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Ne frot ski sin drom v otro{ tvu – pri kaz pri me ra

Child hood Nep hro tic Syndro me – Case Report
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Ne frot ski sin drom je ena pogo stej {ih led vi~ nih bolez ni otrok in je posle di ca po{ kod be glo -
me rul ne fil tra cij ske pre gra de. Za bole zen so zna ~il ni ede mi, nefrot ska pro tei nu ri ja, hipoal -
bu mi ne mi ja in hiper li pi de mi ja. Naj po go stej {a obli ka nefrot ske ga sin dro ma pri otro cih je
idio pat ski nefrot ski sin drom. Ve~i na otrok na zdrav lje nje z glu ko kor ti koi di dobro odgo vo ri
in ima kljub pogo stim relap som dober dol go ro ~en izid bolez ni. Deset odstot kov otrok je na
zdrav lje nje z glu ko kor ti koi di neod ziv nih. Pri teh otro cih je ver jet nost raz vo ja kro ni~ ne led -
vi~ ne bolez ni ve~ ja. Pris pe vek pri ka zu je pri mer dekli ce, ki je bila v sta ro sti treh let prvi~ obrav -
na va na v bol ni {ni ci zara di ote ka nja oko li o~i in spod njih okon ~in. S prei ska va mi smo potr di li
diag no zo idio pat ske ga nefrot ske ga sin dro ma. Na osno vi pri me ra je pri ka zan sto penj ski pri -
stop k zdrav lje nju idio pat ske ga nefrot ske ga sin dro ma pri otro ku.

ABSTRACT

KEY WORDS: nephrotic syndrome, proteinuria, children

Nephrotic syndrome is among the most common kidney diseases in children and it occurs
as a result of damage to the glomerular filtration barrier. It is characterized by edema, nephrot-
ic range proteinuria, hypoalbuminemia and hyperlipidemia. The most common form of child-
hood nephrotic syndrome is idiopathic nephrotic syndrome. Most children respond to steroid
therapy and although they have repeated relapses, they are unlikely to develop chronic kid-
ney disease. However, ten percent of children fail to respond to steroid therapy and are at
an increased risk of developing end-stage renal disease. The paper describes the case of a 3-year
old girl who presented to hospital with periorbital and lower limb edema and the diagnosis
of idiopathic nephrotic syndrome was confirmed. The stepwise approach to the treatment
of childhood nephrotic syndrome is also described.
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kar je 500 mg/m2/h, hipoal bu mi ne mi ja: albu -
mi ni 18 g/L, hiper ho le ste ro le mi ja: celo kup ni
serum ski hole ste rol 14,3 mmol/L). Hemo -
gram, C-reaktivni protein (CRP), iono gram in
du{i~ ni reten ti so bili nor mal ni, vklju~ no
z vred nost mi kom ple men ta. V uri nu je bila
pri sot na mikro ci tu ri ja (32 eri tro ci tov/mm3).
V ka snej {ih urin skih izvi dih hema tu ri je nismo
ve~ zasle di li. Bris `re la na pato ge ne bak te ri -
je je bil nega ti ven. UZ prei ska va tre bu ha in
se~il je bila nor mal na, prav tako RTG prsnih
orga nov. Pri ~e li smo jo zdra vi ti z me til pred -
ni zo lo nom, ki ga je pre je ma la enkrat dnev no
(1 mg/kg). Ve~ krat je pre je la tudi infu zi jo
huma nih albu mi nov in furo se mid. Pro tei nu -
ri ja se je ob zdrav lje nju postop no nor ma li zi -
ra la, remi si ja je nasto pi la 30. dan. Po petih
ted nih smo pre{ li na alter nant no zdrav lje nje,
kar pome ni, da je dekli ca pre je ma la metil -
pred ni zo lon v od mer ku 1 mg/kg vsak dru gi
dan. Po 4 ted nih alter nant ne ga zdrav lje nja
(skup no 9 ted nih zdrav lje nja) smo odme rek
glu ko kor ti koi dov pri ~e li postop no zni ̀ e va ti.

V na sled njih 12 me se cih je dekli ca ob zni -
`e va nju metil pred ni zo lo na pre bo le la {ti ri
ponov ne zago ne nefrot ske ga sin dro ma, ki
so se vsa ki~ poja vi li ob pre bo le va nju akut ne
oku` be dihal. Remi si ja je ob vsa kem ponov -
nem zago nu nasto pi la med 10. in 11. dnem
zdrav lje nja z vi so kim odmer kom metil pred -
nizo lo na. Ob 4. za go nu je bila dekli ca ob
spreje mu v bol ni {ni co pri za de ta, som no lent -
na, sub fe bril na, ku{in goid ne ga vide za, ote kla
pred vsem oko li o~i, gle` njev in pre ti bial no.
Pri sot ni so bili zna ki hipo vo le mi je s ta hi kar -
di jo in sla bo peri fer no per fu zi jo. @re lo je bilo
por de lo, pri sot ne so bile pove ~a ne sub man -
di bu lar ne bez gav ke. V iz vi dih je bila povi {ana
serum ska kon cen tra ci ja se~ ni ne ob nor mal -
nem krea ti ni nu, pri sot ni so bili zna ki hemo -
kon cen tra ci je. Serum ska kon cen tra ci ja celo-
 kup ne ga hole ste ro la je bila 7,2 mmol/L in
albu mi nov 17 g/L. Zara di zna kov hipo vo le mi -
je je 6 dni zapo red pre je ma la infu zi jo 20 %
huma nih albu mi nov (1,5 g/kg/dan). Po nor -
ma li za ci ji hipo vo le mi je je red no dobi va la
tudi furo se mid.

