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Streszczenie

Idiopatyczny zespot nerczycowy diagnozowany jest u 16 na 100 000 dzieci, co pozwala okresli¢
go jako jedna z najczgstszych chorob nerek wieku dziecigcego. Postepowanie lecznicze opiera
si¢ na wynikach serii badan, z ktorych diagnostycznie najistotniejszy jest stosunek biatka do
kreatyniny w moczu wynoszacy >2 oraz obnizenie st¢zenia albumin w surowicy wynoszace
<2,5 g/l. Powyzszym objawom towarzyszy wystapienie obrzgkow oraz hiperlipidemii. Nalezy
zwrdci¢ uwage na staranng ocen¢ stanu dziecka na podstawie wywiadu i1 badania przedmio-
towego uzupekionego o badanie ultrasonograficzne. Nie czesto zdarza si¢, ze obraz kliniczny
charakterystyczny dla zespotu nerczycowego z uogoélnionym powigkszeniem weztéw chion-
nych, powigkszeniem watroby i §ledziony moze sugerowa¢ wystgpowanie chtoniaka. Zespot
paraneoplastyczny to stan klinicznych objawdéw zwigzanych z nowotworami, nie bedacymi
Scista implikacja miejscowego nacieku nowotworowego lub przerzutowego. Celem artykutu
jest zwrocenie uwagi na mozliwos$¢ zatajenia choroby Hodgkina przez objawy zespotu nerczy-
cowego na przyktadzie trzynastoletniego chtopca.

Stowa kluczowe: zespdt nerczycowy, chtoniak Hodkinga, zespot paraneoplastyczny, pedia-

tria

Opis przypadku

Ocenie poddany zostat chtopiec w wieku 13 lat, u ktorego wy-
stegpowaly objawy zespotu nerczycowego w postaci obrzgkow
obwodowych (powiek oraz stawow skokowych), biatkomoczu
(6 g/l), podwyzszonego cholesterolu (403 mg/dl) trojglicerydow
(157 mg/dl), hipoproteinemii (47 g/1), hipoalbuminemii (19 g/1),
OB (po pierwszej i drugiej godzinie >110 mm) oraz wzrostu masy
ciala stwierdzonych od kilku dni. Chlopiec zostat przyjety do Od-
dziatu Nefrologii USD w Krakowie w pazdzierniku 2018 r.

Z wywiadu wynikato, ze od kilku dni byt ostabiony (nie
stwierdzono objawow typu B: goraczki, potow i swiadu). Wy-
wiad w kierunku chorob przewlektych lub alergii byt negatyw-
ny. Wywiad nowotworowy ze strony matki obciazajacy. Na kil-
ka dni przed wystgpieniem objawdéw charakterystycznych dla
nerczycy, badany podejmowal wysiltek fizyczny — wedrowka
gorska.

* Adres do korespondencji/Address for correspondence:
lekmwalczak@gmail.com

Przy ocenie stanu dziecka przez lekarza specjalist¢ oddzia-
tu nefrologii w badaniu fizykalnym stwierdzono powigkszone
pakiety weztéw chtonnych nadobojczykowych oraz pojedyn-
cze boczne szyi, a takze tkliwo$¢ w lewym nadbrzuszu. Na-
tomiast wezty pachowe i pachwinowe bez zmian. Zalecono
badanie USG jamy brzusznej, ktére wykazato powickszenie
sledziony, w jej obrebie kilka hipoechogenicznych obszarow
ogniskowych migzszu o $rednicy do 15 mm, nerki powigkszone
(11,5 cm) o wzmozonej echogenicznosci z zatartym zroznico-
waniem korowo-rdzeniowym, nadobojczykowe wezly chlonne
nier6wnomiernie hipoechogeniczne, okragle o $rednicy migdzy
9 a 27 mm ulozone w pakiety. Taki obraz ultrasonograficzny
narzagdow limfatycznych nasuwat podejrzenie choroby rozro-
stowej [1]. Ponadto wykonano zdjecie RTG klatki piersiowej,
w ktorym stwierdzono nieregularne poszerzenia cienia $rod-
piersia (wicksze od lewej strony, taczace siec w dolnej czgsci
z poszerzonymi obustronnie wngkami ptuc), budzace podejrze-
nie choroby rozrostowej w obszarze $rodpiersia a takze wyzej
ustawiong lewa kopule przepony, natomiast katy przeponowo-
-zebrowe wolne od ptynu (Ryc. 1). Badanie biochemiczne krwi
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Rycina 1. Zdjecie RTG klatki piersiowej pacjenta

wykazato prawidlowe LDH oraz wlasciwy poziom kwasu mo-
czowego. Zalecono monitorowanie diurezy, ktoéra poczatkowo
nie wymagata forsowania farmakologicznego.

