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> 3 yil 9 aylik kiz hasta

» Sikayet: Goz kapagi g¢evresinde ve bacaklarda sislik



OYKU

2 ay once hastanin oksuruk ve hirilti sikayeti olmus.Dis merkeze basvurusunda hastaya
ASYE tanisi konularak seftriakson im regete edilmis.

Bir hafta sureyle antibiyotik kullanimi olan hastanin bu sure icerisinde goz kapaklarinda
sislik gelismis ve bir hafta icinde kendiliginden gerilemis.

Bir ay sonra oksuruk ve hirilti sikayetleri tekrarlamis. Seftriakson regete edilmis, ikinci
kez goz kapaklarinda sislik gelismis.

Oksiriik ve hirilti sikayetleri gegmeyen hastaya dis merkezde ketotifen surup ve
salbutamol nebul baslanmis. Bir hafta bu ilaglari kullanmis.

Son 2 gundur goz kapagi ve gevresinde,bacaklarda belirgin sislikler gelismis. Dis
merkeze basvurusunda idrarda protein saptanmasi tzerine tarafimiza yonlendirilmis.



Ozgecmis

> Prenatal: Takipli gebelik.

> Natal : 26 GH, 750 gr. C/S

> Postnatal: 86 giin YDYBUnde prematiirite
nedeniyle yatis

» ASM takipli asilari tam

> Bilinen hastalik,operasyon, alerji oykusu yok



Soygegmis

~Anne: 36 yas, sag,HT tedavisi aliyor
(10 yildir)

~Baba: 46 yas, sag-saglikli
~Aralarinda akrabalik yok.

»1.cocuk: Hastamiz



Fizik Muayene

Agirhik:15,9 kg (56.p)

Boy: 97 cm (20. p)

Kan Basinci: 88/48 (50.p)

Deri turgoru, tonus dogal,dehidratasyon bulgusu yok.

Periorbital odem+

OF dogal.tonsiller dogal. LAP yok
Solunum sesleri dogal, ral, ronkus yok.
KVS: S$1,52 dogal, ek ses ve ufurum yok.

Batin rahat, defans, rebound yok. HSM yok.
Pretibial odem ++/++

Haricen kiz
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Ure: 21.9 mg/d|
Kre: 0,13 mg/dl
AST. 33,6 U/l

ALT: 11 U/I

Alb: 1.16 g/d|

Na: 136,6 mEq/L
K: 4,11 mEg/L
P:5,4 mg/dl

Urik asit: 4,1mg/dl

» CRP:0.60 mg/d|
» Sed: 77 mm/st
+ BK: 10.600

+« Not: 5.403

+ Hb: 14 .1

+ Hct:40.9

+» P1t:509.000



> pH:6.5

> Dansite : 1,053
> Kan; +++

> Protein: +++

» Lokosit: -

» C3:1,28 g/dl
» C4:0,22 g/d|
» ASO : 20 |U/ml

> HDL :75.9 mg/dL

> VLDL : 34 mg/dL

> LDL: 345 mg/dL

> Kolesterol : 455 mg/dL
> Trigliserid : | 72 mg/dL



On Tani?




~ NEFROTIK SENDROM

. » Nefrotik sendrom agir proteindri ile iligkili
glomeruler bir hastaliktir.

> Nefrotik sendrom:
Nefrotik duzeyde proteinuri:
>50 mg/kg/gun veya >40 mg/m?/saat
Spot idrarda mikroprotein/kreatinin > 2 (g/g)
Hipoalbuminemi: serum albumin <2.5 g/d|
+ Yaygin odem



Nefrotik sendrom,

> 16 yasin altindaki her 100.000 cocuktan
1-3 tanesini etkiler.

» Tedavi edilmezse en sik enfeksiyon
kaynakli olarak olum riski mevcuttur.

> Nefrotik sendromlu ¢cocuklarin yuzde 80'i
kortikosteroid tedavisine yanit verir.




ETYOLOl

> Nefrotik sendromlu cocuklarin buyuk kismi
(%90) birincil ya da idiyopatik nefrotik sendrom
tanilidir.

- ldiyopatik nefrotik sendrom iliskili glomertler
lezyonlar:

- 1-Minimal degisiklik hastaligi (En sik)

- 2-Fokal segmental glomerulo-skleroz (FSGS)

- 3-Membranoproliferatif glomerulonefrit

- 4-Membranoz nefropati



ETYOLOl

‘Nefrotik sendrom hastaligi ;

SLE,

HSP,

Wegener ve diger vaskulitler,

Malignite (lenfoma, I0semi),
Enfeksiyonlar(hepatitB,hepatitC,HIV,sitma),

Alerjik reaksiyonlar,

DM,

Amiloidoz,

Konjestif kalp yetmezligi gibi sistemik hastaliklara ikincil olabilir.



Minimal Degisiklik Hastalhg:
(MCNS)
> |diyopatik nefrotik sendrom, erkeklerde kizlara gore 2 kat daha sik

gorulur.

