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Olgu

* 6yil5ay/kiz
* Sikayet: Gozlerde ve karinda siglik, kilo artigi



Ovyki

* 4-5 glindlr yuzinde sislik olan hasta, ayak sirtinda ve karninda da sislik olusmasi Gzerine
tarafimiza basvurdu.

* Son 1 aydir kilo artisi mevcutmus



Ozgecmis-Soygecmis

 Ozellik yok

* Bilinen hastaligi ve duzenli kullandigi ilaci yok

* Asilari saglik bakanhgi takvimine uygun olarak yapilmis.
* Anne: 29 yas / sag-keratokonus tanili

* Baba: 39 yas / sag-saglikli

* Anne baba arasinda akrabalik yok



Oksoloji

* Boy:113 cm (-1.05 SDS)
* Kilo: 21 kg (-0.24 SDS)
* TA: 120/70 (95p)



Fizik muayene

* Genel durumu iyi, oryente koopere

 Cilt: Bilateral periorbital 6dem, bilateral gode birakan pretibial 6dem ++
» Kardiyovaskuler sistem: S1 + S2 + ek ses ve Gflirim yok.

e Solunum sistemi: Solunum sesleri bilateral az, ral-ronkls yok

* Gastrointestinal sistem: Hepatosplenomegali yok. Defans yok. Rebound yok. Barsak sesleri
normoaktif. Batinda sislik ve distansiyon mevcut.

e Genitolriner sistem: Haricen kiz. Labiumlar 6demli.



Laboratuvar

* WABC (Lokosit) - 10,45 x1073/uL

* NEU (Nétrofil Sayisi) - 5,580 x10”3/ulL

* LYM (Lenfosit Sayisi) - 4,180 x10”3/uL

* HGB (Hemoglobin) - 14,10 g/dL

* HCT (Hematokrit) - 40,9 %

*  MCV (Ortalama Eritrosit Hacmi) - 76,30 fL
* PLT (Trombosit) - 371 x1073/uL

Cemeramn iy

Tam idrar Analizi (TIT)

Renk ACIK SARL
Bulaniklik BERRAK
pH 6,5
Dansite 1,046
en T
Lakosit MEGATIF(-)
Glukoz MEGATIF(-)
Bilirubin MEGATIF(-)
Keton MEGATIF(-)
Mitrit MEGATIF(-)
Urobilinajen MNORMAL
Mukus 12
Eritrosit 81

Lakosit 3

Aclik Kan Sekeri (AKS) - 77,1 mg/dL
Duzeltilmis Sodyum - 136,6 mmol/L
Protein, Total - 32 g/L

Albumin - 15,8 g/L

Duzeltilmis Kalsiyum - 9,58 mg/dL
Fosfor (P) - 5,13 mg/dL

Klor (Cl) - 106 mmol/L

Kreatinin - 0,15 mg/dL

Magnezyum (Mg) - 1,89 mg/dL
Potasyum (K) - 4,29 mmol/L
Sodyum (Na) - 137 mmol/L

Urea - 27,8 mg/dL






Patolojik Bulgular

* Yuz, ayak sirti, karinda sislik
 Bilateral periorbital 6dem, bilateral gode birakan pretibial 6dem ++
* Solunum sesleri bilateral az 2 paac sagda eflizyon?

» Batinda sislik ve distansiyon mevcut.

1o

* Labiumlar 6demli. Tam Idrar Analizi (TIT)

Renk

o Album|n - 15,8 g/l_ Eularuklik
pH
Dansite
Kan
Likosit
Glukoz
Protein
Bilirubin
keton
Mitrit
Urobilinojen
Mukus
Eritrosit
Likosit

ACIK SARI
BERRAK
8,5
1,046

L e
MEGATIF(-)
MEGATIF{-)

L A
MEGATIF{-)
MEGATIF(-)
MEGATIF{-)

MORMAL
12
81
3



« Ek tetkik? On tani?



Kreatinin (idrar) - 232,6 mg/dL
Protein (idrar) - 2695,3 mg/dL
Protein/Kreatinin Orani (idrar) - 11587,7 mg/g kreatinin

Kolesterol (Total) - 509,5 mg/dL
Trigliserid - 410,8 mg/dL
Kolestrol (HDL) - 24 mg/dL

C3 (Kompleman 3) - 1,01 g/L
C4 (Kompleman 4) - 0,28 g/L

MPO ANCA - < 2 NEGATIF(-) RU/mL
PR3 ANCA - < 2 NEGATIF(-) RU/mL
Anti niikleer antikor (ANA) - NEGATIF(-)

Viral seroloji

Anti HBs

Ant HCY

Ant HIV

CMV IgG

CMV IgM

HBs Ag

Rubella oG
Rubella IgM
Toxoplazma laG

Toxoplazma IgM

Parvovirus B19 PCR

- NEGATIF(-) IU/mL

0,7
0,09 NEGATIF{-)
0,06 NEGATIF(-)

0,4 NEGATIF(-)
0,26 NEGATIF(-)

0,82 NEGATIF(-)

0,4 NEGATIF(-)



Abdomen-Toraks USG

SONUC-ONERI: Karaciger boyutu 125mm élciilmiis olup yasa gore dist ssmrdadir.

