Pierwotnie steroidooporny zespot
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polskich na podstawie danych
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Epidemiologia Z.N. ISKDC

* W Europie 2-7 zachorowan na 100 000

* Chorobowosc¢ 16 : 100 000
* Przewaga chtopcow 2:1
* 80% przed 6. 2

* 13,5% dzieci — pierwotni
zespot nerczycowy

steroidooporny

The Nephrotic Syndrome

Its Incidenee and Implications for the Community

Edward R. Schlesinger, MD; Harry A. Sultz, DDS;

Nephrotic syndrome in children: Prediction of histopathology
from clinical and laboratory characteristics at time of
diagnosis
A Reporrt of the International Studv of Kidney Disease in Children
multicenter, prospective study of children with the

nephrotic syndrome. Clinical and laboratory obser-
vations have been made on 521 patients, all of whom

The nephrotic syndrome in children: Prediction of histopatholo-
gv from clinical and laboratory characteristics at time of diagnosis.
An international study of the primary nephrotic svndrome in
children was conducted between 1967 and 1974 in 24 clinics in
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Materiaty i metody

* Nephrosis OnlLine
Od 2013 r - 17 osrodkow

Rejestracja nowych zachorowan na zespot
nerczycowy

. 504 pacjentow



Wtdrny zespot nerczycowy — 15 (=3%),
witym :
Nefropatia SHP :8
nefropatia toczniowa: 4
IPEX:1
Poinfekcyjne ktebuszkowe zapalenie nerek : 2

Pierwotne glomerulopatie - 489



Pierwotne glomerulopatie - 489

Nefropatia btoniasta- 3

Btoniasto-rozplemowe ktebuszkowe zapalenie
nerek — 2

Nefropatia IgA—5
INS - Idiopatyczny zespot nerczycowy (MCD,

FSGS, DMH, bez biopsji)- 479



« SREDNIWIEK: = 5,14 lat +3,7 lata,
mediana : 3,87 lat

Wiek przedszkolny — 357 dzieci (73%)
Nastolatki (>10 r.z)-59 dzieci (11,2%)

e PLEC:
K:M—-209:27(1:1,3)
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Steroidowrazliwosc
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SSNS - STEROIDOWRAZLIWOSC

« SREDNIWIEK: = 4,8 lat +3,4 lat,
mediana : 3,83lat

Wiek przedszkolny — 328 dzieci (76,4%)
Nastolatki (>10 r.z)-36 dzieci (8,4%)

e PLEC:
K:M =179 :250 (1: 1,4)




SSNS - STEROIDOWRAZLIWOSC

2200 2sns fwiek wz. s3ns male wisk
* Sredni wiek zachorowania
2100 |
T dla dziewczynek: 5,2 £3,7
2000 + |at
| g  Sredni wiek zachorowania
J ; ' dla chtopcdw: 4,2 +3,2 lat
1700 | - 1
% *p=0,07
1600 i
- = 0 e
zzns fwiek e wick Iéredni




SSRS - STEROIDOOPORNOSC

« SREDNIWIEK: = 6,9 lat +4,8 lat,
mediana : 6,15 lat

Wiek przedszkolny — 24 dzieci (48%)
Nastolatki (>10 r.z)-15 dzieci (30%)

* PLEC:
K:M—-31:19 (1,63:1)




SSRS - STEROIDOOPORNOSC

female SENS wisk wz. male SRNS wick

* Sredni wiek zachorowania
L) JT 1 dla dziewczynek:6,65 + 4,8
O

100

lat

” ] * Sredni wiek zachorowania
dla chtopcow: 7,2+4,8 lat

80

—{ #0O

80 +
*p=0,44
?D B ’
&0
50 . . | $rednia.
female SRMNS wiek [ Srednia

male SRMNS wisk T Srednia
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SRNS 33 17 Nastolatki:
34%
9,2% 31,2%

ma SRNS ma SRNS



Steroidowrazliwosc
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SSRS - STEROIDOOPORNOSC
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Steroidowrazliwosc
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SSNS

CHLOPCY 250
269/479 SRNS

19 (=7%)




DZIEWCZYNKI
210/479 SRNS

31 (=14%)




Male 19 (=7%) 250

Female 31 (=14%) 179

RR= 2,089, p=0,0063
OR= 2,27



MCD
FSGS
DMH

Inne

11/35
12/35
8/35
4/35



* Badanie genetyczne jedynie u
9/50 pacjentéw !

* Remisja po czasie dtuzszym niz
8 tygodni sterydoterapii :

u 8 /50 pacjentéw




WNIOSKI

* Pierwotna steroidopornosc jest nadal
stosunkowo czesto (10,4%) obserwowana
wsrod polskich dzieci chorujgcych na pierwszy
rzut idiopatycznego zespotu nerczycowego.

* Dziewczynki oraz dzieci starsze sg obarczone
wiekszym ryzykiem zachorowania na
steroidooporny ZN.
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