Za ra di pogo stih ponov nih zago nov ozi ro -
ma odvi sno sti od ste roi dov smo dodat no
uved li cito sta tik ciklo fos fa mid, ki ga je u`i va -
la v od mer ku 1,5 mg/kg tele sne te`e na dan.
Hkra ti je bila zdrav lje na tudi z me til pred ni -

UVOD
Ne frot ski sin drom (NS) je ena pogo stej {ih led -
vi~ nih bolez ni pri otro cih. Zanj so zna ~il ni
ede mi, nefrot ska pro tei nu ri ja, hipoal bu mi -
nemi ja in hiper li pi de mi ja (1, 2). O ne frot -
ski pro tei nu ri ji govo ri mo, kadar je v uri nu
≥ 40 mg/m2/h be lja ko vin (24-urni urin) ozi -
ro ma pri raz mer ju belja ko vi ne/krea ti nin
v en krat nem vzor cu uri na > 0,26 (kon cen -
tracija belja ko vin v uri nu izra ̀ e na v g/L,
kon cen tra ci ja krea ti ni na v uri nu izra ̀ e na
v µmol/L) (3, 4). Hipoal bu mi ne mi ja je opre -
de lje na kot serum ska kon cen tra ci ja albu mi -
nov < 30 g/L (3).

Naj po go stej {a obli ka NS v otro{ tvu je
idio pat ski NS (5). 85–90% otrok z idio pat skim
NS ima histo lo{ ko sli ko glo me ru lo pa ti je z mi -
ni mal ni mi spre mem ba mi, dober odgo vor na
zdrav lje nje z glu ko kor ti koi di ter dober dol go -
ro~ ni izid brez raz vo ja kro ni~ ne led vi~ ne
bolez ni (1, 5).

Pris pe vek pri ka zu je pri mer dekli ce, ki je
bila v sta ro sti treh let prvi~ obrav na va na v bol -
ni {ni ci zara di ote ka nja oko li o~i in spod njih
okon ~in. S prei ska va mi smo potr di li diag no -
zo idio pat ske ga NS. Na osno vi pri me ra je pri -
ka za na obrav na va otro ka z NS in sto penj ski
pri stop k zdrav lje nju.

PRIKAZ PRIMERA
Tri let na dekli ca je bila spre je ta na Kli ni~ ni
odde lek za nefro lo gi jo Pedia tri~ ne kli ni ke
v Ljub lja ni zara di ote ka nja oko li o~i in gle` -
njev. V dru ̀ in ski in obpo rod ni anam ne zi ni
bilo poseb no sti. Kasne je je bila enkrat zdrav -
lje na zara di bron hi ti sa, pre bo le la je tudi nori -
ce. Opra vi la je red na cep lje nja in ni ime la
aler gij. Tri dni pred spre je mom v bol ni {ni co
so star {i opa zi li, da ote ka oko li o~i in gle` njev.
Ote kli na oko li o~i je bila naji zra zi tej {a zju traj,
ote kli na sto pal in gle` njev pa je nara{ ~a la pre -
ko dne va. Pred poja vom ote klin je bila nekaj
dni nahod na, zvi {a ne tele sne tem pe ra tu re ni
ime la. Ob spre je mu je bila tele sna te`a 16 kg,
tele sna vi{i na 97 cm. Krv ni tlak je bil nor ma -
len (90/60 mm Hg), pulz 100/min. Razen
perior bi tal nih in vtis lji vih pre ti bial nih ede -
mov je bil preo sta nek kli ni~ ne ga pre gle da nor -
ma len. S krv ni mi prei ska va mi smo dokon~ no
potr di li diag no zo nefrot ske ga sin dro ma (pro -
tei nu ri ja: belja ko vi ne 7,9 g v 24-ur nem uri nu,
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zo lo nom v od mer ku 0,5 mg/kg/dan. Po 6 me -
se cih zdrav lje nja s ci klo fos fa mi dom in metil -
pred ni zo lo nom je bila {e ved no v re mi si ji.
Ciklo fos fa mid smo po 6 me se cih uki ni li zara -
di dose ̀ e ne ga naj vi{ je ga skup ne ga odmer ka.
En mesec po uki ni tvi ciklo fos fa mi da je {e pre -
je ma la metil pred ni zo lon v nes pre me nje nem
odmer ku. Ker je bila ob tem {e ved no v re -
mi si ji, smo pri ~e li odme rek metil pred ni zo lo -
na postop no ni`a ti in z zdrav lje njem zaklju ~i li
po osmih me se cih. Dekle od zaklju ~e ne ga
zdrav lje nja pri petih letih do sedaj, ko je sta -
ra 22 let, ni ime la ponov nih zago nov nefrot -
ske ga sin dro ma.

RAZPRAVLJANJE
NS je posle di ca raz li~ nih bole zen skih stanj,
ki pove ~a jo pre pust nost glo me rul ne fil tra cij -
ske pre gra de za belja ko vi ne plaz me. Ste na
glome rul nih kapi lar sesto ji iz treh slo jev
(fene stri ra ne endo te lij ske celi ce, glo me rul na
bazal na mem bra na, epi te lij ski podo ci ti), ki
selek tiv no – na osno vi veli ko sti mole kul (npr.
imu no glo bu li ni G) in nji ho ve ga elek tri~ ne ga
nabo ja (npr. albu min) – pre pre ~u je jo pre stop
belja ko vin plaz me v urin. Pro tei nu ri ja je tako
lah ko posle di ca struk tur nih spre memb ali pa
izgu be nega tiv ne ga elek tri~ ne ga nabo ja na
glo me rul ni fil tra cij ski pre gra di (1). Pri glo -
me ru lo pa ti ji z mi ni mal ni mi spre mem ba mi,
ki je naj po go stej {a obli ka NS v otro{ tvu, gre
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za izgu bo nega tiv ne ga elek tri~ ne ga nabo ja
brez struk tur nih spre memb, vid nih s svet lob -
nim mikro sko pom, elek tron sko mikro skop sko
pa je vid no zlit je no`ic podo ci tov (3).

