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SUHRN

Ingerova L, Berceliova P, Podracka L. Edémy u deti pri nefrotickom syndréme a hepatalnom ochoreni: od patofy-
ziolégie k lie¢be

Edém je ¢astym klinickym prejavom v pediatrii, jeho pritomnost vSak sama o sebe nevypoveda o intravaskularnom
objeme pacienta ani o optimalnej lie¢be. Nefroticky syndrém a ascites pri hepatalnom ochoreni predstavuji dva mo-
delové stavy, pri ktorych dochadza k retencii sodika a vody, hypoalbuminémii a aktivacii neurohumoralnych systé-
mov. Napriek podobnému klinickému fenotypu sa vyznamne liSia mechanizmom vzniku edémov, charakterom hypo-
albuminémie, poruchou hemostazy aj volbou diuretickej lie¢by. Pri nefrotickom syndréme vznika hypoalbuminémia
predovsetkym v désledku mocovych strat albuminu a edémy mézu byt vysledkom underfill aj overfill mechanizmu.
Vyznamn( Glohu zohrava aktivacia epitelového sodikového kanala v zbernom kanaliku. Pri hepatalnom ochoreni
vznika hypoalbuminémia najma v désledku zniZenej syntetickej funkcie pedene a ascites je désledkom portalnej hy-
pertenzie, splanchnickej vazodilatacie a sekundarnej aktivacie renin-angiotenzin-aldosterén systému (RAAS). Kym
nefroticky syndrém je spojeny s hyperkoagulaénym stavom, pri hepatalnom zlyhani ide o koncept rebalansovanej
hemostazy. Cielom ¢lanku je porovnat patofyziol6giu a manazment tychto dvoch stavov a zdéraznit potrebu indivi-
dualizovanej lie¢by zaloZenej na hodnoteni efektivneho cirkulujiceho objemu.
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SUMMARY

Ingerova L, Berceliova P, Podracka L. Edema in children with nephrotic syndrome and liver disease: from patho-
physiology to treatment

Edema is a common clinical sign in pediatric practice; however, its presence alone does not accurately reflect the
patient’s intravascular volume status or guide optimal therapeutic management. Nephrotic syndrome and ascites as-
sociated with liver disease represent two typical conditions characterized by sodium and water retention, hypoalbu-
minemia and activation of neurohumoral pathways. Despite their similar clinical phenotype, they differ substantially
in pathophysiological mechanisms of edema formation, the nature of hypoalbuminemia, alterations in hemostasis,
and in the choice of diuretic therapy. In nephrotic syndrome, hypoalbuminemia primarily results from urinary albu-
min losses and edema formation may be driven by either the underfill or overfill mechanism. Activation of the epi-
thelial sodium channel in the collecting duct plays a central role in sodium retention. In contrast, hypoalbuminemia
associated with liver disease is predominantly caused by impaired hepatic synthetic function, while ascites develops
as a consequence of portal hypertension, splanchnic vasodilation, and secondary activation of renin-angiotensin-
aldosterone system (RAAS). While nephrotic syndrome is associated with a hypercoagulable state, liver failure is
characterized by the concept of rebalanced hemostasis. The aim of this review is to compare the pathophysiology
and management of these two conditions and to emphasize the importance of individualized treatment strategies
based on assessment of the effective circulating volume.
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UvoD

Edém nie je diagnéza, ale klinicky fenotyp. Rovnaky klinic-
ky obraz generalizovanych opuchov moéze byt vysledkom
zasadne odlisnych patofyziologickych mechanizmov a vyza-
dovat rozdielny terapeuticky pristup. U deti mozZe byt edém
lokalizovany, napriklad periorbitalne, pretibidlne alebo
v oblasti genitalu, alebo generalizovany, az vo forme anasar-
ky. Ascites predstavuje $pecifickt formu akumulacie tekuti-
ny v peritonealnej dutine. V klinickej praxi byva edém ¢asto
vnimany ako jednotny fenomén, ktory automaticky vedie
k tvahe o diuretickej lie¢be. Takyto pristup je zjednodusu-
juci a moze byt rizikovy, pretoze rozsah opuchov nemusi ko-
relovat s intravaskularnym objemom, perfiziou organov ani
s bezpe¢nostou diuretickej lie¢by.

