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ODBORNY PROGRAM

8.25-8.30 Otvorenie

8.30 - 10.00 Meet the Expert |
Klinické pohlady na vodnu a elektrolytovii
rovnovahu a hypertenziu
Predsedajuci: Seeman T., Chromek M.

» Rovnovaha vody a soli — pohlad klinika - Chromek M. (Stokholm)
* Hypertenze u déti — Jak ji spravné diagnostikovat a lécit - Seeman T. (Praha)

» Diuretika ako nastroj v manazmente edémov a hypertenzie v detskom
veku - /ngerova L., Podracka L.

¢ Diskusia
10.00 - 10.15 Prestavka

10.15 - 11.30 Meet the Expert 11
Poruchy metabolizmu kalcia a fosforu
Predsedajtici: Kutilek S., Kolvek G.

* Poruchy kalcia a magnézia — klinické pripady a diferencialna diagnostika
- Kolvek G.

« Pro¢ potfebujeme alkalickou fosfatazu? - Kutilek S. (Klatovy)

+ Hypofosfatemicka rachitida ako model dedi¢nych poriuch metabolizmu
fosfatov - Podrackd L. Podporené spolo¢nostou Swixx BioPharma

¢ Diskusia

11.30 - 13.00 Meet the Scientist
Inovativne mechanizmy a experimentalne pristupy
v nefrolégii
Predsedajtici: Sebekovd K., Celec P,

+ Vybrané molekularni mechanizmy renoprotekce zprostiedkované SGLT-2
inhibitory - Karikovd K. (Brno)

+ AGEs across the ages — od pokrocilej glykacie k ,advanced friendship”
- Sebekovi K.

« Co potrebuje o extracelularnej DNA vediet nefrolog? - Celec P,

« Antinefrinové protilatky a extracelularna DNA — nové mechanizmy
v patogenéze nefrotického syndromu - Gadl Kovalcikova A., Celec P,
Sebekovd K., Podracka L. ee



+ Dlhodobé imunitné a metabolické zmeny po sepse — platforma .
pre sledovanie renalneho postihnutia - Bila K., Becka M., Hudecovd L., .
Bertovi¢ P, Baldz M., Gaal Kovalcikové A., Podracka L., Celec P, Pastorek M. <

« Imunologické predtransplanta¢né vysetrenia — v€era a dnes - Kuba D.

¢ Diskusia c e
13.00-14.00 Obed

14.00 - 15.00 Meet the Geneticist
Cystické ochorenia obliciek v klinicko-genetickych
suvislostiach
Predsedajuci: Gut J., Hrékova G.

 Genetické vysetfeni u CKD - Gut J, Plevovd P. (Ceskd Lipa, Ostrava)

» Jednostranna multicysticka dysplasticka ledvina — vyvoj diagnostiky
a lééby v Ease - Flégelové H., Bakaj-Zbrozkova L., Smakal O., Sarapatka J.
(Olomouc)

* Autozémovo recesivna polycysticka choroba obliciek - klinicka
a geneticka charakteristika pacientov z Ceska a Slovenska
- Hr¢kova G., Kolvek G., Blahova K., Fencl F., Brndiarova M., Skalickd K.,
Podracka L., Suldkové T., Seeman T.

» Cystickd onemocnéni ledvin u déti — Jak se v nich mam vyznat?
- Seeman T. (Praha)

¢ Diskusia
15.00 - 15.15 Prestavka

15.15 - 17.00 Meet the Pathologist
Glomerulové ochorenia
Predsedajuci: Feber J., Kollar M.

* Genetické formy nefrotického syndromu — diagnostika, terapia
a prognodza - Feber J. (Ottawa)

» Klinicko-patologicky seminar: Glomerulové ochorenia - Podrackd L.,
Kolldr M. (Bratislava, Praha)

o Déti v ¢eském registru renalnich biopsii 1994 — 2024 - Kolsky A., Jancova E.,
Dusek J., Skélova S., Zieg J., Hladik M., Vondrék K., Starha J., FIégelovd H.,
Suldkova T, Papez J., Geier P, Smréka V., Simdnkové N., Slédkové E., Skibovd J.,
Rychlik I, Tesar V. et al. (Praha)

» IgA nefropatie v histologickych obrazech — pohled nefropatologa
- Kollar M., Kment M., Lundovéd M., Zieg J. (Praha)

¢ Diskusia



17.00 - 17.15 Sympoézium SWIXX

¢ Pozname Fabryho chorobu? - Janko V.

19.00 Vecera

9.00 - 11.00 Interaktivne kazuistiky
Predsedajuci: Podracka L., Popelkovd J.

* Rézne tvare trombotickej mikroangiopatie — edukacény kviz
- Podracka L., Ingerovd L., Karlovd K., Csomo D., Urbanovd D.
Podporené spolocnostou AstraZeneca

» Invazivna kandidéza s fulminantnym priebehom
- Popelkovd J., Turanskd P, Repko P, Gibldk, S., Dluholucky M.

¢ Prunne-Belly syndrém s priaznivou prognézou
- Cerveriovd O., Cerveriovd P,

¢ Diskusia

Odporucania pre klinicku prax
Predsedajuci: Kolvek G., Urbanova D.

+ Ako hodnotit oblickoveé funkcie u deti — €o prinasa KDIGO 2024?
- Kolvek G.

* Prevencia kontrastom indukovaného akutneho poskodenia obliciek
— odporucania - Urbanova D.
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+ Gynekologické vysetrenie v detskej nefrologii — odborné odporucania
a indikaéné kritéria - Nizrianska Z.

¢ Diskusia

Closing Remarks
Zaver konferencie




ABSTRAKTA



ROVNOVAHA VODY A SOLI — POHLAD KLINIKA
Chromek M.

Karolinska Institut, Stokholm, Svédsko

Poruchy rovnovahy sodika (katidonu soli) a vody v tele, zname ako
dysnatriémie, predstavuju zavazné klinické stavy, ktoré mézu viest k zivot
ohrozujucim komplikaciam. Sodik je hlavny extracelularny kation a jeho
koncentracia uzko suvisi s objemom vody v organizme. Hyponatrémia,
definovana ako hladina sodika pod 135 mmol/|, je naj¢astejsie spbsobena
nadbytkom vody. Naopak, hypernatrémia (nad 145 mmol/l) je zvycajne
dbsledkom nedostatku vody.

Tieto stavy su regulované hormonalnymi systémami, najma antidiuretic-
kym horménom (ADH) a renin-angiotenzin-aldosterénovym systémom
(RAAS). Klinické prejavy zavisia od rychlosti zmeny koncentracie sodika.
Rychla hyponatrémia méze viest k opuchu mozgu, zatial ¢o prili$ rychla
korekcia moze spdsobit osmoticku demyelinizaciu.

Diagnostika zahfria laboratérne vySetrenia ako osmolalita plazmy a mocu
¢i frak¢nd exkrécia sodika (FENa). Klinické posudenie mnozstva vody
v tele si vyzaduje kombinaciu laboratérnych udajov, fyzikalneho vysetre-
nia a dokladnej anamnézy.

V mojej prezentacii tuto tému ilustrujem pomocou niekolkych jednodu-
chych interaktivnych klinickych pripadov, ktoré nazorne ukazuju, aké d6-
lezité je venovat pozornost hydratacii pacienta. Cielom je podporit prak-
tické myslenie a prehibit porozumenie zakladnym principom regulacie
vody a soli v tele.

HYPERTENZE U DETIi — JAK J1 SPRAVNE DIAGNOSTI-
KOVAT A LECIT?

Seeman T*?

! Pediatricka klinika, 2.lékafska fakulta, Univerzita Karlova Praha,
V Uvalu 84, 150 06 Praha 5,

2 Klinika détského lékaistvi Fakultni nemocnice Ostrava
a Lékarska Fakulta Ostravské Univerzity



Arterialni hypertenze v détském véku je definovana jako opakované (ales-
pon 3x) naméreny krevni tlak >95. percentilu. Pro adolescenty od 16 let je
doporuc¢ovano pouzivat jiz dospélé kritériu 2140/90 mmHg.

Vyskyt hypertenze v détském véku v poslednim desetileti vyznamné stoupl
ha incidenci 1 - 4 %, a to zejména s ohledem na stoupajici vyskyt détské
obezity. Podle pfi¢iny se hypertenze déli na primarni (esencidlni) a sekun-
darni. U malych déti prevazuji sekundarni formy hypertenze, u starsich
déti a adolescentu primarni. Nej¢astéjsi pfi¢inou sekundarni hypertenze
u déti jsou chronickd onemocnéni ledvin (nej¢astéji renoparenchymatoz-
ni, vzacnéji renovaskularni hypertenze), méné casta jsou onemocnéni
kardialni (koarktace aorty), endokrinopatie (napf. primarni hyperaldoste-
ronismus nebo feochromocytom), léze CNS, nebo uzivani €kl zvysuji-
cich krevni tlak.

Kazdé dité s hypertenzi musi byt peclivé vySetfeno. Mezi bazalni vysetieni,
ktera museji byt provedena u vSech déti s hypertenzi patfi: mo¢ chemicky
a mocovy sediment, albuminurie, elektrolyty v séru, urea, kreatinin, kyse-
lina mocova, triglyceridy, cholesterol, ultrazvuk ledvin a echokardiografie.
Hlavnimi cily vySetreni je snaha odhalit moznou sekundarni formu hyper-
tenze a tim umoznit kauzalni lé¢bu (napf. angioplastika u stenézy rendlni
arterie) a odhalit pfipadné hypertenzni postizeni cilovych organt (napf.
hypetrofie levé komory srde¢ni — LVH nebo albuminurie).