Kla si fi ka ci ja nefrot ske ga
sindro ma

Ve ~i na kla si fi ka cij NS zdru ̀ u je osnov ni vzrok
in histo lo{ ko sli ko spre memb, vid nih pri led -
vi~ ni biop si ji (ta be la 1). Pri mar ni NS je opre -
de ljen kot NS brez sistem ske bolez ni (1). ^e
se NS poja vi v sklo pu sistem ske bolez ni ali je
posle di ca zna ne ga dejav ni ka (oku` be, zdra -
vi la), gre za sekun dar ni NS. Pri otro ku, mlaj -
{em od ene ga leta, govo ri mo o kon ge ni tal nem
in infan til nem NS, ki je naj po go ste je posledi -
ca muta ci je ene ga od genov (NPHS1, NPHS2,
WT1, LAMB2) za raz li~ ne belja ko vi ne v ste -
ni glo me rul nih kapi lar (6).

Idio pat ski NS je naj po go stej {a obli ka NS
v otro{ tvu. Pred stav lja ve~ kot 90 % pri me rov
NS pred 10. le tom sta ro sti in 50 % pri me rov
NS po 10. letu sta ro sti (7). Raz li ku je mo tri
histo lo{ ke obli ke idio pat ske ga NS: glo me ru -
lo pa ti jo z mi ni mal ni mi spre mem ba mi, pri -
mar no fokal no seg ment no glo me ru los kle ro zo
in mezan gij ski pro li fe ra tiv ni glo me ru lo ne fri -
tis (ta be la 1) (1, 2). Ni povsem jasno, ali te
tri histo lo{ ke obli ke pred stav lja jo raz li~ ne
bolez ni ali gre mor da za spek ter iste ga bole -
zen ske ga pro ce sa (2). 85–90 % otrok z idio -

Pri mar ni nefrot ski sin drom

Glo me ru lo pa ti ja z mi ni mal ni mi spre mem ba mi
Fo kal na seg ment na glo me ru los kle ro za IDIOPATSKI NS
Me zan gij ski pro li fe ra tiv ni GN

Mem bra no pro li fe ra tiv ni GN/me zan gio ka pi lar ni GN
Mem bran ska nefro pa ti ja

Se kun dar ni nefrot ski sin drom

Si stem ske bolez ni Si stem ski eri te ma toz ni lupus, pur pu ra Henoch-Schönlein, slad kor na bole zen,
sar koi do za

Oku` be He pa ti tis B in C, HIV, postrep to kok ni GN, infek cij ski endo kar di tis
He ma to lo{ ko-on ko lo{ ke bolez ni Ane mi ja srpa stih eri tro ci tov, Hodg ki nov lim fom, lev ke mi je
Zdra vi la Ne ste roid ni anti rev ma ti ki, peni ci la min, kap to pril
Dru go De be lost, nose~ nost, Eisen men ger jev sin drom, ~ebe lji pik, pre hran ske aler gi je

Ta be la 1. Pri mar ni in sekun dar ni vzro ki nefrot ske ga sin dro ma v otro{ tvu (pri re je no po Eddy AA, et al.) (1). GN – glo me ru lo ne fri tis,
NS – nefrot ski sin drom.



otro ka ̀ iv ljenj sko ogro ̀ a, zato mora mo te zna -
ke aktiv no iska ti in nad zo ro va ti. Hipo ten zija
je pri otro cih znak ̀ e napre do va le ga {oka (9).
V pri ka za nem pri me ru je dekli ca kaza la zna -
ke hipo vo le mi je ob 4. re lap su. Ime la je anam -
ne sti~ ne (oli gu ri ja), kli ni~ ne (som no len ca,
tahi kar di ja, slab {e pol nje ni pul zi, podalj {an
kapi lar ni povra tek) ter labo ra to rijske zna ke
hipo vo le mi je (zvi {a na serum ska kon cen tra -
ci ja se~ ni ne ob nor mal nem krea ti ni nu, zvi {an
hema to krit).

La bo ra to rij ske in sli kov ne
prei ska ve

Na osno vi anam ne ze in kli ni~ ne sli ke postav -
ljen sum na NS potr di mo ali ovr ̀ e mo s po -
mo~ jo labo ra to rij skih prei skav. Pri za~et ni
labo ra to rij ski diag no sti ki dolo ~i mo izlo ~a nje
belja ko vin v uri nu (en krat ni vzo rec uri na,
24-urni urin), v se ru mu dolo ~i mo elek tro li -
te, krea ti nin, se~ ni no, celo kup ne belja ko vi ne,
albu mi ne, hole ste rol, kom po nen ti kom ple -
men ta C3 in C4, pro ti te le sa ANA, titer anti -
strep to li zin skih O pro ti te les, pro ti te le sa na
hepa ti tis B, C in HIV. Pri vsa kem otro ku
opra vi mo tudi UZ tre bu ha in se~il. Ti testi
potr di jo diag no zo, ugo to vi jo pri sot nost more -
bit ne ga zmanj {a ne ga delo va nja led vic in dajo
pomemb ne podat ke o etio lo gi ji nefrot ske ga
sin dro ma.

