


Autosomalna recesywna wielotorbielowatość 
nerek (ARPKD), zależnie od ekspresji genetycznej, 
może przebiegać w postaci wielonarządowej, z 
zajęciem i niewydolnością wątroby. 

Zakres uszkodzenia czynności obu narządów jest, 
lub nie jest - równoległy.

W ściśle zdefiniowanych przypadkach istnieją 
wskazania do skojarzonego przeszczepienia nerki i 
wątroby; - w innych do transplantacji dochodzi 
sekwencyjne (najpierw nerka, potem wątroba). 



Kliniczne warianty

Przeszczepienie nerki i 
wątroby

Przeszczepienie 
jednoczasowej 

(skojarzone)

Przeszczepienie po kolei 
(sekwencyjne)

Pierwotna 
niewydolność 
obu narządów

Wtórna niewydolność drugiego 
narządu po transplantacji 

pierwszego narządu







F Efekt występuje tylko wtedy, kiedy oba 
narządy pochodzą od tego samego dawcy



Domniemane mechanizmy ochronne
Komórki Kupfera przeszczepu wątroby 
usuwają preformowaneprzeciwciała

Fung et al. 1988
Gugenheimet al. 1988

Przeszczep wątrobyprodukuje duże ilości 
rozpuszczalnych antygenów HLA klasy I, co 
neutralizuje preformowaneallo-
przeciwciała i wywołuje apoptozę allo-
reaktywnychcytotoksycznych limfocytów 
T

Wątroba uwalnia rozpuszczalne antygeny 
HLA-G, hamujące działanie 
cytotoksycznych imfocytów T i komórek 
„naturalnych zabójców”

Wątroba uwalnia niedojrzałe komórki 
pnia, dendrytyczne i regulatorowe T 
CD54+ i CD25+, co modyfikuje odpowiedź 
na obecność alloantygenów przeszczepu 
nerki

Davies et al. 1989
Zavazavaet al. 1996

Creput et al. 2003

Starzl et al. 1992
Taylor et al. 2001



CEL PRACY

prezentacja doświadczenia własnego ze 
skojarzonymi   transplantacjami nerki i 
wątroby we wskazaniu : autosomalna 
recesywna wielotorbielowatość nerek



Materiał i metody

W latach 2000-2015 przeszczepiono 
jednocześnie nerkę i wątrobę u:

16 pacjentów 
-8 chłopców 
-8 dziewczynek

Wiek: od 3 do 23 lat, średnio 13
U 3 z tych dzieci było to kolejne przeszczepienie, 

po utracie poprzedniego graftu nerkowego



Protokół immunosupresji

-14 pacjentów:
Indukcja monoklonalna blokująca (anty-IL 2Rα moab; 

daclizumab n=13; basiliximab n=1)
-u 2 nie podano indukcji
W immunosupresji podtrzymującej 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

• Wystąpił jeden epizod odrzucania wątroby
Leczenie: pulsy metyloprednisolonu



Czynność nerki przeszczepionej

• po 2 latach obserwacji była prawidłowa u 
wszystkich pacjentów (średnia wartość eGFR
72,16 ml/min/1.73m2)

• po 3 latach obserwowano pogorszenie u 4 
pacjentów (do śr. eGFR 55 ml/min/1.73m2 )

• po 5 latach u kolejnego 1 ( do śr.eGFR 53,6 
ml/min/1.73m2).



Przeżycie (czynności) przeszczepów
Przeżycie pacjentów

• 1- i 5 letnie przeżycie obu przeszczepów 
wynosiło 100%

• przeżycie chorych 94% 
(jeden pacjent zmarł z powodu wstrząsu 

krwotocznego)



Wnioski

• u chorych z  ARPKD po skojarzonej  transplantacji 
nerki i wątroby rokowanie co do przeżycia 
przeszczepów oraz chorych  w perspektywie 5 lat 
- jest dobre; 

• u większości chorych można nie stosować 
steroidów, co nie zwiększa ryzyka ostrego  
odrzucania; 

• - niemniej u ok. połowy chorych dochodzi z 
czasem do rozwoju przewlekłej nefropatii 
przeszczepu nerki, głównie z powodu uszkodzenia 
polekowego