Vznik edémov je vysledkom poruchy rovnovahy medzi
hydrostatickym a onkotickym tlakom, permeability kapi-
larnej steny, lymfatickej drendze a renélnej retencie sodika
avody. Klinicky mimoriadne déleZity je koncept efektivneho
cirkulujuceho objemu. Pacient s vyraznymi edémami moze
byt intravaskularne dehydratovany, normovolemicky alebo
hypervolemicky. Prave spravne posudenie efektivneho cir-
kulujaceho objemu rozhoduje o tom, ¢i bude vhodné podat
diuretikum, albumin, obmedzit tekutiny alebo naopak po-
stupovat velmi opatrne.®?

Nefroticky syndréom a ascites pri hepatalnom ochoreni st
v pediatrii vhodnymi modelmi na pochopenie rozdielov me-
dzi navonok podobnymi, ale patofyziologicky odlisnymi ede-
mat6znymi stavmi. Oba st sprevadzané hypoalbuminémiou,
retenciou sodika a vody a aktiviciou neurohumoralnych
systémov. Podstata hypoalbuminémie je vSak rozdielna: pri
nefrotickom syndréme vznika stratami albuminu moc¢om, za-
tial ¢o pri hepatalnom zlyhani je désledkom poruchy syntézy
albuminu v peéeni. Rozdielna je aj hemostaza: nefroticky syn-
drém predstavuje typicky hyperkoagulaény stav, zatial ¢o pri
hepatalnom zlyhani je hemostaza komplexne rebalansovana
a nemozno ju hodnotit iba podla INR.C©

VSEOBECNE MECHANIZMY VZNIKU EDEMOV

Na vzniku edémov sa podiela niekolko zakladnych mecha-
nizmov. Pokles plazmatického onkotického tlaku, najéas-
tejsie v désledku hypoalbuminémie, podporuje presun vody
z intravaskularneho do intersticidlneho priestoru. Zvy$enie
kapilarneho hydrostatického tlaku sa uplatiiuje pri venoz-
nej kongescii, srdcovom zlyhani alebo portalnej hyperten-
zii. Zvy$ena permeabilita kapilar je typicka pre zapal, sep-
su, anafylaxiu alebo syndrém kapilarneho iniku a porucha
lymfatickej drendzZe vedie k hromadeniu tekutiny pri lymfa-
tickej obstrukeii alebo vrodenych lymfatickych poruchach.
Bez ohladu na inicidlny mechanizmus ma pri pretrva-
vani edémov zasadny vyznam retencia sodika a vody. T4 je
sprostredkovand najméa aktivaciou RAAS, sympatikového
nervového systému a antidiuretického hormoénu (ADH).
Organizmus reaguje na pokles efektivneho arterialneho
objemu ako na hypovolémiu, a to aj vtedy, ked je celkové
mnozstvo extracelularnej tekutiny zvysené. Tento paradox
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je kltcovy pri nefrotickom syndréme aj pri ascite.>?

248

NEFROTICKY SYNDROM: PATOFYZIOLOGIA
A LIECBA EDEMOV

Nefroticky syndrém je definovany proteintriou nefrotic-
kého rozsahu, hypoalbuminémiou a edémami. U deti sa
najcastej$ie manifestuje periorbitdlnymi opuchmi, neskor
edémami dolnych koncatin, genitalu, ascitom alebo pleural-
nym vypotkom. Vznik edémov je komplexny a nemozno ho
vysvetlit iba poklesom sérového albuminu.