Prei ska ve uri na. Dolo ~i mo izlo ~a nje belja -
ko vin – nefrot ska pro tei nu ri ja je pomem ben
kri te rij NS. Pre gle da mo tudi sedi ment uri na.
Hema tu ri ja ni zna ~il na za idio pat ski NS,
pojav lja pa se lah ko pri dru gih glo me ru lo pa -
ti jah, ki pov zro ~a jo NS. Prav tako pri idio -
patskem NS v uri nu ne naj de mo eri tro cit nih
cilin drov (8).

Prei ska ve krvi. Hipoal bu mi ne mi ja je
eden od potreb nih kri te ri jev za diag no zo NS
in je opre de lje na kot serum ska kon cen tra ci -
ja albu mi na <30g/L (3). Naj de mo tudi hiper -
ho le ste ro le mi jo. Led vi~ no delo va nje je pri
idio pat skem NS nor mal no, pogo sto pa ima -
jo bol ni ki zara di hipo vo le mi je zvi {a no kon cen -
tra ci jo se~ ni ne ob nor mal ni kon cen tra ci ji
krea ti ni na (9). Na ra~un hipo vo le mi je sta
pogo sto zvi {a na tudi serum ska kon cen tra cija
hemo glo bi na in hema to krit. Ane mi ja ni zna -
~il nost idio pat ske ga NS, pogo sta pa je trombo -
ci to za s {te vi lom trom bo ci tov 500–1000×109/L.

pat skim NS, mlaj {ih od 6 let, ima histo lo{ ko
sli ko glo me ru lo pa ti je z mi ni mal ni mi spre -
mem ba mi. V ob dob ju ado les cen ce je dele`
glo me ru lo pa ti je z mi ni mal ni mi spre mem -
ba mi le {e 20–30 %. Pri sta rej {ih otro cih je
pogo stej {a fokal na seg ment na glo me ru los kle -
ro za (1).

S sta li{ ~a obrav na ve otro ka z NS je klju~ -
no raz li ko va ti idio pat ski NS od dru gih oblik
NS. V prid idio pat ske ga NS govo ri jo sta rost
nad 1 leto in pod 6 let, odsot nost hiper ten -
zi je, odsot nost hema tu ri je, nor mal ne vred -
nosti kom ple men ta v se ru mu in nor mal no
delo va nje led vic (7).

Anam ne za

V dru ̀ in ski anam ne zi nas zani ma jo podat ki
o led vi~ nih in sistem skih bolez nih, ki lah ko
pov zro ~a jo NS. V oseb ni anam ne zi je pomem -
ben poda tek o prej{ njih ali so~a snih bolez nih
ter zdra vi lih, zunaj led vi~ nih simp to mih in
zna kih (skle pi, izpu{ ~a ji), pre bo le va nju akut -
ne ga ton zi lo fa rin gi ti sa ali impe ti ga, izpo stav -
lje no sti oku` bi s he pa ti ti som B, C, HIV (8).

Prva epi zo da in kasnej {i ponov ni zago ni
pogo sto sle di jo oku` bam zgor njih dihal (3).
To je nazor no pri ka za no tudi v na {em pri me -
ru, saj so pri dekli ci prva mani fe sta ci ja bolez -
ni in vsi relap si sle di li akut ni oku` bi dihal.

Kli ni~ na sli ka

Idio pat ski NS je pogo stej {i pri de~ kih (2 : 1).
Naj po go ste je se raz vi je v sta ro sti 2–6 let. Za
bole zen so zna ~il ni ede mi, ki so spr va bla gi
in se naj prej poja vi jo oko li o~i. Perior bi tal ni
ede mi so pri sot ni zju traj, pre ko dne va splahni -
jo, ~ez dan se poja vi jo ede mi spod njih okon -
~in. Pojav zna ~il nih ede mov smo opa zi li tudi
pri dekli ci, ki je pred stav lje na v na {em pri me -
ru in pri pa da zna ~il ni sta rost ni sku pi ni.
Postop no se ede mi lah ko gene ra li zi ra jo, lahko
nasta ne ta asci tes in ple vral ni izliv. Zara di asci -
te sa se lah ko poja vi ta dimelj ska in pop kov na
kila, otro ci so neje{ ~i, raz dra` lji vi, to`i jo za
bole ~i na mi v tre bu hu, lah ko ima jo dri sko. Ve~ -
ji ple vral ni izliv je lah ko vzrok dihal ne sti ske.
Otro ci z NS ima jo pogo sto zni ̀ an zno traj ̀ il -
ni volu men, zato lah ko ob pre gle du naj de mo
zna ke hipo vo le mi je (ta hi kar di jo, sla bo pol nje -
ne pul ze, podalj {an kapi lar ni povra tek, hlad -
ne okon ~i ne, oli gu ri jo) (3, 9). Hipo vo le mi ja
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ska reak ci ja, ente ro pa ti ja z iz gu bo belja ko vin,
okva ra jeter, sr~ no popu{ ~a nje, belja ko vin ska
nedo hra nje nost (3).

Na dru go glo me rul no pato lo gi jo (in ne
glo me ru lo pa ti jo z mi ni mal ni mi spre mem -
ba mi) mora mo pomi sli ti v na sled njih pri me -
rih (1, 3):

• sta rost < 1 leto ali > 10 let,
• po zi tiv na dru ̀ in ska anam ne za,
• zna ki zunaj led vi~ ne pri za de to sti (ar tri tis,

izpu{ ~aj, ane mi ja),
• ar te rij ska hiper ten zi ja,
• ma kro skop ska hema tu ri ja,
• zmanj {a no led vi~ no delo va nje,
• ak ti ven sedi ment se~a (eri tro ci tu ri ja, eritro -

cit ni cilin dri),
• zni ̀ a na kon cen tra ci ja kom po nent kom ple -

men ta.

