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Chiara due anni e mezzo 

   La mamma da una settimana vede che chiara  

“occhi gonfi” la mattina, ma da tre giorni la 

vede più gonfia anche alle gambine e forse fa 

pipì meno spesso del solito…  

Edema agli arti inferiori e palpebrale, addome globoso  
PA 95/55, Peso 14.8 Kg (peso visita controllo marzo 13.5)  

PS 1020, PH 6, Prot 4+ S-  

? SINDROME NEFROSICA ? 

     SINDROME NEFROSICA : sospetto clinico 



Probabilmente “reale” Probabilmente “falsa” positività 

     Stick delle urine e proteinuria 



• Edema 

• Proteinuria nefrosica   

 (>50 mg/kg/die ->40 mg/m2/h - Upr/Ucr >2 g/mmol) 

• Ipoprotidemia (< 60 mg/dL) 

• Ipoalbuminemia (< 25 mg/dL) 
• Ipercolesterolemia >200 mg/dl- Dislipidemia 

• Pistrinosi e  Partial thromboplastin time (PTT) 

   SINDROME NEFROSICA: definizione 



Sindrome 
Nefrosica 

Prognosi  
diverse 

Terapie  
diverse 

Malattie 
diverse 

Forme 
diverse 

Patogenesi 
diverse 

SINDROME NEFROSICA:poliedricità 



     SINDROME NEFROSICA: PDT 

Iter di inquadramento e trattamento delle 
manifestazioni cliniche della sindrome nefrosica 
 
 Differenziare le forme di sindrome nefrosica  
 
Intraprendere l’iter diagnostico-terapeutico più 
adeguato alla forma di sindrome nefrosica 
diagnosticata. 



  SINDROME NEFROSICA: inquadramento diagnostico   

SECONDARIA 

5-10% 

1-11 anni 

30% 

> 12<25 anni 



SINDROME NEFROSICA SECONDARIA 

La SN SECONDARIA è causata da una malattia sistemica o da 
altre condizioni (extrarenali) che coinvolgono anche i reni 

• Malattie autoimmuni/vasculiti  (LES, Wegener, Goodpasture 
vasculite IgA) 
 

• Infezioni (HBV, HCV, HIV, ParvoB19, CMV, EBV, BK virus, 
pneumococco, salmonella,sifilide, malaria, micoplasma ettc) 
 
•Neoplasie (linfomi, leucemia, timoma ettc) 
 

• Farmaci (antineoplastici, antiretrovirali-HIV, tiopronina, penicillamina,  
everolimus, Sali d’oro,ettc) 



Anamnesi: familiarità per malattie autoimmuni, dolori addominali ricorrenti, 

altralgie ricorrenti, macroematuria, viaggi paesi tropicali, assunzione di farmaci, 
malattie infettive 

E.O.: interessamento articolare, rash, ipertensione persistente, febbre, porpora 
 

SN SECONDARIA: iter diagnostico 

Esami di laboratorio 
 
Esami ematochimici ed urinari di base 
 (anemia, piastrinopenia, indici  insufficienza renale, stiacio periferico) 
Esami per Autoimmunità (Complementemia, autoanticorpi e  crioglobuline)  
Test infettivologici ( Viremie e sierologie  virali, test batterici e parassitari) 



La biopsia renale è fondamentale per l’inquadramento 
diagnostico di una SN secondaria! 

SN SECONDARIA: iter diagnostico 

TERAPIA 



  SINDROME NEFROSICA: inquadramento diagnostico   

PRIMITIVA SECONDARIA 

90-95% 

1-11 anni 

70% 

> 12<25 anni 

5-10% 

1-11 anni 

30% 

> 12<25 anni 



• È la forma più frequente in età pediatrica : 90-85% dei casi tra 
1-10 anni e 60-70% dopo i 10 anni in popolazione caucasica 
 

• Ha un’incidenza stimata di 2-7casi/anno/100.000 ed una 
prevalenza di 16 -20 casi/100.000 soggetti  in età <16 anni 
 

• Rapporto M:F=2:1 in età pediatrica  
 

• Età di esordio 2-6 anni nell’80% dei casi  

     SINDROME NEFROSICA PRIMITIVA 



nefrologia@pediatria.unipd.it                             https://registri.sined.it/veneto/rsnp/ 