Klasicka underfill hypotéza predpoklada, Ze masiv-
na proteindria vedie k poklesu plazmatického albuminu,
a tym k zniZeniu onkotického tlaku. Tekutina sa presuva
do intersticia, intravaskularny objem klesd a nasledne sa
aktivuje RAAS, sympatikovy nervovy systém a ADH. Vy-
sledkom je sekundarna retencia sodika a vody. Tento me-
chanizmus je typicky najma pre deti s vyraznou hypoalbu-
minémiou, hypotenziou, tachykardiou, chladnymi akrami,
oligtiriou, bolestami brucha a prediZenym kapilarnym na-
vratom.®®

Overfill hypotéza vychadza z pozorovania, Ze ¢ast pa-
cientov s nefrotickym syndrémom nemd znamky intravas-
kularnej hypovolémie, ale naopak normalny alebo zvyseny
krvny tlak, zachovanu periférnu perfuziu a niekedy expan-
ziu intravaskularneho objemu. Pri tomto mechanizme je
primarnym dejom retencia sodika v obli¢kach. Klac¢ovym
segmentom je zberny kanalik, predovsetkym epitelovy sodi-
kovy kanal ENaC. Pri nefrotickej proteinurii sa do tubular-
neho liumenu dostava plazminogén, ktory je konvertovany
na plazmin. Plazmin nasledne proteolyticky aktivuje ENaC
a podporuje aldosterén-nezavisli retenciu sodika.® Tento
mechanizmus poskytuje patofyziologické vysvetlenie pre
pouzitie amiloridu u vybranych pacientov.

V praxi nejde o dve striktne oddelené kategérie. Mnohi
pacienti maji kombinaciu oboch mechanizmov a ich ob-
jemovy status sa mdze menit v ¢ase, najméi pri progresii
edémov, zmendach prijmu soli, lie¢be diuretikami alebo pri
infekcii. Preto je potrebné hodnotit klinicky stav opakova-
ne a lie¢bu individualizovat. Sérovy albumin, krvny tlak,
srdcova frekvencia, diuréza, kapilarny navrat, teplota akier
a laboratérne parametre vratane urey, kreatininu, sodika
a frakénej exkrécie sodika st uzito¢éné, ale Zziadny z nich
samostatne nestaéi na uplné postdenie intravaskularneho
objemu.

Hyponatriémia sa moéze vyskytnat aj pri nefrotickom
syndréme, hoci zvy¢ajne nie je takym dominantnym pato-
fyziologickym znakom ako pri pokroc¢ilom hepatalnom as-
cite. NajCastejsie ma diluény charakter pri znizenom efek-
tivnom cirkulujicom objeme a neosmotickej sekrécii ADH,
najméa u pacientov s underfill mechanizmom. K jej rozvoju
moéze prispiet aj nadmerny prijem hypotonickych tekutin,
oliguria alebo intenzivna diureticka lie¢ba, predovsetkym
kombinacia slu¢kového a tiazidového diuretika. Pritomnost
hyponatriémie ma preto viest k opatovnému zhodnoteniu
objemového statusu, prijmu tekutin, diuretickej lie¢by a re-
nélnych funkeii.(0"

Najdolezitejsim terapeutickym cielom pri nefrotickom
syndréme je dosiahnutie remisie zdkladného ochorenia.
Manazment ma byt individudlny a ma zohladnit rozsah



edémov, objemovy status, diurézu, krvny tlak, renalne funk-
cie a riziko komplikacii. Moderné odportucania zdoraznuju
potrebu monitorovania a opatrnosti pri pouzivani diuretik
u deti s moznou intravaskularnou hypovolémiou.?

Zakladnym rezimovym opatrenim je obmedzenie prijmu
sodika. Prili$ vysoky prijem soli zniZuje G¢innost diuretickej
lie¢by a podporuje retenciu vody. Obmedzenie tekutin sa ma
indikovat individualne, najmaé pri oligurii, hyponatriémii ale-
bo zavaznych edémoch; rutinné vyrazné obmedzenie tekutin
u hypovolemického dietata méze byt skodlivé. Zasadny je
denny monitoring hmotnosti, bilancie tekutin, diurézy, krv-
ného tlakuy, sérového sodika a renalnych funkeii.(*™"

Furosemid je najcastejSie pouzivanym diuretikom pri
nefrotickom syndréme. Pésobi v ascendentnom ramienku
Henleho slu¢ky inhibiciou Na-K-2Cl kotransportéra. Jeho
tcinnost vSak moézZe byt pri nefrotickom syndréme zniZzen4,
pretoze je silne viazany na albumin a do tubularneho lame-
nu sa dostava sekréciou v proximalnom tubule. Pri hypoal-
buminémii je distribticia a transport lieku zmeneny a navyse
sa mo6ze v tubularnom lamene viazat na filtrovany albumin,
¢im sa znizuje jeho dostupnost pre cielovy transportér.(t®
Slaba diuretickd odpoved moéze byt dosledkom vysokého
prijmu soli, zhor$enej renalnej funkcie, ¢revného edému so
zniZzenou absorpciou peroralneho lieku alebo adaptacie dis-
talnych tubulov.