V na {em pri me ru je ime la dekli ca vse anam -
ne sti~ ne, kli ni~ ne in labo ra to rij ske zna ~il no -
sti idio pat ske ga NS. Ob prvem pre gle du uri na
je bila pri sot na eri tro ci tu ri ja, kar ni zna ~il nost
idio pat ske ga NS, ven dar je le-ta kasne je izzve -
ne la. V li te ra tu ri je opi sa no, da je mikro hema -
tu ri ja pri sot na pri 15–20 % bol ni kov z glo -
me ru lo pa ti jo z mi ni mal ni mi spre mem ba mi,
ven dar obi ~aj no ni per zi stent na (8).

Zdrav lje nje

1. Zdrav lje nje z glu ko kor ti koi di. Pogo sti
izra zi, s ka te ri mi se sre ~u je mo pri zdrav lje nju
NS, so opre de lje ni v ta be li 2. She ma zdrav -
lje nja idio pat ske ga NS pri otro ku je pri ka za -
na na sli ki 1.

Otro ke s prvo epi zo do NS, sta re med
1 in 10 let, pri~ ne mo zdra vi ti z glu ko kor ti koi -
di brez pred hod ne led vi~ ne biop si je, ker je
naj ver jet ne je, da ima jo glo me ru lo pa ti jo z mi -
ni mal ni mi spre mem ba mi. Metil pred ni zo lon

Hemo kon cen tra ci ja in trom bo ci to za sta dejav -
ni ka tve ga nja za trom bo ti~ ne zaple te NS (10).

Do lo ~a nje kom po nent kom ple men ta je
v po mo~ pri raz li ko va nju pri mar ne ga in
sekun dar ne ga NS. Za poin fek cij ski glo me rulo -
ne fri tis je zna ~il na niz ka kon cen tra ci ja kom -
po nen te kom ple men ta C3, pri lupu snem
nefri ti su sta zni ̀ a ni kom po nen ti kom ple -
men ta C3 in C4, pri idio pat skem NS je vred -
nost kom ple men ta v se ru mu nor mal na. Za
izklju ~i tev ali potr di tev sekun dar ne ga nefrot -
ske ga sin dro ma dolo ~i mo tudi pro ti te le sa
ANA, titer anti strep to li zin skih O pro ti te les,
pro ti te le sa na hepa ti tis B in C ter HIV.

Bris `re la ali impe ti gi noz nih ko` nih
spre memb na pato ge ne bak te ri je. Za diag -
no sti ko postrep to kok ne ga glo me ru lo ne fri tisa.

UZ tre bu ha, se~il, ple vral ne ga pro sto -
ra. UZ prei ska va nam poleg oce ne led vic omo -
go ~a oce no volum ske ga sta nja bol ni ka, oce no
pri sot no sti asci te sa, ple vral ne ga ali peri kar -
dial ne ga izli va. Z njo lah ko potr di mo ali izklju -
~i mo trom bo ti~ ne zaple te NS (3).

Led vi~ na biop si ja. Dom nev no diag no -
zo glo me ru lo pa ti je z mi ni mal ni mi spre mem -
ba mi lah ko posta vi mo gle de na anam ne sti~ ne,
kli ni~ ne in labo ra to rij ske podat ke. Ve~ kot 90%
bol ni kov z glo me ru lo pa ti jo z mi ni mal ni mi
spre mem ba mi dobro odgo vo ri na zdrav lje nje
z glu ko kor ti koi di. Zara di teh dveh raz lo gov pri
bol ni kih, ki ima jo naj ver jet ne je glo me ru lo pa -
ti jo z mi ni mal ni mi spre mem ba mi, pri~ ne mo
z zdrav lje njem brez pred hod ne led vi~ ne biop -
si je. Na ta na~in se lah ko pri 80 % otrok z NS,
ki so sta ri od 1 do 10 let, led vi~ ni biop si ji izog -
ne mo (8).

Di fe ren cial na diag no za

Di fe ren cial no diag no sti~ no mora mo pomi sliti
na dru ge vzro ke ede mov pri otro ku: aler gij -
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Ne frot ski sin drom Ede mi, nefrot ska pro tei nu ri ja, hipoal bu mi ne mi ja, hiper li pi de mi ja.
Po nov ni zagon Ne frot ska pro tei nu ri ja, ki tra ja tri zapo red ne dni.

Re mi si ja Iz lo ~a nje belja ko vin z uri nom <4mg/m2/h (24-urni urin) ali belja ko vi ne, nega tiv ne/v sle do vih pri testiranju
s test ni mi listi ~i 3 dni zapo red.

Po go sti ponov ni zago ni ≥ 2 po nov na zago na v 6 me se cih po prvi remi si ji; ≥4 po nov ni zago ni v 12 me se cih po prvi remi si ji.

Od vi snost od glu ko kor ti koi dov Po jav 2 za po red nih zago nov med zdrav lje njem z glu ko kor ti koi di ali v 2 ted nih po uki ni tvi glu ko kor ti koi dov.

Neod ziv nost na glu ko kor ti koi de Ni remi si je po 4–6 ted nih red ne ga dnev ne ga zdrav lje nja z me til pred ni zo lo nom.