Kolejnym etapem poszerzenia diagnostyki bylo wykonanie
tomografii komputerowej po dozylnym wzmocnieniu $rodkiem
kontrastujacym. Badanie wykazato liczne obustronne wezty
chtonne w pigtrze gornym i dolnym szyi oraz w dole nadoboj-
czykowym (najwigksze pojedyncze do 30 mm w okolicy kata
zuchwy, pozostate od kilkunastu do 25 mm w osi dtugosci,
a w okolicy podobojczykowo-pachowej prawej od kilkunastu
do 20 mm, pluca ze zmianami nacickowymi o regularnym
ksztalcie, w obu jamach optucnych ptyn: w lewej do 45 mm,
w prawej do 20 mm grubosci z wpukleniem do szczelin mig-
dzyptatowych, w $rodpiersiu gornym, srodkowym i dolnym
obecne masy weztowe, z niewielka impresjg na drzewo tcha-
wiczo-oskrzelowe, przy zachowanej droznos$ci. Stwierdzono
takze obustronnie powigkszone wezlty chlonne wzdtuz arteria
mammaria oraz w obrebie wnek ptuc.

W czwartej dobie hospitalizacji stan dziecka pogorszyt sie.
Pojawila si¢ duszno$¢, tachypnoe, zaistniata konieczno$¢ pro-
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wadzenia tlenoterapii biernej. W przylozkowym RTG klatki
piersiowej uwidoczniono nowy ptyn w lewej jamie optucnowe;j
przestaniajacy dolne i cze¢$ciowo srodkowe partie pluca lewe-
go (Ryc. 2). Wobec objawdw zespotu srodpiersia gornego oraz
intensyfikacji objawow zespotu nerczycowego, podjeto decyzje
o wlaczeniu profazy steroidowej. Stan pacjenta umozliwit bada-
nie PET dopiero w 5. dobie profazy.

U chlopca, w znieczuleniu miejscowym, pobrano pakiet we-
ztéw chlonnych szyjnych dolnych oraz nadobojczykowych po
stronie prawej. Na podstawie wyniku badania rozpoznano po-
sta¢ klasyczna chtoniaka Hodgkina, po przeprowadzeniu pet-
nej diagnostyki obrazowej (w tym PET w pigtej dobie profazy),
stopien zaawansowania okreslono jako IV A (brak objawow B).

Po przeprowadzeniu rozmowy z rodzicem dziecka na temat
diagnozy oraz leczenia uzyskano $wiadoma zgode na rozpocze-
cie kuracji. Rozpoczeto leczenie chemioterapia OEPA, ktorg pa-
cjent dobrze tolerowat. W Oddziale wykonano kontrolne zdj¢-
cie RTG, na podstawie ktdrego stwierdzono zmniejszenie ilosci
ptynu oraz zmniejszenie szerokosci cienia §rodpiersia. Podjete

dziatania przyniosty szybkie ustapienie objawow zespotu ner-
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Rycina 2. Zdjgcie RTG klatki piersiowej pacjenta

czycowego i catkowita regresje pltynu w jamach optucnowych.
Po przeprowadzeniu 8 dni cyklu OEPA pacjent przed kolejna
dawka zostat wypisany do domu.

Omowienie

Zespot nerczycowy, majacy w opisywanym przypadku charak-
ter paraneoplastyczny, przedstawial wszystkie objawy postaci
idiopatycznej. U pacjenta pojawity sie: biatkomocz nerczyco-
wy, hipoalbuminemia i hipoproteinemia, hipercholesterolemia,
obrzeki. Zachorowalno$¢ na nerczyce wynosi 2—7 przypadkow
na 100 000 dzieci do 16. roku zycia, przewaga chlopcow, typo-
wy wiek wystapienia choroby to 3.—8. rok zycia [2].

Leczeniem pierwszego rzutu wedtug zalecen Polskiego To-
warzystwa Nefrologii Dziecigcej jest stosowanie prednizonu
w porannej dawce przez 6 miesi¢ey [3] (Tab. 1). Choroba pod-
stawowa u chlopca nie byl jednak zespot nerczycowy a Chlo-
niak Hodgkina (ang. Hodgkin’s lymphona, HL) okreslany byt
takze w literaturze fachowej ziarnicg ztosliwa. To ztosliwy no-

wotwor uktadu chlonnego, charakteryzujacym si¢ wystepowa-

niem w zajetej tkance patologicznych komorek Reed-Sternber-
ga i Hodgkina, z obecnoscia stanu zapalnego. W Polsce czgstos¢
zachorowan szacuje si¢ na 5/100 000 dzieci do 15. roku zZycia,
w grupie wiekowej do 10 lat czg$ciej choruja chlopcy. Wyraznie
cze$ciej choroba dotyka pacjentow z niedoborami odpornosci
zarowno nabytymi jak i wrodzonymi. Dotychczas nie potwier-
dzono przyczyn Chtoniaka Hodgkina, pewna role w patogene-
zie moze odgrywac wezesne zakazenie wirusem Ebsteina-Barra
[4].

