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Choroba kosci w przewlektej chorobie nerek —
patofizjologia, zapobieganie, leczenie
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Choroba kosci w przewlektej chorobie nerek/ osteodystrofia nerkowa

CKD-MBD
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Choroba kosci w przewlektej chorobie nerek/ osteodystrofia nerkowa R
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OSTEODYSTROFIA NERKOWA

zaburzenia dotycza:

* obrotu kostnego,

* mineralizacji,

* objetosci tkanki kostnej (blaszek w

kosci zbitej, beleczek w kosci
gabczastej)
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OSTEODYSTROFIA NERKOWA

1. Z wysokim obrotem kostnym:

» widknisto-torbielowate zapalenie kosci (osteitis fibrosa cystica) —
dominuje tu zwiekszony obroét kostny (wieksza ilos¢ i aktywnosé
osteoklastow, wieksza powierzchnia beleczek ulegajgca resorpcji z /
towarzyszaca nasilong aktywnoscig osteoblastyczna z pogrubiatg |
warstwg niezmineralizowanego osteoidu; wtdknienie szpiku)

2. Z niskim obrotem kostnym:

* osteomalacja — obnizony obrot kostny z nasilonym defektem
mineralizacji nowo powstatego osteoidu (matfa aktywnos¢
osteoblastyczna i osteoklastyczna, zmniejszanie sie ilosci
prawidtowo zmineralizowanej kosci na rzecz
niezmineralizowanego osteoidu)

e adynamiczna choroba kosci — obnizony obrot kostny (brak =
aktywnosci osteoblastycznej i osteoklastycznej, bardzo mata ilosc¢ M
nowo powstatego osteoidu) v

3. Mieszana osteodystrofia nerkowa — ogniska zwiekszonego obrotu
kostnego z ogniskami matego obrotu kostnego z osteomalacjg
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GUZ BRUNATNY - zaawansowana postac osteodystrofii nerkowej z
wysokim obrotem kosthym:

e podwyzszona aktywnosc¢ osteoklastyczna
(gtdwnie korowa kos¢ zbita)

* niszczenie struktury kostnej (blaszek
kostnych/beleczek kostnych) poprzez coraz
gtebsze wnikanie osteoklastow, tworzenie tzw.
dissecting osteitis

e otaczanie zajetych powierzchni
blaszek/beleczek przez komorki szpiku,
zastepowanie tkankg wtdknisto-naczyniowg

* nieprawidtowa struktura kosci predysponuje do
mikrotaman i wtornych: krwawien, naciekéw
makrofagow, tworzenia tkanki wtoknistej —
BROWN TUMOR




Ocena mineralnej choroby kosci u dzieci:

Kliniczna: wzrost, objawy krzywicy, szpotawe ustawienie kolan, bdl nog
Badania: Ca, Pi, ALP, iPTH, 25D3
Rtg nadgarstka reki niedominujgcej — ztuszczenia przynasad

Badanie histopatologiczne (biopsja kosci): ztoty standard w diagnostyce
osteodystrofii nerkowej ale z uwagi na inwazyjnos¢ metody wykonujemy tylko gdy
wynik badania bedzie miat wptyw na decyzje terapeutyczne (np. pacjent ze
ztamaniami, osteoporozg i PChN — przed planowanym wtgczeniem leczenia
bisfosfonianami nalezy wykluczy¢ adynamiczng chorobe kosci)

DXA: nie jest badaniem rutynowo zalecanym w przebiegu PChN, mozna rozwazyc
wykonanie tego badania gdy wspodftistniejg czynniki ryzyka rozwoju osteoporozy
lub obecne sg objawy kostne (bdle, ztamania) pomimo braku laboratoryjnych
wyktadnikéw osteodystrofii nerkowej

QCT — objetosciowa gestos¢ mineralna kosci

Nowe biomarkery: FGF23
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Ocena mineralnej choroby kosci u dzieci:

W praktyce klinicznej wazne jest odréznienie choroby z matym i duzym obrotem
kostnym. Parametrami pomagajgcymi ocenic ryzyko wystepowania poszczegolnych
postaci osteodystrofii nerkowej sg: PTH, kalcemia, stezenie fosfatazy alkalicznej (je;
frakcji kostnej). Wedtug wytycznych NKF-KDOQI i KDIGO (2009), stezenie:

e iPTH <150 pg/ml (NKF-KDOQJ) / <2x GGN (KDIGO) sugeruje niski obrot kostny,
zwtaszcza jesli towarzyszy temu podwyzszone/wysokie prawidtowe stezenie

wapnhnia oraz prawidtowe stezenie fosfatazy alkalicznej

e iPTH >300 pg/ml (NKF-KDOQI) / >9x GGN (KDIGO ) sugeruje wysoki obrot
kostny, zwfaszcza jesli towarzyszy temu niskie stezenia wapnia/hipokalcemia

oraz podwyzszone stezenie fosfatazy alkalicznej



Zapobieganie/leczenie mineralnej choroby kosci u dzieci:

How to optimize bone health in pediatric CKD?

CKDstage: 1 2 3 4 5 = dialysis

A P, PTH, AP
W25(0H)D

AWV Ca

Native vitamin D supplementation

Dietary advise (Ca’, P" intake)

« Caloric/protein intake Phosphate binders (Ca containing)
* Bicarbonate

Active vitamin D
Calcimimetics

Parathyroidectomy

GH, adequate dialysis
Physical activity
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Guz brunatny

Nazwa ,,guz brunatny” pochodzi od barwy preparatu tkankowego (obfite krwawienie i odktadanie
sie ztogdw hemosyderyny)

= Rozpoznawane u pacjentdw z nadczynnoscig przytarczyc

= Zmiany pojedyncza lub wieloogniskowa, najczesciej w zebrach, obojczykach, obreczy miednicy
a takze szczece, zuchwie i podniebieniu twardym

= Klinicznie bezobjawowy obrzek lub wygdrowanie, lub mie¢ charakter zmiany egzofitycznej
= Moze powodowad ztamania patologiczne

= Ze wzgledu na ulepszone techniki badan w kierunku wtérnej nadczynnosci przytarczyc obecnie
wykrywany bardzo rzadko



Pacjenci

Dziewczynka (KZ) lat 9 i 10 miesiecy dializowana z powodu przewlektej, schytkowej niewydolnosci
nerek na tle kamicy nerkowej, przygotowywana do zabiegu transplantac;ji

Pacjentka z zastawka komorowo-otrzewnowa Pulsar z powodu wodoglowia , po operacji

przepukliny oponowo-rdzeniowej L-S

Chtopiec (KA) lat 15 i 3 miesigce, 11 miesiecy po przeszczepieniu nerki z powodu wady uktadu

moczowego i sterydoopornego zespotu nerczycowego.

Chtopiec (PN) 12 lat, schytkowa niewydolnosé¢ nerek na podtozu ARPKD (autosomalna recesywna

wielotorbielowatosé nerek), dializowany otrzewnowo.



Przyczyny skierowania do Poradni Chirurgii
Stomatologicznej

Dziewczynka KZ - obrzmienie w okolicy trzonu kata zuchwy
po stronie prawej, guzy w okolicy podniebienia twardego

Chiopiec KA - niebolesny, powiekszajacy sie guz trzonu zuchwy
po stronie prawej

Chiopiec PN - asymetria i guz szczeki po stronie lewej



Obraz kliniczny i radiologiczny
T ey @ | chloplec k| Chiopiec v

Lokalizacja

Zmiany ryséw twarzy

Objawy wewnatrzustne

Btona $luzowa okolicy zmiany

Obraz w rtg

Obraz w tomografii

Rozpoznanie histopatologiczne

Zuchwa w okolicy zebéw 43-45

nie

Elastyczno-miekkie wygdérowanie

prawidtowa

owalne zagtebienie o gtadkich zarysach w
czesci zebodotowej zuchwy, zeby zatrzymane
43, 44, 45

22x20x15mm destrukcja kosci z odcinkowym
rozdeciem

Guz brunatny

Szczeka w okolicy zebéw 16-18,
zuchwa w okolicy zebow 45-48

tak

Twarde wygorowanie, poszerzenie czesci
zebodotowej zuchwy

prawidtowa

obecnos¢ owalnego przejasnienia z otoczka
osteosklerotyczng w trzonie zuchwy
zatrzymane zeby 47,48, zeby nadliczbowe
okolicy 44

24x36x30mm, pogrubienie, przebudowa i
zatarcie prawidtowej struktury kostnej w
zuchwie srednica zmiany 30mm zmiana
osteolityczna bez odczynu okostnowego.