Pri nedostatoénej odpovedi mozno pouzit intravendzne
podanie furosemidu, zvysit frekvenciu davkovania alebo
kombinovat slu¢kové diuretikum s tiazidovym diuretikom.
Sekvenéna blokada nefréonu zvy$uje natriurézu, ale zvys$uje
aj riziko hypovolémie, hypokaliémie, hyponatriémie a akut-
neho poskodenia obli¢iek. Preto vyzaduje dosledné monito-
rovanie elektrolytov a renalnych funkcii. Amilorid méze byt
uzitoény najmé tam, kde dominuje ENaC-mediovana reten-
cia sodika, ale jeho pouZitie vyZaduje sledovanie draslika,
najma pri znizenej glomerulovej filtracii.

Intravenézny albumin ma miesto u deti so zavaznou hy-
poalbuminémiou, klinickymi prejavmi intravaskularnej
hypovolémie, oligiriou, refraktérnymi edémami alebo pre
riziko akutneho poskodenia obli¢iek. Albumin zvysi intra-
vaskularny onkoticky tlak, mobilizuje tekutinu z intersticia
a zlepsi rendlnu perfaziu. Nasledné podanie furosemidu
podpori vylucenie mobilizovanej tekutiny. Efekt albuminu
je vSak docasny, pretoze pri pretrvavajucej proteinurii do-
chadza k dal$im stratdm albuminu mo¢om. Albumin sa musi
podavat pomaly, za monitorovania krvného tlaku, pulzu, dy-
chovej frekvencie, saturacie, diurézy a priznakov plicneho
edému.(12

Osobitnt pozornost si zasluhuje trombotické riziko. Ne-
froticky syndrém je hyperkoagula¢ny stav. Na jeho vzniku
sa podielaju mocové straty antitrombinu III, proteinu S
a dalsich antikoagulaénych proteinov, zvysena hepatalna
syntéza fibrinogénu a niektorych prokoagula¢nych fakto-
rov, zvySend agregabilita trombocytov, hemokoncentracia
a imobilita.™ Riziko zvySuju zavaznd hypoalbuminémia,
infekcia, dehydratacia, centralne ven6zne katétre a niekto-
ré histologické typy glomerulopatii. Klinicky treba mysliet
na rendlnu venéznu trombézu, hlbokti venéznu trombozu,
plicnu embdliu a trombézy v neobvyklych lokalizaciach.(®
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KLINICKY PRIKLAD: DIETA S NEFROTICKYM
SYNDROMOM A GENERALIZOVANYMI EDEMAMI

Stvorro¢né dievéa bolo prelozené pre novodiagnostikovany
nefroticky syndrom s anamnézou jeden mesiac trvajucich
progresivnych opuchov tvare a koncatin a narastom hmot-
nosti o 8kg. Pri prijati bol pritomny generalizovany edém,
arterialna hypertenzia nad 99. percentilom pre vek a vysku,
vyrazna hypoalbuminémia, hypoproteinémia, hypercholes-
terolémia a proteintria nefrotického rozsahu. Diuréza bola
zachovana, renéalne funkcie aj ionogram boli v norme. Ultra-
sonograficky bol pritomny ascites bez fluidotoraxu.

Klinicky obraz s hypertenziou, zachovanou diurézou,
normalnymi rendlnymi parametrami a nizkym indexom od-
padu kalia v moci sved¢il skor pre primarnu retenciu sodika
v obli¢kach, teda overfill mechanizmus. Popri imunosupre-
sivnej lie¢be prednizénom bola zvolena diureticka stratégia
zamerana na blokadu epitelového sodikového kanala ENaC
amiloridom v kombinovanom preparate. Liecba mala vel-
mi dobry efekt: diuréza ostala zachovana, opuchy ustupili,
hmotnost poklesla a krvny tlak sa stabilizoval.

