Kocaeli Universitesi
Tip Fakiltesi
Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Cocuk Nefroloji Bilim Dal
Olgu Sunumu

18 Aralik 2018

. Uzm. Dr. Merve Aktas Ozgiir

O ODC Qo0
RN Y TE




Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi
Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali

Gocuk Nefrolojisi Bilim Dals
Olgu Sunumu
18 Aralik 2018

Uz. Dr. H.Merve Aktas Ozgiir
@ Uz. Dr. Mehtap Celakil
‘ Prof. Dr. Kenan Bek




OLGU

m 4 yas kiz hasta

m Sikayet : Ani baslayan halsizlik, kalca ve bacak
bolgesinde dokiintii, dizlerde agri

" Hikaye : Daha once hicbir yakinmasi olmayan hasta 1
ay once dokintu ve eklem agrisi sikayeti ile dis
merkeze basvurmus. Takiplerinde proteintiri
saptanmasi lizerine 1leri tanisal inceleme amaciyla
tarafimiza yonlendirilmis.



OZGECMIS

m Prenatal USG takipleri normal.

m Miadinda, C/S 1le, 2700 gr olarak dogmus. Dogar
dogmaz aglamis, anne yanina verilmis. YDYBU yatig
oykusu yok.

m Sirekli 1la¢c kullanima yok.

m Norolojik gelisimi yasina uygun.



SOYGECMIS

m Anne-baba arasinda akrabalik yok.

m 41 yasinda, saglikli anne
41 yasinda, saghkli baba

m Ailede bilinen bir hastalik yok.



FIZIK MUAYENE

m Kilo: 16.5 kg (50 p)

" Boy: 102 cm (50 P)

m Ates: 36.5C

" DSS: 20/dk  KTA: 90/dk

m TA: 105/50 mmHg. ( <90 P, normal )



FiZiK MUAYENE

= (Genel durumu 1y1. Turgor - tonus dogal.
Mukozalar nemla.

=Batin normal bombelikte, ele gelen kitle yok.
= Organomegali yok. Pretibial 6dem yok.

= Gluteal bolge ve bacaklara yayilan purpurik
dokuntiler

*Her 1k1 dizde agr1 ve hareket kisitlilig:

= Diger sistem muayeneleri dogal.









LABORATUAR

=Ure:13,45 mg/dL
Kreatinin:0,16
mg/dL

*Na:138 mEq/LL
K:3,9 mEq/L
Cl:103 mEq/L
Ca:9,5 mg/dL
Mg:1,9 mg/dL
P:4,7 mg/dL

=Urik asit:3,6 mg/dl

= LLokosit: 9500/mm3
Hb: 12
Hct %33,5
Plt: 407.000/mm3

«CRP :0,27 mg/dl

*TIT: pH: 6
dansite: 1020
protein: negatif
lokosit: negatif
kan: negatif



PATOLOJIK BULGULAR

Her iki dizde agri1 ve hareket kisitlilig:

» Gluteal bolge ve bacaklara yayilan
purpurik dokiintuler

.-N ormal laboratuar bulgulari
O




ONTANTI ?



AYIRICI TANI

Diger sistemik vaskiilitler (SLE, PAN,
WG, mik. PAN, hipersensitivite
vaskiilitler:)

Kutanoz lokositoklastik vaskiilit (artralji)
Sepsis (meningokok)

FMF



TANI

Henoch-Schonlein Purpurasi



Henoch-Schonlein Purpurasi :

- HSP, Ig A vaskiiliti olarak da adlandirilan cocukluk
caginin en sik gorilen vaskilitidir.

- HSP kiz ve erkekleri ayni1 oranda etkilerken HSPN de
1,5/1 gib1 hafif bir erkek fazlalig1 vardir.

- En sik gorildigi yas grubu 4-6 yas olup daha sonraki
yillarda da gorilebilir.



VASKULIT SINIFLAMASI
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2012 ULUSLARARAS: CHAPEL HILL UZLAS:

KONFERANS1’NDA KABUL EDILEN VASKULIT SiNitFLAMAS:

Biiyiik damar vaskiilitleri
Takayasu arteriti
Biiyiik hiicre arteriti
Orta damar vaskiilitleri
Poliarteritis nodoza
Kawasaki hastaligi
Kiiciik damar vaskiilitleri

ANCA iliskili vaskiilitler
Mikroskopik polianjitis
Graniilomatoz polianjitis (Wegener)
Eozinofilik ganiilomatdz polianjitis

Immiin kompleks iliskili kiiciik damar
vaskiilitleri

Anti-glomertiler bazal membran hastaligi
Kriyoglobiilinemik vaskiilit
IgA vaskiiliti (Henoch-Schonlein purpurasi)

Hipokomplementemik iirtikeryal vaskiilit (anti-
Clq vaskiiliti)

Degisken capta damarlari tutan vaskiilitler
Behget hastaligi

Cogan sendromu

Tek organ vaskiilitleri

Kutano6z 16kositoklastik vaskiilit

Kutano6z arterit

Birincil merkezi sinir sistemi vaskiilitleri
Izole aortit

Digerleri

Sistemik hastalikla iligkili vaskiilitler

Lupus vaskiiliti

Romatoid vaskiilit

Sarkoid vaskiilit

Digerleri

Etiyolojisi bilinen vaskiilitler

Hepatit C virtis iliskili kriyoglobiilinemik vaskiilit
Hepatiti B virtis iliskili vaskiilit

Sifiliz iliskili aortit

[laca bagli immiin kompleks vaskiiliti

[laca bagli ANCA iligkili vaskiilit



ETYOPATOGENEZ

- Enfeksiyoz ajanlar (streptokok,yersinia,
mycoplasma,varicella,adenovirus...)

