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Diagnosis

HIGH

PREDNISONE

Steroid-resistant nephrotic syndrome
(SRNS) is the persistence of protein

in the urine after 4 weeks of treatment
with prednisone/prednisolone. It can
lead to decreased kidney function
and/or kidney failure.

Genetic testing and a kidney biopsy should
be considered in all children with SRNS
without a clearly identified cause.

Genetic causes are identified in up to 1/3
of children. If a genetic cause is identified,
medications that act on the immune system

are not effective and should be discontinued.
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Treatment

INHIBITORS
OF THE RENIN-ANGIOTENSIN

SYSTEM
Use of medications that decrease
the amount of protein in the urine and

protect the kidneys are recommended
once the diagnosis of SRNS is confirmed.

> 5l

Low

— S
S 41 =
s= dHHH

5= v
Sg| 6 ‘ i 2
£ | MONTHS =

Once the diagnosis of SRNS is confirmed,
treatment with cyclosporine or tacrolimus
(or alternatives) for at least 6 months,
should be started. If there is no response
after 6 months, they should be discon-
tinued. Medications to manage chronic
kidney disease may be used.
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Kidney transplant is recommended

to all children who reach kidney failure,

recognizing that there is a risk of recur-

rence of nephrotic syndrome in the new
kidney. Removal of one or both kidneys

in a patient may be needed prior

to transplantation.

Encourage physical activity and healthy
nutrition. Excessive salt intake should
be avoided.

Routine vaccinations including the annual
flu shot should be given. Live virus
vaccines require caution in children taking
immunosuppressive medications. Speak
with your doctor before vaccinations.

HORMONES VITAMINS
CALCIUM

Different medications may be needed
to compensate the loss of proteins

in the urine (hormones, vitamins,
calcium).
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Diagnostico

ALTO

—

A sindrome nefroética cortico- resistente
(SNCR) é a persisténcia de perda

de proteinas na urina apoés 4 semanas

de tratamento com prednisona /
prednisolona. Pode levar a diminuicao

da funcao renal e / ou insuficiéncia renal.

PREDNISONA

Teste genético e biopsia renal devem
ser considerados em todas as criancas
com SNCR sem uma causa claramente
identificada.

As causas genéticas sao identificadas

em até 1/3 das criancas. Se houver identifi-
cacao de causa genética, os medicamentos
que atuam no sistema imunologico nao serao
eficazes e deverao ser descontinuados.
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Tratamento

INIBIDORES DO SISTEMA
RENINA-ANGIOTENSIN

— DI

O uso de medicamentos que reduzem

a proteinuria e que protejem os rins

é recomendado assim que o diagnostico
de SNCR seja confirmado.
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Uma vez que o diagnostico de SNCR seja
confirmado, o tratamento com ciclosporina
ou tacrolimo (ou alternativas) por pelo
menos 6 meses, deve ser iniciado. Se apos
6 meses nao houver resposta os mesmos
devem ser interrompidos. Medicamentos
para manejo da doencga renal cronica
podem ser utilizados.
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Recomenda-se transplante renal para
todas as criangas com evolucao para
faléncia renal ainda que se reconheca
que harisco de recorréncia da sin-
drome nefrotica no novo rim. Antes

do transplante pode haver necessidade
de remogao de um ou ambos os rins.

Deve-se incentivar atividade fisica
e alimentacao saudavel. A ingestao
excessiva de sal deve ser eliminada.

Vacinas de rotina, incluindo a vacina anual
contra a gripe, devem ser administradas.
As vacinas de virus vivos requerem
cautela em criancas que tomam
medicamentos imunossupressores. Fale
com seu medico antes das vacinas.
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HORMONIOS VITAMINAS

CALCIO

Podem ser necessarios medicamentos
diferentes para compensar a perda

de proteinas na urina (horménios,
vitaminas, calcio).
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Diagnostic
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Le syndrome néphrotique cortico-résistant
(SNCR) se caractérise par la persistance

de protéines dans les urines (protéinurie),
apres 4 semaines de traitement par pred-
nisone/prednisolone. Cela peut entrainer,

a terme, une altération de la fonction rénale.