Registro Veneto Sindrome Nefrosica Pediatrica 

“(…) approvare l’implementazione di una sezione del Registro Regionale 

Dialisi e Trapianto dedicata alla sindrome nefrosica in età pediatrica, 

affidandone la realizzazione all’attuale Direttore del Registro d’intesa con 

l’Unità di Nefrologia Pediatrica, Dialisi e Trapianto dei Dipartimento di 

Pediatria dell’Azienda Ospedaliera di Padova (…)” 

nefrologia.pediatrica@sanita.padova.it                            https://registri.sined.it/veneto/rsnp/ 



ADRIA

ARZIGNANO

BELLUNO

CAMPOSAMPIERO

CASTELFRANCO

CONEGLIANO

DOLO

FELTRE

LEGNAGO

MESTRE

MONSELICE

NEGRAR

PADOVA

PORTOGRUARO

ROVIGO

SAN BONIFACIO

THIENE

TREVISO

VERONA

VICENZA

Registro Veneto Sindrome Nefrosica Pediatrica 

129 bambini 20 Pediatrie 

nefrologia.pediatrica@sanita.padova.it                            https://registri.sined.it/veneto/rsnp/ 



1,035 1,027 0,871 1,040
2,585 2,028

3,686
1,439 2,014

1,747

Incidenza di SN in Veneto

2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 Media

nefrologia@pediatria.unipd.it                             https://registri.sined.it/veneto/rsnp/ 

Registro Veneto Sindrome Nefrosica Pediatrica 
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Registro Veneto Sindrome Nefrosica Pediatrica 



Registro Veneto Sindrome Nefrosica Pediatrica 

Caratteristiche dei pazienti 

Maschi 60%  

Italiani 60% 

Caucasici 75% 

Età media (esordio) 4.5 anni (10 gg-15 aa) 

Familiarità 5% 

Tempo esordio-1° osservazione 2 gg (0-23) 

Aumento ponderale  2 kg (0-8) 

Ipertensione 18% (dei rilevati) 

Proteinuria (media) 225 mg/kg/die  

4.1 g/die (2.5-15) 

Ematuria 30%  

nefrologia.pediatrica@sanita.padova.it                            https://registri.sined.it/veneto/rsnp/ 



      Struttura del glomerulo 

La SN primitiva è causata da un’alterazione 

della  barriera di filtrazione glomerulare  



Nelle sindromi nefrosiche il denominatore comune è la fusione dei pedicelli 
podocitari. La perdita della normale architettura determina una riorganizzazione 
del citoscheletro podocitario, con condensamento dei filamenti di actina nella 
porzione di citoplasma adiacente la  GBM, ridistribuzione dei componenti dello “slit 
diaphragm” e alterazione della filtrazione glomerulare con conseguente 
proteinuria. 

    Barriera di filtrazione glomerulare 



Normale Sindrome nefrosica 

      Fusione dei pedicelli 

ALBUMINA 

Alterazione della barriera di 

filtrazione glomerulare con fusione 

dei pedicelli podocitari  determina 

proteinuria “glomerulare” 



“Alza il bastone, stendi la mano sul mare e dividilo” 
Esodo, 14,15-18 

Classificazione della SN primitiva 
RISPOSTA  ALLO STEROIDE 



SN PRIMITIVA: una definizione, diverse malattie 

Risposta  
a steroide 

Non risposta 
a steroide 

Niaudet P. Rev Prat 2003 

Cochat P. Clin Nephrol1996  

Hervè C. Am J Kidney Dis 2006 

SN PRIMITIVA 

CORTICORESISTENTE 

5-20% 

SN PRIMITIVA 

CORTICOSENSIBILE 

80-95% 



SINDROME NEFROSICA PRIMITIVA 

CORTICOSENSIBILE CORTICORESISTENTE 

PROGNOSI 

TERAPIA 

MECCANISMO PATOGENETICO 

QUADRI ISTOLOGICI 

SN PRIMITIVA: una definizione, diverse malattie 



SN PRIMITIVA:corticonsensibile  



SN PRIMITIVA:corticonsensibile  

 Brenner BM, The Kidney 8th edition, 2008 

Elie V. Pediatr Nephrol. 2012 

Karp AL Pediatr Nephrol 2016 

1. Disfunzione e deregolazione dei linfociti  
2. Disfunzione delle proteine podocitarie 
3. Influenza di fattori epigenetici 
4. “variante genetica “ HLA-DQA1 

Cosa determina la proteinuria? 



