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COCUK NEFROLOJI
OLGU SUNUMU



. 2 yas 7 aylik erkek hasta

0 Hasta gozlerde sislik sikayeti ile
goturuldugu ilk merkezde konjonktivit
tanisi almis.

o Sikayet acisindan gerileme olmayan, karin,
skrotum ve oksipital bolgede de 6dem
gelisen hasta tarafimiza getirildi.



Tetkiklerinde;

o Ure:16 mg/dl

o Kre: 0,61 mg/dl

o T. protein 3,5 g/dI
o Albimin 1,42 g/dI

TIT

o pH: 6.0

o Dansite: 1.020
o Protein: +++
o Kan: ++

o Lokosit: -



Ozgecmis

R T
Term, C/S, 3.600 g

Postnatal 6zellik yok.



Soygecmis
]
o Anne: 27 yas, sag-saghikl
o Baba: 33 yas, sag-saglikl
Aralarinda akrabalik yok.
1. cocuk: Hastamiz
2. cocuk: 15 ayhk, erkek, sag-saglikli
Babaanne: Mide kanseri - eks
Dede: HT, DM, bobrek hastaligi



Fizik Muayene

- Kan Basinci: 90/50 (<90 p:102/65)
0 Ag: 17,3 kg (74. p)
n Boy: 100 cm (46. p)

o Deri turgoru, tonus dogal, goz kapaklar
ddemli. Oksipital bélgede 6dem.

o OF dogal.
o Solunum sesleri dogal, ral, ronkis yok.
o KVS: S1,52 dogal, ek ses ve ufurim yok.

o Karinda sislik mevcut, defans, rebound yok.
HSM yok.

o Skrotumda sislik.
o Pretibial 6dem (++) mevcut.




o Ure: 16 mg/dl

o Kre: 0,61 mg/dl

o0 AST: 33 U/

o ALT: 11 U/I

o Alb: 1.42 g/dlI

o Na: 138 mEq/L

0 K: 5.21 mEq/L

5 iP: 4.1 mg/dl

o Urik asit: 5.9 mg/dl

n CRP:0.92 mg/dl
o Sed:46 mm/st
o BK: 11.940

o ANS: 5.403

[l

[l

[l

Hb: 11.03
Hct:32.54

P1t:489.700



O O 0O O

Idrar sedimenti:
temiz

pH:6.0
Dansite: 1020
Protein:1.885 mg/dl

Prot/Kre: 12,97
mg/mg

C3:135 mg/dl
C4:39,4 mg/dl

o HbsAg: negatif

o Anti-
o Anti-
o Anti-

ﬂ

ﬂ

bsAg: pozitif
CV: negatif
IV: negatif



On Tani?
T



NEFROTIK SENDROM

o Nefrotik sendrom agir proteintri ile iliskili
glomeruler bir hastaliktir.

o Nefrotik sendromun klinik ticlemesi:

- 1- Hipoalbuminemi <2,5 g/dlI

- 2- Odem

- 3- Nefrotik dizeyde proteintri (>40 mg/kg/st)



Nefrotik sendrom,

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

o Tedavi edilmezse en sik enfeksiyon
kaynakli olarak 6lim riski mevcuttur.

0 Nefrotik sendromlu cocuklarin yuzde 80’i
kortikosteroid tedavisine yanit verir.



ETYOLOJI

]
0 Nefrotik sendromlu cocuklarin buyuk kismi (%90)

birincil ya da idiyopatik nefrotik sendrom tanilidir.

Idiyopatik nefrotik sendrom iliskili glomeriiler
lezyonlar:

o 1-Minimal degisiklik hastaligi (En sik)

o 2-Fokal segmental glomertlo-skleroz (FSGS)
0 3-Membranoproliferatif glomertlonefrit

0 4-C3 glomerulopati

o 5-Membran6z nefropati




ETYOLOJI

o Nefrotik sendrom hastaligi SLE, HSP,
malignite (lenfoma, |[6semi) ve enfeksiyon
(hepatit, HIV ve sitma) gibi sistemik
hastaliklara ikincil olabilir.

o Kalitsal proteintri sendromlari, glomeriler
sizme mekanizmasinda gorev alan kritik
proteinleri kodlayan genlerdeki
mutasyonlardan kaynaklanir.



Minimal Degisiklik Hastaligi
_ (MCNS)

Idiyopatik nefrotik sendrom,

0 erkeklerde kizlara gore 2 kat daha sik
gorular.

0 En stk 2-6 yas araliginda goérulir. Yine de

6. aya kadar bildirilen olgular vardir ve
adolesan donem boyunca da gorulebilir.