» Ensik 2-6 yas araliginda gorulur. Yine de 6. aya kadar bildirilen
olgular vardir ve adolesan donem boyunca da gorulebilir.

» 7 yasin altindaki nefrotik sendromlu olgularin %85-90'iInda MCNS
gorulur.7-16 yas arasindaki NS’lu ¢cocuklarda bu oran %50dir.



PATOLOJI

>~ Minimal degisiklik hastaliginda (tum nefrotik sendromlu
vakalarin %85’i) glomeruller normaldir. Mezanijiyal
hucrelerde ve matrikste minimal artig gorulur.

~ Immunfloresan mikroskopta bulgu yoktur. Elektron
mikroskobunda epitel hucrelerinin podositlerinde azalma
goruldr.



Klinik

Idiyopatik nefrotik sendrom genellikle mindr enfeksiyonlar, seyrek
olarak da bocek isiriklari, ari sokmasi sonrasinda gelisir.

Cocuklar genellikle hafif 5dem tablosundadir. ik olarak periorbital ve

pretibial 6dem saptanir.Genellikle gun igcinde azalan periorbital 6dem
nedeniyle bu hastalik yanlislikla alerjik hastalik tanisi alir.

Zamanla asit, plevral eflUzyon, genital ddem gelismesiyle ddem jeneralize
bir hal alir.

Anoreksiya, irritabilite, karin agrisi ve ishal siktir.

Bu hastaligin onemli 6zelligi hipertansiyon,
makroskopik hematuri,C3,C4 dusuklugu gorulmemesidir (nefritik 6zellikler)



Klinik

Ayirici tanida

» Protein kaybettiren enteropati,
» Karaciger yetmezligi,

» Kalp yetmezligi,

> Akut ya da kronik GN,

» Protein malnutrisyonu



FSGS

~* Primer NS olan ¢ocuklarin yaklasik 9%10-20sini
olusturur.

 MCNS gibi ya da daha az siddette proteinuri ile
baslayabilir.

e FSGS, MCNS'den gelisebilir ya da farkli bir antite
olarak ortaya ¢ikabilir.

e FSGS olan bazi hastalarda dolasimda glomeruler
gecirgenliQi artiran bir faktor bulunur. FSGS olan
cocuklarin yaklasik 7%35’i bobrek yetmezligine gider.




MEMBRANOPROLIFERATIF
GLOMERULONEFRIT

* Glomertiler bobrek hastaligi ile birlikte
hipokomplamentemi ile karakterizedir.

e Primer nefrotik sendromlu olan %5-15 cocukta
MPGN bulunur.

e Tipik olarak sureklidir ve zaman iginde bobrek
yetmezligine gitme ihtimali yuksektir.



MEMBRANOZ NEFROPAT]

o Primer nefrotik sendromlu cocuklarin %5’inden
azinda bulunur.

e Daha siklikla adelosanlarda ve hepatitB, sifiliz,
malarya, toksoplazma gibi sistemik enfeksiyonu
olan veya belli tedaviler (altin ,penisilamin) kullanan
cocuklarda gorulur.



Genetik nedenli nefrotik sendromlar

> Fin tipi konjenital nefrotik sendrom
> Fokal segmental glomeruloskleroz
> Diffuz mezengial skleroz

»Denys Drash Sendromu

> Nail-patella Sendromu



» Konjenital NS yasamin ilk 2 ayinda ortaya
cikar.

> Fin tipi Iskandinav kokenli kisilerde en sik
gorulen otozomal resesif bozukluktur ve
glomerduler filtrasyon bariyerindeki nefrin
proteinindeki mutasyon sonucu olur.



Tani

Nefrotik sendrom tanisi:

> TIT

> Sabah ilk idrarda bakilan protein/kreatinin
orani

> Serum elektrolitleri, BUN, kreatinin, albumin,
kolesterol

> (>10 yas) nefrotik sendromun ikincil
nedenlerini diglamak i¢in C3, ANA, antidsDNA

» HBV, HCV, HIV (yiiksek riskli toplumlarda)



h G DGR, TARE O

Tani

TIT: +3 ya da +4 proteindri
mikroskopik hematuri (%20)
Spot idrarda protein/kreatinin orani (>2,0)

Kreatinin genellikle normaldir, ancak damar
Ici hacimdeki azalma nedeniyle bobrek
perfUzyonunda azalma varsa anormal olarak
yukselebilir.

Albumin <2.5 g/dl
Serum kolesterol, trigliserit degerleri yuksek.

Serum kompleman degerleri normal.

Klasik MCNS tablosunda bobrek biyopsisi
yaplimaz.



Nefrotik sendromda bobrek biyopsi
endikasyonlari

e Temel endikasyon steroid tedavisine yanitsizliktir.
e Hasta yasi <lyas veya >10 yas ise

e C3 dusuklugi

e Makroskopik hematuri

e Hipertansiyon

e Bobrek yetmezligi

e Sistemik hastalik bulgularina sekonder NS bulgulari



Tedavi

>~Nefrotik sendrom tanisini yeni alan ve hafif-
orta odemi olan hastalar ayaktan izlenir.

