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15 yas, kiz hasta

\A

* Yakinma
Bas donmesi, halsizlik, bayillma

* Oykii

6 yil 6nce kronik bébrek yetmezIigi tanisi alan hastanin ilk
kez mensturasyon kanamasi olmus.

Kanama miktari giinde 4-6 kez cocuk bezi degistirecek kadar
cokmus.

Kanamanin 3.ginutnde halsiz diisen ve baygin hale gelen
hasta acil servisimize getirilmis.
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Ozgecmis : Miadinda 3500 gram normal dogum
Kronik bébrek hastaligi (10 yasinda tani almis, 3

yildir poliklinik kontrollerine gelmemis)

Soygecmis : Anne 41yas, yuksek tansiyon
Baba 44 yas, sag, saglikl
Anne baba arasinda akrabalik yok
19,18,12,9,6 yasindaki kardesler, sag, saglkli



\
Ates : 37.5°C

Kan basinci: 100/59 mm Hg

Nabiz : 120/dk

Solunum : 24/dk
sPO2: %100

Boy : 132 cm (<3p)
Agirlik : 32 kg (<3p)



L —m—

Genel durum orta/kétd, biling acik, oryante koopere
Cilt soluk sari, orofarenks dogal

Solunum ve kalp sesleri dogal

Karin rahat. Rebound, defans, hassasiyet yok

Alt extremitede bilateral flexiyon kontraktlri mevcut
Bas agrisi mevcut, gérme bozuklugu yok

Odem yok.

Bliyiime gelisme geriligi mevcut (boy <3p, kilo<3p)



LABORATUVAR
\

* Glukoz: 156 mg/d| * Beyaz kiire : 12510 /mm3
* BUN:60 * HGB: 4,11 g/d|

* Kreatinin : 5,12 mg/d| * Trombosit : 201000 /mm3
« AST:13 U/L

 ALT:6 U/L * CRP: 0,05 mg/dl

* Na:138,2mEq/L

* K:4,53 mEqg/L e aPTT:24,4

* Ca: 8,32 mg/dl * PT:16,6

* Albimin: 3,6 g/dI * INR:1,35

* T.Protein: 5,8 g/dl
* Fosfor: 5,6 mg/dl



LABORATUVAR 2

Demir : 81 mcg/dl

T.Demir baglama kapasitesi : 237 mcg/dl
Transferrin saturasyonu : % 34
Parathormon : 3352 pg/ml

Ferritin : 19,3 ng/ml

B12 vitamin diizeyi : 283 ng/ml
25-Hidroksi Vitamin D: 13,1 ng/ml

—

Kan gazi:

pH:7,28

pCO2: 27,2 mmHg
pO2: 64,8 mmHg
cHCO3: 13,9
Laktat:21
Anyonik Gap:13,1



LABORATUVAR 3
_—

Tam idrar incelemesi
 Dansite: 1007
pH:6,0

Protein : Eser

Kan : ++

idrar sedimenti : Her alanda 5-6 eritrosit, 4-5/6kosit



LABAROTUVAR 4
e

URINER ULTRASONOGRAFI

*Bilateral bobreklerde atrofi, grade 3
parankimal hastalik

*Mesane konturlarinda trabekulasyon,
duvar kalinhk artis



LABORATUVAR5
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Voiding Sisteroliretrografi (VCUG)

+« Bilateral grade 5 VUR
* Mesane konturlarinda trabekiilasyon
* Post miksiyonel rezidi idrar



Oz, Esma Nur C:127,5, W: 255,0
932529 iy
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LABORATUVARG
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+ Kemik sintigrafisi (tlim viicut)

Sag humerus ve sag femur orta kesminde,
kraniyumda multiple fokal artmis aktivite tutulumlari
izlendi. Bu alanlarda tanimlanan bulgular metabolik
kemik hastaligi acisindan supheli olarak degerlendirildi.

Alt ekstremitelerde anomalik gériiniim (X-bain)
mevcuttur.



