NHV Sallsynta njursjukdomar - Socialstyrelsen innefattar
nedanstaende tillstand/beddémningar/atgard (260308)

Viss vard vid svara njursjukdomar hos barn:
Bedbmning av svart njursjuka barn dar njurersattningsterapi ar nara forestaende

All dialysbehandling och stallningstagande till sddan vard: (UTOM livraddande akut
dialys - den far allts4 initieras péa icke-NHV center)

Innefattar all kronisk dialysbehandling av barn och ungdomar som ska initieras och
genomforas i samarbete med NHV enhet

Akut njurskada:

Dialysnara eller dialyskravande akut njurskada

Komplex akut njurskada (utover prerenal akut njurskada som ar reversibel med
rehydrering inom 24-48 timmar)

Kronisk njursjukdom och njurtransplantation:

Kronisk njursjukdom CKD 3b oavsett diagnos

Njurtransplantationsutredning

Uppfoljning efter njurtransplantation (kan ske alternerande med hemsjukhus men
arskontroll pa NHV enhet rekommenderas)

Njurbiopsi (kan i vissa fall genomféras pa icke-NHV enhet)

Spadbarnsbedémning / njurmissbildningar (congenital anomalies of the kidney and
urinary tract (CAKUT)):

Pretnatalbeddémning av foster med misstankt njursjukdom/missbildning
CAKUT/bilaterala avvikelser med njurfunktionspéaverkan, behov av urologisk insats/
njurfunktionsnedséattning 0 -2 ar

Uretravalvel

Akut barnnefrologi:

STEC-hemolytiskt uremiskt syndrom (HUS)

Pneumokock-HUS

Post-streptokockglomerulonefrit: behandlingskravande proteinuri/hypertoni, akut
njurskada

Glomeruléra sjukdomar:

Nefrotiskt syndrom som kraver kompletterande steroidsparande behandling
IgA nefropati: behandlingskravande proteinuri/hypertoni/akut njurskada
Kongenitalt nefrotiskt syndrom

Alport syndrom

Tunn basalmembransjukdom

Nail-patella syndrome

Galloway-Mowat syndrome


https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/regler-och-riktlinjer/nationell-hogspecialiserad-vard/oversikt/njursjukdomar/

Metabola njursjukdomar och njurstensjukdom
Cystinos

Primar hyperoxaluri

Tuberds skleros med njurengagemang

Cystinuri

Komplicerad/recidiverande njursten

Hereditara cystiska njursjukdomar (renala ciliopatier):

Autosomalt recessiv polycystisk njursjukdom (ARPKD)

Autosomalt dominant polycystisk njursjukdom (ADPKD) med hypertoni eller
njurfunktionsnedsattning

Nefronoftis

Joubert syndrom med njurengagemang

Bardet-Biedl med njurengagemang

Systemiska vaskuliter med glomerulopati:

Systemisk vaskulit med njurengagemang ex

ANCA-associerad vaskulit (AAV)

anti-GBM associerad vaskulit

IgA vaskulit: behandlingskrdvande proteinuri/hypertoni, akut njurskada
SLE med njurengagemang

Tubulédra njursjukdomar:

Bartter, Gitelmann

Renal tubular acidos

Arginin vasopressin resistens (nefrogen diabetes insipidus)

Nefronoftis

Ovriga arftliga tubuldra njursjukdomar (inklusive Lowe’s syndrom, Dent’s disease)
Forvarvade tubulara sjukdomar

Hypertoni:

Stadium 2 hypertoni: blodtryck >5 mm Hg déver 99:e percentilen — (motsvarari praktiken
svar hypertoni med behov av behandling med mer an ett preparat eller debut < 5 ars
alder)

Renovaskular hypertoni

Komplementmedierade njursjukdomar
Atypiskt hemolytiskt uremiskt syndrom (HUS)
C3 glomerulopati

Trombotisk trombocytopen purpura (TTP)
Nokturn paroxysmal hemoglobinuri (NPH)
Ovrig trombotisk mikroangiopati (TMA)

Dense deposit disease (DDD)

Andra ovanliga tillstand (listan ar inte fullstandig)
Njurvenstrombos med njurfunktionspaverkan



Komplicerat njurtrauma
Wilm’s tumoér med akut njurskada eller kronisk njursjukdom
Ovriga tumérer med njurengagemang

Avancerade behandlingar:

Aferesbehandling

Biologiska lakemedel ex monoklonala antikroppar

Off-label behandling/nya lakemedel?

Vilka? Ex SGLT2/ Finerenon (Kerendia) behandlingar utanfor ramen av lakemedelsstudie
ska initieras och genomforas i samrad med NHV enhet?

ERKNET diagnoslista rare kidney diseases (lank)

v.6_Rare_Kidney Diseases_List_with_Orphacodes.pdf



https://www.erknet.org/fileadmin/v.6_Rare_Kidney_Diseases_List_with_Orphacodes.pdf