» Ama ailelere hastaligin komplikasyonlarinin belirti
ve bulgulari, cubuk (dipstick) kullanimi ve
proteinuri derecesinin yorumlanmasi ogretilmesi
gerekeceginden genellikle kisa sureli yatis
uygulanir.



Tedavi

>—1-8 yas grubundaki komplikasyon gelismemis
nefrotik sendromlu ¢ocuklar genellikle steroide
cevap veren MCNS'dir ve steroid tedavisi bobrek
biyopsisi yapmadan baslanabilir.

> Bucocuklarin yuzde 80’'inden fazlasi
kortikosteroid tedavisine cevap verir.



Kortikosteroid

P ——

> Prednizon ya da prednizolon

NS BASLANGIC TEDAVISI

60 mg/m?/gin veya 2 mg/kg/gin (max 60 mg)
2-3 dozda ginlik.

4-6 hafta

40 mg/m? veya 1.5 mg/kg gunasiri.
(max 40 mg)

4 hafta

Gunasiri dozlara doz azaltarak devam edilir.

3-6 ayda azaltilarak kesilir




Kortikosteroid

~ Tedavinin ilk 4 haftasinda remisyon
olmasi tedaviye cevap alindigini gosterir.

~ Remisyon: Idrar protein/kreatinin orani
<0,2 ya da 3 gun ust usteidrarda
proteinin (-) olmasi

» Gun asiri prednizon ya da prednizolon
(8-20 hafta boyunca azaltilarak) 40
mg/m2 ya da 1,5 mg/kg dusulur.



Relaps

> |Idrar protein/kreatinin oran1 >2.0 ya da 3
gun ust uste idrar protein >+ 3 olmasidir.

» Siktir, ozellikle kucuk ¢cocuklarda gorulur
ve ust solunum yolu ya da GIS
enfeksiyonlari ile tetiklenir.

- llk tanidaki tedaviile benzer sekilde tedavi
edilir ancak tedavi suresi daha kisadir.



Steroid Direnci

> 8 haftalik tedavinin ardindan
remisyon gerceklesmiyorsa steroid
direnci mevcuttur.

> Bu olgularin %80’i FSGS digerleri MCNS
ya da membranoproliferatif GN
kaynakhdir.



» Hasta kismi ya da tam remisyona
girmezse;

Ilk tanidan sonraki 5 yil icinde olgularin
%50 si son donem bobrek yetmezligine
gider



Alternatif Tedaviler

N

~.~ Steroid bagimli, sik relapsa giren, steroid direncliya da steroid

" toksisitesi gelisen (cushingoid gorunum, hipertansiyon, katarakt,
blUyume geriligi) olgular bu tedavilere adaydir.

Steroid disi ikinci basamak ilaclar

| llag Kullanim
Levamisol 2-2.5 mg/kg giinasiri
Max: 150 mg
Siklosporin 150 mg/m? veya 5-7 mg/kg/gln,
e Remisyonda doz <5 mg/kg
:(g;lslindrm Inh Kan dizeyi 100-200 ng/mL
Takrolimus 0.1-0.25 mg/kg/glin, 2 dozda
Kan diizeyi: 5-8 ng/mL

Mikofenolat mofetil (MMF)

1200 mg/m?/glin

Rituximab

375 mg/m?/hafta (4 hafta)



Prognoz

o Steroid yanith NS'larin birgogunda ¢cocuk
buyudukce relaps sikligi azalir.

o Steroide hizli yanit vermis ve ilk 6 ay
icinde relaps gelismemisse hastada
prognoz iyidir. Relaps olasiligli dusuktur.

o Steroide yanit veren olgularda kronik
bobrek hastaligi gelisme olasiligi
dusuktdr.



Prognoz

o Steroide direncli NS'da (genellikle FSGS
kaynakli) daha kotu bir prognoz vardir.

0 Sondonem bobrek yetmezligine ilerleyen
bir tablo zamanla gelisir.

o Diyaliz ya da bobrek transplantasyonu
gerekir.

o Rekurren NS, FSGStanili transplant
alicilarinin %30-50'sinde gelisir.



Klinik seyir

eHastamizin spot idrarinda prot/kre orani 23 saptandi,
minimal degisiklikli nefrotik sendrom kabul edildi.Cocuk
genel servisine yatirildi.

«Deltakortiril tedavisi 2 mg/kg/gun baslandi.

» Fosfokalsiyum ve Lansor tedavileri steroid yan etkileri igin
verildi.

e Tuzsuz diyet onerildi.

«Batin ve toraks USG istendi, plevral eflizeyon izlenmedi,
perihepatik perisplenik az miktarda sivi izlendi.

«Gunluk tit, spot idrarda protein,kreatinin takibi yapiimakta
olan hasta halen ¢ocuk servisinde izlenmekte.



TESEKKURLER...