Sol bobrek boyutu 97mm Slgiilmiis olup yasa gore artrmistir. 5aj bébrek boyutu 93mm &lgiil mils olup yaga gore iist simrdadir.
Perihepatik perisplenik ve pelvik minimal serbest sibi iz enmektedir.

Bulgular
11/07/2024, 09:22 Toraks Renkli Doppler Us

KLINIK BILGI: Minimal change hastahd ile takip edilen nefrotik sendrom tamh hastanin artmig effiizyon ihtiyac nedeniyle
tarafimza degerlendirilmesi ria olunur.

TORAKS DOPFLER U5 RAPORU

TEKNIK: US

KARSILASTIRMA: Yok

BULGULAR:

Bilateral plevral aralikta 18mm kahnlkta plevral efizyon izlenmektedir.

SONUG-OMNERI: Bilateral plevral amlikta 18mm lahnhkta plevral efiizyon izlenmektedir.




NEFROTIK SENDROM



Patogenez

* Glomerduler filtrasyon bariyeri: Glomeruler kapiller duvarda yer alan ve Ug tabakadan olusan bir
bariyerdir.

* -Pencereli endotel

* -Glomerdler bazal membran

e -Epitelyal hiicre (podosit)

* Bu bariyer sadece su ve klcuk plazma solutlerinin gecisine izin veren bir 6zelliktedir.

* Bu bariyeri etkileyen kazanilmis bozukluklar veya bazal membran yapisini (laminin, podosit)
kodlayan genlerdeki mutasyonlar nefrotik sendromla sonuclanir.



Nefrotik dliizeyde proteindri

>50 mg/kg/glin veya 40 mg/m?/saat

Spot idrarda mikroprotein/kreatinin > 2 (g/g)
Hipoalbuminemi

Serum albimin <2.5 g/dI

+- Yaygin 6dem



Tanim

* Primer (idiopatik) NS: Sistemik hastaliklar ve diger glomeriilonefrit formlarinin ekarte edilmesi
gerekir.

* Sekonder NS: Sistemik hastalik veya enfeksiyona sekonder ortaya ¢ikan nefrotik sendrom
* Steroid cevapli NS: Steroid tedavisi ile tam remisyon elde edilmesi

» Steroid direncli NS:

* 4 haftalik diizenli ve tam doz ( 2 mg/kg/giin veya 60 mg/m?/giin) steroid ve/veya

* 3 puls metilprednizolon tedavisine ragmen remisyona girmemesi

e Steroid bagimli NS: Steroide 6nceden yanit alinan ve proteinirisi kaybolan bir hastada steroid
azaltilirken veya steroid kesildikten sonraki 2 hafta icinde relaps olmasi ve bu durumun 2 kere
tekrarlanmasi



Remisyon:
3 ardisik glin idrarda protein<4 mg/m2/saat veya

idrar cubugunda protein: 0-eser olmasi

Relaps:
Daha Once remisyonda olan hastanin idrarinda 3 glin arka arkaya > 3+ protein ¢cikmasi ya da
idrar proteininin >40 mg/m?/saat veya

protein/kreatinin oraninin > 2 olmasi

Sik relaps:

Baslangicta remisyona girmis olan hastada ilk 6 aylik izlemde en az 2 relaps olmasi ya da
herhangi 12 aylik izlemde en az 4 relaps olmasi

Erken cevapsiz NS: ilk epizodda steroid direncinin olmasi

Sekonder glukokortikoid direnci (geg cevapsiz): Daha Once steroide duyarli hastada steroid direnci gelismesi



Baslangic Yasina Gore Tanimlama

Yasamin ilk 3 ayi Konjenital NS

4-12.ay infantil NS
1 yastan sonra Cocukluk cagi NS



Klinik Ozellikler

« Odem

* Proteinuri

* Hipoalbuminemi
* Hiperlipidemi

* Hipertansiyon

* Hematuri

* Hipovolemi (hipotansiyon,tasikardi,oligiiri)



Etyoloji

Primer nefrotik sendrom, sistemik hastaligin yoklugunda nefrotik sendromu ifade eder.

Idiyopatik nefrotik sendrom:

= Minimal degisim hastaligi

= Primer fokal segmental glomeruloskleroz (FSGS)
Primer membrandz nefropati
Membranoproliferatif glomerulonefrit (MPGN)

IgA nefropati

C3 glomertlopati



Sekonder nefrotik sendrom, sistemik hastalikla iligkili olan veya glomeruler hasalanmaya neden olan baska bir stirece ikincil olan
nefrotik sendromu ifade eder.