SN PRIMITIVA:corticonsensibile  



ATTENZIONE! 

Non ti preoccupare, 

piccola! Anche se hai 

avuto una recidiva  Speriamo
… 

Recidiva di Sindrome Nefrosica corticosensibile 



90% >1 recidiva  30% recidive da adulto 60-70%  SNFR o SNSD 

Recidiva SNCS: frequenti recidive (SNFR) e  

steroide dipendenti (SNSD) 

recidive frequenti:   > 2 recidive in 6 mesi o > 4 in 12 mesi  
      
corticodipendente:   2 recidive in corso di scalo steroide  
   o entro 15 gg dalla sospensione  



SN corticosensibile: Recidive età adulta 

30% recidive da adulto 



SN PRIMITIVA 

 Brenner BM, The Kidney 8th edition, 2008 

Niaudet P. Rev Prat 2003 

Cochat P. Clin Nephrol1996  

Hervè C. Am J Kidney Dis 2006 

Prognosi 
favorevole 

Risposta a 
steroide 

No IRT 

RECIDIVE/DIPENDENZA 

SN PRIMITIVA 

CORTICOSENSIBILE 

80-90% 



SN CS: terapia esordio, recidive e dipendenza  



SN PRIMITIVA 

 Brenner BM, The Kidney 8th edition, 2008 

Niaudet P. Rev Prat 2003 

Cochat P. Clin Nephrol1996  

Hervè C. Am J Kidney Dis 2006 

Prognosi 
favorevole 

Risposta  
a steroide 

No IRT 

RECIDIVE/DIPENDENZA 

SN PRIMITIVA 

CORTICOSENSIBILE 

80-90% 

Non risposta 
a steroide 

SN PRIMITIVA 

CORTICORESISTENTE 

10-20% 



nefrologia@pediatria.unipd.it                             https://registri.sined.it/veneto/rsnp/ 

Registro Veneto Sindrome Nefrosica Pediatrica 

Risposta agli steroidi

80%

20%
CS CR



• prednisone 60 mg/mq/die per 4 settimane  

• prednisone 60 mg/mq/die per 4 settimane + metilprednisolone 1000 mg/1.73 mq  a giorni alterni 

per 3 boli   

• prednisone 60 mg/mq/die per 6-8 settimane  

• prednisone 2 mg/kg/die (o 60 mg/mq) per 4 settimane + 1.5 mg/kg (o 40 mg/mq) a giorni  alterni 

per 4 settimane  

SINDROME NEFROSICA PRIMITIVA CORTICORESISTENTE (SRNS) 

ISKDC. J Pediatr, 1974 ISKDC. J Pediatr 1981 Niaudet P. Ped Nephrol, 1997 Mekahali D. Ped Nephrol, 2009 Lombel R. Ped Nephrol, 2013 

Mancata remissione dopo  4 settimane 

 prednisone 60 mg/mq/die per os   +  

3 boli metilprednisolone 500 mg/ mq  ev  

• 90-95% dei corticosensibili in remissione entro 4 settimane 

• Restante 5-10% in remissione dopo altre 2 settimaneidi steroide os “late responder” 



SNCR:risposta agli steroidi in età pediatrica ed età adulta 

Bambini Adulti 



La SNCRè la causa di RRT nel 10% della popolazione generale, e rappresenta la 
seconda causa di ESRD nelle prime tre decadi di vita.  