Edukaény komentdr: Dieta s nefrotickym syndrémom
a masivnymi edémami nemusi byt vzdy intravaskuldrne hy-
povolemické. Hypertenzia, zachovand diuréza a normdlna
rendlna funkcia podporujti overfill mechanizmus, pri ktorom
dominuje primdrna retencia sodika v obli¢kdch. V takomto
pripade je raciondlna diuretickd liecba zamerand na na-
triurézu a pri podozreni na ENaC-mediovanti retenciu sodi-
ka méze byt prinosny amilorid.

ASCITES PRI HEPATALNOM OCHORENI:
PATOFYZIOLOGIA A LIECBA

Ascites pri hepatalnom ochoreni je najcastejsie dosledkom
portalnej hypertenzie. U deti sa méze vyskytovat pri chro-
nickych cholestatickych ochoreniach, bilidrnej atrézii, me-
tabolickych chorobach pecene, autoimunitnom hepatalnom
ochoreni, vaskularnych ochoreniach pec¢ene alebo pri akut-
nom zlyhani pecene. Na rozdiel od nefrotického syndréomu,
kde je hypoalbuminémia désledkom strat mo¢om, pri hepa-
talnom zlyhani vznika najmaé pre poruchu syntézy albuminu
v hepatocytoch.

Moderné chapanie ascitu je zaloZené na koncepte efektiv-
neho arteridlneho underfillingu. Portalna hypertenzia vedie
k splanchnickej vazodilatacii, ku ktorej prispieva zvysena
tvorba vazodilataénych mediatorov, najmé oxidu dusnaté-
ho. Hoci je celkovy extracelularny objem zvyseny, efektivny
arterialny objem klesa. Organizmus tuto situdciu vnima ako
hypovolémiu a aktivuje RAAS, sympatikus a ADH. Vysled-
kom je retencia sodika a vody v oblickach, expanzia extra-
celularneho objemu a akumulacia tekutiny v peritonealnej
dutine.®®

Sekundarny hyperaldosteronizmus je pri ascite klaéovy,
preto je spironolaktéon logickym liekom prvej volby. Hypo-
albuminémia znizuje onkoticky tlak a podporuje udrziava-
nie ascitu, ale samotna hypoalbuminémia zvy¢ajne nevy-
svetluje cely obraz. Rozhodujtice st portalna hypertenzia,
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splanchnicka vazodilatacia, neurohumoralna aktivacia
a zmenend rendlna exkrécia sodika.

Ascites méze byt sprevadzany hyponatriémiou, ktora ma
pri pokrocilom hepatdlnom ochoreni najéastejsie charak-
ter hypervolemickej hyponatriémie. Je dosledkom zvysené-
ho celkového mnozstva telesnej vody pri sa¢asnom pokle-
se efektivneho arteridlneho objemu. Portalna hypertenzia
a splanchnicka vazodilatacia vedi k neosmotickej sekrécii
ADH, retencii volnej vody a relativnemu zniZeniu koncentra-
cie sodika v sére. Pritomnost hyponatriémie preto signalizuje
pokrocilejsiu cirkulaéna dysfunkeiu, vyssie riziko akatneho
poskodenia obli¢iek a hepatorenalneho syndréomu. @

Hepatorenalny syndrém je funkéné zlyhanie obliciek pri
pokrocilom hepatalnom ochoreni, podmienené zavaznou
systémovou vazodilataciou a rendlnou vazokonstrikciou.
Ide o zavaznu komplikaciu s vysokou mortalitou, ktora vy-
zaduje $pecializovant lie¢bu a ¢asto uvahu o transplantacii
pecene.®