0 6 yasin altindaki olgularin %85-90’inda
MCNS goérular.

o Buna karsilik, addlesan yas grubundaki
olgularin yalnizca %20-30’unda goérular.



PATOLOJI

o Minimal degisiklik hastaliginda (tim
nefrotik sendromlu vakalarin %85’i)
glomeruller normaldir. Mezanjiyal
hicrelerde ve matrikste minimal artis
gorular.

0 Imminfléresan mikroskopta bulgu yoktur.
Elektron mikroskobunda epitel
hicrelerinin podositlerinde azalma
gorular.



Klinik

o ldiyopatik nefrotik sendrom genellikle minor
enteksiyonlar, seyrek olarak da bdcek isiriklari, ari
sokmasi sonrasinda gelisir.

o Cocuklar genellikle hafif 6dem tablosundadir. Ilk olarak
periorbital ve pretibial 6dem saptanir.

o Genellikle gun icinde azalan periorbital 6dem nedeniyle
bu hastalik yanlhishkla alerjik hastalik tanisi alir.

o Zamanla asit, plevral efizyon, genital 6dem
gelismesiyle 6dem jeneralize bir hal alir.

o Anoreksiya, irritabilite, karin agrisi ve ishal siktir.

o Bu hastaligin 6nemli 6zelligi hipertansiyon ve
makroskopik hematdiri (nefritik 6zellikler)

o0 bulunmamasidir.



Klinik
]
Aviricl tanida
o protein kaybettiren enteropati,
o karaciger yetmezliqi,
o kalp yetmezliqi,
o akut ya da kronik GN,
o protein malnutrisyonu
dusunular.




Tani

Nefrotik sendrom tanisi:

o TIT

o Sabah ilk idrarda bakilan protein/kreatinin
orani

o Serum elektrolitleri, BUN, kreatinin, alblimin,
kolesterol

o (>10 yas) nefrotik sendromun ikincil
nedenlerini dislamak icin C3, ANA, antidsDNA

0 HBV, HCV, HIV (yuksek riskli toplumlarda)

o Bobrek biyopsisi (>12 y, MCNS
beklenmeyenlerde)



Tani

o |
o TIT: +3 ya da +4 proteinuri

mikroskopik hematuiri (%20)
o Spot idrarda protein/kreatinin orani (>2,0)

o Kreatinin genellikle normaldir, ancak damarici
hacimdeki azalma nedeniyle bdbrek
perfliizyonunda azalma varsa anormal olarak
yvukselebilir.

o Albimin <2,5 g/dl
o Serum kolesterol, trigliserit degerleri yuksek.
o Serum kompleman degerleri normal.

o Klasik MCNS tablosunda bobrek biyopsi si
vapilmaz.



Tedavi

_
o Nefrotik sendrom tanisini yeni alan ve
hafif-orta 0demi olan hastalar ayaktan
izlenir.

o Ama ailelere hastaligin artsorunlarinin
belirti ve bulgulari, cubuk (dipstick)
kullanimi ve proteinuri derecesinin
yorumlanmasi 6gretilmesi gerekeceginden
genellikle kisa sireli yatis uygulanir.



Tedavi

o0 1-8 yas grubundaki artsorun
(komplikasyon) gelismemis nefrotik
sendromlu cocuklar genellikle steroide
cevap veren MCNS’dir ve steroid tedavisi
bobrek biyopsisi yapmadan baslanabilir.

o Bu cocuklarin ylizde 95’inden fazlasi
kortikosteroid tedavisine cevap verir.



Kortikosteroid

2012 Kidney Disease. Improving Global
Outcomes (KDIGO)

o Prednizon ya da prednizolon (4-6 hafta)
- 60 mg/m2/gun
- 2 mg/kg/gun (en cok 60 mg/gun)



Kortikosteroid

o Tedavinin ilk 4 haftasinda remisyon
olmasi tedaviye cevap alindigini gdsterir.

o Remisyon: Idrar protein/kreatinin orani
<0,2 ya da 3 guin ust Uste idrarda
proteinin (-) olmasi

o GUn asiri prednizon ya da prednizolon
(8-20 hafta boyunca azaltilarak)
40 mg/m2 yada 1,5 mg/kg



Relaps

o Idrar protein/kreatinin orani >2.0 ya da 3
gun ust Uste idrar protein >+3 olmasidir.

o Siktir, 6zellikle kiicuk cocuklarda gérular
ve Ust solunum yolu ya da GIS
enfeksiyonlari ile tetiklenir.

o Ik tanidaki tedavi ile benzer sekilde tedavi
edilir ancak tedavi suresi daha kisadir.



