Zespot hemolityczno-mocznicowy
w Polsce — dane z trzyletniej
obserwacji

subendothelial matrix
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0Od 2014 r. jedenascie osrodkow rozpoczeto rejestracje
nowych zachorowan na ZHM.

Prezentacja przedstawia podsumowanie danych
dotyczgcych 104 pacjentow.
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Dwadziescia szescioro (30,7%) dzieci byto
W wieku ponizej 12 miesigca zycia

Troje pacjentow — zmarto.

Dwadch pacjentow usunieto z rejestru —

Zmiana rozpoznania

Trzydziesci troje pacjentow — brak danych
odnosnie kontroli ambulatoryjnej.
U 5 pacjentow wykonano biopsje nerki.




Zespot hemolityczno-mocznicowy
u dzieci w Polsce 2014-2016
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Ryc. 2. Podziat grupy badanej wg domniemanego mechanizmu ZHM

2014
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Parametr

czas oligurii [dni]

czas RRT [dni]

ml/min/1,73m?2

Cata grupa
badanych

13,1+ 24,8
20,0+ 37,8
22,9+ 20,8

108,2 £ 39,6

Typowy ZHM

91+£6,5

17+77"

22,1+21,0

107,5+ 27,7

Atypowy
ZHM

20,7 £ 39,2
34,2 £ 59,3
24,3 + 20,5

99,0 £ 43,8




Parametr Cata grupa Typowy ZHM Atypowy ZHM
badanych
Wiek [lata] 3b1t3 71 e 41+39
e e e o e w1
Masa ciatfa [kg] 16,8 £ 12,6 15,7+10,0 18,7+ 15,1
(6,5—79,4) (6,9 —66) (6,5-79,4)
Wzrost [cm] S A 956 +250 w2l 70
(66 — 187) (66-186) (69-187)
Kreatynina [mg/dl] 3,3+2,6 3,4+238 3,0+ 2,1
(0,32-17,6) (0,32-17,6) (0,38 —-9,4)
Hb [g/dl] ‘111 7 0 11
(4,4—12,3) (5,1—12,3) (4,4—-10,0)
Ptytki krwi [G/]] 42 3+ 297 43,8+ 29,1 41,1+31,6
(6-177) (6 —132) (9—-177)
Sktadowa ¢3 [mg/dl] 81381700 Q8o 27 866+230
/0 14 (44 — 147) (37,9 - 139)
Sktadowa c4 [mg/dl] 19,4 +£17,9 18,8 £20,5 20,0+ 11,8
(2,0 -67) (2-67) (5,0— 34)
Kreatynina [mg/dl] - 069111 0,41 +0,14 089+ 168
ostatnia odnotowana (0,15-9,6) (0,15-0,7) (0,18-9,6)



Oznaczenie
ADAMTS-13 -u
36 dzieci.

U 11 dzieci
ponizej 70%.




Podziatpodgrupy z typowym ZHM wg stosowanej terapi AKI

W Leczenie zachowawcze
m ADO/CADO
m HDF/FD

B ADU/CALO+HD=

Podziatpodgrupy z atypowym ZHM wg stosowanej terapi AKI

E|

B Leczenie zachowawcze
mADC/CADO

m HDF/HD

W ADD/CADO+HDF



Przetoczenia KKCz w padgrupie z typowym ZHV

M ez przetoczerie KKCz

Przetoczenia KKCz w podgrupie z atypowym ZHW

W Bez przetoczenria KKCz

M Przetoczenie KKCz




Przetoczenia KKPtw podgrupie z typowym ZHM

W Bez przetoczenia KKP?

M Prietorzenie KKPH
Przetoczenia KKPtw podgrupie z atypowym ZHM

W Hez przetoczenia KK=1

W Przetoczenie “KPY




Terapia FFP (infuzje i/lub TPE) w podgrupie z typowym ZHM

M Bez terapii FFF

Terapia FFP (infuzjei/lub TPE) w podgrupie z atypowym ZHM

M Bez terapii FFP

lacznie
- 300

W Terapiz FFP




Diagnostyka genetyczna

Przeprowadzona: u 17 dzieci —
u 4 mutacje w zakresie czynnika H

Nawroty ZHM

tacznie 32 nawroty u 11 dzieci.
Zwykle pierwszy nawrot w cz. 1 roku
od poczatku leczenia




Stosowanie Immunoglobulin

Preparaty Ig otrzymato tgcznie
22 dziecil.

Stosowanie LMWH

Preparaty LMWH otrzymato facznie
24 dzieci.




Szescioro (6%) dzieci wymaga nadal
leczenia powtarzanymi wlewami osocza,
jedno dziecko jest leczone

Immunosupresyjnie.




Trzyletnia ocena przebiegu ZHM u dzieci
polskich wskazuje na

* wieksza zachorowalnos¢ na ZHM w
ostatnim roku

= wystepowanie typowego ZHM u 64%
wszystkich przypadkow ZHM

* koniecznosc¢ stosowania dializoterapii w
ponad 60% przypadkow,

= wystepowanie roznych schematow
leczniczych zwigzanych z etiologia ZHM.




Trzyletnia ocena przebiegu ZHM u dzieci
polskich wskazuje na

W dalszym ciagu wszystkie osrodki
borykaly sie z problemami diagnostyki

oraz zgodnego z miedzynarodowymi
rekomendacjami leczenia ZHM, zwtaszcza
postaci atypowej ZHM.
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