 
 Smith JM et al Ped Transpl 2007; Kiffel J  Adv Chronic Kidney Dis 2011; Whul E. Nephrol Dial Transpl 2014  

SN CORTICORESISTENTE (SNCR):  

No recidiva  
  rene Trapiantato 

40-60% 

Recidiva su 
trapianto 40-60% 



SINDROME NEFROSICA CORTICORESISTENTE 

La SN corticoresistente è una malattia diversa dalla SN corticosensibile e richiede 
l’esecuzione di una biopsia renale per definire il quadro istologico 

Altre istologie (membranoproliferativa, membranosa, Malattia a membrane sottili ..): 
 altre patologie glomerulari primitive  





SNCR- eziopatogenesi 

La SRNS può essere 
conseguente ad  un’anomalia  
intrinseca al podocita associata 
a mutazioni di geni codificanti 
per proteine strutturali  o 
funzionali del podocita 

CORTICORESISTENTE 
(SRNS) 

CORTICOSENSIBILE 
(SSNS) 

SINDROME NEFROSICA 

SECONDARIA 

SRSN-PODOCITOPATIA 
GENETICA 

Isolata 

•Familiare 
(AD/AR) 
•Sporadica 

Sindromica 

PRIMITIVA 



Podocitopatie genetiche 

Bierzynska A. Front Endocrinol, 2015 

Fattori trascrizione 

(WT1, PAX2, Lmx1b, Notch, 
SMARCAL1) 

Componenti strutturali SD 

(NPHS1, NPHS2) 

Proteine citoscheletro 

(ACTN4, INF 2, synaptopodin) 

Proteine membrana 

(integrina a3b1, a- e b-destroglicano, 
TRPC6, podocalyxina, CD2AP) 

Proteine citoplasma 

(PLCe1) 
Componenti mitocondriali, componenti 

matrice extracellulari 

(COQ2-COQ6,SCARB2/LIMP-2, LAMB2) 



Sindrome Fenotipo Ereditarietà Locus 
Gene  

(proteina) 
Funzione 

Denys Drash (DDS) 
SN (DMS), pseudoermafroditismo, tumore di 
Wilms 

AD 11p13 
WT1  

(Wilms tumor1) 
Fattore di trascrizione 

Frasier (FS) 
SN (FSGS), pseudoermafroditismo, 
gonadoblastoma 

AD 11p13 
WT1  

(Wilms tumor1) 
Fattore di trascrizione 

Nail patella  
Displasia ungueale, ipoplasia/assenza rotula, 
proteinuria e insufficienza renale 

AD 9q34. 1 

LMX1B 

(LIM homeobox 
transcription factor 1 beta) 

Fattore di trascrizione 

Galloway-Mowat 
SN (FSGS o DMS), microcefalia, ritardo 
mentale, ernia iatale 

AR ? ? ? 

Pierson 
NS (DMS) e anomalie oculari (microcoria, 
cataratta, anomalie iride, distacco retinico, 
cecità)  

AR 23p21 
LAMB2 

(Laminina beta2) 
Assemblaggio collagene 

Displasia immuno-ossea di 
Schimke (SIOD)  

Displasia spondilo-epifisaria, 
immunodeficienza T, SN (FSGS)  

AR 2q35 
SMARCAL1  

(hHARP) 

Rimodellamento cromatina 
(riparazione DNA) 

Action myoclonus-renal 
failure syndrome (AMRF) 

Epilessia mioclonica progressiva, proteinuria 
e insufficienza renale 

AR 24q21.1 
SCARB 

(LIMPII) 

Glicoproteina membrana 
lisosomale 

Mitocondriopatia CoQ2 Encefalopatia progressiva e nefropatia AR 4q21-q22 

CoQ2 

(Para-idrossibenzoato-
poliprenil-transferasi) 

Biosintesi CoQ10 

Mitocondriopatia CoQ6 NS (FSGS) e sordità neurosensoriale AR 14q24.3 
CoQ6  

(Monossigenasi 6) 
Biosintesi CoQ10 

Encefalopatia di Leigh e SN 
Encefalomielopatia subacuta necrotizzante 
(Leigh) e SN (FSGS) 

AR 6q21 

PDSS2  

(Decaprenil-difosfato sintasi 
2) 

Biosintesi CoQ10 

Miopatia, Encefalopatia, 
acidosi Lattica, Stroke 
(MELAS) 

Miopatia mitocondriale, encefalopatia, 
acidosi lattica, episodi di stroke, difetti 
tubulari, proteinuria 

