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Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghigi ve Hastaliklar:1 Anabilim Dali

ARAS.GOR.DR. AYDAN DAGDAS
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Yakinmasi: Ayaklarda ve goz etrafinda siskinlik

Hikayesi: 7 yildir bilinen nefrotik sendrom tanih
hasta(gunasiri 5 mg deltacortil tedavisi aliyor) 2
yildir cocuk nefroloji poliklinik kontrollerine
gelmiyor, 1 haftadir bacaklarinda ve gozlerinde sislik
sikayeti olmasi tizerine 14.11.2019 tarihinde cocuk
nefroloji poliklinik kontroliine gelmis. Yapilan
muayenesinde kan basincinin yliksek olmasi tizerine
hastaya 5 mg norvasc tedavisi baslanmis, yatis
onerilmis, hasta yatis1 18.11.2019 tarihinde
yapabilmis.



Ozgecmis:miadinda C/S ile dogan hasta,dogum
sonrasl hastanede yatis oykiisu,transfizyon
ihtiyaci,fototerapi ihtiyaci oykiist yok.

Nefrotik sendrom (Minimal Degisim Hastalig1) (7
yildir)

Hastanin daha once de 4 kez nefrotik sendrom relaps
nedeniyle yatisi olmus.



Soygecmis:
Anne:33 yas,sag,saglikh
Baba:38 yas,sag,saghkl

Anne ile baba arasinda akrabalik var.(anne babanin
teyzesinin kizi)

1.cocuk—abortus

2.cocuk—hastamiz

3.cocuk—5 yas,erkek,bilinen hastalik yok
4.cocuk—1.5 yas,erkek,bilinen hastali yok



Ates: 36.4 C

SPO2: 97 Kilo:44 kg(90p-97p)
TA:110/70 mmHg Boy:144 cm(75p-90p)
KTA:68/dk

Genel durum: iyi, hasta goriniim mevcut

Deri:cilt rengi dogal,bacaklarinda(+2 pto),scrotumda, goz
kapagi cevresinde odem

Solunum: solunum sesleri dogal
Kardiyovaskiiler: Si1+, S2+, KDZ<2 sn

Karin: rahat, defans yok rebound yok
Norolojik muayene:bilinci acik,GKS:15, IR+/+



Laboratuvar Bulgulari
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Laboratuvar Bulgulari

Biyokimya

Test Adi

eGFR [CKO-EFI Pediatrik)
Aclik Kan Jekeri (AKS)
BUN { Kan ure azotu )
Kreatinin

AST (SGE0T)

ALT (SGPT)

GGET

ALFP [Alkslen Fosfataz)
LEH

Hemaliz. Yenl rumune li2 iekrar) uypgundur.
Protein, Totsl

Albumin

Sodyum (Na)

Dizeltilmis Sodyum
Potasyum {K)

Hemaoliz. Yeni numune ile tekran uygundur.
Klor {Cl)

Kalsiyum

Magnezyum (Mg}

Faosfor {P)

Uik asit

CRF

334443 1 |Bes sesss




Laboratuvar Bulgulari

O

14/11/19 11:57

14/1119 12:35

14/11/19 11:57

14/11/19 12:35

14f1119 11:57

14f11/19 12:35

141119 11:57

14f11/19 12:35

14/11/19 11:57

14/11/19 12:35

14/11/19 11:57

14/11/19 12:35

14f11f19 11:57

14f11/19 12:35

141119 11:57

14f11/19 12:35

14/11/19 11:57

14/1119 12:35

14/11/19 11:57

14/11/19 12:35

141119 11:57

14/11/19 12:35

14f11f19 11:57

14f11/19 12:35

14/11/19 11:57

14/1118 12:35

14f1119 11:57

14f11/19 12:35

Uzerindeki askorbik asit dederlerinde, idrarda Glukoz, kan ve nitrit negatiflidi olabilecedi géz éninde

Bakteri

141119 11:57

14f11/19 12:35

14/11/19 11:57

14/11/19 12:35

14/11/19 11:57

14/11/19 12:35

14f11f19 11:57

14f11/19 12:35

141119 11:57

14f11/19 12:35

14/11/19 11:57

14/1119 12:35




Patolojik Bulgular

O

Idrar ve Sinilar

Test Adi
Protein (idrar)

Albumin {idrar)
Kreatinin {idrar)




Klinik Seyir

Tansiyon persentilleri; 50p 102/61
99p 127/86
Hastaya oral tuzsuz diyet baslanda.
5mg norvasc tedaviye eklendi.
Minimal degisim hastalig1 tanil1 hastanin tedavisine

2mg/m2/gin(maximum doz 60 mg)
metilprednizolon tedavisi eklendi.

