
Juvenilinë nefronoftizë:
diagnozës nustatymo laikas
ir inkstø transplantacijos
rezultatai
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Dar bo tiks las. Nef ro nof ti zë (NF) – re ta inks tø li ga, ta èiau daþ niau sia
ge ne ti në vai kø ir pa aug liø ga lu ti nës sta di jos lë ti nës inks tø li gos (LIL)
prie þas tis. Pir mie ji NF simp to mai yra ne spe ci fi niai, to dël li ga daþ niau -
siai diag no zuo ja ma vë lai. Pa cien tø gy dy mas yra simp to mi nis iki ga lu ti -
nës LIL sta di jos, kai pra de da ma pa kai ti në inks tø te ra pi ja (PIT) – dia li zë 
ir inks tø transp lan ta ci ja. Dar bo tiks las bu vo ið ana li zuo ti vai kø, ku riems 
mû sø cen tre diag no zuo ta NF, diag nos ti kos sa va lai kið ku mà, eks tra re na -
li næ pa to lo gi jà, PIT pra dþios lai kà ir inks tø transp lan ta ci jos re zul ta tus.

Ty ri mo me dþia ga ir me to dai. Ret ros pek ty viai ið ana li zuo ti duo -
me nys 22 pa cien tø, ku riems Vai kø li go ni në je 1990–2016 m. nu sta ty ta
NF diag no zë re mian tis kli ni ki niais po þy miais ar pa tvir tin ta ge ne tið kai.
Transp lan ta ci jos re zul ta tai áver tin ti inks tø transp lan ta tø ið gy ve na mu -
mu.

Ty ri mo re zul ta tai. Pa cien tø am þiaus vi dur kis diag no zës nu sta ty -
mo me tu bu vo 9,1 ± 3,6 me tø, o am þius ið si vys èius ga lu ti nës sta di jos
LIL – 11,9 ± 3,4 me tø, trims pa cien tams diag no zë pa tvir tin ta ge ne tið kai. 
Penk ta da liui pa cien tø NF pa si reið kë kar tu su eks tra re na li niais simp to -
mais. Pen kiems pa cien tams pa kai ti në inks tø te ra pi ja pra dë ta per 4 më -
ne sius, diag no za vus NF. PIT dël ga lu ti nës sta di jos LIL pra dë ta dvi de -
ðim èiai pa cien tø. Ið dvi de ðim ties inks tø transp lan ta ci jø ið anks ti në
(angl. pre emp tive) transp lan ta ci ja at lik ta 2 vai kams. Per dvi de ðimt ðe -
ðe rius (vi du ti nið kai 16,2 ±7,5 me tø) ste bë se nos me tus pra ras ti 7 transp -
lan tuo ti inks tai ðe ðiems pa cien tams, trys ið jø – per pir muo sius pen ke -
rius me tus. Pen ki transp lan ta tai pra ras ti dël lë ti nës transp lan ta to nef -
ro pa ti jos ir du – dël transp lan ta to ne pa kan ka mu mo, ið si vys èiu sio po in -
fek ci jos. Ben dras transp lan ta to ið gy ve na mu mas po 5, 10, 15 ir 20 me tø
bu vo ati tin ka mai 90 %, 70 %, 70 % ir 60 %. Po inks to transp lan ta ci jos në
vie nam pa cien tui li ga ne at si nau ji no.

Ið va dos. Nef ro nof ti zës diag no zë daþ nai nu sta to ma per vë lai. Penk -
ta da liui vai kø diag no zuo ja ma eks tra re na li në pa to lo gi ja. Vai kø, ku -
riems diag no zuo ta nef ro nof ti zë, transp lan ta ci jos re zul ta tai yra ge ri, po
inks to transp lan ta ci jos li ga ne at si nau ji no.

Reikð mi niai þo dþiai: nef ro nof ti zë, vai kai, eks tra re na li në ma ni fes ta ci -
ja, transp lan ta to ið gy ve na mu mas.

ÁVADAS

Nef ro nof ti zë ap ima re tø au to so mi niu
re ce sy vi niu bû du pa vel di mø ge ne tið -

kai he te ro ge nið kø cis ti niø inks tø li gø
gru pæ. Nef ro nof ti zë vie no dai daþ nai
pa si reið kia ber niu kams ir mer gai -
tëms. Li gos daþ nis ávai rio se pa sau lio
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ða ly se ski ria si  – Suo mi jo je
0,13/10 000 gy vø gi mu siø, Ka na do je
1/50 000, JAV 1/100 0000 [1–3].

