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Autosomalna recesywna wielotorbielowatosc
nerek (ARPKD), zaleznie od ekspresji genetycznej,
moze przebiegac w postaci wielonarzagdowej, z
zajeciem i niewydolnoscig watroby.

Zakres uszkodzenia czynnosci obu narzgdow jest,
lub nie jest- rownolegty.

W scisle zdefiniowanych przypadkach istniejg
wskazania do skojarzonego przeszczepienia nerki i
watroby; - w innych do transplantacji dochodzi
sekwencyjne (najpierw nerka, potem watroba).



Kliniczne warianty

Przeszczepienie nerki i

watroby

Pierwotna Wtdrna niewydolnosc¢ drugiego
niewydolnos¢ &= narzgdu po transplantacji
obu narzadow pierwszego narzadu

Przeszczepienie . :
Przeszczepienie po kolei

(sekwencyjne)

jednoczasowej
(skojarzone)




Indications for CLKTs according to UNOS data (1996-2005)

Kidney Diagnosis Number PerCent
Chronic glomerulonephritis/ nephropathy 229 129
Diabetes 220 12.4

Retransplantation/graft failure
Polycystic kidney disease
Hypertensive nephrosclerosis
Renovascular, other vascular and
connective tissue diseases
Oxalate nephropathy
Amyloidosis
Drug induced
CNI
Analgaesics
Antibiotics
Cancer chemotherapy
Tubular and interstitial diseases
(pyvelonephnitis/reflux nephropathy,
nephrolithiasis, obstructive uropathy, nephritis)
Acute tubular necrosis
Mot reported + others
Total

48
662
1778

7.9

5.4
1.2
0.2
0.1
1.7



The Combined Organ Effect

— Protection Against Rejection?
(Ann Surg 2008;248: 871-879)
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FIGURE 3. Kaplan-Meier curve of hepatic allograft rejection-
free survival. Points of interest are reported rejection epi-
sodes. P values in respect to liver alone transplant unless
otherwise specified.
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PROLONGATION OF LONG-TERM KIDNEY GRAFT SURVIVAL BY
A SIMULTANEOUS LIVER TRANSPLANT: THE LIVER DOES IT,
AND THE HEART DOES IT TOO
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{ Efekt wystepuje tylko wtedy, kiedy oba
narzady pochodzg od tego samego dawcy



Domniemane mechanizmy ochronne

Komarki Kupfera przeszczepu watroby Fung et al. 1988
usuwajg preformowaneprzeciwciata Gugenheimet al. 1988

Przeszczep watrobyprodukuje duze ilosci  Davies et al. 1989
rozpuszczalnych antygendw HLA klasy |, co Zavazavaet al. 1996
neutralizuje preformowaneallo-

przeciwciata i wywotuje apoptoze allo-

reaktywnych cytotoksycznych limfocytéw

-

Watroba uwalnia rozpuszczalne antygeny Creputet al. 2003
HLA-G, hamujgce dziatanie

cytotoksycznychimfocytow T i komorek

,haturalnych zabdjcow”

Watroba uwalnia niedojrzate komorki Starzl et al. 1992
pnia, dendrytyczne i regulatorowe T Taylor et al. 2001
CD54+ i CD25+, co modyfikuje odpowiedz

na obecnos$¢ alloantygendéw przeszczepu

nerki



CEL PRACY

prezentacja doswiadczenia wtasnego ze
skojarzonymi transplantacjami nerki i
watroby we wskazaniu : autosomalna

recesywna wielotorbielowatosc¢ nerek



Materiat i metody

W latach 2000-2015 przeszczepiono
jednoczesnie nerke i watrobeu:

16 pacjentow
-8 chtopcow
-8 dziewczynek
Wiek: od 3 do 23 lat, Srednio 13

U 3 z tych dzieci byto to kolejne przeszczepienie,
po utracie poprzedniego graftu nerkowego



Protokot immunosupresji

-14 pacjentow:

Indukcja monoklonalna blokujgca (anty-IL 2Ra moab;
daclizumab n=13; basiliximab n=1)

-u 2 nie podano indukgji

W immunosupresji podtrzymujgcej stosowano:
-Pred+TAC (n= 9)
- MMF+TAC (n= 3)
- Pred+MMF+TAC (n=2)

W schemacie bez indukcji zastosowano Pred+MMF+TAC
(n=2)



Epizody odrzucania

* Nie obserwowano ani jednego epizodu
ostrego odrzucania nerki

* Woystgpit jeden epizod odrzucania watroby
Leczenie: pulsy metyloprednisolonu



Czynnosc¢ nerki przeszczepionej

* po 2 latach obserwacji byta prawidtowa u
wszystkich pacjentow (Srednia wartos¢eGFR
72,16 ml/min/1.73m?)

* po 3 latach obserwowano pogorszenie u 4
pacjentéw (do $r. eGFR 55 ml/min/1.73m?)

* po 5 latach u kolejnego 1 ( dosr.eGFR53,6
ml/min/1.73m?).



Przezycie (czynnosci) przeszczepow
Przezycie pacjentow

 1-i5 letnie przezycie obu przeszczepow
wynosito 100%

e przezycie chorych 94%

(jeden pacjent zmart z powodu wstrzgsu
krwotocznego)



Whioski

* uchorych z ARPKD po skojarzonej transplantacji
nerki i watroby rokowanie co do przezycia
przeszczepow oraz chorych w perspektywie 5 lat
- jest dobre;

* u wiekszosci chorych mozna nie stosowac
steroidow, co nie zwieksza ryzyka ostrego
odrzucania;

* - niemniej u ok. potowy chorych dochodzi z
czasem do rozwoju przewlektej nefropatii
przeszczepu nerki, gtownie z powodu uszkodzenia
polekowego