Ta be la 2. Pogo sti izra zi, s ka te ri mi se sre ~u je mo pri zdrav lje nju nefrot ske ga sin dro ma (8).



daje mo v od mer ku 60 mg/m2/dan (naj ve~ ji
odme rek 60mg/dan) 4–6 ted nov (11, 12). Red -
no sprem lja mo pro tei nu ri jo. Ko je urin 3 dni
zapo red nega ti ven na belja ko vi ne oz. so le-te
pri sot ne le v sle do vih, govo ri mo o re mi si ji (ta -
be la 2). Pri veli ki ve~i ni otrok, ki odgo vo ri jo
na zdrav lje nje z glu ko kor ti koi di, remi si ja
nasto pi zno traj 4 ted nov od za~et ka zdrav lje -
nja (3). Ob dose ̀ e ni remi si ji prei de mo po
4–6 ted nih od pri ~et ka zdrav lje nja na alter -
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nant no odmer ja nje glu ko kor ti koi dov vsak
dru gi dan, po 4–6 ted nih alter nant ne ga zdrav -
lje nja glu ko kor ti koi de postop no uki ne mo.
Zdrav lje nje prve epi zo de NS naj bi tako sku -
paj tra ja lo 4 do 5 me se cev (8, 13). Le prib li`no
15–30 % bol ni kov, ki odgo vo ri jo na glu ko -
kor ti koi de, dose ̀ e traj no remi si jo, pri preo -
sta lih se bole zen ponav lja (ta be la 2). 10–20 %
bol ni kov ima red ke ponov ne zago ne, 30–40%
bol ni kov, ki so odgo vo ri li na glu ko kor ti koi de,

PRVA EPIZODA NEFROTSKEGA SINDROMA
(normalen krvni tlak, normalno ledvi~no delovanje, odsotnost hematurije, normalna vrednost komplementa,

negativna ANA, odsotnost zunajledvi~ne bolezni, negativna dru`inska anamneza, starost 1–10 let)

Najverjetneje GLOMERULOPATIJA
Z MINIMALNIMI SPREMEMBAMI (MCD) Morda FSGS, MGN

GLUKOKORTIKOIDI (GK)
(METILPREDNIZOLON 6 TEDNOV)

PROTEINI V URINU NEGATIVNI PROTEINURIJA

TRAJNA REMISIJA RELAPS LEDVI^NA BIOPSIJA

POGOSTI
RELAPSI

ODVISNOST
OD GK

MCD, FSGS

• CIKLOFOSFAMID
• CIKLOSPORIN
• MIKOFENOLAT MOFETIL
• TAKROLIMUS

MGN

Sli ka 1. She ma zdrav lje nja idio pat ske ga nefrot ske ga sin dro ma pri otro ku (8). MCD – glo me ru lo pa ti ja z mi ni mal ni mi spre mem ba mi
(angl. mini mal chan ge disea se), FSGS – fokal na seg ment na glo me ru los kle ro za, MGN – mezan gij ski pro li fe ra tiv ni glo me ru lo ne fri tis,
GK – glu ko kor ti koi di.



zdra vi li v pri mer ja vi z bol ni ki brez kakr {ne -
ga koli odzi va na glu ko kor ti koi de (8). S sto -
penj skim pri sto pom k zdrav lje nju, ki je pri -
ka zan na sli ki 1, smo tako pri na{i bol ni ci dose -
gli dober izid brez led vi~ ne biop si je, ki je inva -
ziv na prei ska va. Mor da bi lah ko dose gli ni` je
{te vi lo ponov nih zago nov z dalj {im zdrav lje -
njem prve epi zo de in upo ra bo vi{ jih odmer -
kov glu ko kor ti koi dov. Neka te re {tu di je namre~
ka`e jo, da dalj {e za~et no zdrav lje nje prve epi -
zo de NS zmanj {a ver jet nost ponov ne ga za -
gona bolez ni (16, 17). Prav tako naj bi bili
relap si red kej {i ob vi{ jih odmer kih glu ko kor -
ti koi dov ob alter nant nem zdrav lje nju (13).

2. Simp to mat sko zdrav lje nje ede mov in
hipo vo le mi je. Vsem bol ni kom z ne frot skim
sin dro mom pred pi {e mo u`i va nje manj sla ne
hra ne in ob nor mo vo le mi ji zmer no ome ji mo
u`i va nje teko ~in.

Za simp to mat sko zdrav lje nje je klju~ ne -
ga pome na raz li ko va nje otrok z ede mi in nor -
mo vo le mi jo ter otrok z ede mi in hipo vo le mi jo.
Cilj zdrav lje nja z 20 % huma ni mi albu mi ni je
v teh dveh pri me rih raz li ~en. Pri hipo vo le mi -
ji infu zi ja 20 % huma nih albu mi nov pove ~a
cir ku li ra jo ~i volu men krvi in izbolj {a sistem -
sko per fu zi jo. Pri nor mo vo le mi~ nem otro ku
s hu di mi ede mi pa infu zi ja albu mi nov spod -
bu di pre mik teko ~i ne iz inter sti cij ske ga v zno -
traj ̀ il ni pro stor, s ka snej {im dodat kom furo-
 se mi da pa tudi diu re zo. Pri hipo vo le mi~nem
otro ku neu strez na upo ra ba furo se mi da hipo -
vo le mi jo poslab {a in lah ko spro ̀ i raz voj {o -
kov ne ga sta nja. Zato je klju~ na kli ni~ na in
labo ra to rij ska oce na zno traj ̀ il ne ga volum na.
V pri me ru hipo vo le mi je sve tu je mo infu zi jo
20 % huma nih albu mi nov v od mer ku 1 g/kg
tele sne te`e v 4 urah. Pre hi tra infu zi ja pove -
~a ver jet nost preo bre me ni tve s te ko ~i no, ki
se ka`e s hi per ten zi jo, zna ki sr~ ne ga popu{ -
~a nja (pol ne vrat ne vene, galop ni ritem, pove -
~a na jetra) in plju~ nim ede mom. Ob zna kih
hipo vo le mi je furo se mi da ne damo. ̂ e je otrok
nor mo vo le mi ~en in ima hude ede me, sve tuje -
mo 20% huma ne albu mi ne v od mer ku 1g/kg
tele sne te`e v 4-urni infu zi ji in furo se mid
intra ve noz no v od mer ku 1 mg/kg po 2 urah
infu zi je huma nih albu mi nov (9). Bla gi ede -
mi so le koz me ti~ no mote ~i, zato se pri bol -
ni kih z bla gi mi ede mi in nor mo vo le mi jo ne
odlo ~a mo za simp to mat sko zdrav lje nje. Zlasti