Lie¢ba ascitu musi byt zamerand na kontrolu retencie
sodika, prevenciu komplikacii a lie¢bu zadkladného hepatal-
neho ochorenia. Zakladom je obmedzenie prijmu sodika,
avsak prili$ prisna restrikcia méze byt u deti problematic-
k&, najmé pre riziko malnutricie. Preto je potrebné zacho-
vat adekvatny energeticky a proteinovy prijem. Tekutinova
restrikcia nie je rutinnym opatrenim u kazdého pacienta
s ascitom; zvazuje sa najmé pri vyznamnej hypervolemickej
hyponatriémii a musi byt sprevidzana déslednym monito-
rovanim sodika, renalnych funkeii a klinického stavu.®©

Spironolaktdn je zdkladnym diuretikom pri ascite, pre-
toZze antagonizuje aldoster6n v distilnom nefréne. Jeho
nastup Gucinku je pomalsi nez pri furosemide, ale zasahuje
dominantny patofyziologicky mechanizmus ascitu. Pri ne-
dostato¢nej odpovedi sa pridava furosemid. Kombindcia spi-
ronolakténu a furosemidu umoznuje iéinnejsiu natriurézu
a zaroven pomaha vyrovnavat zmeny koncentracie draslika.
Prilis agresivna diureticka lie¢ba vsak méze viest k hypo-
volémii, hyponatriémii, hypokaliémii alebo hyperkaliémii,
metabolickym poruchdm a akutnemu poskodeniu obli¢iek.

Rychle odstranenie ascitu bez resSpektovania efektivneho
cirkulujuceho objemu méze zhorsit renalnu perfaziu a pre-
cipitovat hepatorenalny syndréom.®

Pri napiatom alebo refraktérnom ascite méze byt po-
trebna terapeutickd paracentéza. Po velkoobjemovej pa-
racentéze sa odporuca podanie albuminu, pretoze znizuje
riziko postparacentézovej cirkula¢nej dysfunkcie. U deti je
potrebné postupovat individualne, s ohladom na hmotnost,
hemodynamiku, renalne funkcie a celkovy stav pacienta.
Refraktérny ascites, opakované hospitalizacie, progresivna
hypervolemicka hyponatriémia, rendlna dysfunkcia alebo
znamky hepatalnej dekompenzacie st dévodom na konzul-
taciu transplanta¢ného centra.®510

KLINICKY PRIKLAD: DOJCA S BILIARNOU
ATREZIOU A ASCITOM

Dvojmesacéné dojca bolo prijaté pre cholestaticky ikterus
a acholické stolice. Laboratérne bola pritomna konjugo-
vana hyperbilirubinémia, cholestaticka hepatopatia a po-
stupne sa rozvijajuca hypoalbuminémia. Laparoskopicka
biopsia peéene s peropera¢nou cholangiografiou potvrdila
vrodena atréziu zl¢ovych ciest. V priebehu ochorenia sa
rozvinul ascites, verifikovany ultrasonograficky a spreva-
dzany zvaésovanim obvodu brucha. Do lie¢by bol inicidlne
pridany spironolaktén v davke 1 mg/kg/den. Pri progresii
ascitu bola davka spironolaktéonu navysena a nasledne bol
pridany furosemid. Pre prehlbujicu sa hypoalbuminémiu
bol podany albumin v davke 1 g/kg. Po kombinovanej liecbe
spironolakténom, furosemidom a albuminom doslo k stabi-
lizacii ascitu. Vzhladom na progresivne hepatalne ochorenie
bolo dieta prelozené do Specializovaného centra za ti¢celom
transplantacie pecene.

Edukaény komentdr: Kazuistika demonstruje, Ze ascites
pri bilidrnej atrézii nie je iba désledkom hypoalbuminémie,
ale najmd prejavom portdlnej hypertenzie, splanchnickej
vazodilatdcie, poklesu efektivneho arteridlneho objemu

Tab. 1: Porovnanie patofyziolégie edémov pri nefrotickom syndréme a ascite

Parameter Nefroticky syndrém

Zakladny klinicky prejav
tes, pleuralny vypotok

Generalizované edémy, periorbitalne opuchy, asci-

Ascites pri hepatalnom ochoreni

Ascites, periférne edémy, pripadne pleuralny
vypotok

Primarna pric¢ina hypoalbuminémie | Straty albuminu mo¢om

ZniZena syntéza albuminu v pedeni

Hlavny mechanizmus
-mediovana retencia sodika

Proteindria, porucha glomerularnej bariéry, ENaC-

Portélna hypertenzia, splanchnicka vazodilatacia,
sekundarny hyperaldosteronizmus