Gastrik yan etkileri onlemek amaciyla tedavisine
lansor 1x30 mg oral tablet eklendi.



Klinik Seyir

3 gun stireyle Cocuk Saghg ve Hastaliklar1 servisinde
yatis1 yapilda.
Uzun stre kortizol tedavisi alan hasta yan etkiler

acisindan goz hastaliklarina konsulte edildi. Goz
muayenesi normal olarak degerlendirildi.

Kemik mineral dansitesi olcimii yapildi. Normal
araliklarda degerlendirildi.

Cocuk kardiyolojisine konsulte edilen hastanin EKO su
normal olarak degerlendirildi



Klinik Seyir

Tedavisinin 3. gliniinde hastanin klinik bulgularinda
gerileme gozlendi.

Sik tekrarlayan steroid duyarh nefrotik sendrom
dustinilen hastaya;

Deltacortil(3 kez idrarda protein negatif olana dek),
norvasc ve lansor tedavisi ile 1 hafta sonra cocuk
nefroloji poliklinik kontrol onerisiyle taburcu edildi



NEFROTIK SENDROM

Nefrotik sendrom agir proteintri ile iliskili glomeriler
bir hastaliktir.

Nefrotik sendrom

Nefrotik dizeyde proteiniri(>1gr/m2/gin) veya
>40mg/mz2/saat

Spot idrarda protein/kreatinin orani >2 mg/mg
Hipoalbuminemi (serum albumin<2.5 g/dl)
Odem ve hiperlipidemi



NEFROTIK SENDROM

Nefrotik sendrom bir cok bobrek hastalig: ile iliskili
olabilse de, cocukluk caginda en sik idiopatik olarak
goruliir(>%90).

Nefrotik sendromlu vakalarin %90 1inda steroid
tedavisine yanit alinir(steroide hassas nefrotik
sendrom,SHNS) ve bu hastalarin uzun donem
prognozlari iyidir fakat geriye kalan %10 luk grupta
steroid tedavisine yamit alinamamaktadir(steroide
direncli nefrotik sendrom,SDNS).



NEFROTIK SENDROM

 Etiyoloji:

» Idiyopatik nefrotik sendrom:

» Minimal degisim hastahigi(MDH)-%85

» Fokal Segmental Glomeruloskleroz(FSGS)-%10
* Membranoproliferatif Glomerulonefrit(MPGN)
* Membranoz Nefropati(MN)

 Diffiiz Mezengial Proliferasyon

» Sekonder nefrotik sendrom:

» Lupus nefriti, Henoch-Schonlein purpurasi,Alport
hastalig

» Malignitelere,ilaclara,enfeksiyonlara ikincil




NEFROTIK SENDROM

Patogenez:

Glomeriler hasarin mekanizmasi: hastalik spesifik
mekanizmalar ile olusur.

minimal degisiklik hastaliginda ve fokal segmental
glomeruloskleroziste dolasimsal faktorler

Membranoproliferatif glomerulonefrit, poststreptokokal
glomerulonefrit ve lupus nefritinde dolasimdaki immiin
faktorler

Kalitimsal, infantil, ve ya glukokortikoid direncli nefrotik
sendromlarda podositlerde veya yarik diafram
proteinlerinin ( CD2AP, podosin, nefrin) mutasyonu



NEFROTIK SENDROM

Klinik Bulgular:

Nefrotik sendromun baslangici bir tist solunum yolu
enfeksiyonu ile tetiklenebilmekte ve hastalar tipik olarak
odem sikayeti ile bagvurmaktadirlar.

Siklikla odem ilk olarak periorbital alanda ortaya cikar, odem
yer cekiminin etkisiyle dik pozisyonda iken pretibial bolgede,
sirt Uistll yatar pozisyonda iken sakral bolgede belirginlesir.

Yumusak ve gode birakir tarzdadir,sik giysiler iz birakabilir.

Asit,plevral ve perikardiyal efiizyonun eslik ettigi anazarka
tarz1 odem de gelisebilir.

Nefrotik sendromlu ¢ocuklarda hipertansiyon ve hemattiiri
daha az siklikta goruliir.