Guz brunatny

Szczeka w okolicy 11-25, okolica
podoczodotowa strona lewa

tak

Elastyczno- twarde wygdérowanie, rozdecie
szczeki, deformacja ryséw twarzy

ogniska owrzodzenia
na szczycie guza

nie wykonywane

Duzy ezgofityczny guz wlk 4,5x4cm,
wychodzacy z przedniej czesci wyrostka
zebodotowego szczeki po str. lewej rosnacy ku
przodowi, wielotorbielowaty, z przebudowa
Scian o typie matowego szkta oraz z
odcinkowym $ciericzeniem $cian/drobnymi
ubytkami ciggtosci. Zeby 23 i 24
przemieszczone. Guz znieksztatca otwor
gruszkowaty z wtérnym zwezeniem jamy nosa
na wys przedsionka po str lewe;j.

Guz brunatny



Wyniki badan laboratoryjnych

RBC (M/microl) 4,5-5.5
Hemoglobina (g/I) 8,5 14,7 11,4 12,0-15,5
Hematokryt (%) 27 46,4 33,5 37,0-43,0
Ca w surowicy (mmol/I) 2,23 2,5 2,29 2,25-2,75
P w surowicy (mmol/l) 1,95 1,12 1,68 1,05-1,85
PTH (pg/ml) 1213 1550 1309 11-62
Kreatynina (mg/dl) 2,22 1,2 7,69 0,06-1,00
Mocznik (mg/dl) 62,1 67,23 100,3 10-50

Fosfataza alkaliczna (U/I) 752 brak danych 903 100-550



Dziewczynka KZ obraz kliniczny




Dziewczynka KZ obraz radilogiczny




Chtopiec KA obraz kliniczny




Chtopiec KA obraz radilogiczny




Chtopiec PN obraz kliniczny




Pacjent PN obraz radiologiczny




Obraz histopatologiczny

Dziewczynka KZ KA Chtopiec Chtopiec PN



Leczenie

Zalezy od rozlegtosci masy guza i zwigzanych z nim problemoéw funkcjonalnych.

= Normalizacja stezenia wapnia, fosforandw, obnizenie stezenia PTH poprzez
v Ograniczenie podazy fosforanéw
v/ Wdrozenie suplementacji wapniem
v Wdrozenie lekdow wigzacych fosforany w przewodzie pokarmowym
v Optymalizacje stezenia 25D3 (> 30 ng/ml)
v Wtaczenie aktywnego metabolitu witaminy D: alfakalcydiol/kalcytriol

v Wiaczenie kalcimimetyku - cinakalcet (po wyréwnaniu kalcemii > 2,4 mmol/I)

= W przypadku braku reakcji na leczenie zachowawcze leczenie chirurgiczne



Pacjenci - leczenie

Dziewczynka KZ — leczenie chirurgiczne (usuniecie guza

oraz zatrzymanych zebow 44, 45)

Chtopiec KA — leczenie chirurgiczne ( usuniecie guza zuchwy
oraz zatrzymanych zebow 48, 47, 46 oraz zebow
nadliczbowych 45’, 44’, guz szczeki — leczenie
farmakologiczne)

Chtopiec PN — leczenie farmakologiczne



Chtopiec KA obraz radiologiczny 2 lata po zabiegu




Dziewczynka KZ zabieg chirurgiczny




Chtopiec PN obraz kliniczny:

2 miesigce po wdrozeniu leczenia 1 rok i 9 miesiecy po
cinakalcetem przeszczepieniu nerki




Whioski

Guz brunatny moze by¢ jednym z objawow wtornej nadczynnosci przytarczyc

Rozpoznanie na podstawie badania histopatologicznego oraz stezenia wapnia,
fosforu, glukozy i PTH w surowicy

Leczenie - normalizacja stezenia wapnia, fosforandw, obnizenie stezenia PTH, w
przypadku braku reakcji leczenie chirurgiczne



Dziekujemy za uwage!!!