Terapie hypertenze spociva v léc¢bé zakladniho onemocnéni v pripadech
sekundarni hypertenze (kauzalni), v nefarmakologickych opatfenich (re-
dukce nadvahy/obezity, snizeni nadmérného pfijmu soli a dostatek pohy-
bu) a farmakologické lé¢bé, ktera musi byt zahajena vzdy u symptomatic-
ké a sekundarni hypertenze a pfi hypertenzi s hypertenznim postizenim
cilového organu. U déti je dnes jiz povoleno 5 skupin antihypertenziv
- inhibitory angiotenzin-konvertujiciho enzymu (ACEI), beta blokatory,
kalciové blokatory, diuretika a nejnovéji i blokatory angiotenzinového re-
ceptoru (ARB). Lékem prvni volby u renalni hypertenze jsou ACEI nebo
ARB. Cilovym TK pro déti s chronickym onemocnénim ledvin je TK <75.
pc pokud nemaiji proteinurii nebo <50.pc. pokud jsou proteinuricti. Cilem
antihypertenzni lé€by je nejen znormalizovat TK (<95.pc u déti s primarni
hypertenzi), ale také navodit regresi pfipadnych hypertenznich postizeni
cilovych organu (LVH, albuminurie).




DIURETIKA AKO NASTROJ V MANAZMENTE EDEMOV
A HYPERTENZIE V DETSKOM VEKU

Ingerovda L., Podracka L.
Detska klinika LF UK a NUDCH Bratislava

Edémy a arteridlna hypertenzia predstavuju casté a klinicky vyznamné
komplikacie v detskom veku, najma u pacientov s nefrotickym syndro-
mom, chronickym ochorenim obli¢iek ¢i pri srdcovom zlyhani. Porozu-
menie patofyzioldgii tvorby edémov je klu¢om k racionalnemu pouzivaniu
diuretik. Edém méze vzniknut v désledku hypoalbuminémie a znizené-
ho onkotického tlaku, pri zvySenom hydrostatickom tlaku v kapilarach,
pri retencii sodika v dosledku tubularnej dysfunkcie alebo ako désledok
kombinacie tychto mechanizmov. Znalost dominantného mechanizmu
umoznuje cielene zvolit typ a intenzitu diuretickej lieCby.

Diuretika su zakladnym nastrojom kontroly objemu tekutin a krvného tla-
ku. Slu¢kové diuretikd maju najvyssi ucinok a su indikované pri akutnej re-
tencii tekutin a edematoznych stavoch, tiazidové diuretika su vhodné na
dlhodobu kontrolu miernych edémov a hypertenzie, zatial ¢o draslik Set-
riace diuretikd a antagonisty aldosteronu maju Specifické miesto pri hy-
pokalemickych stavoch a sekundarnom hyperaldosteronizme. Kombino-
vana lie¢ba sa vyuziva pri tazkych a rezistentnych edémoch, no vyzaduje
starostlivé monitorovanie elektrolytov a rendlnych funkcii. Davka diuretik
sa urcuje podla hmotnosti a veku, pricom je vhodné zacinat najnizSou
uc¢innou davkou a dalej ju titrovat podla klinickej odpovede. Sucastou
bezpecnej lie€Cby je monitorovanie diurézy, telesnej hmotnosti, krvného
tlaku, sérovych elektrolytov a acidobazickej rovnovahy. Medzi ¢asté kom-
plikacie patri hypokaliémia, hyponatriémia, metabolicka alkaléza alebo
dehydratacia, ktoré mézu viest k zhorSeniu renalnych funkcii a celkového
stavu pacienta.

V pediatrickej praxi je dolezité diuretika pouzivat ako sucast komplexného
manazmentu. Pri nefrotickom syndrome sa vyuzivaju sluckové diuretika,
v pripade ich rezistencie v kombinacii s alouminom alebo tiazidmi. Pri
chronickom ochoreni obli¢iek su nevyhnutné na kontrolu objemu a krv-
ného tlaku, pricom spravne nacasovanie a davkovanie dokazu oddialit
progresiu renalneho poskodenia.

Cielom prednasky je poskytnut prehlad patofyziologickych mechanizmov
edémov a ich vztah k racionalnemu vyberu diuretickej lie€by, priblizit in-



dikacie a limity jednotlivych skupin diuretik, upozornit na délezité aspek-
ty davkovania u deti a zddraznit praktické odporucania pre bezpec¢nu a
efektivnu lieCbu edémov a hypertenzie v kazdodennej nefrologickej praxi.

PORUCHY KALCIA A MAGNEZIA — KLINICKE PRIPADY
A DIFERENCIALNA DIAGNOSTIKA

Kolvek G.
Klinika deti a dorastu UPJS LF a DFN Kosice

Poruchy metabolizmu kalcia a magnézia tvoria vyznamnu a ¢asto podce-
novanu oblast detskej nefroldgie. Klinické spektrum siaha od nenapad-
nych biochemickych odchylok az po zdvazné stavy s vyraznym dopadom
na rast, vyvoj a celkovu progndézu dietata. Spravnu diagnostiku kompliku-
ju viaceré faktory— nespecifické klinické prejavy, prekryvanie symptémov
medzi jednotlivymi ochoreniami a limitovana dostupnost Specializova-
nych vysetreni.

Prednaska prinesie interaktivnu prezentaciu viacerych klinickych pripa-
dov, ktoré ilustruju rozmanité priciny a désledky poruch kalcia a mag-
nézia: recidivujucu nefrolitidazu, vrodené tubulopatie, poruchy transportu
idnov, geneticky podmienené syndrémy ¢&i sekundarne metabolické kom-
plikacie. Diskusia bude smerovana na praktické otazky diferencialnej diag-
nostiky, interpretaciu laboratérnych vysledkov (sérové a mocové koncen-
tracie, pomery, frakéné exkrécie), indikaciu zobrazovacich a genetickych
vySetreni a najma na klinické rozhodovanie v urgentnych aj chronickych
situaciach.

Osobitnd pozornost bude venovana suvislostiam medzi metabolizmom
mineralov a funkciou obli¢kovych tubulov, ako aj modernym terapeutic-
kym pristupom — od akutnej korekcie elektrolytovych poruch az po dl-
hodobé monitorovanie pacientov s hereditarnymi syndromami. V inte-
raktivnej diskusii budu ucastnici zapojeni do rieSenia kazuistik s cielom
spolo¢ne vytvorit algoritmy diagnostiky a manazmentu.

Cielom prednasky je poskytnut detskym nefrolégom nielen prehlad o su-
¢asnych poznatkoch v oblasti poruch kalcia a magnézia, ale predovset-
kym praktické skusenosti a odporucania, ktoré mozno okamzite uplatnit v
kazdodennej klinickej praxi.




PROC POTREBUJEME ALKALICKOU FOSFATAZU?
Kutilek S.

Détské oddéleni, Klatovska nemocnice a.s.

Alkalicka fosfataza (EC 3.1.3.1., ALP) je membranovy metaloenzym tvore-
ny v fadé organu (kost, jatra, placenta, stfevo, ledviny). ALP je kédovana
4 geny. ALP je ukazatel kostniho obratu, zejména osteoformace a predik-
tor télesného rustu, informuje nas rovnéz o onemocnéni jater. Celkova
aktivita ALP v séru (S-ALP) vyjadfuje stupen produkce enzymu predevsim
v jatrech a osteoblastech a rychlost ocistovani (clearance) enzymu z krve
v jatrech. S-ALP se méni s vékem, nejvyssi hodnoty se vyskytuji v kojenec-
kém a poté prepubertalnim &i dorostovém véku, vzdy v souvislosti s téles-
nym ristem. U déti dominuje (z 90%) kostni izoforma ALP. ZvySena aktivita
alkalickeé fosfatazy je pfitomna u onemocnéni skeletu (rachitis jakéhokoliv
puvodu, osteomalacie, hyperparatyredza, osteomyelitis, kostni tumory,
kostni nemoc u chronického selhani ledvinného, vzacné kostni dysplazie)
a u onemocnéni jater, zvlasté u obstrukénich hepatopatii. Vysoka S-ALP je
téz pfitomna u zcela klinicky nevinnych stavu: tranzitorni hyperfosfatazé-
mie Ci podstané vzacnéji u trvalé hyperfosfatazémie. Druhym extrémem je
snizeni S-ALP kupf. pfi Cushingové syndromu, hypotyredzy ¢i chronickém
neprospivani. Hypofosfatazie (HPP) je onemocnéni zplisobené vrozenou
nizkou aktivitou ALP v dusledku inaktivaéni mutace genu pro tkanové ne-
specifickou ALP (TNSALP). HPP je charakterizovdna porusenou minera-
lizaci skeletu, ztratou dentice, bolesti okoncetin, recidivujicimi frakturami,
u tézkych forma téz respira¢nim selhanim, kfe€emi, urolitidzou. Rozlisu-
jeme HPP perinatalni a infantilni, které jsou fatalni, zvlasté z davodu respi-
racniho selhani. Dale téz formy HPP juvenilni a adultni, kdy jsou pfitomny:
porucha chtize, bolesti okonéetin, myopatie, zndmky hypomineralizace/
rachitidy, ztrata chrupu, recidivujici fraktury a jejich porusené hojeni. Pri
odontohypofosfatazii je pfitomna pred¢asna ztrata chrupu. Velmi vzacné
existuje téz forma HPP prenatalni benigni. Obecné u HPP plati: ¢im drive
jsou patrné klinické projevy, tim hure pro pacienta. V soucasné dobé jiz
u existuje moznost enzymatické nahradni lécby HPP.