Pir mie ji ju ve ni li nës NF simp to mai
daþ niau siai pra si de da vi du ti nið kai
6 me tø am þiu je, ta èiau jie yra ne spe ci -
fi niai (ben dras sil pnu mas, mie guis tu -
mas, nuo var gis, po liu ri ja, po li dip si ja)
ir il gà lai kà ver ti na mi kaip ne reikð -
min gi, to dël NF diag no zuo ja ma pra -
ëjus vi du ti nið kai 3,5 me tø nuo simp to -
mø pra dþios, o ne re tai jau esant ga lu -
ti nës sta di jos LIL. Ga lu ti nës sta di jos
LIL ápras tai ið si vys to 13-ais gy ve ni mo
me tais [4, 5].

Nef ro nof ti zë yra daþ niau sia ge ne -
ti në vai kø ir jau nø su au gu siøjø ga lu -
ti nës sta di jos LIL prie þas tis [5]. Kli ni -
ki niai NF po þy miai, esant dar nor ma -
liai inks tø funk ci jai, su si jæ su inks tø
ka na lë liø pa þei di mu, kon cen tra ci nës
funk ci jos su tri ki mu ir pa di dë ju siu
nat rio ne te ki mu su ðla pi mu. Cha rak -
te rin gas li gos bruo þas yra la bai su ma -
þë jæs ry ti nio ðla pi mo san ty ki nis tan -
kis. Ka dan gi san ty ki nis tan kis la bai
ma þas, pro tei nu ri ja, inks tø pa þei di -
mui bû din gas simp to mas, ku rá lai kà
ga li lik ti ne pa ste bë ta dël di de lio ðla pi -
mo pra skie di mo. Dël ðiø prie þas èiø li -
gos diag no zë ne re tai bû na uþ dels ta ir

li ga diag no zuo ja ma jau esant lë ti nio
inks tø ne pa kan ka mu mo su kel toms
kom pli ka ci joms.

Pa gal ga lu ti nës sta di jos LIL ið si -
vys ty mo lai kà nef ro nof ti zë skirs to ma á 
in fan ti li næ, ju ve ni li næ ir pa aug liø. Ju -
ve ni li në nef ro nof ti zë yra daþ niau sia
for ma ir su da ro nuo 5 iki 10 % ga lu ti -
nës sta di jos inks tø li gos at ve jø bal ta o -
dþiams vai kams [6].

His to pa to lo gi niai li gos po þy miai
yra pe ri glo me ru li në ir in ters ti ci në fib -
ro zë, ka na lë liø pa ma ti nës memb ra nos 
di sin teg ra ci ja ir su sto rë ji mas bei ka -
na lë liø di la ta ci ja su cis tø for ma vi mu si 
kor ti ko me du li në je da ly je [6].

Nef ro nof ti zei diag no zuo ti svar bûs
echos ko pi niai ra di niai. In fan ti li nës
NF at ve ju ma to mi vi du ti nið kai pa di -
dë jæ inks tai dël pa ren chi mos sto rë ji -
mo, þie vës hi pe re cho ge nið ku mas [7].
Ju ve ni li nei NF bû din gi vi du ti nio dy -
dþio ar ma þi inks tai, pa di dë jæs jø echo -
ge nið ku mas, su ma þë ju si kor ti ko me -
du li në di fe ren cia ci ja ir cis tos kor ti ko -
me du li në je zo no je, nors cis tos ápras tai
at si ran da jau pa þen gus li gai (1 pav.).
Taip pat kar tais ran da ma ðla pi mo
pûs lës pa to lo gi ja (pvz., di de lë ðla pi mo
pûs lë kaip il ga lai kës po liu ri jos re zul -
ta tas) [8].

