja, D.hipodysplazja z PUV lub zwężeniem 

moczowodu, E. nerka torbielowata,F. nerka podkowiasta) A-C: z lub bez innych 

anomalii( follow up- do 30 r.ż.) 

Kidney Int.,2009,76,538 

Ryzyko dializoterapii jest istotnie  

wyższe u pacjentów 

 z hipodysplazją i PUV w porównaniu 

 z innymi wadami (niezależnie od 

 innych czynników)  



 Obecność OPM – dodatkowym obciążeniem przyśpieszającym 

progresję PCHN u dzieci z CAKUT 

Kidney Int.,2009,76,538 



Ubytek filtracji kłębuszkowej w zależności od 

eGFR w momencie rozpoznania 

 Populacja > 4000 dzieci z PCHN, ¾ 

z wadami 

 176 dzieci tylko  z 

wadami(dysplazja, nefropatia 

zaporowa i odpływowa) 

Staples A.O., JASN, 2010 
Gonzales Celedon C.et al., 

 Pediatr.Nephrol, 2007 



Wiek dziecka z wadą 
 a progresja PCHN 

 

(42,9%) 

Gonzales Celedon C.et al.,Pediatr.Nephrol, 2007 



 



 

 

 

 

 

 

 
Przyczyny: 

  bezpośredni uszkadzający wpływ hormonów (bad. eksperymentalne) 

 Pośredni wpływ hormonów na zmiany metaboliczne, wpływające na proces włóknienia 

 Skok wzrostowy, wzrost RR 

 Inne? 

Chłopcy  

z hipoplazją nerek 



Czynniki antropometryczne a progresja PCHN 

 69 dzieci, śr. wiek:9,2 ± 5,8lat, eGFR:43 ±18 ml/min/1,73m2 

 Etiologia: pozakłębuszkowa, głównie CAKUT 

 Czas obserwacji -3 lata 

 

Litwin M., Pediatr. Nephrol, 2004,19.178 



Wpływ czynników modyfikowalnych  

na progresję PCHN  

u dzieci z wadami 



 522 CKD dzieci w wieku 1-16 lat (48 ośrodków z USA i Kanady) 

 Przyczyny CKD: CAKUT(69%): uropatia zaporowa, 

hipo/dysplazja, nefropatia refluksowa, innne CAKUT(4%),inne 

wrodzone choroby nerek.   

 eGFR: 30-90ml/min/1,73m2 (śr. 52ml/min/1,73m2) 

 Czas obserwacji: śr. 4,4 lat 

 Punkty końcowe 

 Roczny spadek eGFR w zależności od wartości Up/c , SBP, DBP 

i obu tych zmiennych równocześnie    

CJASN, 2015,10,571 

Średni roczny ubytek eGFR w całej grupie: 1,3 ml/min,73m2 



Spadek eGFR w zależności od wyjściowych 

wartości białkomoczu i wartości RR  

 Dwukrotny wzrost Up/c – spadek eGFR większy o 0,3 ml/min/1,73m2/rok (Up/c 

0,25, 05, 1.0, 2.0                    obniżenie eGFR: 1,3 -1,6-1,8-2,1 

ml/min/1,73m2/rok,  odpowiednio) 

 

 Wyższe wartości standaryzowanego SBP- o 1 jednostkę         spadek eGFR o 

0,4 ml/min/1,73m2/rok (u dzieci przy 50pc-spadek 1,2, a przy 90pc-1,7 

ml/min/1,73m2/rok) 

 

 Wyższe wartości standaryzowanego DBP były również związane z większym 

spadkiem eGFR ale bez różnic statystycznych 

Zależności te były podobne również po uwzględnieniu wieku, płci, BMI, 

 leków ACEi oraz ARB 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

Czy spadek eGFR u dzieci z PCHN i 

białkomoczem  zależy od statusu RR ? 

U dzieci z podwyższonym RR nie wykazano związku białkomoczu  

ze spadkiem eGFR.  