Pfi nalezu vysoké S-ALP je tfeba zjistit/vysetrit S-Ca,P, AST, ALT, GMT,
kreatinin, provést RTG zapésti, pri hyperkalcémii, hypokalcémii, hypo- ¢i
hyperfosfatémii vysetfit S-PTH. Vhodné je téz znat frak¢ni exkreci Ca,P.
Naopak chybou je povazovat vyssi S-ALP automaticky za projev rachitidy,
vySetfovat pouze izolované S-250HD vit., 1,25-OH2D, podat naslepo na-



razové D-forte ¢i v pfipadé tranzitorni hyperfosfatazémie vySetfovat pa-
cienta do nekone¢na (Odysselv syndrom). Pfi nalezu snizené S-ALP (pod
lukat/L) je namisté dukladné odebrana anamnéza (medikace, fraktury
v minulosti, bolesti okoncetin, svalova slabost, urolitiaza), zjistit/vysetrit
S-Ca,P, PTH, provést RTG zapésti, eventualné vysetfit S-fosfoetanolamin
(PEA) ¢i pyridoxalfosfat, eventualné doplnit genetické vysetfeni TNSALP.
Chybou pfi nalezu nizké S-ALP je u anamnezy fraktur, bolesti okoncetin
a nizké BMD podat naslepo bisfosfonaty ¢i denosumab.

Zavér: K ¢emu nam tedy je ALP? Je nezbytna pro mineralisaci kostni tkanég,
spravnou funkci CNS, homeostazu mineraltu. Bez ALP bychom zemfeli.
Z hlediska diagnostického nas S-ALP informuje o metabolismu kostni tkang,
o funkci jater a je téZ onkologickym markerem. Ohledné terapie nas S-ALP
informuje o uspésnosti lé¢by metabolickych onemocnéni skeletu (zvlasté
rachitidy) a v soucasné dobé lze téZ rekombinantni ALP vyuzit p¥i lé¢bé HPP.

HYPOFOSFATEMICKA RACHITiDA AKO MODEL
DEDICNYCH PORUCH METABOLIZMU FOSFATOV

Podrackd L.
Detska klinika LFUK a NUDCH Bratislava

Hypofosfatemicka rachitida predstavuje najcastejSiu formu dedi¢nej po-
ruchy metabolizmu fosfatov a zaroven modelové ochorenie, na kto-
rom mozno ilustrovat patofyziologické mechanizmy, klinické prejavy
i terapeutické pristupy k tejto heterogénnej skupine choréb. Spolo¢nym
znakom je chronicka hypofosfatémia podmienena nadmernou stratou fos-
fatov oblickami, najcastejsie v désledku nadprodukcie alebo zvysenej aktivity
fosfatoninov, predovsetkym fibroblastového rastového faktora 23 (FGF23).

V prednaske budu diskutované molekuldarne mechanizmy X-viazanych,
autozomalne dominantnych a autozomalne recesivnych foriem hypo-
fosfatémie, so zretelom na rozdiely v genetickom pozadi, klinickom fe-
notype a odpovedi na lieCcbu. Osobitna pozornost bude venovana dife-
rencialnej diagnostike a odliSeniu od ziskanych foriem rachitidy, ako aj
modernym terapeutickym mozZnostiam vratane monoklonalnych protila-
tok proti FGF23.

Prezentované budu aj vysledky dlhoroc¢nej lie€by burosumabom v kohor-
te piatich deti s X-viazanou hypofosfatémiou (XLH). Demonstrované budu
efekty terapie na biochemické parametre, rast, skeletalne prejavy a kvalitu




Zivota pacientov, ako aj skusenosti s bezpe&nostou a dlhodobou udrza-
telnostou liecby.

Hypofosfatémicka rachitida tak poskytuje unikatny model, ktory umoz-
nuje nielen lepsie pochopenie regulacie fosfatového metabolizmu, ale aj
vyvoj cielenej personalizovanej terapie v pediatrickej nefrologii.

VYBRANE MOLEKULARNi MECHANIZMY RENOPRO-
TEKCE ZPROSTREDKOVANE SGLT-2 INHIBITORY

Kankova K., Galuska D., Pacal L., Chalasova K.

Ustav patologické fyziologie, Lékarska fakulta, Masarykova univerzita, Brno

Uvod: Metformin je stale globalné lékem prvni volby pfi farmakoterapii
diabetu 2. typu, a to diky svym inzulin-senzitizujicim efektim (mimo jiné
inhibici oxidativni fosforylace v mitochondriich) a excelentni bezpe¢nos-
ti (glykémie neutralni). Novéjsi skupina anti-diabetickych léciv (glifloziny)
pusobi prostfednictvim inhibice sodno-glukézového transportéru typu
2 v epitelidlnich burikach proximalniho tubulu ledviny, diky ¢emuz zvy-
Suje glykosurii a snizuje glykémii. Glifloziny vykazaly ve studiich presvéd-
¢ivy kardio- a renoprotektivni ucinek s minimalnimi vedlejSimi ucinky,
nicméné presné mechanismy protekce nejsou dosud objasnény. Cilem
sdéleni bude shrnout soucasné zanlosti o mechanismech reno- a zejm.
kardioprotektivnino plisobeni SGLT-2i a také ukazat vybrané vysledky ex-
perimentalniho studia efektu gliflozinu a jejich kombinace s metforminem
na energetickou homeostazu proximalniho tubulu za podminek mimiku-
jicich diabetické prostredi.

Metodika: Lidské tubularni epitelidlni buriky (HK-2) byli kultivovany v nor-
moglykemickém (5 mmol/l, N) a hyperglykemickém (25 mmol/l, H) mediu
za pfidani metforminu (500 pmol/l NM a HM) a/nebo empagliflozinu (0,5
pumol/l NG a HG) a nebo jejich kombinace (HGM). Burky byly nasazeny
v mnozstvi dvacet pét tisic bunék na jamku a vystaveny efektu léCiv po
dobu 24 hodin. Pomér ATP produkované v mitochondrii/ATP produko-
vané anaerobni glykolyzou byl méren pomoci Seahorse XF s vyuzitim Re-
al-time ATP rate assay kitu dle instrukci vyrobce. Na konci experimentu
byly burniky spocitany pomoci Cytation 3 za obarveni Hoechst barvivem
a vysledky méreni byly normalizovany na pocet bunék v jamce.

Vysledky a zavér: V souladu s dostupnou literaturou se zda, Ze krome sys-
témovych efektl (jak hemo- tak non-hemodynamickych) se vyrazné podili



na efektu SGLT2-i také ,cross-talk” mezi ledvinou a srdcem prostfednic-
tvim extracelularnich vezikul a rovnéz energetickym efektem zalozenym
na zméné mitochondrialni produkce ATP. Na zakladé nasich experimen-
talnich vysledki soudime, ze empagliflozin nesynergizuje s metforminem
pfimo na urovni energetického metabolismu bunék (v¢. proximalnéiho
tubulu), ale efekt je pravdépodobné zprostfedkovan jinymi, mozna ne-
primymi mechanismy vyzadujicimi dalSi objasnéni.

Projet byl financovan za pomoci Narodniho institutu pro lécbu metabo-
lickych a kardiovaskuldarnich onemocnéni (Program EXCELES, ID Projekt
LX22NPO5104) financovan projektem Next generation EU.

AGES ACROSS THE AGES - OD POKROCILEJ
GLYKACIE K ,ADVANCED FRIENDSHIP“

Sebekovd K.

Ustav molekularnej biomediciny, LF UK, Bratislava

Tvorbu produktov pokrocilej glykacie (advanced glycation end prodycts,
AGEs) popisal v r. 1912 francuzsky chemik profesor Luise Camille Maillard,
pri pokusoch reprodukovat in vitro biologicku syntézu bielkovin. Sledoval
reakciu albuminu s glukézou, proces, ktory prebieha rychlo pri teplotach
140 - 175 oC, nazval ,neenzymatickym hnednutim”. Nasledne reakciu
Studovali najma chemici, zistili, ze ide o spontannu reakciu -NH2 skupin
aminokyselin (bielkovin) s aldehydovou ¢i ketonickou skupinou reaktiv-
nych cukrov alebo aldehydov, veducu k vzniku komplexnej zmesi malo
chemicky charakterizovanych latok typickych chuti a véni. Doposial sa
rekciou intenzivne zoberaju chemici v potravinarskom priemysle, kde je
¢astym predmetom patentov umelych pritazlivych prichuti. Asi o 70 ro-
kov neskor prisiel s myslienkou, Ze reakcia prebieha pomaly aj v ludskom
organizme, najma v podmienkach chronickej hyperglykémie, prof. Micha-
el Brownlee, ¢im zacala éra vyskumu mechanizmov vzniku a désledkov
hromadenia AGEs v diabetoldgii. V r. polovici 90. rokov prof. Gugliucci a
Bendayan popisali ulohu obli¢ky pri metabolizme AGEs - prisli s myslien-
kou, ze na hromadeni AGEs v diabete sa nepodiela len ich nadprodukcia,
ale aj retencia. Toto bolo bezprostrednou inSpiraciou na konkrétnu spolu-
pracu ked sme sa spoznali - s vtedy eSte docentkou Ludmilou Podrackou
— na 26. Slovenskom nefrologickom kongrese s medzinarodnou ucastou
v KoSiciach v r. 1996. Téma AGEs sa vinie celou naSou temer 30-ro¢nou




plodnou a uspesnou spolupracou kliniky a teoretického pracoviska, teda
detskej nefrologi¢ky s biochemickou, naprie¢ .ré6znymi klinickymi Spe-
cializaciami”, v réznych pracovnych kolektivoch a teda aj s réznymi spo-
lupracovnikmi, ale vzdy s neunavnou, kreativnou a klinicky nesmierne
erudovanou prof. Podrackou. Vysledkom je 25 spolo¢nych vedeckych ¢&i
odbornych publikacii, aj vdaka uzasnym Ludkinym organizaénym schop-
nostiam a nasadeniu. Robota vsak nie je to najdélezitejsSie v Zivote, cenim
si a som povdacna za uprimné a hlboké priatelstvo, ktoré sme si za ten ¢as
vybudovali, vzajomnu podporu, a spolo¢né zazitky, nielen na koncertu
Rolling Stones, aj na inych podujatiach, uz nie tak velmi zodpovedajucim
nasmu veku.

co POTREBUJE O EXTRACELULARNEJ DNA VEDIET
NEFROLOG?