Efektivny cirkulujici objem

Variabilny: zniZeny, normalny alebo zvyseny

Znizeny efektivny arteridlny objem

Dominantné diuretikum

Furosemid, u vybranych pacientov amilorid alebo
tiazidova kombinacia

Spironolaktén, pri nedostatoc¢nej odpovedi furose-
mide

Albumin Pri hypovolémii, oligtrii alebo refraktérnych edé- Po velkoobjemovej paracentéze alebo pri vybra-
moch nych komplikaciach cirkulaénej dysfunkcie
Hemostaza Hyperkoagulaény stav Rebalansovana hemostaza

Typické rizika

AKI — akdtne poskodenie obli¢iek
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Trombéza, AKI, infekcie, hypovolémia, dilu¢na
alebo iatrogénna hyponatriémia

Hypervolemicka hyponatriémia, AKI, hepatorenalny
syndrém, krvacanie aj trombéza podla kontextu



a sekunddrneho hyperaldosteronizmu. Preto je patofyziolo-
gicky najlogickejsim prvym diuretikom spironolaktén. Pri
nedostatoc¢nej odpovedi sa priddva furosemid. Podanie albu-
minu md v tomto kontexte podporit intravaskuldrny objem
pri vyznamnej hypoalbuminémii alebo komplikdcidch cir-
kula¢nej dysfunkcie; progresia ascitu u dojéata s bilidrnou
atréziou md viest k véasnej konzultdcii s transplantac¢nym
centrom.

HEMOSTAZA: ZASADNY ROZDIEL MEDZI
NEFROTICKYM SYNDROMOM A HEPATALNYM
ZLYHANIM

Poruchy hemostazy predstavuji jednu z najdolezitejsich
oblasti, v ktorej sa nefroticky syndrém a hepatalne zlyha-
nie zdsadne odli$ujd. Pri nefrotickom syndréme prevazuje
hyperkoagula¢ny stav. Kombinacia strat prirodzenych an-
tikoagulancii mo¢om, zvySenej syntézy fibrinogénu, he-
mokoncentracie, zapalu, imobility a pripadne centralne-
ho venézneho katétra vytvara vyznamné riziko venéznych
tromboembolickych komplikacii.(®

Pri hepatalnom zlyhani je situacia odli$na. Pecen synteti-
zuje vadsinu prokoagulaénych aj antikoagulaénych faktorov.
Pri jej zlyhani klesaja nielen koagula¢né faktory, ale aj priro-
dzené antikoagulancia. St¢asne dochadza k zmenam fibrino-
lyzy, trombocytov a von Willebrandovho faktora. Vysledkom
nie je jednoduchy hypokoagula¢ny stav, ale tzv. rebalansova-
na hemostaza. Tento novy rovnovazny stav je krehky a méze
sa vychylit smerom ku krvacaniu aj trombé6ze.*9

Tab. 2: Underfill a overfill mechanizmus pri nefrotickom syndréme

Parameter Underfill mechanizmus

Zakladny dej

Pokles onkotického tlaku a presun tekutiny do intersticia

Ces-slov Pediat 2026; 81(5): 247-252

Z praktického hladiska je zasadné, Ze predizeny pro-
trombinovy ¢as alebo INR neodraza spolahlivo skutoéné
riziko krvacania pri hepatalnom ochoreni. INR bol vyvinu-
ty na monitorovanie lie¢cby warfarinom, nie na komplexné
hodnotenie hemostazy pri zlyhani pe¢ene. Rutinné podava-
nie ¢erstvo zmrazenej plazmy alebo koagula¢nych faktorov
len na zaklade laboratérne prediZeného INR sa neodporiéa.
Substiticia ma byt vyhradend pre pacientov s klinicky vy-
znamnym krvacanim alebo pre vybrané invazivne vykony
s vysokym rizikom krvacania, pricom rozhodnutie ma vy-
chadzat z celkového klinického kontextu.*

POROVNANIE OBOCH OPUCHOVYCH STAVOV

Nasledujace tabulky sumarizuja hlavné rozdiely medzi ne-
frotickym syndrémom a ascitom pri hepatalnom ochoreni
z pohladu patofyzioldgie, hodnotenia objemového statusu,
volby diuretickej lie¢by a hemostazy (tab. 1-4).

