ADPedK D: detaljan opis podataka koji ¢e ce prikupljati u registru

Osnovni podaci

Datum informisane saglasnosti:

Datum ratenja:

Datum dijagnoze: , hedelja gestaogpuzrasta (kod prenatalne dijagnoze)
Datum pd@etne posete lekaru:

Pre-i perinatalni period
Spontana ili veStka trudnéa? Ako je veStgka, navedite zasto: zbog problema sa ploéimdszbog
Zelje roditelja za genetskim testiranjem
Da li je bilo prenatalnih poremaja? Ako jeste: u kojoj gestacionoj starosti?
Pove&ana renalna ehogenost na ultrazvuku? Ako jestejaj gestacionoj starosti?
Uvecani bubrezi? Ako jeste: u kojoj gestacionoj stafost
Renalne ciste? Ako jeste: u kojoj gestacionoj stiffo
Broj cista levo i desno? (0; 1 - 5; 6 -31Q0; nepoznato), i v&iina najveée ciste (cm)
Druge bubrezne anomalije? navedite
Amnionska ténost: normalna, oligohidramnion, polihidramnionpoenata
Druge prenatalne anomalije?

Gestaciona starost nademju:
Poraiajna tezina:
Poraiajna duzina:

Inicijalna dijagnoza

Paietna poseta:

Razlog prvobitne posete: postnatalnisini nalaz, porodhi skrining (zbog indeksnog pacijenta),
predstavljanje karakteristika uklj. prenatalna@poznata

ADPedKD-ID indeksnog pacijenta:

Metoda dijagnoze: ultrazvuk, CT, MRI, genetskoitasje

Da li je sledée prisutno u p&etnoj poseti:

PatoloSki prenatalan EHO/ Hematurija / Infekcijaarnog trakta / Enureza / Bai ili bol u ledima /
Komplikacije cista (krvarenje, infekcija ...) / Returija ili albuminurija / Hipertenzija / Uroljaza /
Anomalije valvula srca / Ostalo:

Genetika

Genetsko testiranje pacijenta

Da li je izvrSeno molekularno genetsko testiranje?

dodajte informacije o sleden genima: da li je taj gen sekvenciran, ako jejed: otkrivena izmenjena / mutirana sekvenca? Ako
je odgovor da, navedite PKD1, PKD2, PKHD1, HNF1b

Drugi sekvencirani geni: koji? Izmenjena / mutirayemske sekvenca? Ako je odgovor da, navedite

Drugi genetski podaci (npr. Genski panel)?

Genetsko testiranjanova porodice
Genetsko testiranje kaganova porodice?
Molimo vas da dodate svakdétana porodice gde je izvrSeno genetsko testiranje



Porodi¢naistorija

Roditelji / brae i sestre
Zemlja porekla oca:
Zemlja porekla majke:
Godina ra@enja oca:
Godina r@enja majke:
Konsangvinitet roditelja:
Broj brate i sestara:
Pomdna oplodnja za bilo koje dete? Ako jeste, brogbriasestara s porinom koncepcijom
Ako je odgovor da: navedite tretman plodnosti lagza pomoénu koncepciju: zbog problema
plodnosti ili Zelje roditelja za genetskim testigm / nepoznato
Spontani abortusi majke pacijenta: ako jeste, u gestacionom dobu
Namerno izazvan prekid trudéemajke: ako jeste, u kom gestacionom dobu i kajaglog

Dalja porodéna istorija (ako je pozitivha, naveditanove porodice)
Porodina istorija tuberozne skleroze:
Porodina istorija diabetes melitusa:
PorodEna istorija intrakranijalne aneurizme:
Porodtna istorija gihta:
PorodEna istorija divertikuloze kolona:
Porodtna istorija defekata &anih valvula:
Porodtna istorija cisti jetre:
Porodtna istorija pankreasnih cista:
PorodEna istorija cisti bubrega osim ADPBB: navedéina koji ima: ARPBB, CAKUT,
medularni suderast bubreg, nefronoftizu, HNF1B nefropatiju, druignepoznatu bolest.

ADPKD porodtna istorija: navestilanove porodice sa ADPKD

Uzrast Dg ADPKI | Uzrast Dg TB | EHO urotrakt: uve¢an bubreg -D, broj i
lokalizacija cista L-D




Poseta

Datum posete:

Visina:

TeZina:

TA:

Otkucaji srca:

Tanner faza:

Da li je pacijent bio ukljgen u bilo koju drugu studiju ili registar? Ako jestme studije i datum
uklju¢ivanja

Renalne manifestacije

Trenutni ili prethodni simptomi
Makroskopska hematurija: ne, da, nepoznato
Mikroskopska hematurija: ne, da, nepoznato
Proteinurija / albuminurija: ne, da, nepoznato
Infekcije mokr&nih puteva: ne, da, nepoznato
Bol u abdomenu ili boku: ne, da, nepoznato
Urolitijaza: ne, da, nepoznato
Enureza: ne, da, nepoznato
Hipertenzija: ne, da, pod Th, nepoznato
Komplikacija ciste (infekcija / krvarenje): ne, ¢ad Th, nepoznato
Drugi bubrezni simptomi: ne, da, nepoznato

I storija snimanja (ultrazvuk, CT, MRI)
Molimo vas da dodate svaki dostupni rezultat stigdstoriju slike
Datum snimanja:
Metoda snimanja:
Veli¢ina bubrega:
Prisustvo ekstrarenalnih cista:
Prisustvo komplikacija cista:

Ektrarenalne manifestacije
Kardiovaskularno ukljtivanje
Ispitivanje instrumentalnog pregleda ili simptoraizani za organ
24h monitoring krvnog pritiska
EKG
Ehokardiografija: LVH, RVH, FS, EF, PHTM, valvula
Drugi kardiovaskularni simptomi?