Celec P

Ustav Molekularnej Biomediciny, Lekarska fakulta UK, Bratislava

Extraceluldrna DNA (ecDNA) je dnes v nefrolégii chapana hlavne ako bio-
marker. M3 ale viaceré formy, ktorych vyznam v diagnostike a monito-
ringu chordb nie je preskimany. Nuklearna DNA sa nachadza v réznych
vezikulach, trombocytoch, ale aj vo forme nukleoomov. Mitochondrialna
DNA méze byt mimo buniek v extracelularnych mitochondriach alebo
mimo nich v otvorenej alebo cirkularnej forme. Tieto charakteristiky ale aj
fragmentacny profil informuju podobe ako epigenetické znacky o pévode
ecDNA, ¢o mbéze mat pre r6zne aplikacie v nefroldgii klu€ovy vyznam. Ak-
tualne data o mocovej ecDNA ukazuju, ze ide o okno k malym fragmen-
tom ecDNA z plazmy, ktora je vo frakcii tej skutocnej volnej ecDNA. Prave
vysoka fragmentovanost je zatial technickym problémom.

Lenze ecDNA nie je inertna molekula, je imunogénna a aktivuje ako vro-
denu imunitu cez Toll-like receptor 9, tak aj ziskanu imunitu, ¢o mébze
viest k tvorbe anti-DNA protilatok. Prave tieto tvoria s nukleozémami
komplexy, ktoré participuju na patogenéze lupusovej nefritidy. Klinicky je
pritom zrejme délezita nizka aktivita deoxyribonukleazy 113 z genetickych
alebo imunologickych pri¢in. Okrem pankreasu je oblicka organom s naj-
vy$Sou deoxyribonukledzovou aktivitou. Jej vyznam ale zatial nie je jasny.
Na rozdiel od tekutej biopsie pre monitoring rejekcie, kde analyza ecDNA
sa pomaly stava Standardom.



ANTINEFRINOVE PROTILATKY A EXTRACELULARNA
DNA — NOVE MECHANIZMY V PATOGENEZE NEFRO-
TICKEHO SYNDROMU

Gadl Kovalcikovad A.X Celec P? Sebekové K.? Podracka L.t

! Detska klinika NUDCH a Lekarskej fakulty Univerzity Komenského,
Univerzita Komenského, Bratislava, Slovenska republika

2 Ustav molekularnej biomediciny, Lekarska fakulta, Univerzita
Komenského, Bratislava, Slovenska republika

Nefroticky syndréom (NS) je najcastejSie glomeruldrne ochorenie u deti,
charakterizované masivnou proteinuriou, hypoalbuminémiou, edéma-
mi a hyperlipidémiou. Hoci ochorenie s minimalnymi zmenami (MCD)
predstavuje najcastejSi histologicky nalez, jeho presné patofyziologické
mechanizmy zostavaju nejasné. Identifikacia protilatok proti nefrinu ako
moznych solubilnych mediatorov podocytovej dysfunkcie priniesla nové
poznatky do chdpania patogenézy NS. Experimentdlne aj klinické udaje
naznacuju, ze tieto autoprotildtky mézu narusat funkciu nefrinu a prispie-
vat k zvySenej glomerularnej permeabilite.

Do prospektivnej klinickej studie sme zaradili 40 deti s idiopatickym NS.
Koncentracia anti-nefrinovych protilatok bola stanovena pomocou ko-
meréne dostupného supravy (Human Anti-Nephrin Antibody ELISA Kit,
Abbexa, Cambridge, UK). ROC analyza preukazala senzitivitu 70 % a Spe-
cificitu 86 %, pricom plocha pod krivkou (AUC) dosiahla 0,81. Koncentra-
cie anti-nefrinovych protilatok boli signifikantne vyssie u deti v relap-se
v porovnani so $tadiom remisie (p < 0,001). Navyse, vyznamne pozitiv-
ne korelovali s pomerom albumin : kreatinin (ACR; r = 0,40; p < 0,001)
a negativne so sérovou koncentraciou albuminu (r = —0,49; p < 0,001).
Prahova hodnota anti-nefrinovych protilatok pre diagnostiku NS bola sta-
novena pomocou Youdenovho indexu na 42,67 ng/ml. Pacienti s koncen-
traciou pod touto hodnotou (anti-nefrin negativni) mali signifikantne vyssi
sérovy albumin a nizsie hodnoty ACR (p < 0,001) v porovnani s anti-nefrin
pozitivnymi pacientmi.

Vysledky nasej prace su v sulade s doteraz publikovanymi Studiami. V€asna
detekcia protilatok proti nefrinu by mohla sluzit ako biomarker na diagnos-
tiku, stratifikaciu rizika a monitorovanie lieCby. LepSie pochopenie ich ulohy
moze otvorit cestu k cielenej imunomodulaénej terapii nad ramec konvenc-




nych kortikosteroidovych reZzimov. Na potvrdenie ich klinického vyznamu
a integraciu profilovania protilatok do rutinného manazmentu NS v pediatrickej
populacii su vSak potrebné dalSie klinické studie na va¢som pocte pacientov.

DLHODOBE IMUNITNE A METABOLICKE ZMENY
PO SEPSE: PLATFORMA PRE SLEDOVANIE
RENALNEHO POSTIHNUTIA

Bila K.2 Bec¢ka M.2 Hudeovd L. Bertovi¢ P Baléz M.2
Gaédl-Kovalcikovd A.> Podrackd L.> Celec P Pastorek M.*

! Ustav molekularnej biomediciny, Lekarska fakulta, Univerzita
Komenského, Sasinkova 4, 811 08 Bratislava, Slovensko

2 Biomedicinske centrum, Slovenska akadémia vied, Bratislava, Slovensko

* Klinika pediatrie, Lekarska fakulta, Univerzita Komenského
a Narodny ustav detskych chordb, Limbova 1, 831 01 Bratislava, Slovensko

Uvod: Pacienti ktori prezili sepsu ¢asto trpia pretrvavajucim zapalom,
imunosupresiou a katabolickym syndromom (PICS), ¢o méze ohrozit dl-
hodobu funkénost organov, vratane obliCiek. Neutrofilné extracelularne
pasce (NET) - sietovité cytotoxické chromatinové struktury indukova-
né pocas sepsy, su charakteristickym znakom dysregulovanej zapalovej
odpovede a mozu spbdsobit endotelidlne a tubularne poskodenie. Vplyv
NETov na funkciu obli¢iek je vSak v sucasnosti nedostato¢ne charakteri-
zovany. Predpokladali sme, Ze trvala dysregulacia myelopoézy a zvysena
reaktivita neutrofilov, vratane tvorby NETov, prispievaju k postseptickému
poskodeniu obliciek.

Metody: Vytvorili sme klinicky relevantny model PICS, kde u dospelych
C57BL/6J mysi po indukcii sepsy pomocou injekcie fekalnej suspenzie
nasledovalo podanie antibiotik a tekutin po 6 hodinach. U prezivsich je-
dincov bol po 42 dnhoch analyzovany kompletny krvny obraz, pomocou
prietokovej cytometrie charekterizovany fenotyp periférnej krvi a kostnej
drene a realizované metabolické profilovanie neutrofilov z kostnej drene
pomocou systému Seahorse. Model je nastaveny na longitudinalne imu-
nologické a metabolické profilovanie, vratane vydaja mocu, sérového kre-
atininu a markerov NETov (napr. MPO-DNA) v plazme a moci.

Vysledky: Model reflektoval pretrvavajuci postsepticky zapal charakteri-
zovany zvySenym poctom cirkulujucich neutrofilov (15,4-ndsobne), mo-
nocytov (3,2-nasobne) a krvnych dosticiek (1,2-nasobne) a zaroven znize-



nym poc¢tom erytrocytov (1,1-nasobny pokles) spolu s posunom kostne;j
drene smerom k myelopoéze (16 % narast). Neutrofily vykazovali zvySenu
reaktivitu (=1,5-ndsobny narast ROS a CD11b po ex vivo stimulacii S. aure-
us) a metabolické preprogramovanie s =2-nasobnym narastom rychlosti
extracelularnej acidifikacie (ECAR) a oxidativnej fosforylacie (OCR; vyssia
bazalna a rezervna respirac¢na kapacita). Tieto trvalé imunitné zmeny in-
dikuju vznik prozapalového prostredia, ktoré by mohlo zvysit zranitelnost
obliciek. Obli¢kové funkcie a koncentracia NETov su do modelu integro-
vané a budu hodnotené longitudinalne.

Zaver: Nami vytvoreny, klinicky relevantny model PICS zachytava trvalu mye-
loidnu expanziu a hyperreaktivitu neutrofilov, €o umoznuje nasledné studium
mechanizmov sepsou-indukovaného AKI a progresiu AKI na CKD a podporu-
je testovanie renalnych parametrov a intervencii zameranych na NETy.

Tato prdca bola podporend projektmi HORIZON-HLTH-2023-DISEA-
SE-03-07 (¢. projektu 101137484) a APVV-21-0378.

IMUNOLOGICKE PREDTRANSPLANTACNE
VYSETRENIA — VCERA A DNES

Kuba D.

Narodna transplanta¢na organizacia, Bratislava

Za posledné desatrocie sa imunologické vySetrenia pacientov pred a po
transplantacii zmenilo zavedenim najnovsich metéd analyzy DNA (sek-
venovanie 2. a 3. generacie) na stanovenie HLA a metdd analyzy proti-
latok na pevnej faze na stanovenie anti - HLA protilatok. Délezitym fak-
torom, ktory ovplyviuje vyber diagnostickych metdd je Nariadenie EU
¢. 2017/746 o diagnostickych pomdckach in vitro.