PREDNISONE

Une analyse génétique et une biopsie
rénale doivent étre envisagées chez tous
les enfants atteints de SNCR sans cause
évidente.

Une origine génétique est identifiée chez
un tiers des enfants. Si une cause géenetique
est identifiée, les médicaments qui agissent
sur le systéme immunitaire ne sont pas
efficaces et doivent étre interrompus.
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Traitement

BLOQUEURS DU SYSTEME
RENINE-ANGIOTENSINE

— DI

Une fois le diagnostic de SNCR
confirmé, il est recommandé d'utiliser
des médicaments qui diminuent

la quantité de protéines dans les urines
et visent a protéger les reins.

2w

BAS

el
7] —
=2 =

LLL L1

Eg T T '
VA =l
éo 6 H
o8 3
S= L Mois £

Une fois le diagnostic de SNCR confirme,

il faut débuter un traitement par cyclosporine
ou tacrolimus (ou une alternative) pendant
au moins 6 mois. S'iL n'y a pas d'effet apres

6 mois, ces traitements doivent étre inter-
rompus. Les traitements de la maladie rénale
chronique peuvent étre utilisés.
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La transplantation rénale est recomman-
dée pour tous les enfants en insuffisance
rénale terminale, sachant qu'il existe

un risque de récidive du syndrome
néphrotique sur le nouveau rein. Il peut
étre nécessaire de retirer un ou les deux
reins de l'enfant avant la transplantation.

Encourager l'activité physique
et une alimentation saine. Eviter
une consommation excessive de sel.

Les vaccinations du calendrier, y compris
le vaccin annuel contre la grippe, doivent
étre effectués. Les vaccins vivants exigent
des précautions particuliéres chez les
enfants qui prennent des médicaments
immunosuppresseurs. Discutez avec votre
meédecin avant toute vaccination.

HORMONES VITAMINES
CALCIUM

Différents traitements peuvent étre
nécessaires pour compenser la perte
de protéines dans les urines (hormones,
vitamines, calcium).



Recomendaciones
de la Asociacion
Internacional

de Nefrologia
Pediatrica para

el diagnostico

y tratamiento

de ninos con sindrome
nefrotico resistente
a los esteroides
(SNRE)

/

Material para pacientes creado
con el apoyo de Nephcure Kidney
International

Kidney International

Diagnostico

ALTO

PREDNISONA

El sindrome nefrético resistente a los
esteroides (SNRE) es la persistencia

de proteinas en la orina después

de 4 semanas de tratamiento con
prednisona / prednisolona. Puede
provocar una disminucion de la funcion
del rindn o fallo del rifdn.

En aquellos ninos con SNRE que no tienen
una causa identificada de la enfermedad,
se deben realizar pruebas genéticas y una
biopsia del rindn.

Se puede identificar una causa genética
hasta en 1 de cada 3 nifios con SNRE.

En estos casos, los medicamentos que
actuan sobre el sistema inmunolégico
no funcionan y deben suspenderse.
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Tratamiento

INHIBIDORES DEL SISTEMA
RENINA-ANGIOTENSINA

— DI

Una vez que se confirma el diagnostico
de SNRE, se recomienda el uso

de medicamentos que disminuyen

la cantidad de proteina en la orina

y protegen los rifiones.
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Una vez confirmado el diagnostico de SNRE,
debe comenzarse tratamiento con ciclospo-

rina o tacrolimus (u otra alternativa) durante

al menos 6 meses. Si no hay mejoria después
de 6 meses, deben suspenderse. En algunos

casos, también puede ser necesario utilizar
medicamentos para tratar la enfermedad
cronica del rifion.
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Se recomienda que todos los ninos que
llegan a fallo del rinon reciban un trasplan-
te, reconociendo que hay riesgo de que

el sindrome nefrotico recurra en el rifdn
transplantado. Es posible que antes del
trasplante sea necesario extraer uno

o ambos de los rinones del paciente.