Mitocondriale 
MTTL1 

tRNA-LEU (UUR) 
tRNA leucina 

Epstein, Fechtner, 
Macrotrombocitopenia e 
sordità, May-Hegglin, 
Sebastian  

Trombocitopenia con piastrine giganti ed 
inclusioni leucocitarie contenenti NMMHC-
IIA, complicanze multiorgano 

Suscettibilità a ESRD non-diabetica e FSGS 

? 22q12.3 
MYH9/APOL1 NMMHC-
A/APOL1 

Miosina non-muscolare 

Apolipoproteina 1
  

SNCR- genetiche sindromiche  



SNCR-genetiche isolate 



Prevalenza 

SRNS-genetiche isolate 

• Congenita (esordio <3 mesi) 95-100% 
• Infantile (4-12 mesi) 50-60% 
• Preadolescenza (>1<12 anni)  24% 
• Adolescente e adulto( >12-25 anni) 15% 



Esordio età <1 anno: 50-90% genetiche AR/AD (NPHS1 40%, NPHS2 10.6%, WT1 8.5%, 
LAMB2 5.5 e altri geni PCLE1, COQ2 e COQ6 4.7%) . 
 
Esordio età prepubere  (>1<12 anni) : 20-30% genetiche  prevalentemente AR (NPHS2 12%). 
 
Esordio età puberale/adulta: 12-20% genetiche prevalentemente AD (WT1 5.5%, INF2 5-
7.5%, TRCP6 5% e ACTN4, CD2AP) 

Presenza di una mutazione nel 100% dei casi familiari e nel 38% dei casi sporadici 
resistenti a steroide e  a immunosoppressori (CsA/TAC).  

SNCR- monogeniche  



• Il podocita partecipa alla sintesi della GBM e alla fenestrazione delle 

cellule endoteliali (via VEGFa). 

 

• Un danno podocitario si può riflettere non solo sul podocita stesso, 

ma anche sulle strutture adiacenti.  

 

• Nonostante il podocita svolga un ruolo centrale, alla fisiopatologia 

della proteinuria contribuisce anche l’interazione (crosstalk) 

tra tutti gli strati della barriera di filtrazione (superficie 

endoteliale e spazio subpodocitario) 

Buscher AK. Eur J Pediatr, 2012 

NON DI SOLO PODOCITA VIVE IL GLOMERULO.. 



Le SRNS genetiche non rispondono a nessuna terapia   
ed evolvono in ESRD! 

……. ad eccezione 
 
-mutazione dei geni codificanti per enzimi coinvolti nella biosintesi del 
Coenzyme Q10 (COQ2, COQ6, ACDK4) risposta parziale a trattamento con 
COQ10  
 
-mutazione recessiva di PCLE1: solo alcuni casi resposivi a steroide e CsA 
 

-mutazione CUBN: risposta parziale a vit B12 
 

-mutazione ARHGDIA: risposta teorica all’eplorenone 
 

-mutazione TRCP6 : potenziale risposta al trattamento con Tacrolimus 
 
Heeringa SF J Clin Invest 2011; Hinkes B Nat Genet 2006;   
Gee HY J Clin Invest 2013; Schlondorff J Am J Physiol Cell Physiol 2009 



SNCR genetiche  

Le SRNS genetiche 
evolvono in ESRD 

Le SNCR genetiche 
non ricadono sul 
rene trapiantato   



SNCR: eziopatogenesi  

CORTICORESISTENTE  
(SRNS) 

CORTICOSENSIBILE 
(SSNS) 

SINDROME NEFROSICA 

SECONDARIA 

SRNS-PODOCITOPATIA 
GENETICA 

Isolata 

•Familiare 
(AD/AR) 
•Sporadica 

Sindromica 

PRIMITIVA 

SRNS “IDIOPATICA” 

? 