Membranoz nefropati:
® Sistemik lupus eritematozus
= Kronik hepatit B enfeksiyonu

Nefron kaybina bagh ikincil FSGS:
= Bobrek yara izi
® Renal hipodisplazi

Enfeksiyonlar:
® Grup A streptokok (yani, poststreptokok glomerulonefrit)
= Enfektif endokardit
= Hepatit B veya C
= HIV
= CMV
= Parvovirtis B19
= Konjenital sifiliz

= Sitma

Lupus nefrit

Vaskulitler:
= IgA vaskulit (Henoch-Schénlein purpura)
= ANCA ile iligkili vaskulit

Tlaglar ve toksinler:
= NSAIDLER
= Eroin
= Lityum
= Altin
= Civa



Tedavi

Prednizolon

Cumulative percent of patients with
complete remission

Chil(lren1 B

2 4 8 16

Weeks from starting corticosteroid therapy

28

60 mg/m?/giin veya 2 mg/kg/giin (max 60 mg) | 4-6 hafta
2-3 dozda gunluk.
40 mg/m? veya 1.5 mg/kg gunasiri. 4 hafta

(max 40 mg)

Gunasiri dozlara doz azaltarak devam edilir.

3-6 ayda azaltilarak kesilir



Levamisol (2 ila 2.5 mg/kg) (maksimum doz 150 mg)

Nuksleri dnlemek icin en az toksik ve en ucuz ilagtir

Mikofenolat mofetil (1200 mg/m?/giin)

T ve B hicresi proliferasyonunu inhibe eder.

Kalsinorin inhibitorleri - Siklosporin(4-5 mg/kg/giin) ve takrolimus(0.1-0.2 mg/kg/glin)
T-hicresi aktivasyonunu bloke eder

Alkilleyici ajanlar — Siklofosfamid, Klorambusil

Sik nukseden veya steroid bagimlisi olan hastalarda tek basina prednizolondan daha uzun
sureli remisyonlara neden olabilir

Rituksimab — (375 mg/m?/hafta) anti-CD20 monoklonal antikor



Biyopsi Endikasyonlari

* <] vyasveya >16vyas

* Pozitif aile oykusu

* Makroskpik hematuri, devam eden mikroskobik hematdri, c3 dustklugu
e Ciddi hipertansiyon

e Bobrek yetmezligi

e Artrit, dokuntu, anemi gibi bobrek disi bulgular

* Kronik hastalik varligi



Komplikasyonlar:

« Odem (plevral veya perikardiyal eflizyon, asit, anazarka)

* Tromboembolik olaylar (6rn. pulmoner emboli, derin ven trombozu, serebral vendz tromboz,
renal ven trombozu)

* Enfeksiyon
* Hipovolemi

* Bobrek fonksiyon bozuklugu



Enfeksiyonlar

Immunglobulin G diizeyinde azalma

Antikor sentezinde bozulma

Alternatif kompleman yolundaki faktor B ve D duzeyinde azalma

Immiinosiipresif tedaviler



Hindistan'da glukokortikoid tedavisi almayan nefrotik sendromlu 60 cocuk lzerinde yapilan
gozlemsel bir calismada degerlendirilmistir. 60 hastanin 57sinde saptanan enfeksiyonlar:

Ust solunum yolu enfeksiyonu
idrar yolu enfeksiyonu
Peritonit

Pnomoni

Siddetli akut gastroenterit

Ampiyem



* Nefrotik sendromlu cocuklar, 6zellikle kapsillenmis bakterilerle ciddi bakteriyel enfeksiyon
gelistirme riski altindadir.

* Ayrica asit ve plevral eflizyonlar bakteri Gremesi icin dogal bir kiltlir ortami saglar.

* Bu nedenle, calismada da belirtildigi gibi;
pndmoni, ampiyem ve peritonit, nefrotik sendromlu cocuklarda gorulen enfeksiyonlardir.



* Viral enfeksiyonlar, 6zellikle sucicegi, nefrotik sendromlu cocuklarda, 6zellikle immunostpresif
tedavi alanlarda gozlenebilir.

* Varicella bu tir hastalarda 6nemli morbidite ve mortaliteye neden olabilir



Tromboembolizm

* Nefrotik sendromlu cocuklarda artmis Hemokonsantrasyonlu hipovolemi

tromboembolik komplikasyon riskine

katkida bulunan faktorler: Ozellikle anazarkali hastalarda hareketsizlik

* Nefrotik sendrom Enfeksiyon

e Trombositoz Santral vendz kateter varlig

* Antitrombin lll, serbest protein S ve Altta yatan genetik trombofilik egilim

plazminojen seviyelerinin azalmasi

* Fibrinojen, FV, FVIII, trombosit aktivasyon
artisi



Nefrotik sendromlu cocuklarda hem arteriyel hem de ven6z trombozlar bildirilmistir,
ancak vendz tromboz daha sik gortulmektedir.

