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L
15 yas erkek hasta

- Sikayet
Gozlerde, bacaklarda ve skrotumda sislik

- Oykii
ki giin 6nce baslayan gozlerde, bacaklarda ve skrotumda
sislik nedeniyle Bolu’da devlet hastanesine basvuran
hastanin laboratuvar incelemelerinde idrarda 4+ protein

ve kanda albumin dusuklugu saptanmasi uzerine hastaya
2 doz albumin verilerek tarafimiza yonlendirilmis.



Ozgecmis: Ozellik yok
Soy gecmis: Anne 42 yasinda, SS
Baba 45yasinda, SS
24 yasinda ve 20 yasindaki ablalar ,SS



R - :
FIZIK MUAYENE

- Ates: 36.8°C

- Tansiyon: 100/70 mm Hg (<7%90 p)
- Nabiz:85/dk

- Solunum: 24/dk

- Boy:154(<3P)
- Agirlik: 42.5 KG (<3P)



R - :
FIZIK MUAYENE 2

- GD iyi,biling acik aktif koopere

- Bilateral goz etrafinda odem+

- Solunum ve kalp sesleri dogal

- Karaciger ve dalak buyuklugu yok
- Skrotal odem+

- Pretibial odem ++



LABORATUAR

- Glukoz: 80 mg/dI - Beyaz kure: 4880/mm?

- Ure: 21mg/dl - HGB: 13.4 g/dl

- Kreatinin: 0,41 mg/dl - Trombosit: 249000 /mm?
- AST: 22U/L

- ALT: 19 U/L - CRP: 0.01 mg/dl

- Na: 142 mEqg/L - Sedimentasyon: 23 mm/s
- K: 4.42 mEq/L

- Ca: 8.1 mg/dI

- Albumin: 2.3 g/dl
- T.Protein: 4 g/dl
- Fosfor: 5 mg /dl



LABORATUAR 2

- Trigliserid: 156 mg/dl

- Total kolesterol: 430mg/dl
- LDL: 340 mg/dl

- C3: 119 mg/dl

- C4: 26 mg/dl

- HbsAg :negatif

- Anti Hbs :negatif
- Anti HCV :negatif
- Anti HIV:negatif



R - :
LABORATUAR 3

- Tam idrar incelemesi:
-dansite: 1028
-Ph:6
-protein +++ mg/dl
-kan +
-ildrar sedimenti: her alanda 3-4 eritrosit, lokosit yok

idrar protein/kreatin: 2,5



R - :
RADYOLOJI

Uriner USG:

- Bilateral bobrek parankim ekosunda grade 1 parankimal
hastalik lehine artis ve parankimde heterojen gorunum

- Perihepatik ve pelviste bagirsaklar arasinda serbest sivi

- Bilateral plevral eflizyon



Patolojik bulgular

- Fizik muayene: Buyume gelisme geriligi(boy<3p,kilo<3p), pretibial ++
odem,skrotal cdem++, bilateral gozlerde cdem+

- Laboratuvar:
Albumin: 2.3 mg/dl
Trigliserid: 156 mg/dI
Total kolesterol: 430mg/dI
LDL: 340 mg/dI
TIT: Protein +++, idrar protein/kreatin:2.5

- Uriner USG:

Bilateral bobrek parankim ekosunda grade 1 parankimal hastalik lehine
artis ve parankimde heterojen gorinum.

Perihepatik ve pelviste bagirsaklar arasinda serbest sivi
Bilateral plevral efuzyon.



TANINIZ NEDIR?



NEFROTIK SENDROM



R - :
INSIDANS

- 2/100.000 ¢ocuk/yil

- Cocuklarda eriskinlere oranla 15 kat sik
- Erkek/ Kiz: 2

. %2-8 aile dykiisii (HLA-DR7,HLA-BS )



R - :
PATOFIZYOLOJI

-Baslatici mekanizma glomeriler hasar sonucu
gerceklesen proteindridir.

-Glomerdiler filtrasyon bariyerinin anyonik yiikindeki
azalma, nefrotik sendromdaki artmis glomeriiler
permeabilite ve proteiniirinin olusumunda birincil faktor
oldugu kabul edilir



Artmis glomeruler gecirgenlik

.

Koagulasyon faktérlerinin kayb

Immunglobulinlerin kayb1 Hormon, metal ve mingfalkayb

Artmus infeksiyon

Proteinin artrms
Tubulerkatabolizmasi « — Albuminuri—s Malnutrisyon

W
HIPOALBUMINEMI

Tromboz

Artrmis trombosit agregesyonu

|

Hiperlipidemi

ODEM

5, Artmug lipoprotein sentezi




ETIYOLOJI



BIRINCIL (IDIOPATIK)(%90)
- Minimal Lezyon Hastaligi (7%80)

