Kronisk njursvikt hos barn;
medicinska och
utvecklingsrelaterade aspekter




e Beskrivning av hogspecialiserad Barnnefrologi i Sverige 2015

* Medicinska aspekter
* Njursjukdomar hos barn, oversikt
* Nutrition och tillvaxt
* Dialysbehandling och transplantation
* Erfarenheter SUS

* Psykosociala aspekter
* |dentitetsutveckling och mognad -socialt -kognitivt -emotionellt
« Overgang fran barn- vuxensjukvard, “Transition phase”



* 3 (4) hogspecialiserade enheter
e SUS, KS-Huddinge, Goteborg, (Uppsala)
* Centrerad barndialys- och transplantationsverksamhet



e Slutenvard
* Vardavdelning / Neonatal / Barnintensivvardsavdelning

* Dagvard
* Nefrosjukskodterska, underskoterska, dietist och uroterapeut
* Teambesok med dialyssjukskodterska

* Mottagning

 Uro-nefrokonferenser
* RIK

* Njurbiopsier och PAD rond
e Ca 25 biopsier per ar

* Regionkonsult
* Prenatal radgivning (KK)



Barnnefrologi - patientkategorier %

Akut och kronisk njursvikt
* Nefrotiskt syndrom
* Kongenital hydronefros, njurdysplasier, uretravalvel, hypoplasi m fl

* Hereditara nefropatier
* Ex polycystnjurar, nefronoftis, metabola sjd (Primar oxaluri, cystinos, Fabrys sjd)

* Utredning och behandling av urinvagsinfektioner och vesicouretral reflux (VUR) i samarbete
med barnurolog

* Vaskulitsjukdomar inklusive Henoch Schonlein purpura
* Daginkontinens och nattenures

* Hypertoniutredningar och behandling

* Syndrom — multidisciplinart arbete

* Hemolytiskt uremiskt syndrom

* Dialysbehandling

* Transplantation - utredning och uppfdljning



* |InCiC
* |InCiC

* Incio

ens RRT (USA) 15/miljon barn/ar
ens RRT worldwide 9/miljon barn/ar
ens RRT Sverige ca 10/miljon barn/ar

(uppskattning)

* Prevalens CKD (GFR 30-90 ml/min/1,73 m2) 15-
75/miljon barn

* Prevalens RRT worldwide 18-100/miljon barn

* Prevalens RRT Sverige 70/miljon barn
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* Nutritionsproblematik vid RRT

e Spadbarn har ett "fonster” i utvecklingen nar oralmotoriken och
smakerfarenheter etableras

* Kronisk uremi forsamrar mojligheter att etablera atande
e Kan forvarras av PD med okat buktryck, kontinuerlig glukostillforsel och GE reflux

* Gastrostomi ( eller v-sond) ofta nodvandigt

* Dialysbehandling med ultrafiltration kan leda till
* Dehydrering
» Lagt blodtryck med cerebral ischemi
* Hyponatremi
* Forsamrad tillvaxt



Nutrition S
SKANE

) L2 )

 Dialysbehan
* Dehydrering
» Lagt blodtryck med cerebral ischemi
* Hyponatremi
* Férsamrad tillvaxt

iIng med ultrafiltration kan leda ti



e Tillvaxt avstannar ofta vid CKD

 Normal tillvaxt ofta nutritionsdriven forsta tva levnadsaren
e Darefter beroende av tillvaxthormon

* Tillvaxtstagnation kan utgoéra indikation for dialysbehandling

* Tillvaxthormonbehandling ibland aktuell
* Dock refraktaritet vid CKD
* Negativa langtidseffekter

* Pubertetsutveckling
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* RRT start vid genomsnitt GFR 10.4 ml/min/1,73 m? (Europa)