Steroid Direnci

]
o 8 haftalik tedavinin ardindan remisyon
gerceklesmiyorsa steroid direnci
mevcuttur.

o Bu olgularin %80’i FSGS digerleri MCNS ya
da membranoproliferatif GN kaynaklidir.



FSGS

Hasta kismi ya da tam remisyona girmezse;

o ilk tanidan sonraki 5 yil icinde olgularin
%50’si son donem bobrek yetmezligine
gider.



Alternatif Tedaviler

Steroid bagimli, sik relapsa giren, steroid direncli ya da
steroid toksisitesi gelisen (cushingoid gorunim,
hipertansiyon, katarakt, bluylime geriligi) olgular bu
tedavilere adaydir.

Siklofosfamid remisyon sliresini uzatir ve relaps sayisini
azaltir. Yan etkileri notropeni, dissemine varisella
enfeksiyonu, hemorajik sistit, alopesi, kisirlik ve
malignite gelisme riskidir.

2 mg/kg’dan guinde tek doz 8-12 hafta tedavi verilir.

Tec!la}vi stiresince gun asiri prednizolon tedavisi de
verilir.

Haftalik Hb takibi yapilmalidir. BK<5.000/mm3 olursa
ilac kesilir.



o Steroide direncli nefrotik sendromda ilk
tercih kalsinorin inhibitorleridir.
(takrolimus ya da siklosporin)

o Yan etkiler: Hipertansiyon, nefrotoksisite,
hirsutizm, gingival hiperplazi.

0 Mikofenolat
0 Levamisole
o Rituksimab



Prognoz

o Steroid yanith NS’larin bircogunda cocuk
buyudukce relaps sikligi azalir.

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

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



Prognoz

o Steroide direncli NS’da (genellikle FSGS
kaynakli) daha kétu bir prognoz vardir.

0 Son dénem bobrek yetmezligine ilerleyen
bir tablo zamanla gelisir.

o Diyaliz ya da bobrek transplantasyonu
gerekir.

o Rektrren NS, FSGS tanili transplant
alicilarinin %30-50’sinde gelisir.



Hastamiz minimal degisiklikli nefrotik
sendrom kabul edildi.

Cocuk genel servisine yatirildi.

o Deltakortiril tedavisi 2 mg/kg/gun
baslandi.

o Fosfokalsiyum ve Lansor tedavileri steroid
van etkileri icin verildi.

o Tuzsuz diyet onerildi.



0o Hastaya 3 gun DC tedavisi verildi. Sol gozdeki
ddemi azaldi, karin ve testislerde 6demi devam
ediyordu.

o Idrar cikisi az, oligurikti. Kreatinini 0,78’e
yukselen hastaya 15 mg/kg’dan metil pulse
steroid tedavisi baslandi.

0 Hastaya 6 gun metil pulse tedavisi verildi.
Odemleri azaldi. Idrar cikisi artti. Spot idrarda
protein/kreatinin orani 0,91 mg/mg’a geriledi.
11 gln serviste yatan hasta 2 mg/kg’dan
deltakortiril tedavisi ile taburcu edildi.



o 2 hafta sonra kontrole cagrildi.
o TIT proteini negatif goruld.
o Spot idrarda protein/kreatinin: 0,6 mg/mg

o Hastanin steroid tedavisi glunasiri 1,5
mg/kg/gln olarak dizenlendi.

o 2 hafta sonra kontrole cagrildi.



]
o 2 hafta sonra kontrolde bakilan idrar
proteini negatif goruldda.
o Steroid tedavisi gunasiri 1 mg/kg/gun
olarak dizenlendi.

o 2 ay sonra deltakortiril tedavisi azaltilarak
tamamen kesildi. Sikayet olunca gelmek
Uzere tarafimiza cagirildi.



n 2 ay sonra gozlerde sislik sikayeti olmasi
Uzerine poliklinigimize basvurdu.

o TIT protein: +++
o Spot idrar protein/kre: 8,2 mg/mg
o Idrar proteini:331,6




Relaps

o Hastada 2 mg/kg/gun tam doz steroid
tedavisine gecildi. 3 glin Ust Uste idrar
proteini (-) oldugunda kontrole cagirldi.

o Hasta 5 hafta sonra kontrole geldi.
o Protein/Kreatinin: 0,16
o TIT Protein: -

o 15 gun 1,5 mg/kg’dan ardindan 15 glin
1mg/kg’dan ilacini kullanmasi soylenip
kontrole 1 ay sonra cagirildi



o 1 ay sonra hastanin ilaci gun asiri 1

tablete azaltilg
ilacint bu dozc

poliklinigimizc

I. Hastamiz son 4 aydir
an alarak remisyonda
en izlemi surdurulmektedir.