- Sitokinler ya da enflamatuar yanit ve endotelyal
hiicre aktivasyonunu belirleyen hiicre adhezyon
molekiillerindeki polimorfizm— yatkinlik, ciddiyet,
renal tutulum riski

- IgA1l yapisindaki O-linked glikanlarda galaktoz
eksikligi

- Faktor VIII'in hizli azalmasi



DERI TUTULUMU

Purpura

-simetrik

-alt ekstremite ve gluteal bolge
-ust ekstremite

-karin, gogis, yuz

-...aylar sonra

-hafif travma

Anjioodem ve Urtiker



EKLEM TUTULUMU

-2/3
-diz, bilek
-agri1, sishik, hareket kisitlilig:



GIS TUTULUMU

3/4

Hafif kolik , ileus ve kusmanin eslik ettigi ciddi
karin agrisi

Hematemez ve melena
intestinal perforasyon ve intussusepsiyon !'USG
akut pankreatit



DIGER SISTEMLER
SSS (serebral vaskiilit)

Gonadlar (orsit—torsiyon)

AC (pulmoner hemoraji)



- Cilt, eklem, gastrointestinal sistem ve renal tutulum
1le karakterizedir.

- Cocuk basglangicta tipik dokiintii ya da karin agrisi ve
artrit gibi diger bulgular ile basvurur

- Daha sonrasinda agir nefrit gecirseler bile baglangicta
1drar tetkikler: genellikle normaldir.



- HSP nefriti HSP nin diger bulgulari kaybolduktan
sonra da gelisebilir.

- Bu nedenle HSP 1i cocuklarda baslangictan en az 3 ay
sure 1le 15 giinde bir idrar tetkiki yapilmalidir.



- HSPN , HSP tanis1 alan hastalarin yaklasik % 50
sinde tanidan sonraki 1lk 3 ay icinde goziikiir.

- HSPN li hastalarinin %5 SDBH goriiliir.

- HSPN de bobrek biyopsisi genellikle tedavi
gerektirecek belirgin nefrit varliginda yapilir.

Izabel M. Buscattil & Beatriz B. Casellal & Nadia E. Aikawal & Andrea Watanabe2 & Sylvia C. L. Farhatl &
Lucia M. A. Camposl & Clovis Artur Silval,3 Henoch-Schonlein purpura nephritis: initial risk factors and outcomes
in a Latin American tertiary center



- HSPN de bulgular genellikle tani konulduktan sonraki
3 ay icinde gecici mikroskopik hematiir1 ve/veya
nefrotik diizeyde olmayan proteintiri seklinde goriliir.

- HSPN li cocuklarda nefrotik sendrom goriilme orani
1se %10-20 dir.

- HSPN li cocuklarin yaklasik %25 inde makroskopik
hematiir: vardir.



TAKIP

- Ilk hafta giin agir

- 2. hafta haftada 2 giin

- 1 aya kadar haftada bir

- 3 aya kadar 15 giinde bir

- 1 seneye kadar 3 ayda bir
- 1-3 yil aras1 6 ayda bir TIT






- TIT: pH: 7

dansite: 1025
protein: +++
lokosit: negatif
kan: +

. Idrar protein/cr: 10,5

« 24 saatlik idrar protein: 2381,82 mg/giin
(165mg/m2/sa)

- ASO: 8 IU/ml (N)
- C3:1,17 g/ (N)
- C4: 0,12 g/ (N)




- ANA: Negatif

- ANCA: Negatif

- ANTI ds DNA: Negatif

- Anti HBs: Negatif

- Anti Hbe: Negatif

- Anti HBc IGG / IGM: Negatif
- Anti HCV: Negatif

- Anti HIV:Negatif



TEDAVI

- Hafif hastalikta tedavi yok
-tuzsuz diyet ,hidrasyon
-artropati—>analjezi,istirahat

- Idrar protein/kreatinin orani >0,5 ise ACE inh. veya
ARB

- Nefrotik diizeyde proteiniiri varsa oral prednizolon+
ACE 1nh veya ARB (cevap yetersizse
1mmunsupresif,siklofosfamid,CycA,azotiopurin vs
diisiin )

- > %20 kresentli biyopsi varsa pulse steroid



-Hastamizda nefrotik diizeyde proteintiri oldugu
1¢in biyopsi yapilip 40mg/kg/giin
metilprednizolon 3 giin sonrasinda da oral
prednizolon ile taburcu edilip kontrole cagirilda.



RENAL BIOPSI BULGULARI

Atipik der1 bulgusu/stipheli ciddi renal
tutulum

Notrofil ve mononukleer hicrelerin
perivaskiiler birikiminin goruldiigi
lokositoklastik vaskilit

Immunofloresan: Ig A & C3

Fokal ve segmental proliferatif
glomerulonefrit

Rapidly progressif GN



KIMLERE RENAL BIOPSI
YAPALIM?

Nefritik/nefrotik prezantasyon (acil)

Yiiksek kreatinin, hipertansiyon veya oligiiri
(ac1l)

Agir proteiniiri ( idrar albiimin/idrar kreatinin
>100 mg/mmol)_ 4 hafta boyunca, sabah 1lk idrar
orneginde; serum albumininin nefrotik diizeyde
olmasi gerekmesz.

Persistan proteintiri (azalmayan) 4 hafta
sonunda

Persistan bozulmus bobrek fonksiyonu (GFR<80
ml/dk/1.73 m?)



SONUCLAR

HSP genel olarak kendini sinirlayan selim seyirli
bir hastaliktir.

Her hastaya yatirilarak tedavi gerekmez

Koruyucu steroid kullanimi nefrit gelisimini
onlemez.

Erken donem steroid ciddi tutulum olanlarda
kullanilabilir (2hafta 1mg/kg/giin)