Dzieci z prawidłowym i podwyższonym Up/c miały podobny roczny ubytek 

filtracji kłębuszkowej     



 Dodatkowy czynnik ryzyka nie wpływa na przyspieszenie 

progresji PCHN (roczny spadek eGFR jest podobny jak w 

przypadku 2 czynników ryzyka)  



 

 

 

 

 

 

 

 
Pacjenci z progresją PCHN: większa dobowa proteinuria, 

 wyższe wartości SDP i MAP   



 

 

 

 
 

 

 Spadek eGFR:5,7±9,5 ml/min/1,73m2/rok w całej grupie 

 Wyższy w dzieci z NT (8,1 ±11,4 vs 2,4 ± 4,0 ml/min/1,73m2/rok, p<0.02) 

 Wyższy w grupie dzieci z KZN<POZN, POZN z CACUT(p<0.01)  



 385 dzieci z PCHN eGFR-15-80 
ml/min,1,73m2), wiek:3-18 lat,follow 
up – 5 lat 

 

 Randomiacja: leczenie konwencjonalne 
(50-95pc) lub intensywne (<50pc), ACEI – 
ramipril 

 P. końcowy: 50% redukcja wyjściowej 
wartości GFR lub SNN. Wtórny p.- zmiany 
RR i proteinurii. 

 

WNIOSKI 
 

 Spadek RR i proteinurii- niezależnymi 
czynnikami opóźnienia postępu PCHN 

 Efekt antyproteinuryczny po 2 latach 
obserwacji nie był już widoczny 

 

  

 

 

NEJM, 2009, 361, 1639 



 

 

 
 

 Częstość epizodów 

gorączkowych ZUM istotnie 

wpływała na ubytek filtracji 

kłębuszkowej u dzieci z 

dysoplazją nerek 



 572 CKD dzieci w wieku 1-16 lat (48 ośrodków z USA i Kanady) 

 eGFR: 30-90ml/min/1,73m2 

 Follow up: 3 lata 

 

 Poziom zamożności: I. wysoki(.>75 000$), II. średni (30 000-75 000$),III. 

niski(<30 000$) 

 

 Punkty końcowe: zmiany eGFR, zmiany wartości RR- z scores, zmiany 

wysokości- z scores na rok) 

WYNIKI: 

 Niski poziom finansowy: niższe wykształcenie rodziców, > powikłań 

okołoporodowych, > współchorobowości związanych z PCHN, 

mniejszość etniczna 

 



 
WNIOSKI 

 Status socjoekonomiczny 

rodzin nie miał wpływu na: 

 

 Zmiany eGFR 

 Zmiany wartości RR  

 
 Dzieci rodziców najmniej 

zamożnych są bardziej 

narażone na większe 

deficyty wzrostu 

NS 

NS 

NS 

P<0.03 



Podsumowanie 

 Ubytek filtracji kłębuszkowej u dzieci z PCHN na podłożu wad wrodzonych UM jest wolniejszy niż u 
dzieci z glomerulopatiami 

 

 Szybsza progresja PCHN u dzieci z wadami przy niższych wartościach eGFR  w momencie 
rozpoznania wskazuje na konieczność jak najszybszej identyfikacji tej grupy pacjentów i objęcia jej 
specjalistyczną opieką 

 

 Szczególnie ważne jest monitorowanie dzieci z PCHN w okresie dojrzewania, gdyż jest to okres 
skoku pokwitaniowego, w którym, niezależnie od innych czynników, dochodzi do przyśpieszenia 
spadku eGFR 

 

 Niezależnymi czynnikami modyfikowalnymi progresji PCHN u dzieci z wadami UM są: NT, proteinuria 
oraz ZUM, wskazuje to na konieczność wdrożenia działań terapeutycznych i profilaktycznych 

 

 Czynniki ryzyka progresji PCHN w grupie dzieci z wadami UM często występują łącznie, co może 
prowadzić do szybszego ubytku eGFR, choć  w przypadku współistnienia 2 czynników ryzyka; NT i 
proteinurii takiego efektu nie wykazano 

 

 Czynnik genetyczny z pewnością odgrywa pewną rolę, za czym przemawiają różnice szybkości 
postępu PCHN u dzieci o różnym pochodzeniu etnicznym (brak jednak bezpośrednich dowodów)  

 

 