* Hypertoni
 multifarmaka

e Renal anemi
* erytropoetin
e Acidos
* natriumbikarbonat

e Kalcium-fosfatbalans
e Kalcium och fosfatbindare



* Pre-emptive transplantation malsattning om mojligt

* Dialysbehandling
 Svara etiska stallningstagande vid komorbiditet ex multipla missbildningar

* PD forstahandsval om dialysbehov
e Kan initieras vid kroppsvikt 1,5 kg
e Kan kombineras med gastrostomi
 APD i hemmet, nattbehandling
 Sleep Safe (Fresenius)
e Foraldrarna lars upp under vardtiden (2-3 veckor)
* Forskoleverksamhet
 Sa vanligt liv som maijligt for barn och famil;



e HD svarstyrt hos spadbarn
* Hem HD

* CRRT/CVVH, ”Prismaflex”
e Kan initieras vid 2,5 kg kroppsvikt
e Kan vinna tid for patienten ex vid bukkirurgi
* Intensivvard ex ECMO



Njurtransplantation

Fran 8 kg (ca 1,5 ars alder) (Huddinge helst 12 kg)
Adekvat vaccinering preTp ex varicella

Ofta CMV, EBV negativa

* Risk for primarinfektion efter transplantation
* Posttransplant lymphoproliferative disease (PTLD)

Utsatt situation for familjen
e Tva familjemedlemmar opereras samtidigt
* Vem tar hand om syskonen?

Ofta levande donator
* OBS genetiska sjukdomar ex atypiskt HUS
« Aldre generationen, farmor, morfar
* Barnets PAL haller ej i donatorsutredning



 Sjukdomsgenes skiljer sig fran de vuxnas
 (Diabetesnefropati, hypertoni, ADPKD)

e Barn ofta polyuri, sallan anuriska
e Barnet ar del i ett familjesammanhang

* Alltid trepartsmaoten
 Bemotandet av barnet forandras med barnets alder
 Stalla lagom krav — uppfostra, eget ansvar
* Hur man uttrycker sig infor barnet
 Storrond - antalet kontakter / anknytning?
* Tidig hospitalisering
* Se det friska hos barnet



e Farmakokinetik

 Forsiktighetsprincipen rader
* Mindre patientvolymer
* Langsiktiga konsekvenser
e Lang forvantad 6verlevnad (100 ar)

* Legala aspekter
* Misstanke om barn som far illa
* Complianceproblematik
e Socialtjansten

* 9/10 ganger ar syftet med orosanmalan att foraldrarna ska fa stod att klara fungera som
foraldrar, klara granssattningar



Study [reference]

ANZDATA [27]

ESPN/ERA-EDTA Registry [28] UK Renal Registry [29] Japanese Registry [30]

CAKUT

congenital
abnormalities of the
kidney and urinary
tract

Population

Age range

Patients

Number of cazes

Etiology
CAEUT
Hypodysplazia = reflux nephropathy
Obstructive uropathy
Glomerulonephritis
HUS
Hereditary nephropathy
Congenital W8
Metabolic disease
Cystinosis
Cystic kidnev dizeaze
Ischemic renal failure
Mizcellaneous

Missing‘unknown

ESRD (RRT)

0-19

Incident 20032008

369

127 (34%)
95
32
108 (29%)
9 (2%)

El
25 (7%)
8 (2%)
65 (18%)
16 (4%)

ESRD (RRT)

0-15

Incident 2008

499

182 (36%)

76 (15%)
29 (6%)
112 (22%)

17

59 (12%)
11 (2%)
52 (10%)
37 (7%)

ESRD (RRT)

0-15

Incident 20042008

428

184 (43%)

135
49
78 (18%)

15

18

49 (11%)

19 (4%)
65 (15%)

ESRD (RRT)

0-19

Prevalent 1998

582

208 (36%)

198
10
130 (22%)
13 (2%)
69 (12%)
34

2
35 (6%)
11 (2%)
83 (14%)
34 (6%)