ZAVER

Nefroticky syndrém a ascites pri hepatalnom ochoreni pred-
stavuju dva klinicky podobné, ale patofyziologicky odlisné
edematdzne stavy. Oba st spojené s hypoalbuminémiou,
retenciou sodika a vody a aktivaciou neurohumoralnych
systémov, avsak mechanizmus hypoalbuminémie, objemo-
vy status, dominantné diuretikum aj hemostatické rizika sa
zasadne lisia.

Overfill mechanizmus

Primarna retencia sodika v obli¢kach

Intravaskularny objem Znizeny

Normalny alebo zvyseny

Krvny tlak a pulz Nizky alebo normalny tlak, tachykardia ¢asta

Normalny alebo zvyseny tlak, zvydajne bez tachykardie

Periférna perfazia Chladné akra, predizeny kapilarny navrat

Teplé akra, dobry kapilarny navrat

Diuréza Oliguria ¢asta

Casto zachovana

Liecebna implikacia Opatrna diuréza, zvazit albumin + furosemid

Tab. 3: Diureticka lie¢ba edémov

Liecba Nefroticky syndrém

Restrikcia sodika Z4akladné opatrenie

L0

Diureticka liecba, zvazit ENaC mechanizmus

Ascites pri hepatalnom ochoreni

Zakladné opatrenie, s ohladom na vyzivu dietata

Restrikcia tekutin

Individualne, najma pri oligtrii alebo hyponatriémii

Najma pri vyznamnej hypervolemickej hyponatriémii

Prva volba diuretika Furosemid

Spironolaktén

Kombinovana lieéba Furosemid + tiazid alebo amilorid

Spironolaktén + furosemid

Hlavné riziko liecby Hypovolémia, AKI, elektrolytové poruchy

AKI, hypervolemicka hyponatriémia, hyper/hypokalié-
mia, HRS

Monitoring Hmotnost, diuréza, TK, kreatinin, Na/K

AKI| — akidtne poskodenie obli¢iek, HRS — hepatorendalny syndrém

Hmotnost, diuréza, tlak krvi, kreatinin, Na/K, klinika
encefalopatie
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Tab. 4: Hemostaza pri nefrotickom syndréme a hepatalnom zlyhani

Parameter Nefroticky syndrém

Celkovy charakter Hyperkoagulaény stav

Hepatalne zlyhanie

Rebalansovana hemostaza

Mechanizmus
fibrinogén, hemokoncentracia

Straty antitrombinu Ill a proteinu S moéom, zvyseny

Znizena syntéza prokoagulaénych aj antikoagulaénych
faktorov

INR Zvycajne nie je kltéovym markerom PredlZeny, ale slabo predikuje krvacanie

Hlavné riziko Vendzna trombédza, plicna embdlia, renalna vendzna Krvécanie aj trombéza podla klinického kontextu
trombéza

Substitucia faktorov Nie rutinne Nie rutinne len pre INR; pri krvacani alebo vybranych

vykonoch

Prakticka zésada Mysliet na trombézu

Pri nefrotickom syndréme ide o straty albuminu mo¢om,
variabilnt kombindaciu underfill a overfill mechanizmu a hy-
perkoagulaény stav. Pri hepatalnom ochoreni je hypoalbu-
minémia dosledkom zniZenej syntézy, ascites vznika najméa
v dosledku portalnej hypertenzie a splanchnickej vazodila-
tacie a hemostaza je rebalansovana.

Bezpecénaliecba edémov u deti musi vychadzat z pochope-
nia patofyziolégie a hodnotenia efektivneho cirkulujuceho
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