En yaygin bolgeler arasinda serebral ven, pulmoner arter, renal ven, derin femoral venler,
inferior vena kava bulunur.

Nefrotik sendromlu cocuklarda tromboembolik komplikasyonlar, serebral ven6z tromboz,
pulmoner emboli ve renal ven ven trombozu gibi anlamli morbidite ile iliskili olabilir.

Pulmoner emboli klinigi sessizdir. Kardiyovaskuler semptomlari olan hastalarda alert
olmak gerekmektedir.

Renal ven trombozu, makroskopik hematduri, yan agrisi olan hastalarda akla gelmelidir.



Bobrek Fonksiyon Bozuklugu

1) Hipovolemi: Nefrotik sendromlu ¢ocuklar, 6zellikle minimal degisim hastaligi olanlar, vaskiler
hacimlerinin tekrarlanmasindan sonra normale dénen hipovolemi nedeniyle GFR'de gecici bir

dususe sahip olabilir.

2) Enfeksiyonun bir komplikasyonu, akut tibiler nekroz (6nemli hipovolemiye ikincil), alerjik
interstisyel nefrit (antibiyotikler veya steroid olmayan antienflamatuar ilaglar nedeniyle) veya
kalsinorin inhibitorleri (steroid bagimli nefrotik sendromlu cocuklarda siklikla kullanilan siklosporin
veya takrolimus) veya anjiyotensin donuUstlricu enzim inhibitorleri gibi ilag toksisitesi olarak ortaya

cikabilir.

3) Altta yatan glomeriler patoloji



Anazarka tarzi 0dem

» Siddetli skrotal veya vulvar 6dem nedeniyle yuriyememe

* Diyafragma hareketini bozabilen bliylik plevral efiizyonlardan ve/veya masif asitlerden
kaynaklanan solunum sikintisi

* Doku bozulmasi ve seliilit



Odemi kontrol etmek icin alinacak dnlemler

e 1) Diyette tuz aliminin azaltilmasi
e 2) Masif anazarka, hiponatremli hastalarda sivi kisitlamasi

* 3) Idrar cikisi, kan basinci, kalp tepe atimi, kapiller dolum, elektrolit, bébrek
fonksiyonlarinin yakin takibi

* 4) Yasa gore normal protein alimi, yeterli biylimenin saglanmasi, yliksek proteinli
diyetten kacinilmasi (negatif nitrojen dengesi)

e 5) Ekstremitelerin ylkseltilmesi, kompresyon coraplarinin kullaniimasi
* 6) Nefrotoksik ilaclardan kacinilmasi

e 7) Santral venoz katater kullanimindan kacginilmasi



Hipovolemi

* Tipik olarak erken donemde ve niksetme sirasinda ortaya cikar.

» Diuretik tedavisi, sepsis, ishal gibi baska bir olay hipotansiyon ve soka neden olabilir.



BlUyume Geriligi

 Kalici nefrotik sendrom ya da steroide bagimli nefrotik sendromu olanlarda uzun sireli steroid
tedavisinin komplikasyonu olarak buyime olumsuz etkilenebilir.



Diger Komplikasyonlar

* Dislipidemi: Kardiyovaskiler ve trombotik komplikasyon riskinin artmasina neden olur

« Anemi: idrarla demir, transferrin, eritropoetin, transkobalamin, bakir gibi metallerin kaybi
nedeniyle gelisebilir.

e D vitamini eksikligi, kalsitriol seviyesinde azalma



Klinik Seyir

e Hastanin yatisi sirasinda hipoalbuminemisi devam etti ve cekilen kontrol akciger grafisinde plevral
eflizyonun artmis oldugu goruldu. Toraks USG cekildi.

e Sag plevral aralikta 14mm, sol plevral aralikta 19 mm kalinlikta plevral eflizyon izlendi, seklinde
raporlandi.

» 2 kere 1 gr/kg albumin tedavisi verildi. Tedavi sonrasi alboumin degeri normal aralikta gorildu.

* Yatisinda 25 kg olan ve karin cevresi 68 cm olan hastanin, agirhigi 20 kg’a, karin cevresi 62 cm’e
geriledi.

* 2 mg/kg oral metilprednisolon tedavisi baslandi. 4 hafta boyunca ayni dozda devam edildi.
Ardindan doz azaltma plani yapildi.

* Hastanin metilprednisolon tedavisinin 8.gunilnde proteinurisi negatiflesti.

* Hasta yakin kontrol ile taburcu edildi.



- TESEKKURLER



