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Wstęp

• Autosomalnie recesywne zwyrodnienie torbielowate nerek (ARPKD)
należy do grupy ciliopatii - genetycznie uwarunkowanych  chorób 
powodujących uszkodzenie/niewydolność nerek i wątroby. 

• U większości dzieci choroba objawia się już w okresie noworodkowym
znacznym powiększeniem nerek.

• Charakterystycznymi objawami choroby są: nefromegalia, 
nadciśnienie i,  różnego stopnia, niewydolność nerek. 

• Ponad 50% dzieci z ARPKD rozwija schyłkową niewydolność nerek w I 
dekadzie życia.



Cel

Ocena: 

• częstości występowania ARPKD w populacji dzieci z SNN w Polsce

• manifestacji klinicznych choroby

• metod stosowanego leczenia nerkozastępczego (RRT)

• śmiertelności w tej grupie pacjentów



Materiał i metody

• Grupę badaną stanowiło 73 (6%) dzieci z ARPKD (39 chłopców, 34 dziewczynki), 
spośród 1205 dzieci poddawanych RRT, których dane raportowano do Polskiego 
Rejestru Dzieci Leczonych Nerkozastępczo
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Materiał i metody

• W analizie przeżycia zastosowano krzywe Kaplana – Meiera

i wieloczynnikowy proporcjonalny hazard Coxa

• Dla metod leczenia nerkozastępczego zastosowano model zmiennej 
zależnej od czasu („time dependent variable”)

• Zmienne o charakterze ciągłym porównywano testem t – studenta

• Zmienne kategorialne – testem chi2



Charakterystyka grupy badanej

ARPKD bez ARPKD

Wiek rozpoczęcia RRT (lata) 7,0 ± 6,38 10,6 ±5,8

Płeć M 52% 54%

Ilość zgonów 13 78

Czas obserwacji (pacjentolata) 214 3184

Wiek /zgon  (lata) 4,15±7,09 6,34±6,06



Wyniki
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Wyniki  

Ch. 
wątroby

Upośledzenie 
umysłowe

Ch. płuc

Choroby współistniejące 38%

Sercowo-
naczyniowe

50%

• Zgon nagły

• krwawienie

Infekcyjne

33%

• SEP

• Sepsa

• Wir. zap. 
wątroby

Inne 17%

Przyczyny zgonów



Analiza jedno- i wieloczynnikowa ryzyka zgonu z uwzględnieniem 

wybranych parametrów według modelu proporcjonalnego 

hazardu Coxa.

HR (95%Cl) p HR* (95%Cl) p

ARPKD 2,37 (1,31–4,27) 0,004 1,85 (1,01-3,4) 0,047

Wiek 0,87 (0,84-0,91) <0,0001 0,87 (0,84-0,91) <0,0001

Płeć 0,89 (0,61 – 1,3) 0,56 0,71 (0,45 – 1,1) 0,24

Rodzaj terapii

HD 1,30 (0,77 – 2,21) 0,32 2,36 (1,2 – 4,4) 0,008

DO 2,84 (1,92-4,22) <0,0001 1,90 (1,18-3,04) 0,008

Tx 0,29 (0,12-0,66) 0,004 0,23 (0,05-0,99) 0,05

* Analiza wieloczynnikowa



Wyniki

Współczynnik umieralności

ARPKD Bez ARPKD Cała grupa
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Wnioski

• Dzieci z ARPKD stanowiły 7%  wszystkich dzieci leczonych 
nerkozastępczo w Polsce w latach 2000-2015.

• Najczęściej wybieraną metodą RRT w tej grupie była dializa 
otrzewnowa, a średni wiek rozpoczęcia leczenia był istotnie niższy 
niż w pozostałych grupach rozpoznań.

• Obserwowano wysoką zmienność metod leczenia nerkozastępczego 
w tej grupie (59x zmiana dializy, 72 Tx).

• Wiek w momencie rozpoczęcia leczenia nerkozastępczego, jak i w 
momencie zgonu był istotnie niższy niż w całej grupie dzieci



Wnioski

• Podczas 16 – letniego okresu obserwacji w grupie dzieci z ARPKD 
odnotowano 13 zgonów.

• Główną przyczyną zgonów były przyczyny sercowo-naczyniowe.

• Umieralność dzieci z ARPKD była 2,5 – krotnie wyższa w porównaniu 
do całej populacji dzieci z SNN i zależna od metody leczenia 
nerkozastępczego.

• Transplantacja nerki 3 – krotnie zmniejszała ryzyko zgonu dzieci z 
ARPKD.