CNS
Ispitivanje instrumentalnog pregleda ili simptongzanih za organ
NeuroloSki simptomi? (glavobolja, epilepsija ...)
Uraden MR CNS? Ako da: Da li je prisutna intrakranigmneurizma?
Oxci

izvrSen instrumentalni pregled ili simptom povesarorganima
Hipertenzivna retinopatija?
Ostali oftalmoloSki simptomi? ne, da, nepoznato

Ostali organi (npr. Plta, infekcije)
Instrumentalni pregled ili simptomi povezani saanigna?
Nalaz / simptom: Datum i navedite



Laboratorijske vrednosti:
Datum pregleda:
Laboratorija uzeta: posle posta ili ne

- KKS
Ka'”.‘!”‘ Leukociti
Naltr[!um Neutrofili
ggs?g:m Limfocit

L Monociti
éfea“.”'”c Eozinofil
U'rse‘:“” Bazofil
Hb
GPT
GOT HCT
MCV

Gama-GT MCH
Bilirubin MCHC
Alkalna fosfataza Trombociti
::I)\ITR Eritrociti
Albumin
Glukoza
Magnezijum ~ - -
Feritin Porcijaurina 24h urin
TSAT Natriurija Zapremina za 24 h
Mokraéna kiselina Kreatininurija Natriurija
CRP Proteinurija Kreatininurija
PTH Mikroalbuminurija Proteinurija
HCO3 Proteinurija : kreatininurija Mikroalbuminurija
pH Mikroalbumininurija : kreatininurija Proteinurija : kreatininurija
Ukupni holesterol b2-mikroglobulinurija Mikroalbumininurija : kreatininurija
HDL Osmolalnos b2-mikroglobulinurija
LDL Kalcijum
VLDL Fosfat
Trigliceridi Osmolalnost
25-OH-Vitamin D
Osmolalnost
Lekovi

Dodati svako poznatodenje u istoriju lekova.
Genertko ime:

Datum pegetka:

Pojedingna doza:

Ucestalost:

Datum zavrSetka:

Terapija (uklju¢ujuéi RRT)

Dodati svaku poznatu terapiju u istoriju terapge,datumom terapije

Bubrezi: fenestracija ciste, dijaliza, nefrektomtfansplantacija bubrega, gubitak grafta
HirurSke procedure:

Dalji tok bolesti

Otvoreno polje za polje je dostupno na veb lokégijo bi se dodali dalji simptomi, dalje
dijagnosttke procedure (npr. biopsija bubrega, oftalmologkpfed, test funkcije plia),
dalji tok bolesti



Prestanak upisaili gubitak praéenja
Molimo popunite datum zavrSetka / gubitkadanaja:

Ako je razlog za prekid smrt, datum smrti:
Ako nije dodajte razlog:
- pacijent preseljen u drugi pedijatrijski centasiji ne westvuje u ADPedKD
- pacijent se preselio u centar za odrasle
- Zelja pacijenta (povigenje saglasnosti)
- gubitak préenja
- drugo, navesti razlog
- nepoznat

Prenos pacijenta u drugi ADPedK D centar

Pre korigenja ove opcije trebalo bi da obavestite odredé@mtar o prenosu. Posle popunjavanja i
¢uvanja formulara, pacijee biti prikazan u vaSem registru pacijenata kgkd na transfer ". Dokeka

na transfer, nikakve promene podataka ovog paeijege biti mogiée.

U registru odrediSnog centra transfer se moze atitili odbiti:

Prihvata: Podaci pacijenta se u potpunosti preneti u novi centar (pacijemestati sa vaeg registra).

Odbija: Pacijent ostaje u vaSem registru, nestajikator 'teka na transfer"

KKS

Astrup

Kalijum, Natrijum, Kalcijum, Fosfati, Kreatinin, @éa, GPT, GOT, Gama-GT, Bilirubin, Alkalna
fosfataza, Albumin, Glukoza, Magnezijum, Mo&na kiselina, CRP, HCO3, Ukupni holesterol, HDL,
LDL, Trigliceridi, Osmolalnost

Feritin
PT, INR

Porcija urina: Natriurija, kreatininurija, proteinurija, mikrdaiminurija, osmolalnost

24h urin: zapremina 24 h urina, natriurija, kreatininurijegteinurija, mikroalbuminurija,
osmolalnost, kalciurija, fosfaturija

EHO urotrakta: DZina, Sirina, debljina bubre
Broj cista, lokalizacija
Ruptura/krvarenje cista
Infekcija cista
Ciste jetre, slezine, pankreasa, drugih orgara
Ehogenost parenhima
Nefrokalcinoza
Kortikomedularna diferencijacija