Fomente la actividad fisica y la nutricion
saludable. Se debe evitar que se consu-
ma sal en exceso.

et

Se deben poner las vacunas de rutina,
incluyendo la vacuna contra la gripe
todos los afios. Las vacunas de virus vivos

requieren precaucion en los nifios que toman

medicamentos que suprimen el sistema
inmunologico. Hable con su médico antes
de administrar las vacunas.
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HORMONAS VITAMINAS

CALCIO

Es posible que sea necesario tomar
diferentes medicamentos para compen-
sar la pérdida de proteinas en la orina
(hormonas, vitaminas, calcio).
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IlnarHos

MHOI0 BEJTKA

N
NPEAHI30NION

CTepona-pe3sncTeHTHbIN HEGPOTUYECKUI
cuHgpom (CPCH) xapakTepusyeTcs
HanuuneM 6enka B Moye nocne 4 Hegenb
neyeHus NpeaHU3oHOM/NPELHN30N0HOM,
4TO MOXET NPUBECTU K CHUXKEHUIO GYHKLNN
noyek n/Mnm NoOYe4YHOm HeJOCTATOYHOCTU.

Bcem geTam co CPHC 6e3 ugeHTupuumnpo-
BaHHOW NPWYMHbI 3a6oneBanHns cnegyet
PaccMOTPETb BO3MOXXHOCTb BbINMO/IHEHUS
reHeTUYeCcKoro nccaeqoBaHms n 61uoncumn
MOYKM.

leHeTnyeckume npuinHel CPHC BhisBngoTCS
y 1/3 petewn. Ecnu reHeTnyeckas npuyumHa
CPHC BbiiBNneHa, nekapcTBa, KoTopble
[ENCTBYIOT Ha UMMYHHYIO CUCTEMY,

He 3¢ dEKTUBHbI U JOMKHbI 6bITb OTMEHEHDI.

International Pediatric Nephrology Association
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JleyeHne

WHTUBUTOPbI PEHUH-
AHTMOTEH3WHOBOW CUCTEMbI

— DI

Mocne noaTeepxaeHus anarHosa CPHC
pekoMeHyeTcs NpUMeHeHue npenapaTos,
YMEHbLIAIoWNX KONNYeCcTBO 6eka B Moye

1 3aLLMLLAIOLNX MOYKW.

MAO BEJNKA

v
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OTCYTCTBWUE MHOIO
BEJIKA ( BETKA x

6

MEC.

LUMKNIOCTIOPUH
TAKPONTUMYC

Mocne noaTBepxaeHus anarHosa CPHC
cnepyeT HavyaTb SIeYeHne LMKIIOCMOPUHOM
WA TaKPONUMYCOM (UKW anbTePHaTUBHBIMU

npenapatamu) B TeYEeHUE He MeHee 6 MecsLEeB.

Ecnu yepes 6 MecaLEB OTCYTCTBYeT OTBET,
Tepanuio cnegyeT npekpaTuTb. BosMoXKHO
Mcnosnb3oBaHue HepPONPOTEKTUBHBIX Npe-
napaToB A/ IeYEeHUs XPOHUYECKOW 601e3HU
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TpaHcnnaHTaums NoYkn pekoMeHayeTcs
BCEM [I€TAM C MOYEYHON HEJOCTATOYHOCTbIO,
YUYMTBIBaSA, YTO CYLLECTBYET PUCK peLuamsa
HedbpPOTUYECKOro CUHAPOMA B TPAHCMNAHTH-
poBaHHO noyke. Nepes TpaHcniaHTaumen
MOXeT noTpeboBaTbCs yaaneHne ogHon unm
o6eux Nnoyek y naumeHTa.
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MoowpsnTe GM3NYECKYI0 aKTUBHOCTb
n 30poBoe NuTaHune. CnegyeT oTkasaTbCs
OT YpEe3MepPHOro ynoTpebneHns conu.