Na to, aby bola transplantacia organov uspesna, potrebujeme vediet imu-
nologicku charakteristiku darcu a prijemcu — HLA a potencidlne riziko
prijemcu anti HLA protilatky. Imunologicky profil a riziko potencialneho
prijemcu je nutné stanovit uz pri zaradeni na ¢akaciu listinu a prijemcu
transplantovaného organu je nutné monitorovat po transplantacii.

Klucové vysSetrenia su typizacia HLA, stanovenia 3pecificity a mnozstva
anti HLA protilatok a krizova skuska (cross match) parov darca prijemca
pred transplantaciou pomocou prietokovej cytometrie.

Pri typizacii HLA nastali zasadné zmeny uz skér po zavedeni PCR do klinic-




kej praxe. Presnost, rychlost a reprodukovatelnost genetickej analyzy upl-
ne vytlacila sérologické metddy stanovenia HLA. U darcu sa dnes v praxi
pouziva metdéda RT PCR, metdda PCR SSP je na ustupe. Uvedené metddy
su rychle a poskytuju ,low alebo semi high resolution”. U prijemcu je dnes
Standardom ,high resolution” stanovenie 11 lokusov HLA metédami SBT,
NGS alebo Nanopore. V praxi prebieha retypizacia darcov metédami ,high
resolution” nutna pre Specifikaciu DSA (donor Specifickych protilatok).

Na stanovenie anti-HLA protilatok sa dnes v SR standardne vyuziva mul-
tiplexova metdéd Luminex. Umoznuje stanovit Specifikaciu a relativne
mnozstvo anti — HLA protilatok u prijemcu organu. Na zaklade jej vysled-
kov a typizacie HLA sa stanovuje cPRA (calcucated panel reactive antibo-
dies) a jeho hodnota je ukazovatelom senzitizacie pacienta. Dalej umoz-
fAuje stanovenie imunologického rizika pomocou virtualneho algoritmu
PIRCHE. Tiez je podkladom pre virtualnu krizovu skusku a stanovenie do-
nor $pecifickych anti HLA protilatok (program EPVIX).

Uvedené diagnostické postupy a ich interpretacia vyzaduju erudiciu la-
boratérnych pracovnikov a uzku spolupracu s klinickymi pracovnikmi pri
alokacii organov.

GENETICKE VYSETRENI U CKD
Gut J., Plevova P,

Détské oddéleni, NsP Ceska Lipa, Ceska republika
Oddéleni lékaFské genetiky FN Ostrava, Ceska republika

Odhaduje se, Ze vyskyt osob splaujici kritéria pro CKD rtizného stupné
(chronic kidney disease) podle KDIGO 2012 celosvétové dosahuje az 800
miliond. Samoziejmé vétsinu tvori dospéla populace. Na rozdil od dospé-
lého véku pediatricka ¢ast pacientt s CKD je tvofena jinymi diagnosticky-
mi jednotkami: az u 70 % pacientu je CKD zpusobeno tfemi okruhy pato-
logickych jednotek CAKUT (kongenitalni uropatie a nefropatie), ciliopatie
(ARPKD, syndromy nefronophtisis) a podocytopatie (patologie bazalni
membrany nefronu). Diagndza se dosud opirala pfedevsim o moznost
zobrazeni pomoci spektra zobrazovacich technik a pomoci histologické-
ho vysetfeni vzorku z biopsie ledvin. S bouflivych rozvojem genetickych
metod, pfedevsim sekvenace DNA dochazi ke zménam v pediatrickych
vySetfovacich schématech. Touto cestou je pfesna diagndza stanovitelna
az v 30-50% pripadu, navic vyuziti sekvenace DNA je pfi¢inou, ze az v 10



— 50 % podle souborlt dochazi k diagnostickému preklasifikovani priciny
CKD. ,Ostravsky geneticky blok” v roce 2024 nabizel moznost vySetreni
600 genu, které maji uzky vztah k nejriiznéjsim nefropatiim a uropatiim
a v nékterych pfipadech zcela nahrazuje pfi diagnostickém patrani histo-
logické vysSetfeni ledvin. Podrobnéji jsou rozebrany okruhy ciliopatii, po-
docytopatii, patologii bazalni mebrany (Alportiv syndrom).

Méné Castymi jednotkami jsou tubulopatie a nefrolitiaza, poruchy kom-
plementu a nékteré vrozené nefropatie Ci uropatie. Zavérem jsou uvedena
indika¢ni kritéria pro genetické vysetreni, z nichz je tfeba vyzdvihnout, ze
asi u 10 % pacientu nelze béznymi metodami jednoznac¢né pricinu CKD
urcit a v téchto pfipadech muze sekvenace DNA poskytnout zdsadni po-
hled. Je na druhé strané tfeba zminit, Ze tato vySetfeni maji i svoji financni
naro¢nost a leckdy i obtiznost interpretace ziskanych vysledku, takze je
i toto mit na zreteli pfi indikaci k vySetfeni.

CYSTICKA ONEMOCNENI LEDVIN U DETI
— JAK SE V NICH MAM VYZNAT?

Seeman T*?

! pediatricka klinika, 2.lékafska fakulta, Univerzita Karlova Praha,
V Uvalu 84, 150 06 Praha 5,

2 Klinika détského lékaistvi Fakultni nemocnice Ostrava a Lékarska
Fakulta Ostravské Univerzity

Cysticka onemocnéni ledvin patfi v détském véku k nejcastéjsim genetic-
ky podminénym nebo vrozenym onemocnénim ledvin. Jejich vyskyt je od
1:1000 u déti s autozomalné dominantniho polycystickym onemocnénim
ledvin (ADPKD) az po 1:40.000 u déti s autozomalné recesivnim polycys-
tickym onemocnénim ledvin (ARPKD) nebo nefronoftizou (NPHP). Mezi
dalsi vyznamna cysticka onemocnéni ledvin patfi multicysticka dysplazie
ledvin (MCDK) a syndrom rendlnich cyst a diabetu (RCAD syndrom).

ledvin u déti a prakticky diferencialné diagnosticky postup u konkrétnich
pacientt s ledvinnymi cystami.




JEDNOSTRANNA MULTICYSTICKA DYSPLASTICKA
LEDVINA — VYVOJ DIAGNOSTIKY A LECBY V CASE

Flégelovd H. Bakaj-Zbrozkova L.2 Smakal O.> Sarapatka J.>

! Détska Klinika, 2 Radiologicka Klinika, * Urologicka klinika, Lékafska
fakulta Univerzity Palackého a Fakultni nemocnice Olomouc,
Ceska republika

U malokteré vrozené anomalie ledvin se doporuceni pro diagnostiku
a lécbu zménilo za poslednich 30 let tak vyrazné jako u unilateralni multi-
cystiské dysplastické ledviny (UMCDK).

Pred 30 lety bylo vSeobecné prijimané doporuceni provadét u ditéte
s UMCDK nefrektomii za u¢elem odstranéni nefunkéniho organu. Davo-
dem byly obavy z moznych komplikaci, pfedevsim malignit a hyperten-
ze. V daldich letech doslo k zasadni zméné léCebné strategie, vychazejici
z ultrasonografického (USG) pozorovani, Ze u velké ¢asti déti UMCDK po-
stupné involuje a neni tedy treba ji chirurgicky odstranovat. K potvrzeni
afunkce UMCDK a zhodnoceni stavu parenchymu kontralateralni ledviny
byla dfive rutinné pouzivana staticka scintigrafie ledvin DMSA. Pro vyssi
riziko vyskytu vezikoureteralniho refluxu (VUR) do kontralaterdlni ledviny
byla ¢asto provadéna mikéni cystouretrografie (MCUG).

V soucasné dobé jsou pro management UMCDK doporuéeni nova [1,2].
Diky zdokonaleni USG pristroju je diagnéza UMCDK stanovena vétsinou jiz
prenatalné a po narozeni stadi k jejimu potvrzeni neonatalni ultrazvuk. Po-
kud je USG nélez na kontralateralni, solitarné funkéni ledviné (SFK) normal-
ni, je dité dale sledovano jen ultrazvukem. Neni tfeba provadét scintigrafii
ledvin DMSA, typicky ultrazvukovy nalez staci. Také indikace k cystografii
je individualni, jen pfi infekci mocovych cest, pfipadné pfi megaureteru
nebo hydronefroze grade >2 dle SFU. V prubéhu desetileti, kdy byl sledo-
van pfirozeny vyvoj UMCDK se rozvijely také moznosti genetické diagnos-
tiky, v poslednich letech je dostupné sekvenovani nové generace (NGS)
pro SirSi diagnostické pouziti. Genetické studie zamérené specificky na
UMCDK jsou ojedinélé, nejcastéjSi uvadéné genetické anomalie se tykaji
HNF1X. Podle publikovanych doporuceni k diagnostice UMCDK neni ge-
neticka analyza doporuc¢ovana u déti s UMCDK a normalni kontralateralni
ledvinou. Pokud jsou vSak CAKUT do kontralateralni SFK, nebo abnorma-
lity SFK, predevsim cysty SFK, je vhodné genetickou analyzu provést [1,2].

Soucasti sdéleni jsou vlastni vysledky prospektivné sledovaného souboru
76 déti s UMCDK. Je ukazano, jak jsme postupné modifikovali protokol



sledovani pacientu (selektivni vybér pacientu k MCUG a scintigrafii DMSA)
a jak se vyvijel pfistup k operaénimu reseni pridruzenych vad kontralate-
ralni SFK (obstrukéni vady, VUR) nebo k ureterokéle na strané UMCDK.
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AUTOZOMOVO RECESIVNA POLYCYSTICKA CHORO-
BA OBLICIEK - KLINICKA A GENETICKA CHARAKTE-
RISTIKA PACIENTOV Z CESKA A SLOVENSKA

Hrckovéd G2 Kolvek G.2 Bldhova K.2 Fencl F.> Brndiarové M.*
Skalickd K.% Podracka L. Sulékova T.° Seeman T.>°
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Uvod: Autozémovo recesivna polycysticka choroba obli¢iek (ARPKD) je
zavazné zriedkavé, geneticky podmienené ochorenie s vysokou morbidi-
tou a mortalitou. Cielom prace bolo klinicky a geneticky charakterizovat
stbor pacientov s ARPKD na Slovensku a v Cesku.