pa ima pogo ste ponov ne zago ne ali pa so od
glu ko kor ti koi dov odvi sni (ta be la 2). Ponov ne
zago ne prav tako kot prvo epi zo do zdra vi mo
z glu ko kor ti koi di, ven dar v  tem pri me ru
takoj po dose ̀ e ni remi si ji prei de mo na odmer -
ja nje vsak dru gi dan za 1–2 me se ca, nato pa
odme rek postop no zmanj {u je mo v na sled njih
1–2 me se cih. Pri neka te rih bol ni kih pri de do
ponov ne ga zago na ob zni ̀ e va nju odmer ka ali
zno traj 14 dni od uki ni tve glu ko kor ti koi dov.
Ti bol ni ki za vzdr ̀ e va nje remi si je potre bu jejo
traj no zdrav lje nje z glu ko kor ti koi di – govo ri -
mo o od glu ko kor ti koi dov odvi snem NS (ta -
be la 2). ̂ e po 4–6 ted nih red ne ga zdrav lje nja
z glu ko kor ti koi di pro tei nu ri ja v ne frot skem
obmo~ ju {e ved no vztra ja, govo ri mo o NS, ki
je neod zi ven na glu ko kor ti koi de (ta be la 2). Pri
teh bol ni kih je indi ci ra na led vi~ na biop si -
ja (8). Gle de na njen izvid se lah ko odlo ~amo
za raz li~ ne she me zdrav lje nja z dru gi mi zdra -
vi li (ci klo fos fa mid, ciklos po rin, takro li mus,
miko fe no lat mofe til) (3, 8). Pri bol ni kih s po -
go sti mi ponov ni mi zago ni in bol ni kih, ki so
odvi sni od glu ko kor ti koi dov, lah ko neka te ra
zdra vi la (npr. ciklo fos fa mid) uve de mo brez
led vi~ ne biop si je. Ved no pa mora mo led vi~ -
no biop si jo opra vi ti pred uved bo ciklos po ri -
na ali takro li mu sa. Indi ka ci ja za zmanj {a nje
odmer ka glu ko kor ti koi dov in doda tek dru gih
zdra vil je tudi pojav stran skih u~in kov glu ko -
kor ti koi dov (3).

^e pogle da mo pri mer na{e bol ni ce, vidi -
mo, da je ime la pogo ste ponov ne zago ne (4 za -
go ni v 12 me se cih). Isto ~a sno je bila od glu ko -
kor ti koi dov odvi sna, saj je do vseh pono vi tev
pri{ lo ob zni ̀ e va nju glu ko kor ti koi dov. Ponov -
ni zago ni so sle di li akut ni oku` bi dihal, kar
je zna ~il nost idio pat ske ga NS (3). Remi si ja je
ob prvi epi zo di NS nasto pi la poz no (30. dan
zdrav lje nja), pono vi tev pa je bila zgod nja (zno -
traj 6 me se cev od pri ~et ka zdrav lje nja). Po
pre gle du lite ra tu re lah ko ugo to vi mo, da sta
pojav remi si je kasne je kot v 7–9 dneh in pojav
zgod nje ga ponov ne ga zago na napo ved na dejav -
ni ka za pogo ste pono vi tve bolez ni (14, 15). Ker
bi za vzdr ̀ e va nje remi si je potre bo va la visok
odme rek glu ko kor ti koi da (> 0,5 mg/kg vsak
dru gi dan), smo se odlo ~i li za zdrav lje nje s ci -
klo fos fa mi dom, na kate re ga je odli~ no odgo -
vo ri la. Bol ni ki, ki vsaj del no odgo vo ri jo na
za~et no zdrav lje nje z glu ko kor ti koi di, bolj ver -
jet no odgo vo ri jo na zdrav lje nje z dru gi mi
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Na po ved izi da

Naj po memb nej {i prog no sti~ ni dejav nik pri
otro cih z idio pat skim NS je odziv na glu ko -
kor ti koi de.

Ve ~i na otrok z idio pat skim NS odgo vo ri
na zdrav lje nje z glu ko kor ti koi di. Ve~i na teh
otrok ima sicer pono vi tve, ki pa so s~a so ma
vse red kej {e, in ti otro ci obi ~aj no ne raz vi je -
jo kro ni~ ne led vi~ ne bolez ni (1, 3).

Otro ci, ki ne odgo vo ri jo na zdrav lje nje
z glu ko kor ti koi di, ima jo v ve ~i ni pri me rov
histo lo{ ko sli ko fokal ne seg ment ne glo me ru -
los kle ro ze. Ti otro ci pogo sto raz vi je jo napre -
du jo ~o kro ni~ no led vi~ no bole zen, ki zah te va
nado mest no zdrav lje nje z dia li zo ali pre sa di -
tvi jo led vic. Pri bol ni kih s fo kal no seg ment -
no glo me ru los kle ro zo se v 30–50 % bole zen
pono vi na pre sa je ni led vi ci (1, 3, 20).