Hil deb randt ir Sau nier su ben dra -
au to riais 1997 m. iden ti fi ka vo pir mà já
su nef ro nof ti ze su si ju sá ge nà NPHP1,
ku ris yra chro mo so mo je 2q13 ir ko -
duo ja bal ty mà nef ro cis ti nà [9, 10].
Mu ta ci jos ðia me ge ne yra daþ niau sia
ju ve ni li nës NF prie þas tis. Nuo ta da
iden ti fi kuo ta dau giau kaip 12 su nef -
ro nof ti ze su si ju siø NPH ge nø, ko duo -
jan èiø nef ro cis ti no bal ty mø ðei mà.
Dau gu ma ðiø bal ty mø yra pir mi në se
ci li jo se, ku rios yra la bai jaut rûs sen so -
ri niai or ga noi dai, esan tys be veik vi so -
se þmo gaus or ga niz mo làs te lë se. Inks -
tuo se ci li jos yra ka na lë liø epi te lio ci -
tuo se.

Nef ro nof ti ze ser gan èiø pa cien tø
gy dy mas yra simp to mi nis, kol ne pa -
sie kia ma ESRD. Diag no za vus ga lu ti -
nës sta di jos LIL, pra de da ma pa kai ti në 
inks tø te ra pi ja, at lie ka ma inks tø
transp lan ta ci ja. Nef ro nof ti zës re ci dy -
vø transp lan ta te ne ap ra ðo ma [3, 4,
11].

METODAI

At lik ta 1990–2016 m. Vai kø li go ni në -
je, VULSK fi lia le, diag no zuo tø nef ro -
nof ti zës at ve jø ret ros pek ty vi ana li zë.

LABORATORINË MEDICINA � 2017, t. 19, Nr. 2(74) 105

Juvenilinë nefronoftizë: diagnozës nustatymo laikas ir inkstø transplantacijos rezultatai

1 pav. Pacientø, serganèiø juveniline nefronoftize, inkstø echoskopijos vaizdai
A, B – 17 metø berniukas. C, D – 13 metø mergaitë. Inkstai hiperechogeniðki, A-B – iðnykusi, C-D sumaþëjusi kortikomedulinë di fe ren -
cia ci ja ir cistos kortikomedulinëje srityje

Fig. 1. Re nal ul tra sound of pa tients with ju ve nile nephronophtisis



Áver tin ti de mo gra finiai duo me nys,
am þius diag no zuo jant nef ro nof ti zæ,
eks tra re na li niai li gos simp to mai ir ge -
ne ti në diag nos ti ka, li gos truk më iki
pa kai ti nës inks tø te ra pi jos. Inks tø
transp lan ta ci jos re zul ta tai áver tin ti
inks tø transp lan ta tø ið gy ve na mu mu,
ku ris ap skai èiuo tas Kap la no ir Me je -
rio (Kap lan– Mei er) me to du.

REZULTATAI

Nuo 1990 m. iki 2016 m. Vai kø li go ni -
në je gy dy ti 22 pa cien tai, ku riems
diag no zuo ta ju ve ni li në nef ro nof ti zë
(14 ber niu kø, 8 mer gai tës). Vi du ti nis
am þius diag no zuo jant li gà bu vo
9,1 ± 3,6 me tø (3–14 me tø) (þr. len te -
læ).

Pen kiems pa cien tams diag no zuo ti
eks tra re na li niai simp to mai: tin klai -
nës kû ge liø ir laz de liø ti po di stro fi ja,
VII kre ðë ji mo fak to riaus trû ku mas,
Se nior–Løken sin dro mas, neu ro ge ni në 
ðla pi mo pûs lë, ka ta rak ta.

Trims pa cien tams nef ro nof ti zës
diag no zë pa tvir tin ta ge ne tið kai – ap -
tik ta NPHP1 ge no de le ci ja.

Ga lu ti nës sta di jos LIL ið si vys të vi -
du ti nið kai 11,9 ± 3,4 me tø am þiu je,
pen kiems pa cien tams (23 %) PIT pra -
dë ta per 4 më ne sius nuo krei pi mo si á
nef ro lo gus ir nef ro nof ti zës diag no za vi -
mo, dviem ið jø nef ro nof ti zë diag no -
zuo ta jau esant ga lu ti nës sta di jos LIL
ir PIT pra dë ta ne del siant. Pa kai ti në
inks tø te ra pi ja (he mo dia li zë, pe ri to ni -
në dia li zë ar inks to transp lan ta ci ja)
tai ky ta 20 (91 %) pa cien tø, dviem pa -
cien tams PIT ne tai ky ta, jiems diag no -
zuo ta tre èios ir ket vir tos sta di jos LIL
(2 pav.).

Ið 20 pa cien tø, ku riems at lik ta
inks to transp lan ta ci ja, dviem (9 %) ji
bu vo ið anks ti në (angl. pre emp tive).