Monociti e PMN   

Associazione con tumori B cell 

Efficacia immunoadsorbimeto 

IG chains/deficit IgG2 

Infiltrato B glomerulare FSGS 

<<CD19 in remissione con rituximab 

     Bruneau S , Dantal J Cl Immunol 2009   Sellier-Leclerc AL  J Am Soc Nephrol 2007                 Benz K Ped Nephrol 2010 
    Davin JC and Rutjes NW In j nephrol 2011  de Mik BMC Nephrology  2013               Davin J C Pediatr Nephrol 2015 

SNCR idiopatiche “ immunomediate”  

 

 

Associazione con tumori T cell 

Ricadute in corso di infezione 

Efficacia farmaci immunomodulatori 

Espansione CD8+ Attivazione TCD4+ in Th2 

Produzione Interleu/Citokine (IL13,TNFa) 

>>T-reg in SN  remissione dopo rituximab 

T linfociti B linfociti 

Cellule immature CD34 +  Cellule dendritiche  

CLC-1 

Linfociti B 

TGF-b 

TGF-b 

SMPDL3b 

Angptl4 

Angptl4 

Segarra-Medrano A.  Nefrologia, 2012 ; Noris M.  Nat Rev Nephrol, 2015 



Modificato da Deegens and Wetzels Kidney Int 2011 

SNCR idiopatiche/IMMUNOMEDIATE 

Risposta ad altre  
terapiaE 70-60%  

(inib. Calcineurina) 

Non risposta a 
immunosopressori 

30-40% casi  
ESRD 

Ricorrenza  
trapianto  

nel 40-60%  dei 
casi 



22 Trapianti pz con SRNS (età esordio > 6 mesi) 
2005-2015 

12 podocitopatie genetica (57%) 
(età esordio 4 m.-13 a.) 

1 recurrence  
(varianti het 

NPHS2/PCLE1?) 

11 no recurrence 
(8 WT1, 1  NPHS1,  

1 NPHS2, 
1NPHS2/PCLE1  

10 SNSR  idiopatica (43%) 
(età esordio 5m.-12 a.) 

4 recurrence  
(40%)  

6 no recurrence   
(60%) 

SNCR E TRAPIANTO 

 ?  



 SRNS : prevenzione ricorrenza   post-Tx – immunosopressori  

Effetto stabilizzazione citoscheletrica  
 
1) Steroide: aumenta espressione di nefrina e alfa-

tubulina; aumenta la polimerazzazione diactin  
 

2) CsA: blocca la desfosforilazione di sinaptopodina 
stabilizzando citoscheletro-actina; normalizza la 
distribuzione di Z0-1 
 

3) Tacrolimus :modula l’attività di TRPC6 (canale Ca) 
 

Meyrier Kiney Int 2009; Schonenberger NDT 2010; Gbadgesin R Ped Nephrol 2011; Fogo A  Nature rew 2015 

Evitare uso di inibitori mTOR: mTOR interviene nello sviluppo podocitario, e  un 
eccesso o difetto di attivazione di mTOR determina  lesione podocitaria e proteinuria.  



Recidiva SNCR e  RITUXIMAB  



Silvia 12 anni  CKD stadio  V–KDOQI viene inviata  alla nostra 
osservazione a ottobre 2013 per valutazione trapianto 
possibilmente  da vivente (genitori). 

Esordio di SN   all’età di due anni :  edemi diffusi, proteinuria 120 mg/die, albuminemia 1.6 gr/dL, 
protidemia 4.5 gr/dL, ipercolesterolemia,  ATIII 38% 
 
Anamnesi familiare: non consanguneità, non storia di proteinuria, ipertensione, malattie 
autoimmuni,  nefropatie e CKD 
 
Anamnesi fisiologica: ndp in particolare  crescita regolare e vaccinazioni in regola 
 
Anamnesi patologica : ndp in particolare  non patologie associate in particolare malformative 
extrarenali, non allergie o altre manifestazioni compatibili con malattie autoimmuni, non 
assunzione di farmaci nefrotossici 
 
Accertamenti eseguiti: Complemeto nella norma, Autoanticorpi negativi,  viremie negative (CMV, 
ParvoB19, EBV, HIV, HBV e HCV) e sierologie negative per virus, Mycoplasma pneumoniae, 
Treponema Pallidum, Salmonella, QuantiferonTB neg 

4 settimane  prednisone 60 mg/m2/die per os 
+3 boli ev metilprednisolone  500-1000 mg/1.73 m2  



Analisi genetiche negative  



TERAPIE EFFETTUATE 

- Inibitori Calcineurina (CsA e TAC) per 2 anni: nessuna risposta  

- Rituximab (2 dosi) dopo 3 anni dall’esordio : nessuna risposta  

- ACE-i, ARB, statina  

DECORSO  

-Funzionalità renale normale fino a Settembre 2011 

-Progressivo peggioramento nel biennio 2012-2013, con raggiungimento di   CKD 

grado V a ottobre 2013 (clearance della creatinina 14 mL/min/1.73) 



Silvia  e trapianto …. 