Nystartade barn (kronisk njursvikt) i PD/ar

10 barn
2 barn

4 barn, varav 2 spidbarn
1 barn

2 barn

1 barn

& barn, varav 1 spidbarn
1 spddbarn

4 barn, warav 1 spidbarn
1 barn

1 barn

& barn, varav 3 spiddbarn
& barn, varav 1 spidbarn

2 barn i APD, 1barni HHD

Cecilia Sundqvist, PD enheten Lund



Hem HD x 7 FSGS
F 5 2,5 APD + HDF Primar hyperoxaluri -
F 16 9 HD x 5 MMC -

M 14 14 APD Refluxnefropati -



Forvarvad
30%

Medfodd
70% |

1997 — 2015: 47 transplanterade barnpatienter






Refluxnefropati/njurdysplasi med reflux 13
Uretravalvel 5
Njurhypoplasi 3
Myelomeningocele 2
Cystisk dysplasi (delfenomen i syndrom) 1
ARPKD 2
Glomerulocystisk njursjukdom 1
Juvenil nefronoftis 2

Kongentialt nefrotiskt syndrom

* Podocinmutation 1

* Diffus mesangioskleros med WT1 1
mutation

Atypiskt HUS 2

Albort 1



FSGS
IgA nefropati
Vaskulit

Cytostatikstoxicitet
Akut tubular nekros
Asfyxi

Wilm’s tumor



e < 2 ar: 8 patienter

e 2-10 ar: 8 patienter

e >10 ar: 31 patienter
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 Overforing fran barn- till vuxensjukvard

» Systemet i Sverige tillater ingen flexibel aldersgrans for overforing
» Okad efterfragan av adolescensmottagningar

 Sarskilt svart vid avsaknad av (funktionell) vardnadshavare

* Evidens for gradvis overforing
* Checklista
* Dokumentera mognad och fardigheter

* Process paborjas mellan 10-14 ars alder

e Tidpunkten individualiseras
* Beroende pa neurokognitiv funktion och mognad



* Evidens for att gradvis overforing lyckosamt

 Rekommenderas checklista for att dokumentera mognad och fardigheter



e Utbildning

e Ex avsluta grundskolan, ta studenten, sommarjobb, yrkesval

* Sociala

* Lara sig cykla och simma, aka pa lager, forsta flick-/pojkvannen, flytta hemifran
* Legala

e Rosta, ta korkort

* Medicinska
 Overgang (Transition) fran Barn- till Vuxensjukvard



Kognitiv, affektiv och mora

Tidig adolescens
10-13 ar

Konkret tankande
Of6érmaga att se
|angtidseffekter

Sensation seeking

Beldoningsorienterad
Okad emotionell upphetsning

tonaringen

Mid adolescens
14-16 ar

Okad intellektuell kapacitet
Viss formaga till abstrakt
tankande
Vid stress atergang i konkret
tankande
Oovervinnlighet
Anar langtidseffekter men
agerar ej i enlighet med
insikterna
Riskbeteende

isk utveckling hos

Sen adolescens
17-21 ar

Komplext abstrakt tankande
Mer framtidsorienterad
Emotionell stabilitet
Idealism
Absolutism
Paverkan av religiosa och
politiska ideologier



* Funktionella och morfologiska hjarnundersokningar visar
 Mognadsprocess ffa frontallober upp tom 25-ars alder

e Paverkar exekutiva hjarnfunktioner som
* Forutseende
* Planering
e Riskbedémning
* Formaga att ta objektiva beslut



Vardgivare

Barnets
Autonomi l
Chef
Handledare

|

Konsult




Barnklinik
Svart slappa taget
— kan omedvetet

ge negativ bild av
vuxensjukvard
Barn / familj ej
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Resursbrist
Revir
Patienten i fokus
Utvecklingsomrade!

Njurklinik
Patientvolym x 5-
10
Adolescensmedicin
Kongenitala
sjukdomar
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