De ðimt (50 %) transp lan ta tø bu vo ka -
da ve ri niai ir de ðimt – ið gy vo gi mi nin -
go do no ro.

Per vi du ti nið kai 16,2 ± 7,5 (nuo
0,75 iki 26 me tø) ste bë se nos me tus
pra ras ti sep ty ni transp lan tuo ti inks -
tai ðe ðiems pa cien tams: pen ki – dël lë -
ti nës transp lan ta to nef ro pa ti jos, du –

dël transp lan ta to ne pa kan ka mu mo,
ið si vys èiu sio po in fek ci jos (3 pav.). Du
pa cien tai transp lan ta tà pra ra do per
pir muo sius 5 me tus, o ben dras vi du ti -
nis transp lan ta to ið gy ve na mu mo lai -
kas bu vo 7,3 ± 5,4 me tø. Vi siems ðe -
ðiems pa cien tams at lik ta pa kar to ti në
transp lan ta ci ja, vie nam pa cien tui
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Lentelë. Pacientø amþius diagnozuojant ligà ir nustatant galutinës stadijos LIL

Ta ble. Pa tient age at di ag no sis and end-stage re nal dis ease

Amþius diagnozës nustatymo
metu (metais)

Amþius iðsivysèius galutinës
stadijos LIL (metais)

N (%) Amþius N (%) Amþius

Berniukai 14 (63,6 %) 9,4 ± 3,1 12 (60 %) 11,9 ± 2,6

Mergaitës 8 (36,4 %) 8,5 ± 4,5 8 (40 %) 11,8 ± 4,5

Visi 22 9,1 ± 3,6 20 11,9 ± 3,4

PD
14 %

HD
68 %

Preemptive Tx
9 %

Netaikoma
9 %

2 pav. Pakaitinë inkstø terapija nef ro -
no f ti ze sergantiems pacientams
Sutrumpinimai: PD – peritoninë dia li zë;
HD – hemodializë; Pre emp tive Tx – ið anks -
ti në transplantacija

Fig. 2. Re nal re place ment ther apy of
pa tients with nephronophtisis
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Fig. 3. Out comes of kid ney trans plan ta tion

4 pav. Transplantato iðgyvenamumo Kaplano ir Mejerio kreivë

Fig. 4. Kaplan-Meier es ti mate for graft sur vival



inks tø transp lan ta ci ja at lik ta du kar -
tus.

Ben dras transp lan ta to ið gy ve na -
mu mas po 5, 10, 15 ir 20 me tø bu vo
ati tin ka mai 90 %, 70 %, 70 % ir 60 %
(4 pav.).

DISKUSIJA

Inks to transp lan ta ci ja 1996–2015 me -
tais Vai kø li go ni në je, VULSK fi lia le,
at lik ta 61 vai kui, ið jø 14-ai (23 %) ga -
lu ti nës sta di jos LIL prie þas tis bu vo
nef ro nof ti zë.

Lai kas nuo li gos pra dþios iki kli ni -
ki niø simp to mø pa si reið ki mo ga na il -
gas, o to kie simp to mai kaip nuo var gis, 
ben dras sil pnu mas, mie guis tu mas,
po liu ri ja, po li dip si ja yra ne spe ci fi niai,
to dël ne re tai li ga áta ria ma jau esant
LIL kom pli ka ci joms (ane mi jai, hi per -
ten zi jai, ðar mø ir rûgð èiø ba lan so su -
tri ki mams, kal cio ir fos fo ro apy kai tos
su tri ki mams, fi zi nio vys ty mo si at si li -
ki mui), kai pa kai ti næ inks tø te ra pi jà
ten ka pra dë ti sku biai. Vie nas ið simp -
to mø, ga lin èiø pa dë ti átar ti nef ro nof ti -
zæ, yra ðla pi mo san ty ki nio tan kio su -
ma þë ji mas, de ja, ðis ðla pi mo ty ri mo
ro dik lis gy dy to jø ne re tai pa mirð ta mas 
ir ne ver ti na mas. Nef ro nof ti zës diag -
no zæ, ku ri nu sta to ma re mian tis kli ni -
ki niais ir echos ko pi niais duo me ni mis,
pa tvir ti na ge ne ti nis ið ty ri mas, ku ris
mû sø ti ria mo jo je gru pë je at lik tas
3 pa cien tams, jiems nu sta ty ta ge no
NPHP1 ið kri ta, o tai, li te ra tû ros duo -
me ni mis, yra daþ niau sia nef ro nof ti zës 
at ve ju nu sta to ma mu ta ci ja [12].