Metddy: V retrospektivnej studii boli zaradeni pacienti s ARPKD sledovani
v detskych nefrologickych centrach na Slovensku a v Cesku v rokoch 1993
- 2021. Udaje boli zaznamenané z lekarskej dokumentacie (anamnestické
udaje, ultrasonografia obliciek a pecene, funkcia obliciek a pecene, krv-
ny tlak, echokardiografické vysetrenie, vysledok genetického vysetrenia).
Diagndza bola stanovena na zaklade typického ultrasonografického nalezu
obliciek u probanda a negativneho nalezu na obli¢kach u oboch rodi¢ov. U
pacientov bolo realizované molekulové vysetrenie s analyzou génu PKHD1.

Vysledky: Do $tudie bolo zaradenych 75 pacientov (43 z CR a 32 zo SR,
42 chlapcov a 33 dievcat). Diagndza ARPKD bola stanovena pre- a pe-




rinatdlne u 57% deti, v doj¢enskom veku u 20% deti a vo veku >1 rok
u 23% deti. Oligo-anhydramnion bo zisteny prenatalne u 32% pacientov,
27% deti sa narodilo predcasne. Pred€asne narodené deti signifikantne
CastejSie vyzadovali respiracnu podporu oproti detom narodenym v ter-
mine (78% respektive 12%, p<0,001). Hypertenziu malo 84% pacientov.
USG znamky fibrézy pecene boli pritomné u 85% deti. Poc¢as sledovaného
obdobia 20 pacientov dosiahlo terminalne stadium chronickej obli¢kovej
choroby s medidnom veku 7,1 rokov (0,0-17,7 rokov). Z nich 7 podstu-
pilo transplantaciu obli¢ky. Transplantaciu pe¢ene nevyzadovalo ziadne
dieta. Mortalita ochorenia bola 21% s medidanom veku 0,4 roky (0,0-14,8
rokov). Genetické vysetrenie s analyzou génu PKHDI sa realizovalo u 46
rodin. Okrem dvoch rodin sa u vSetkych zistil aspon 1 variant génu PKHD1,
pricom bialelicky vyskyt variantov bol potvrdeny v 42 rodokmeroch.
Identifikovanych bolo spolu 41 r6znych variantov. NajcastejSie sa vysky-
tovali c.107C>T, p.Thr36Met (na 18 alelach), c.8870T>C, p.Ile2957Thr a c.
8114delG, Gly2705Valfs*11 (na 4 alelach). Dve tretiny variantov boli typu
missense, tretina variantov bola typu frameshift, nonsense a splice-site,
delécia exénov 61-67 sa potvrdila u 2 pacientov. Sedem variantov je v tej-
to praci opisanych prvykrat. Kombinacia 2 terminaénych variantov, ktora
ma podla literatury neonatalne letalny efekt sa v subore pacientov zistila
v jednom rodokmeni u surodencov a potvrdila u nich prognosticky naj-
horsi fenotyp.

Zaver: Vysledky spolocnej ¢esko-slovenskej Studie potvrdzuju, ze ARPKD
je stale ochorenie s velmi zavaznym postihnutim obliciek a pecene, s vy-
sokou kardiovaskularnou morbiditou a vysokou mortalitou uz v detskom
veku a genotyp ochorenia zatial vo vacsine pripadov neumoznuje jed-
noznacne odhadnut prognozu.

GENETICKE FORMY NEFROTICKEI;IO SYNDROMU -
DIAGNOSTIKA, TERAPIE A PROGNOZA

Feber J.

Children’s Hospital of Eastern Ontario, Ottawa, Canada

Nefroticky syndrom (NS) u déti je pomérné ¢astym onemocnénim v détské
nefrologii. V posledni dobé se NS klasifikuje na imunologicky podminény
NS, ktery vétsinou odpovida na imunosupresivni (IS) lé¢bu, a geneticky
podminény NS, ktery je vétSinou rezistentni na IS [é€bu. Cilem prfednasky



je nastinit prehled nékterych nej¢astéjsSich geneticky podminénych NS,
jejich diagnostiku, moznosti terapie a prognézu co se ty€e selhani ledvin
a rekurence po transplantaci ledvin.

KLINICKO-PATOLOGICKY SEMINAR:
GLOMERULOVE OCHORENIA

Podrackd L., Kollar M.

! Detska klinika LFUK a NUDCH Bratislava 0905598643
2 Pracovisté klinické a transplantacni patologie, IKEM, Praha
Cytopathos, spol. s r.o., Bratislava

Glomerulové ochorenia predstavuju jednu z najkomplexnejSich kapitol
pediatrickej nefroldgie. Ich diagnostika si vyzaduje uzku spolupracu kli-
nického nefroléga a patoléga, kedze len prepojenie klinického obrazu
s histopatologickym nalezom umoznuje presne stanovit diagnozu, zvolit
optimalnu lie€bu a uréit progndzu pacienta.

V prednaske budu interaktivne prezentované tri klinické pripady detskych
pacientov s glomerulovymi ochoreniami. Klinicku ¢ast prezentuje nefro-
l6g, ktory predstavi anamnézu, klinické prejavy, laboratérne a imunolo-
gické vysSetrenia, zatial ¢o histopatologické nalezy a obrazy z renalnej
biopsie bude detailne interpretovat nefropatoldg. Diskusia sa zameria na
uskalia diferencialnej diagnostiky, obmedzenia histologickej interpretacie
a vyznam klinicko-patologickej korelacie v kazdodennej praxi.

Zo seminara vyplynu praktické poucenia:l) presna diagnéza je mozna
len vdaka integracii klinickych a histologickych udajov; 2) klinicky obraz
a biopticky nalez sa nemusia vzdy plne zhodovat a ich kombinovana in-
terpretdcia je klucova; 3) systematicky pristup k diferencialnej diagnostike
ulahcuje terapeutické rozhodovanie.

Diagnostika glomerulonefritid si vyZzaduje uzku spolupracu nefroléga
a patologa, ktora nasledne urcuje spravnu liecbu aj prognézu pacienta.




DETIV CESKEM REGISTRU RENALNICH BIOPSIi
1994 — 2024
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Uvod: Autofi uvadi analyzu détskych pacientd, u kterych byla provedena
renalni biopsie (RB). Jedna se o vysledky Ceského registru renalnich biopsii
(CRRB) za 31 let, ktery je organizovan Ceskou nefrologickou spole&nosti
od roku 1994. Centrum je na nefrologickeé klinice, VFN, 1. LF UK v Praze.

Prace obsahuje prakticky vSechny RB vlastnich ledvin u déti, které byly
provedeny, dnes v 8 pediatrickych centrech, v nasi republice. V letech
1994-2024 bylo provedeno v Ceské republice celkem 18733 RB, z toho
3089 (16,5 %) u déti a mladistvych do 18 let. Od pocatku do roku 2004
bylo vykonano 49,7 %, v letech 2005-2014 25,9 % a 2015-2024 24,3 % RB.

Vysledky: V souboru 3089 déti bylo 56 % chlapcl a 44 % divek, pramérny
vék byl 12,1X4 roku (2,5 mésict -18 r.). Déti X 5 let bylo 9,4 %, déti 5-10 let
bylo 20,2 %, 11-15 let bylo 31,1 % a 39,8 % bylo 16-18 letych. Nej¢asté;si
diagnozy u déti v CRRB byly: IgA-nefropatie (IgAGN) 22,2 % RB, Alportiv
syndrom spolu s familiarni hematurii 12,2 % RB, nefroticky syndrom na
podkladé nemoci minimalnich zmén (MCD) 12 % RB, IgM nefropatie
6.3 % RB, mensi glomerularni abnormity 6,2 % RB, IgA vaskulitis s nefriti-
dou glomerulonefritidou 6,3 %, SLE nefritis 6,1 % a fokdlné segmentalni
glomeruloskleréza 5,5 %. V dobé RB mélo 26,4 % déti arteridlni hypertenzi,
z nichz 49 % bylo pro arterialni hypertenzi lé¢eno. Pod kontrolou USG
bylo provedeno 91,4 % RB, USG + biopsy gun byl pouzit u 54,2 % pacientu.
Komplikace po RB se vyskytly u 6 % déti (2,9 % kratkodoba makroskopicka
hematurie, 1,2 % masivni makroskopicka hematurie, 1 % hematom s klinic-
kou symptomatologii, 0,7 % hemorhagicky Sok a 0,1 % febrilni stav).

Zavéry: V souboru CRRB jsou nej¢astéjsi diagnézy IgAGN a MCD. Trva
klesajici trend poctu RB u déti. CRRB poskytuje dulezité informace o epi-
demiologii, indikacich a moznosti spoluprace tykajici se glomerulopatii
v nasi zemi.

kontakt: alexander.kolsky@fnkv.cz



IGA NEFROPATIE V HISTOLOGICKYCH
OBRAZECH — POHLED NEFROPATOLOGA

Kollér M2, Kment M.~ Lundovd M.%, Zieg J.°

! Pracovisté klinické a transplantaéni patologie, Institut klinické
a experimentalni mediciny; Praha

2 Cytopathos spol. s r.o., Bratislava

3 Pediatricka klinika, Fakultni nemocnice Motol a 2. lékaFska fakulta
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IgA glomerulonefritida (IgA GN) pfedstavuje nejcastéjsi glomerulonefri-
tidu v dospélé populaci a jednu z nejcastéjSich v détském véku. Zlatym
standardem v diagnostice zustava i nadale renalni biopsie, kdy “klasic-
ka” IgA GN nepredstavuje v rutinni praxi nefropatologa problém. Klicem
k diagnodze je stejné jako u jinych nenadorovych nemoci ledvin imunoflu-
orescence, kde jsou depozita IgA typicky v mezangiu, doprovazena lehky-
mi fetézci bez restrikce a ¢asto C3 slozkou komplementu. Tomu odpovida
akcentace ¢i rozsifeni mezangia ve svételné mikroskopii a pfitomnost de-
pozit v elektronové mikroskopii.