NEFROTIK SENDROM

Tani:

Nefrotik diizeyde proteiniiri,hipoalbuminemi,odem
ve hiperlipidemi varlig ile konulur.

Bobrek biyopsisi idiyopatik nefrotik sendromlu pek
cok olguda gerekli degildir ancak baslangicta MDH
disinda bir hastaliktan stipheleniliyorsa yapilir.

Steroide direncli olgularda steroid disinda diger
immunsupresif ilaclarla tedavi planlandiginda tedavi
oncesinde bobrek biyopsisi yapma endikasyonu
vardir.



NEFROTIK SENDROM

Bobrek Biyopsisi Yapma Endikasyonlar::
<1yas veya >16 yas
Pozitif aile oykiistu

Makroskopik hematiiri, devam eden mikroskopik
hematiiri, serum kompleman 3 diisukligu

Ciddi hipertansiyon

Bobrek yetmezligi(hipovolemiye bagh olmayan)
Bobrek dis1 bulgular(artrit,dokiintii,anemi)
Kronik hastalik varligi



NEFROTIK SENDROM

 Patoloji:

» Minimal Degisim Hastaligi: Elektron mikroskopide
podositlerin ayaksi ¢cikintilarinda silinme ve aktin
filamanlarda bozulma(immiinfloresan incelemede
depolanma yok)

» Mezengial Proliferasyonda: Isik mikroskopisinde
mezengial hiicre ve matrikste artis,immiinfloresan
incelemede IgM veya IgA ile eser boyanma,elektron
mikroskopide mezengia hiicre ve matrikste artis ve ek
olarak podositlerin ayaksi cikintilarinda silinme



NEFROTIK SENDROM

Fokal Segmental Glomeruloskleroz: Lezyonlar
fokal ve segmentaldir.Isik mikroskopide segmental skar
alanlar1, Immiinfloresan incelemede segmental skleroz
alanlarinda spesifik olmayan IgM ve C3 ile
boyanma,elektron mikroskopide podosit ayaklarinda
yaygin silinme

Membranoz Nefropati:Isik mikroskopideglomertiler
bazal membranda kalinlasmave spike
formasyon,immunfloresan incelemede IgG,C3 ile
graniiler depolanmalar,elektron mikroskopide
subepitelyal elektron-dense depolanmalar



* Minimal Degisim Hastahg

* Normal glomeruler bazal membran
» Immiin depozit yok

» Ayaksi cikintilarda flizyon
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NEFROTIK SENDROM

Tedavi:

Baslangic tedavisi, giinde tek doz halinde 4-6 hafta
suresince verilen oral prednizolon(2/mg/kg/giin)
(maximum doz:60 mg/giin) sonrasinda gin asir1 tek
dozda 6 hafta siiresince verilen oral prednizon (1.5
mg/kg) seklinde olup saha sonra 2-5 ay boyunca doz
azaltilmasi yapilarak tedaviye devam seklindedir.



NEFROTIK SENDROM

Steroide hassas nefrotik sendrom hastalar arasinda
degisik klinik seyirler gosterebilir. Hastalarin %40 1nda
takipte relaps olmaz ya da tek relaps goruliir, geri
kalaninda birden cok relaps ve steroide bagimhlik
goriilebilmektedir.

Sik olmayan relapslarin tedavisinde oral prednizolon
2mg/kg/gin (maksimum doz 60 mg/gin) tek dozda
ardisik 3 giin idrar proteini negatif olana dek devam
edilir.Tam remisyon saglandiktan sonra 1.5 mg/kg/gin
gin asir1 tek doz §eklincgle en az 4 hafta verilir.

Sik relapslarin tedavisinde oral prednizon tam remisyon
saglanana dek devam edilir. Tam remisyon saglandiktan
sonra diisiik dozda prednizon en az 3 ay devam ediKklir.



Sik relapslar ve steroide bagimli nefrotik
sendromda,steroid iliskili yan etkiler gelismesi
durumunda diger tedavi secenekleri diisunulmelidir.

Alkilleyici ajanlardan siklofosfamid(2mg/kg/gtin),
Klorambusil(o.1/mg/kg/giin)

Kalsinorin inhibitorlerinden siklosporin
(4/mg/kg/giin)

Anti-CD20 monoklonal antikoru Rituksimab
(375/mg/m2) kullamilabilir.