Tai, kad nef ro nof ti zë ga na sun kiai
ir pa vë luo tai at pa þás ta ma, ma to me ir
mû sø pa cien tø gru pë je, nes kiek dau -
giau nei penk ta da liui pa cien tø pa kai -
ti në inks tø te ra pi ja bu vo pra dë ta per
pir muo sius ke tu ris më ne sius nuo li -
gos diag no za vi mo, o dviem ið jø dël ga -

lu ti nës sta di jos LIL pa kai ti në inks tø
te ra pi ja tu rë jo bû ti pra dë ta ne del -
siant.

Eks tra re na li niai simp to mai pa si -
tai ko nuo 10 % iki 20 % pa cien tø, taip
pat nef ro nof ti zë ga li bû ti su si ju si su
ki tais sin dro mais – Joubert ,
Meckel-Gruber, Cogan. Mû sø ti ria mø -
jø gru pë je eks tra re na li niai simp to mai
iden ti fi kuo ti 5 (23 %) pa cien tams.

NF ser gan èiø pa cien tø gy dy mas
yra simp to mi nis, kol pa sie kia ma ga lu -
ti nës sta di jos LIL. Ypaè svar bus ðiuo
at ve ju yra in ten sy vus hi per ten zi jos
gy dy mas. 2010 m. bu vo at lik tas
 ESCAPE ty ri mas, ku ria me tir ti
2–4 sta di jos LIL ser gan tys 3–18 me tø
pa cien tai. Jiems bu vo ski ria mas an -
gio ten zi nà kon ver tuo jan èio fer men -
to (AKF) in hi bi to rius ra mip ri lis. Pa -
cien tai at si tik ti nës at ran kos bû du su -
skirs ty ti á dvi gru pes: in ten sy vios kon -
tro lës, kai siek ti nas ar te ri nis krau jo
spau di mas (AKS) yra ma þiau 50-o pro -
cen ti lio, ir tra di ci nës kon tro lës (siek ti -
nas AKS yra tarp 50-o ir 90-o pro cen ti -
lio). Re mian tis ðio ty ri mo re zul ta tais,
in ten sy vi hi per ten zi jos kon tro lë ski -
riant AKF in hi bi to rius mak si ma lio -
mis do zë mis lë ti na lë ti nës inks tø li gos
pro gre sa vi mà [13]. To dël pa cien tams,
ser gan tiems NF, re ko men duo ja ma in -
ten sy vi hi per ten zi jos kon tro lë AKF in -
hi bi to riais, ti kin tis su lë tin ti inks tø
ne pa kan ka mu mo pro gre sa vi mà.

Nors inks tø funk ci ja vi siems nef ro -
nof ti ze ser gan tiems pa cien tams pa -
laips niui blo gë ja iki ga lu ti nës sta di jos
LIL, ku ri diag no zuo ja ma ga na anks ty -
va me am þiu je, ty ri mai ro do, kad inks -
tø transp lan ta ci jos re zul ta tai pa cien -
tams, ser gan tiems ju ve ni li ne nef ro -
nof ti ze, yra pui kûs. Li te ra tû ro je taip
pat në ra duo me nø ir apie li gos at kry tá
po transp lan ta ci jos.

Re mian tis Ðiau rës Ame ri kos vai kø 
inks tø transp lan ta ci jos ty ri mu (angl.

North Amer i can Pe di at ric Re nal
Trans plant Co op er a tive Study ,
NAPRTCS), NF ser gan èiø vai kø
transp lan ta to ið gy ve na mu mas bu vo
reikð min gai ge res nis, pa ly gin ti su
transp lan ta ci jo mis dël ki tø pir mi niø
inks tø li gø, nors trom bo zës ir lë ti nio
at me ti mo daþ nis bu vo pa na ðus. Po -
transp lan ta ci në po liu ri ja, ku ri bû din -
ga NF pa cien tams, taip pat ne pa di di -
no trom bo zës ri zi kos ir ne su trum pi no
transp lan ta to ið gy ve na mu mo lai ko,
ly gi nant su vi sais duo me nø ba zë je bu -
vu siø pa cien tø duo me ni mis [11]. Li gos 
re ci dy vas transp lan ta te ne diag no zuo -
tas në vie nam mû sø ty ri mo pa cien tui,
o ben dras transp lan ta to ið gy ve na mu -
mas po 5 me tø bu vo net 90 %, po 10, 15 
ir 20 me tø – ati tin ka mai 70 %, 70 % ir
60 %.