- Fokal Glomeruloskleroz

- Membranoz GN

- Membranoproliferatif GN

- Mezongioproliferatif GN

- IgA-IgM depolanmasi ( Berger Hstaligi)
- IgM depolanmasi

- Konjenital Nefrotik Sendrom

- Fin Tipi Nefropati




R - :
IKINCIL

- Henoch Schénlein Purpurasi - Tlaglar
- Sistemik Lupus Eritematosus . D-Penisilamin
- Sistemik Enfeksiyonlar . Bakir
- Hepatit B
: Sifl?liz  Eroin
. Malaria - Civa-agir metaller
. Varisella - Timorler (Hodgkin ve diger lenfomalar)
- Subakut bakteriyel endokardit - Kronik inflamatuvar hastaliklar
- Ventrikuloatrial sant - FMF

enfeks:yonlar'l

. - Amiloidoz
- F%Igys Immun Yetmezlik Sendromu

- Herediter Hastaliklar
- Orak hiicreli anemi

. . - Alport sendromu
- Diabetes Mellitus



Cocuklarda Nefrotik Sendrom

- Nefrotik sendrom:
-Odem (anazarka)
-Hipoalbuminemi (2.5mg/dl)

-Proteinuri (1 g/m?/giin, 50 mg/kg/gin, > 40
mg/m?2/saat, idrar protein/kreatinin (mg/mg): > 2)

-Hiperlipidemi

Birincil ya da ikincil olabilir.



L
Klinik seyir

- Primer nefrotik sendrom % 80 steroide yanitli, bunun da % 90’
minimal lezyon hastaligi

- Tedavi edilen hastalarin %10-20’si relaps (tekrarlama)
gostermez

- Hastalarin %30’unda tedaviden sonra relapslar gorulur. %50’si
sik relaps (>4 atak) ya da steroid bagimliligi gosterir.

- 18-24 ay remisyonda kalan hasta kesin iyilesme ile sonlanabilir.

- Degisik oranda hastada (%13-29) mikroskobik hematuri
saptanir.

- Makroskobik hematuri cok nadirdir (%1-3); saptandiginda
Ikincil glomeruler patolojilerden (MPGN gibi) ve renal ven
trombozundan suphe edilmelidir.



R - :
TEDAVI

Sekil 1: Baslangig steroid tedavisi

2 hafta
—P 1.5
mg/kg/GA

4 hafta 4 hafta
2 mg/kg/giin 2 mg/kg/GA

GA: gilinasin
2 hafta
1.0
mg/kg/GA

2 hafta
0.5
mg/kg/GA

o 2 hafta
AZALTILIP KESILIR €¢— 0.25
mg/kg/GA




L
Nefrotik Sendrom Tedavide Amac

- Hastay! bir an once remisyona sokmak

-Nefrotik sendromun bulgularina baglh zedelenmeleri onlemek

- Nefrotik sendromun sik ataklarini onlemek

- Uzun suren sik ataklarin tedavisine bagli yan
etkileri en aza indirmek



R - :
TANIMLAR

- Remisyon: Idrar protein atilimi <4mg/m2/saat ya da st
uste 3 gun dip-stikte protein negatif olmasi

- Steroide yanitli: Sadece steroid ile remisyon saglanmasi

- Geg yanitlhi: Sadece prednizolon 60 mg/m2/gun dozuyla, 4
haftadan uzun surede remisyon saglanmasi

- Relaps: Daha onceden idrar proteini negatif olan bir
hastada idrar protein atiliminin > 40 mg/m2/saat olmasi
ya da ust uste 3 gun dip-stikte protein = ++



R - :
TANIMLAR 2

- Sik relaps: ilk cevaptan sonra 6 ay icinde 2 ya da daha fazla
relaps olmasi ya da 12 aylik periyod icinde 4 ya da daha fazla
relaps olmasi

- Steroide bagimli: Steroid tedavisi devam ederken ust Uste iki
relaps olmasi ya da steroid kesildikten sonraki 14 gun iginde
relaps olmasi

- Steroide direncli: 4 hafta streyle 60 mg/m2/gun steroid
kullanimina ragmen yanit alinamamasi

- Erken yanitsiz: Baslangigtan itibaren steroide direncli

- Geg yanitsiz : Daha onceden steroide yanit veren hastada
steroide diren¢ olmasi



.
BOBREK BIOPSISI ENDIKASYONLARI

- Steroide yanitsiz hastalar

- Steroid digi tedavi planlanan hastalar

- Bobrek fonksiyon bozuklugunun devam ettigi hastalar
- Sik relaps

- Idiyopatik nefrotik sendromun genel 6zelliklerini
tasimayan atipik prezentasyonu olan hastalar

-Baslangic yasi <1 >8yas
-Makroskopik hematuri
-Eslik eden hipertansiyon
-Dusuk kompleman duzeyi



Hastamizin izlemi

- Servise yatirilarak yakin tansiyon takibi yapildi.

- Tuzsuz diyet baslandi.

- Yuklenme bulgulari agisindan yakin takip ediliyor.

- Gunluk idrar proteini takibi yapiliyor.

- 24 saatlik idrar proteini gonderildi(Sonuc¢ bekleniyor).
- ANA, anti DNA gonderildi (Sonug bekleniyor).

- Etlyolojiye yonelik olarak bobrek biyopsisi planlandi.



TESEKKURLER...