CnepyeT NPOBOAMUTb NIaHOBbIE BakKLMHALLMUM,
BK/l0Yast @XKEroAHyto MPUBMBKY OT rpunna.
MpUMeHeHUe BaKLMH MPOTUB XMBbIX
BUPYCOB y AeTel, NPUH1MAIOLLMX
MMMYHOCYMNPECCUBHYI0 Tepanuio, TpebyeT
KOHCYNbTaLuu Bpava.
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FOPMOHbI BUTAMUHDI

KANbLUKN

[ns koMneHcauun notepu 6€KoB B MOYe
(rOPMOHBI, BUTAMUHbI, KanbLmit) MOTyT
noTpeboBaTbCs pas/nNyHble N1eKapCTBEH-
Hble npenapartbl.
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Uluslararasi Cocuk
Nefrolojisi Birligi'nden
(IPNA) Steroide
Direncli Nefrotik
Sendrom (SDNS)
Hastaligi Olan
Cocuklarin Tanisi

ve Yonetimi icin
Oneriler
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ile hastalar icin hazirlanmis dokliman

Kidney International

YUKSEK

PREDNISON

Steroide direncli nefrotik sendrom
(SDNS) 4 haftalik prednison/prednisolon
tedavisinden sonra idrarda protein olma
durumunun devam etmesidir. Bébrek
islevinin azalmasina ve/veya bobrek
yetmezligine neden olabilir.

Nedeni belirlenememis SDNS hastaligi
olan tum ¢ocuklarda genetik test ve béb-
rek biyopsisi yapilmasi distnulmelidir.

Cocuklarin Ugte birinde genetik nedenler
tespit edilmektedir. Eger genetik bir
neden tespit edilmisse, bagisiklik sistemi
Uzerinden etki gésteren ilaclarin tedavide
faydasi olmaz ve bunlar kesilmelidir.

e) I P NA International Pediatric Nephrology Association
- GREAT CARE FOR LITTLE KIDNEYS. EVERYWHERE

IPNA internet sitesi: www.theipna.org
Klinik uygulama 6nerilerine Ucretsiz ulasabilirsiniz: www.theipna.org/resources/guidelines

Tedavi

RENIN-ANJIYOTENSIN SISTEMI
INHIBITORLERI

— DI

SDNS tanisi kesinlestikten sonra idrarda
protein miktarini azaltan ve bébregi
koruyan ilaglarin kullanilmasi tavsiye edilir.

Low

X

zon T

v
g

NEGATz YUKSEK

SIKLOSPORIN,
TAKROLIMUS

SDNS tanisi kesinlestikten sonra siklospo-
rin veya takrolimus (veya alternatifler) ile
en az 6 aylik bir tedavi baslanmalidir. Alti
aydan sonra tedaviye yanit yoksa bu ilaclar
kesilmelidir. Kronik bébrek hastaliginin
yonetimi icin ilaglar kullanilabilir.
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Bobrek yetmezligine ilerleyen tim ¢cocuk-
larda, yeni (nakledilen) bobrekte nefrotik
sendromun tekrar etme riskinin farkinda
olarak, bébrek nakli tavsiye olunur. Nakil
oncesinde hastanin bir veya iki bébreginin
cikarilmasi gerekebilir.
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Fiziksel aktivite ve saglikli beslenme
6zendirilmelidir. Asir tuz alimindan
sakinmak gerekir.

Yillik grip asilari dahil, rutin asilamalar
uygulanmalidir. Canli virts asilari
uygularken, bagisiklik sistemini etkileyen
ilaclari kullanan ¢ocuklarda dikkatli
olmak gerekir. Asilamadan 6nce doktoru-
nuzla konusunuz.

HORMONLAR VITAMINLER
KALSIYUM

idrardan kaybedilen proteinleri
telafi etmek icin farkli ilaglar gerekebilir
(hormonlar, vitaminler, kalsiyum).