Dle aktualnich doporuéeni ma byt u IgA GN hodnocena tzv. Oxfordska
klasifikace hodnoti pfitomnost/nepFitomnost ¢i stupen nejcastéjsich his-
topatologickych parametrt (M - mezangialni bunéénost, E - endokapilar-
ni bunécnost, S - segmentalni sklerotizace, T - fibroza intersticia, C - srp-
ky). Kromé toho je nezbytné hodnotit i dalsi histologické parametry, jako
jsou napfi. Nekrozy, cévy a jiné.

Je dulezité mit na paméti, Zze ne vSechny GN s IgA (dominantni) poziti-
vitou automaticky predstavuji IgA GN. V diferencidlni diagnéze jsou zej-
ména IgA vaskulitida, IgA para/postinfekéni GN ¢i extrémné vzacny IgA
anti-GBM syndrom, ktery v8ak postihuje dospélou populaci.

IgA vaskulitida, dfive oznacovana jako Henoch Schénleinova purpura je
prakticky pouze na podkladé morfologie v biopsii neodlisitelna od kla-
sické IgA GN. Slibné vysledky v odliSeni by mohlo pfinést zafazeni umélé
inteligence do diagnostického procesu.

IgA dominantni para/postinfekéni GN na rozdil od IgA vaskulitidy je odli-
Sitelna histopatologicky, jelikoz granularni depozita IgA lemujici kapilarni
klicky/glomeruldrni bazalni membrany jsou ¢asto v nepravidelné distribu-
ci a nemaji pravidelnou velikost. Ve svételné mikroskopii je ¢asto zvySena
endokapildrni bunéénost s dominanci nebo pfimési neutrofilnich granu-




locytu. Ty vSak mohou byt také soucasti ,klasické” IgA GN. Dulezitou ulo-
hu sehrava elektronova mikroskopie, kde jsou v uréité fazi nemoci zasti-
zena tzv. humpsoidni depozita.

IgA pozitivni anti-GBM je extrémné raritni jednotka, ¢itajici nizké desit-
ky publikovanych pfipadu a z definice pfedstavuje emergency situaci
v nefropatologii, projevujici se ¢asto jako rychle progredujici GN (RPGN).

Nejasné nazory zatim v odborné verejnosti prevladaji stran monotypické
varianty IgA GN a vyznamu restrikce lehkych fetézcu, které jsou hlavnim
diagnostickym znakem.

Samostatnou kapitolu predstavuje ,malé mnozstvi depozit” IgA, ¢asto bez
jasného klinického vyznamu, jelikoz tato depozita mohou ¢asem vymizet,
coz je patrno v rebiopsiich.

Posledni jednotkou, ktera pfichazi v uvahu, je popisna ,idiopatickd me-
zangioproliferativni GN”, ktera sdili s IgA GN morfologii ve svételné mik-
roskopii, avSak s negativni imunofluorescenci a tudiz bez nalezu depozit
v elektronové mikroskopii.

Na Pracovisti klinické a transplanta¢ni patologie v Institutu klinické a expe-
rimentalni mediciny v Praze bylo od roku 2020 vySetfeno celkem 163 biop-
sii ledvin détského véku z Pediatrické kliniky Fakultni nemocnice v Motole
a 2. lékarské fakulty Univerzity Karlovy. Celkem v 55 biopsiich vykazovalo
IgA pozitivitu v IF (53 pacientl, 3 pacienti podstoupili rebiopsii). Ve vétsiné
pfipadu 3lo o IgA GN, v mensim poctu o IgA vaskulitidu ¢i ,malé mnozstvi
deposit IgA”. V kohorté bylo 17 dévéat, 36 chlapcl; median véku byl 13 let
(rozmezi 2-18 let). U 4 pacientu byla nalezena monotypicka varianta IgA GN.

Klinicko-patologicka korelace a diskuze mezi patologem a nefrologem,
event. i klinickym farmakologem by méla byt nezbytnou soucasti diagnostic-
kého procesu. V pfipadé jakékoliv diskrepance musi byt biopsie zhodnocena
opakované a/nebo konzultovana nezavisle s dalsim renalnim patologem.

ROZNE TVARE TROMBOTICKEJ MIKROANGIOPATIE
— EDUKACNY KViz

Podrackd L., Ingerova L., Karlovad K., Csomo D., Urbanova D.
Detska klinika LF UK a NUDCH Bratislava

Tromboticka mikroangiopatia (TMA) je heterogénna skupina zavaznych
ochoreni, ktoré sa u deti mézu manifestovat nespecifickymi priznakmi



a Casto imituju iné chorobné stavy. Prave preto predstavuju vyznamnu
diagnosticku vyzvu v pediatrickej nefrolégii. RozliSenie jednotlivych fo-
riem TMA je vSak zdsadné, pretoze kazda z nich si vyzaduje odliSny tera-
peuticky pristup a rychle nasadenie cielenej liecby méze zasadne ovplyv-
nit prognézu pacienta.

Prednaska bude vedena formou interaktivneho kvizu, zalozeného na
edukaénych kazuistikdch detskych pacientov. U&astnikom budu pred-
stavené klinické scenare doplnené o rozsiahle laboratérne, imunologické
a Specialne vysetrenia, ktoré su klucové pre diferencidlnu diagnostiku
jednotlivych foriem TMA. Diskusia bude zamerana na rozpoznavanie ty-
pickych i atypickych obrazov, postupné klinické uvazovanie a praktické
terapeutické dosledky.

Ueastnici si z kvizu odnesu praktické ponaucenia: 1) TMA sa moze prezen-
tovat ré6znymi klinickymi obrazmi; 2) spravna diagnéza je mozna len vda-
ka systematickému vyhodnoteniu laboratérnych a Specialnych vysetreni;
3) rychla a cielena lie¢ba je klu¢om k zlepseniu prognozy

Interaktivna analyza klinickych pripadov podporuje aktivne zapojenie
a prehibenie vedomosti potrebnych pre kazdodennu pediatricki nefro-
logicku prax.

INVAZIVNA KANDIDOZA S FULMINANTNYM
PRIEBEHOM

Popelkova J.X. Turanskd A.>, Repko P.2. Giblsk S.% Dluholucky M.?

! Detské oddelenie Poprad
2 DFN Banska Bystrica

Uvod: Plesriové ochorenia mo¢ovych ciest postihuju predovsetkym kri-
ticky choré a pred¢asne narodené deti, resp. deti s malformaciami uropo-
etického systému.

Vyzaduiju si v€asnu diagnostiku a liecbu, aby sa prediSlo moznej morbidite
a mortalite. Vedecké dbkazy o lie¢be kandidovych infekcii u malych doj-
Ciat su vSak znacne obmedzené.

Najc¢astejsSim patogénom — pévodcom je Candida albicans, druh kvasinky,
ktora sa prirodzene vyskytuje v ludskom organizme.

V sucasnej ére lepSieho prezivania deti s NPH a rozsiahlym pouzivanim
ATB sa vyskyt plesfiovych infekcii zvy3Suje.




Hubové ochorenia obliciek nie su zvycajne primarnou pri¢inou renalne-
ho zlyhania, ale su désledkom inych patologickych stavov, kedy sa méze
vyvinut ,kandidiaza” — rendlna mykdza s tvorbou tzv. ,renal fungus balls”
plesriovych gulic¢iek s moznou naslednou obstrukciou.

Autori spolo¢ne prezentuju kazuistiku 2 mesac¢ného dietata z rizikovej
gravidity - druhé z gemin — s PH 1 510g. Uvadzaju klinické a laboratérne
charakteristiky longitudinalneho sledovania od novorodeneckého veku
po hospitalizaciu na klinickom pracovisku.

Po 14 drnoch od ukoncenej hospitalizacie na oddeleni patologickych no-
vorodencov bolo dieta hospitalizované pre 3 dni trvajuce hnacky, dehydra-
taciu, oliguriu. Laboratérne pritomna MAC, rozvrat vnutorného prostredia,
znamky akutneho rendlneho zlyhania. Pri sono vySetreni boli pritomné po-
¢etné tekutinové kolekcie v dutine brusnej, oblicky vyrazne zva¢sené. Cely
KPS dilatovany a vyplneny hyperechogénnym obsahom nejednoznancne;j
etioldgie. Dieta bolo po 6 hodinach prelozené na klinické pracovisko, kde
realizovana peritonealna dialyza, bilateralne nefrostomie.

Napriek intenzivnej komplexnej ATB a antimykotickej lieCbe dieta exitovalo.

PRUNE-BELLY SYNDROMOM S PRIAZNIVOU PROG-
NOZOU

Cerveriova O., Cerveriovd P,

Nefrologicka ambulancia Interklinik, Bratislava
Lekarska fakulta UK Bratislava

Prune belly syndréom patri medzi zriedkavé ochorenia. Synonyma su
Eagle-Barrett syndrém, Obrinsky syndrém Triad syndrém.

Vyskyt sa odhaduje na 1:40 000. Postihnuti su az v 95% chlapci. Charak-
teristicky znak vyvojovej chyby je chybanie svalov brucha. Popisané su
anomalie oblic¢iek a mocovych ciest, dalsim znakom je kryptorchizmus.
Vyvoj zavisi od stupna postihnutia obli¢iek a v€asnosti diagnostiky.
Kazuistika.

