
Nefrotisk syndrom
Hvad er nefrotisk syndrom?

Nefrotisk syndrom er en tilstand hvor, der tabes protein(æggehvidestof) i urinen. Som en følge heraf kommer der nedsat proteinindhold i blodet og væskeophobning i kroppens væv(ødemer).

Hvordan viser nefrotisk syndrom sig?

Tilstanden domineres af væskeophobningen, der især ses omkring øjnene, på benene og i bughu​len(ascites).Barnet er træt, ofte appetitløst og, hvis der ses bort fra væskeophobningen, bliver barnet magert. Barnet er særligt modtagelig for infektioner.

Hvad er årsagen til nefrotisk syndrom ?

Nefrotisk syndrom kan ses som en komplikation til en lang række sygdomme. Hos de fleste børn kan der ikke påvises nogen årsag. Sygdommen er en følge af en reaktion fra immunsystemet og ikke en egentlig nyresygdom. 

Urin indeholder normalt ikke protein, men ved nefrotisk syndrom bliver nyrerne "utætte" og der ta​bes protein ud i urinen. Antistoffer mod infektioner er proteiner og når antistoffer tabes i urinen medfører det en stærkt øget infektionsrisiko.

På grund af den nedsatte proteinmængde i blodet trænger der væske ud i vævene. Der kommer til​lige et øget fedtindhold i blodet.

Er det farligt ?
Patienter med nefrotisk syndrom har stærkt øget infektionstendens, men efter at vi har fået mulig​hed for at behandle med antibiotika bliver infektionerne sjældent alvorlige.

Så længe der er stort proteintab er der risiko for at få både for lavt og for højt blodtryk og væskeop​hobningen kan være så voldsom, at det kan påvirke kredsløbet. Disse komplikationer skal behand​les med medicin.

Hvordan forløber sygdommen og hvordan er prognosen ?

Hvis det nefrotiske syndrom  ikke er en komplikation til anden sygdom er der kun meget ringe ri​siko for, at der senere i livet kommer nedsat nyrefunktion.

Sygdommen har et meget svingende forløb. Ca 1/3 af børnene får det kun en gang, mens resten får tilbagefald en eller flere gange. En del af bønene må være i medicinsk behandling i flere år for at holde sygdommen i ro. Nogle børn får tilbagefald i forbindelse med luftvejsinfektioner som forkølelse eller halsbetændelse. Allergi kan muligvis også være årsag til tilbagefald

Normalt aftager symptomerne i ungdomsårene, men nogle har behov for periodevis behandling også som voksne.

Hvilke undersøgelser skal der gøres ?
De vigtigste undersøgelser er blodprøver og urinprøver samt blodtryksmålinger og vejning. Ofte gøres også ultralydscanning for at bedømme mængden af væske i bughulen. Nogle børn skal have taget en vævsprøve fra en nyre. Vævsprøven udtages i fuld bedøvelse.

Urinen undersøges hurtigt og nemt for protein v.h.a. en stix der dyppes i urinen og ændrer farve ved proteinindhold. Hvis man skal have et nøjere mål for proteintabet må der urinen opsamles i et helt døgn.

Det er forskelligt fra patient til patient hvor ofte der skal tages prøver.

Hvordan behandles nefrotisk syndrom ?

I de fleste tilfælde kan tilstanden binges i ro med binyrebarkhormonbehandling. Medicinen hedder Prednisolon. Behandlingen gives i en relativt høj dosering i 12 uger hvorefter der gradvist trappes ud af behandlingen.

Nogle børn har behov for at få prednisolon i en mindre dosis hver eller hver anden dag for at holde sygdommen i ro.

Hvis prednosolon ikke har hjulpet efter 6 uger skal der udtages en vævsprøve fra den ene nyre inden der forsøges anden behandling.

Da prednisolon, især ved langtidsbehandling, har mange bivirkninger kan der hos børn som ikke kan undvære medicinen være behov for at undersøge en vævsprøve og skifte til anden behandling.

Bivirkningerne ved prednisolon er bl.a. øget appetit og ændret fedtfordeling så barnet bliver rund​hovedet og tykmavet med tynde arme og ben. Der kan være psykisk instabilitet og nedsat muskel​styrke. Disse bivirkninger svinder når behandlingen stoppes, men især de psykiske bivirkninger kan være svære at holde ud. Under prednisolon behandlingen er barnet særlig modtagelig overfor visse infektioner og man skal være opmærksom på at barnet ikke så let får feber mens det er i prednisolonbehandling. Under behandlingen skal man tillige være op​mærksom på at barnets egen produktion af binyrebarkhormon er hæmmet. Optræder der derfor an​dre alvorlige sygdomme eller skader bør dosis ofte øges. Ændring af dosis bør altid ske i samråd med læge.

Ved langvarig behandling påvirkes længdevæksten således at barnet vokser meget langsomt.

Sygdommen kan nogle gange bringes til ro ved behandling med cyklofosfamid(Sendoxan®). Cy​klofosfamid er et såkaldt cytostatika, der også virker dæmpemde på immunsystemet. Behandlingen kan have en del bivirkninger. Nogle børn får en kemisk udløst blærebetændelse med vandladnings​smerter og blodig urin. Der er en risiko for at påvirke forplantningsevnen. Behandlingen gives der​for normalt kun i 8 uger og hvis der senere kommer tilbagefald bør man ikke igen give denne be​handling.

Behandlingen skal følges nøje med undersøgelse af blodprøver.

Cyclosporin (Sandimmun®)er et stof, der virker dæmpende på immunsystemet. Det har en udmær​ket effekt ved nefrotisk syndrom, især hos de patienter der også har effekt af prednisolon. Cyklo​sporinbehandlingen må oftest gives i adskillige år. Det er en meget dyr behandling, men en stor del af udgifterne vil blive dækket i.h.t. lov om social service. Cyklosporinbehandlingen kan give skader på nyrevævet. Disse skader er normalt forbigående og forsvinder hvis behandlingen stoppes. For at undgå alvorlige bivirkninger skal der tages blodprøve mindst hver 3. måned under behandlingen. Man kontrollerer bl.a. blodets indhold af medicinen. Blodprøven skal tages om morgenen før barnet får sin medicin. Udover den lille risiko for nyreskade er der bivirkninger med let øget behåring hos nogle børn og der er en tendens til at få hævet tandkød.

Hvordan skal sygdommen kontrolleres ?
Når man har fundet den rette behandling vil kontrollerne være afhængig af hvilken medicin, der gi​ves. Lægen vil i det enkelte tilfælde afgøre hvor ofte der skal tages blodprøve. Urinstix undersøgelse kan let udføres hjemme. Det aftales med lægen hvor tit urinen bør undersøges, i starten vil det ofte være flere gange om ugen. Senere kan man nøjes med at undersøge urinen med ugers mellemrum samt hvis man har mistanke om tilbagefald.

Hvis der ved urinstix er kraftig reaktion for protein bør urinen undersøges daglig og er der protein i urinen i 3 på hinanden følgende dage skal der opsamles døgnurin til nøjere vurdering af proteintabet.

Så længe proteinindholdet er meget lavt i blodet bør barnet ikke passes uden for hjemmet. Så snart der er normalt indhold af protein og antistoffer i blodet må barnet deltage i alle former for aktiviter. Det er meget vigtigt at leve så normalt som muligt selv om man har en sygdom.