Zgodnie z klasyfikacja Swiatowej Organizacji Zdrowia WHO
wyrdznia si¢ podtypy histologiczne. Klinicznie najczestszym
objawem jest niesymetryczne powickszenie weztow chtonnych
szyi oraz nadobojczykowych, znacznie rzadziej $rodpiersia.
We wezesnym okresie choroby powigkszone wezty chtonne nie
r6znig si¢ od limfadenopatii towarzyszacej infekcji wirusowe;.
Nalezy takze zaznaczy¢, iz maty guz $rodpiersia nie daje zad-
nych objawdéw, dopiero duze zmiany moga powodowac objawy
uciskowe, w skrajnym przypadku zespot zyty gltéwnej gornej
(2% rozpoznan). W trakcie rozwoju schorzenia zajmowane sg

kolejne pakiety weztéw oraz narzady pozawegztowe — $ledzio-
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Tabela 1.

Zalecenia Polskiego Towarzystwa Nefrologii Dziecigcej dotyczace stosowania prednizonu

W leczeniu pierwszego rzutu zespotu nerczycowego zaleca si¢ zastosowanie prednizonu w dawce 60 mg/m2/dobe

lub 2 mg/kg/dobg (maks. 60 mg/dobg) przez 4 tygodnie:

* Sugeruje si¢ wydtuzenie leczenia dawka 60 mg/m2/dobg lub 2 mg/kg/dobe
(maks. 60 mg/dobg) do 6 tygodni, jesli nie uzyskano remisji ZN w ciggu 14 dni od rozpoczecia leczenia

* Zaleca si¢ nastepujacy sposob redukcji dawek prednizonu:
— prednizon 40 mg/m2/48 godz. lub 1,5 mg/kg/dobe [1B] przez 4—6 tygodni;
— dalsza stopniowa redukcja prednizonu do catkowitego odstawienia w ciagu 4 miesigcy (taczny czas lecze-

nia 6 miesigcy)

* Zaleca si¢ podawanie prednizonu w jednej porannej dawce

« Sugeruje si¢ ustalanie dawki prednizonu w przeliczeniu na powierzchnig ciata

na, watroba, ptuca, szpik, OUN. W opisywanym przypadku
powiekszone byly wezty chlonne szyjne, $rodpiersie oraz, co
wazne rokowniczo, $ledziona. Decydujace znaczenie w rozpo-
znaniu HL ma badanie immunohistochemiczne oraz patomor-
fologiczne catego wezta chtonnego lub materiatu z narzadu po-
zalimfatycznego.

Podstawa leczenia Chloniaka Hodgkina jest chemioterapia
wielolekowa ze steroidami (OEPA — skrét od nazw chemiotera-
peutykow stosowanych w leczeniu Chtoniaka Hodgkina u dzieci
Winkrystyna (Oncovin), Etopozyd, Prednizon, Doxorubicyna
(Adriamycin)) [5]. Sterydoterapia ma za zadanie zmniejszenie
objetosci masy nowotworowej. U niektorych dzieci dodatkowo
dotaczana jest rowniez radioterapia niskimi dawkami na region
zajety przez rozrost nowotworowy. U pacjentdow pediatrycznych
z chorobg Hodgkina nie stosuje si¢ radioterapii jako izolowane-
go leczenia. Intensywnos¢ terapii jest indywidualnie dobierana
do zaawansowania choroby oraz wspotistniejacych czynnikéw
ryzyka [6].

Zbyt szybkie wlaczenie leczenia z wyboru w zespole ner-
czycowym (wylacznie steroidy) najpewniej zmniejszyloby
masy nowotworowe w srodpiersiu, co opoznitoby zdiagnozo-
wanie HL u chlopca o kilka miesigcy. Tak znaczne op6znienie
w rozpoznaniu wptywa negatywnie na rokowanie u pacjentow
z Chloniakiem Hodgkina.
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Summary

Idiopathic nephrotic based on medical history, physical examination supplemented by ultrasound check. It does not often happen that a
medical sign characteristic of nephrotic syndrome with generalized enlargement of lymph nodes (lymphadenopathy), liver and spleen
may indicate an occurrence of lymphoma. A paraneoplastic syndrome is the state of clinical symptoms related to tumors, not being a
close implication of a local neoplastic and metastatic infiltration. The objective of this article is drawing attention to the possibility of
concealment of Hodgkin disease through symptoms of nephrotic syndrome by the case of a 13-year old boy.

Keywords: nephrotic syndrome, Hodgkin’s lymphoma, paraneoplastic syndrome, pediatrics
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