Vis dau giau dë me sio ski ria ma re -
toms li goms, anks ty vai ge ne ti nei jø
diag nos ti kai, dau gë ja þi niø ir apie
nef ro nof ti zës prie þas tis bei pa to ge ne -
zæ mo le ku li niu lyg me niu, to dël yra
pa grin do ma ny ti, kad at ei ty je at si ras
ir spe ci fi nio gy dy mo ga li my biø ar
bent jau bû dø reikð min gai su lë tin ti li -
gos pro gre sa vi mà iki pa kai ti nës inks -
tø te ra pi jos bû ti ny bës. Ta èiau kol spe -
ci fi nio nef ro nof ti zës gy dy mo në ra,
svar bu kuo anks èiau átar ti li gà, at -
krei piant dë me sá á to kius simp to mus
kaip nuo var gis, po liu ri ja, po li dip si ja,
krau jo spûdþio pa di dë ji mas, o ver ti -
nant ðla pi mo ty ri mus ne pa mirð ti ðla -
pi mo san ty ki nio tan kio ro dik lio. Kuo
anks èiau diag no zuo ja ma li ga, tuo
anks èiau pra de da mas simp to mi nis
gy dy mas, uþ tik ri na ma in ten sy vi hi -
per ten zi jos kon tro lë, ti kin tis kuo il -
giau ið sau go ti inks tø funk ci jà ir lë tin -
ti li gos pro gre sa vi mà iki ga lu ti nës
LIL sta di jos. u
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Summary

JUVENILE NEPHRONOPHTHISIS: TIMING OF DIAGNOSIS AND RESULTS
OF KIDNEY TRANSPLANTATION

Neringa Giedraitë, Andrius Èekuolis, Rimantë Èerkauskienë,
Augustina Jankauskienë

Ob jec tives. Nephronophthisis (NPH) is
the most com mon ge netic cause of end-
 stage re nal dis ease (ESRD) in child hood
and ad o les cence. Di ag no sis is of ten late
as it is dif fi cult to sus pect un til com pli ca -
tions of slowly de creas ing re nal func tion
man i fest. Treat ment of NPHP is symp -
tom atic un til ESRD, then re nal re place -
ment ther apy (RRT) is started. We re port 
our cen tre’s ex pe ri ence with NPH di ag -
no sis and re sults of kid ney trans plan ta -
tion.

Meth ods. Med i cal re cords of 22 pa -
tients di ag nosed with ju ve nile NPH (by
clin i cal find ings or ge netic tests) in our cen -
tre dur ing 1990–2016 were ana lysed. Pre -
sen ta tion of extrarenal symp toms, tim ing
of di ag no sis and ESRD, RRT and graft sur -
vival was eval u ated.

Re sults. 14 boys and 8 girls were di ag -
nosed with NPH at age 9.1±3.6 years, 3 di -
ag no ses con firmed by ge netic test ing,
extrarenal symp toms were iden ti fied for
5 patients. Av er age age of ESRD was

11.9±3.4 years. RRT was started for
20 patients with 2 pre-emp tive re nal
trans plan ta tions per formed. For 5 pa -
tients RRT was started dur ing the first
4 months af ter di ag nos ing NPH. Dur ing
26 years (with an av er age of 16.2±7.5) of
ob ser va tion 7 trans plants were lost for
six pa tients: 5 due to chronic graft
nephropathy, 2 due to in fec tion in duced
graft fail ure. Over all graft sur vival af ter
5, 10, 15 and 20 years was 90, 70, 70, 60
per cent re spec tively. Dis ease re cur rence
af ter trans plan ta tion was not ob served.

Con clu sions. Di ag no sis of NPH is
of ten late. One fifth of pa tients man i fest
with extrarenal symp toms. Re sults of
kid ney trans plan ta tion are good, NPH
re cur rence af ter trans plan ta tion was not
ob served.

Keywords: nephronophthisis, chil dren,
extrarenal man i fes ta tion, graft sur vival.
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