Terapia:   Induzione con anti CD25 e boli di steroide   
   Mantenimento steroide CsA e MMF 
   Profilassi anti CMV (R-D+) 

Monitoraggio:    Profilo biochimico comprensivo Albuminemia  

         Dosaggio  CsA ( mantenimento C2 a livelli di norma) 

      Es urine +Prot.U/CrU e se +  Proteinuria/ 24 ore  

dieX2 settimane  
3 volte/sett X1 mese  
2 volta /sett X1 mese 
1 volta /sett x 1mese 

In III giornata  Creat.Pl 55 umol/L (GFR 124 ml/min/1.73m2); PrU/CrU= 0.3 mg/mg   

In VII giornata  PrU/CrU  1.5 mg/mg 

In IX giornata  PrU/CrU  12 mg/mg; Prot.U/24 ore 3.2 gr; Albuminemia 3.1 gr/L 



Terapia r-SRNS 

R0 Rituximab 375 mg/m2 
 
R2 Plasmaferesi (ASFA-J Clin Apher 2013)  
 1-1.5 TPV con Albumina 5%  
  X3-5 gg e poi 3/sett X1 settimana 
   
 
R15  Rituximab  375 mg/m2 
 
Mantenimento Steroide,  CsA e MMF 
Profilassi Valgancyclovir + Ig ev post-plasmaferesi 



22 Trapianti pz con SRNS (età esordio > 6 mesi) 
2005-2015 

12 podocitopatie genetica (57%) 
(età esordio 4 m.-13 a.) 

1 recurrence  
(varianti het 

NPHS2/PCLE1?) 

11 no recurrence 
(8 WT1, 1  NPHS1,  

1 NPHS2, 
1NPHS2/PCLE1  

10 SNSR  idiopatica (43%) 
(età esordio 5m.-12 a.) 

4 recurrence  
(40%)  

6 no recurrence   
(60%) 

Responder 2 
No Responder 2 

SRNS E TRAPIANTO 



CORTICORESISTENTE CORTICOSENSIBILE 

Il percorso diagnostico e terapeutico SN 

SINDROME NEFROSICA 

Esame ematici e urinari Anamnesi + E.O. 

Biopsia renale 

Età 1-11 anni 

Età >12 anni 

Terapia 

PRIMITIVA SECONDARIA 

PREDNISONE 

Analisi molecolari 
+ test permeabilità 

Biopsia renale 

CORTICODIPENDENTE Steroid-sparing 
agents 

Esame ematici e urinari 

Anamnesi + E.O. 

Analisi molecolari 

Biopsia renale 

Terapia 

Esame ematici e urinari 

Anamnesi + E.O. 

Età <1 anno 

Biopsia renale 



Sospetto di 

SN 
Pediatra di famiglia 

Inquadramento 

diagnostico e 

trattamento della 

SN 

 SN 

Idiopatica 

Pediatria 

ospedaliera 

Pediatria 

ospedaliera 

Pediatra di famiglia 

Terapia e Follow-up 

Sostegno famiglia 

 SN 

Secondaria 

 SN 1°anno 

e pubertà 

 SN Cortico-

sensibile 

SN complicate  

SN frequenti 

recidive/cortico-

dipendente 

Nefrologia 

Pediatrica 

Pediatria 

ospedaliera 

Pediatra  

di famiglia 

 SN Cortico-

resistente 

Il percorso diagnostico e terapeutico SN 



nefrolologia.pediatrica@aopd.veneto.it    tel 049 8213596-89-37   luisa.murer@aopd.veneto.it 



nefrolologia.pediatrica@aopd.veneto.it    tel 049 8213596-89-37   luisa.murer@aopd.veneto.it 