ZAKLJU^EK – KLJU^NO
SPORO^ILO
• Diag no zo NS posta vi mo, kadar so pri sot -

ni ede mi, nefrot ska pro tei nu ri ja, hipoal bu -
mi ne mi ja in hiper li pi de mi ja.

• NS je posle di ca po{ kod be glo me rul ne fil -
tra cij ske pre gra de, ki posta ne bolj prepust -
na za belja ko vi ne plaz me.

• Naj po go stej {a obli ka NS v otro{ tvu je idio -
pat ski NS s tre mi raz li~ ni mi histo lo{ ki mi
sli ka mi, med kate ri mi je zla sti pri otro cih,
mlaj {ih od 6 let, naj po go stej {a glo me ru lo -
pa ti ja z mi ni mal ni mi spre mem ba mi.

• Pri obrav na vi otro ka z NS ne sme mo poza -
bi ti, da je zno traj ̀ il ni volu men pogo sto
zni`an, zato mora mo aktiv no iska ti zna ke
hipo vo le mi je in se izo gi ba ti agre siv ni sti -
mu la ci ji diu re ze.

• Pri sot nost hema tu ri je, zvi {a ne ga krv ne ga
tla ka, zmanj {a ne ga delo va nja led vic, zunaj -
led vi~ ne pri za de to sti in pozi tiv ne dru ̀ in -
ske anam ne ze govo ri v prid glo me rul ne
pato lo gi je, ki ni idio pat ski NS.

• Di fe ren cial no diag no sti~ no mora mo pomi -
sli ti na dru ge bolez ni, ki se ka`e jo z edemi.

• Pri otro cih z ve li ko ver jet nost jo glo me rulo -
pa ti je z mi ni mal ni mi spre mem ba mi napra -
vi mo tera pevt ski poskus z glu ko kor ti koi di
in se tako ve~i no ma izog ne mo led vi~ ni
biop si ji.

se izo gi ba mo diu re ti kom, ki lah ko pove ~a jo
ver jet nost trom bem bo li~ nih zaple tov.

3. Zdrav lje nje hiper li pi de mi je. Sve tu je -
mo u`i va nje manj mast ne hra ne. Pri otro cih
s kro ni~ nim pote kom lah ko uve de mo zdrav -
lje nje s sta ti ni (18).

4. In hi bi tor ji angio ten zin ske kon ver ta -
ze/an ta go ni sti angio ten zin skih recep tor -
jev. Zla sti pri bol ni kih, ki so odpor ni na
zdrav lje nje z glu ko kor ti koi di, lah ko pro tei nu -
ri jo zmanj {a mo z upo ra bo ACE inhi bi tor jev
in/ali anta go ni stov angio ten zin skih recep -
tor jev. Nes pe ci fi~ no zmanj {a nje pro tei nu rije
zmanj {u je sekun dar no po{ kod bo glo me ru lov
in upo ~a sni napre do va nje bolez ni (19).

Za ple ti

Glav ni dve sku pi ni zaple tov pri NS v otro{ -
tvu so oku` be in trom bo ti~ ni zaple ti.

Oku` be. Zara di izgub lja nja imu no glo bu -
li nov in pro per din fak tor ja B z uri nom, mo -
te ne celi~ ne imu no sti, imu no su pre siv ne ga
zdrav lje nja ter ede mov/as ci te sa, ki pred stav -
lja jo dobro goji{ ~e za bak te ri je, so otro ci z NS
bolj pod vr ̀ e ni oku` bam. Naj po go stej {a oku` -
ba je spon ta ni bak te rij ski peri to ni tis, lah ko pa
se poja vi jo tudi sep sa, plju~ ni ca, celu li tis in
oku` be se~il. Ker so zvi {a na tele sna tem pe -
ra tu ra in kli ni~ ni zna ki oku` be ob zdrav lje -
nju z glu ko kor ti koi di lah ko mini mal ni, je
potreb na poseb na pozor nost in zgod nja uved -
ba anti bio ti~ ne ga zdrav lje nja. Za otro ke z NS
se pri po ro ~a dodat no cep lje nje pro ti pnev mo -
ko ku, nori cam in gri pi. Cep lje nja naj se opra -
vi jo, ko je bole zen v re mi si ji. ^e pri de pri
otro ku z NS, ki {e ni pre bo lel noric, do sti ka
z no ri ca mi, sve tu je jo za{ ~i to z va ri ~e la-zo ster
imu no glo bu li ni zno traj 72 ur od sti ka.

Trom bo ti~ ni zaple ti. Ti zaple ti se poja -
vi jo pri 2–5 % otrok z NS (trom bo za led vi~ne
vene, plju~ na embo li ja, trom bo za sagi tal ne -
ga sinu sa, trom bo za ob ̀ il nih kate trih). Hiper -
koa gu la bil nost je posle di ca zvi {a nih pro trom-
 bo ti~ nih dejav ni kov (fi bri no gen, trom bo ci to -
za, hemo kon cen tra ci ja, imo bi li za ci ja) in zni -
`a nih fibri no li ti~ nih dejav ni kov (iz gu ba
anti trom bi na III, pro tei nov S in C z uri nom).
Anti koa gu lant na za{ ~i ta se pri po ro ~a le ob po -
dat ku o pred hod nem trom bo ti~ nem dogodku.
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• 10 % otrok z idio pat skim NS je odpor nih
na zdrav lje nje z glu ko kor ti koi di. Ti otro ci
ima jo ve~ jo ver jet nost raz vo ja kro ni~ ne led -
vi~ ne bolez ni.

• Ve ~i na otrok z idio pat skim NS odgo vo ri na
zdrav lje nje z glu ko kor ti koi di in ima kljub
pogo stim ponov nim zago nom dobro dol -
go ro~ no napo ved izi da bolez ni.
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