Podozrenie na anomaliu bolo vyslovené v 21. tyZzdni gravidity. Pri USG
vySetreni bola pritomna megavezika, megauretery a bilateralna dilatacia

dutych systémov obli¢ky bez redukcie renalneho parenchymu. Priazni-
vym znakom bolo primerané mnozstvo plodovej vody. Pri dalSej kontrole



o tri tyzdne doslo k progresii nalezu. Gynekoldg sa rozhodol pre vezikos-
témiu. V dalsom priebehu gravidity nedoslo k progresii dilatacie. Dieta sa
narodilo v termine. Po narodeni sme potvrdili prenatalny nalez a indikovali
sme urologické riesenie. Pri poslednej kontrole vo veku 22 rokov zistuje-
me spravnu funkciu obli¢iek. USG bez dilatacie dutého systému obliciek
a mocovodov. Pacient ma velky mocovy mechur- mikcia len 2x za den.
Renalne funkcie su spravne. Na spevnenie brusnej steny nosi korzet.

Zaver: Priaznivy vyvoj ochorenia pripisujeme v€asnej prenatalnej diagnos-
tike a prenatalnej vezikostomii, ako aj skorej urologickej korekcii.

AKO HODNOTIT OBLICKOVE FUNKCIE U DETI
— CO PRINASA KDIGO 2024?

Kolvek G.
Klinika deti a dorastu UPJS LF a DFN v Kogiciach

Hodnotenie funkcie obliciek v detskom veku predstavuje osobitnu vyzvu
vzhladom na dynamické fyziologické zmeny suvisiace s rastom, matura-
ciou a meniacou sa telesnou kompoziciou. Zakladnym ukazovatelom zo-
stava glomerulova filtracia (GFR), avsak jej presné stanovenie u pediatric-
kych pacientov je komplikované a vyzaduje Specifické pristupy.

Najnovsie odporucania KDIGO 2024 prinasaju vyznamné aktualizacie
v oblasti odhadu GFR a hodnotenia chronického ochorenia obli¢iek (CKD)
u deti a mladych dospelych. Zdéraznuju predovsetkym:

Pouzivanie validovanych rovnic: Pre populaciu vo veku 1-25 rokov sa od-
poruca rovnica CKiD U25, ktord vyuziva udaje o veku, pohlavi, telesnej
vysSke a sérovom kreatinine. Jej vyhodou je prispésobenie Specifickym fy-
ziologickym podmienkam v obdobi rastu.

Vyznam cystatinu C: U pacientov s nizkou svalovou hmotou (napr. pri
malnutricii, svalovych dystrofiach alebo chronickych ochoreniach) pred-
stavuje cystatin C citlivejsi a spolahlivejsi marker renalnej funkcie. Kom-
binované pouzitie kreatininu a cystatinu C zvySuje presnost odhadu GFR
a umoznuje lepsie klinické rozhodovanie.

Vekovo-Specifickd interpretacia: KDIGO 2024 odporuca hodnotit $tadia
CKD s ohladom na vyvoj oblic¢iek, fyziologické zmeny v puberte a rozdie-
ly medzi jednotlivymi vekovymi skupinami. To ma zasadny vyznam pre
spravnu klasifikaciu zavaznosti ochorenia a planovanie intervencii.




Délezitou novinkou je aj déraz na dlhodobé sledovanie trendu hodnét,
nie iba na jednorazové vysledky. KDIGO 2024 poskytuje praktické algo-
ritmy pre frekvenciu kontrol a monitorovanie podla $tadia CKD, rychlosti
progresie a pridruzenych rizikovych faktorov.

Veasna identifikacia rendlneho poskodenia umozniuje skoré zavedenie
nefroprotektivnych opatreni (napr. uprava krvného tlaku, redukcia pro-
teinurie, diétne a farmakologické intervencie), ktoré dokazu vyznamne
spomalit progresiu CKD a zlepsit dlhodobu prognézu detskych pacientov.

Zaver: Odporuc¢ania KDIGO 2024 prinasaju do pediatrickej nefrolo-
gie jasnejSie metodické usmernenia, ktoré reflektuju Specifika detského
veku. Implementacia novych postupov pri hodnoteni obli¢kovych funkcii
umozni presnejsiu diagnostiku, personalizovanejSiu starostlivost a efek-
tivnejSie cielenie nefroprotektivnych stratégii.

PREVENCIA KONTRASTOM INDUKOVANEHO
AKUTNEHO POSKODENIA OBLICIEK
— ODPORUCANIA

Urbanova D.

Detska klinika, Narodny ustav detskych choréb, Bratislava

Podanie kontrastnej latky (KL) vyznamne zvysuje vypovednu hodnotu CT
vySetrenia — umoznuje presné zobrazenie cievnych patologii, detekciu lo-
ziskovych zmien organov a posudenie vitality tkaniv. U rizikovych pacien-
tov vSak moze viest k akutnemu poskodeniu obli¢iek (Acute Kidney Injury,
AKI), oznac¢ovanému ako Contrast-Induced AKI (CI-AKI), v minulosti zna-
me ako Contrast-Induced Nephropathy (CIN).

Patogenéza CI-AKI je komplexnd. Klu¢ovu ulohu zohrava renalna vazo-
konstrikcia s medularnou hypoxiou a nasledna akutna tubularna nekro-
za. Riziko je vysSie pri hyperosmolarnych jédovych KL, ktoré sa dnes uz
nepouzivaju. Sucasné nizko- a izoosmolarne pripravky maju priaznivejsi
bezpecnostny profil, aviak nefrotoxicitu uplne nevylucuju. K predisponu-
jucim faktorom patri chronické ochorenie obliciek, diabetes mellitus, pro-
teinuria, hypoperfuzia obli¢iek a subezna nefrotoxicka medikacia.

CI-AKI sa definuje ako vzostup sérového kreatininu v priebehu 24—-48 ho-
din po podani KL. V drvivej va¢sine pripadov ide o prechodnu dysfunkciu
s miernym zvysenim kreatininu a zachovanou diurézou. Tazsie formy sa



spajaju s oliguriou, poklesom glomerulovej filtracie a poruchami vnutor-
ného prostredia.

Zaklad prevencie predstavuje adekvatna hydratacia pred a po podani kon-
trastu, pouzitie neidonovych nizko- a izoosmolarnych KL v najnizsej ucin-
nej davke, eliminacia nefrotoxickych liekov a zabezpecenie optimalnej
perfuzie obliciek. Farmakologicka profylaxia (N-acetylcystein, bikarbonat,
vitamin C a dalSie antioxidanty) zatial nema dostato¢ne presvedcivé do-
kazy o ucinnosti. Prednaska sa zameria na praktické aspekty prevencie
CI-AKI u detskych pacientov.
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Medicinske
laboratérium
biopsie,
cytologie

a genetiky

Sme tu pre vas od roku 2006

UNITED QUALITIES
OF PATHOLOGY

PAtHOS

Medicinske laboratérium
biopsie, cytolégie a genetiky

Sme jednym z najvacsich biopticko-
cytologickych pracovisk na Slovensku.

Cytopathos svojim spektrom a komplexnostou

poskytovanych diagnostickych sluzieb v ramci jedného

pracoviska patri medzi jednoznacnych lidrov v oblasti

patologickej diagnostiky, cytoldgie a genetiky.

Laboratéria Cytopathos s.r.o. su akreditované NAS podla

ZISTITE VIAC NA

EN ISO 15189:2012.

+421 2/3237 3817

cytopathos@cytopathos.sk

+421 917 310 819

CYTOPATHOS, spol. s.r.o.
Kutuzovova 23, 831 03 Bratislava 3

( www.cytopathos.sk )
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ULTOMIRIS

(ravulizumab)

koncentrat pre infuzny roztok

K okamzitej a Uplnej inhibicii C5" dochadza po prvom podani lieku ULTOMIRIS®
u pacientov s PNH a aHUS.!?

*V studiach fazy lll inhibicia C5' pretrvavala u vSetkych pacientov pocas celého
26-tyzdnového obdobia lieéby liekom ULTOMIRIS®.!

Liek sa podava intravendznou infuziou 1x za 8 tyzdrnov.!”

Referencie: 1. SPC Ultomiris, dostupné na www.sukl.sk, prevzaté dia 31. 7. 2024. 2. Rondeau E, et al. Kidney Int. 2020:97;1287-1296.
aHUS = atypicky hemolyticko-uremicky syndrom. PNH = paroxyzmalna no¢na hemoglobinuria.

**Po 2 tyzdhoch po nasycovacej davke sa udrziavacie davky podavaju jeden-krat za 4 alebo 8 tyzdiov (v zavislosti od telesnej hmotnosti).
fInhibicia volného sérového C5 (koncentracia < 0,5 pg/ml).

s

Tato informacia o lieku je urcena osobam opra ym predpisovat lieky a opra ym vydavat lieky. Vydaj lieku
je viazany na lekarsky predpis s obmedzenim predpisovania. Pred predpisanim, si prosim, prestudujte informaciu o lieku.
Uplné informacia o lieku je k dispozicii v Stihrne charakteristickych viastnosti lieku ULTOMIRIS® dostupnom na adrese: AstraZeneca AB 0.z.,
Nivy Tower, Mlynské Nivy 5, 821 09 Bratislava, na stranke https://www.ema.europa.eu/sk/documents/product-information/ultomiris-
epar-product-information_sk.pdf, alebo ju ziskate po oskenovani QR kodu.

SK-2157 | Datum pripravy: 08/2024

AstraZeneca AB o.z.
Nivy Tower, Miynské nivy 5, 821 09 Bratislava | tel.: +421 257 377 777 | www.astrazeneca.sk AstraZeneca



-
g e e e eee e e v e
--'-LJr

Progress CA, s.r.o.

Kriva 23, 040 01 KoSice, SK
Mgr. Eva Cibulova

Tel.: +421 918 435 547

WWW.progress.eu.sk
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