PATOLOJIK BULGULAR

Fizik Muayene : Cilt soluk sari, buytime gelisme g
flexiyon kontrakttird

Laboratuvar :
Hemoglobin : 4,11 g/dI
Kreatinin : 5,12 mg/dI
pH:7,28
HCO,: 13,9
PTH:3352 pg/ml

Uriner USG: Bilateral bobreklerde atrofi, grade 3 parankimal hastalik.
Mesane konturlarinda trabekilasyon, duvar kalinlk artisi

VCUG: Bilateral grade 5 VUR
Mesane konturlarinda trabekilasyon
Post miksiyonel rezida idrar
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TANINIZ NEDIR ?



KRONIK BOBREK HASTALIGI

Kronik bdbrek hastaligl, hasta bobregin vicut si eng

surdiremeyecek bicimde bozulmasina denir.

Bobrek hasari ve/veya GFR 3 aydan daha uzun bir sire 60 cc/dk/1,73 m2
altinda olmasina

YA DA

GFR>60 cc/dk/1,73 m2 Gstlinde olmasiyla birlikte,

Bobregin yapisal hasari

Bobrek fonksiyonlarinda bozukluk oldugunu gésteren proteinri,
albimindri, renal tibuler bozukluklar

Histoloji ile tespit edilen ve/veya goriintiileme ile ortaya ¢ikan patolojik
anormalliklerin olmasi.



KRONIK BOBREK HASTALIGININ

Normal Bobrek
Fonksiyonu

SINI FLAI\/\ASI

60-89

30-59

15-29

<15(veya diyaliz)

KBH i¢in risk faktorleri
varsa eylem planini

uygula.

Normal veya azalmig GFR
ile bilinen bobrek hasar

GFR'Dde hafif azalmaile
beraber bobrek hasari

GFR'de orta dereceli
disme

GFR'de siddetli disme

Bobrek yetmezligi

Arastirma
KBH riskini azaltma

Primer ve eslik eden
durumlarin tanisini koy ve
tedavi et, KBH ilerleyisini
yavaslat ve
kardiyovaskiiler risk
faktorlerini azalt

GFR'deki azalma hizini
degerlendir

KBH komplikasyonlarini
tanimla ve tedavi et

Renal replasman
tedavisine hazirla

Renal replasman tedavisi
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* Dogustan nefropatiler (VUR, PUV, Hidronefroz...)

* Glomerdler hastaliklar

 Kalitsal bobrek hastaliklari

* Bobrek amiloidozu

* Uriner sistem taslar

 Diger Uriner sistem anomalileri(pyelonefrit ile birlikte)
* Diger nedenler



—

* 5yasindan kucuk ¢cocuklarda gorulen KBH
etiyolojisinde bobregin anatomik anomalileri, daha ileri
yaslarda ortaya ¢ikanlarda ise glomertler hastaliklar ya
da gec belirti veren kalitsal bobrek hastaliklari 6n
plandadir.



EPIDEMIYOLOJI
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* KBH’nin irksal dagihmi: %61 beyaz irk
%19 Afrika kokenli Amerikali
%140 Ispanyol

+ Cocukluk ¢cagindaki KBH olgularinin %64’tnu erkek
cocuklar olusturmaktadir.



KBH KLINIK BULGULAR
\

 Halsizlik * Blyume gelisme geriligi

* Cabuk yorulma * Puberte gecikmesi

* Solukluk * Kanamaya egilim

* Politri * Kasinti

* Polidipsi * Asidotik solunum

« Odem * Renal osteodistrofiye bagl
* istahsizlik kemik deformiteleri

* Bulanti

* Kusma

e Hematuri



LABORATUVAR

 Ure

* Kreatinin

* Na

e K

* Ca

* Fosfor

* AFP

* Kan gazlari

* Kolesterol, trigliserid
* GFR dlctlmesi

* Radyolojik incelemeler



KOMPLIKASYONLAR

\A

* Sivi ve elektrolit bozukluklari

* Anemi

 Kan basinci ylksekligi (sol ventrikiil hipertrofisi)

* Dislipidemi

 Endokrin bozukluklar (bllylime hormonu metabolizmasi,
gonodal hormon saliniminda bozulma ile puberte
gecikmesi)

* Blyume gelisme geriligi

* Hipertrisemi, kemik ve mineral bozukluklar



KBH - KEMIK VE MINERAL BOZUKLUKLAR

Renal osteodistrofi KBH’na sahip bireylerc
bozuklugudur.

Renal osteodistrofi:
* Osteitis fibroza sistika
* Adinamik kemik hastalig
e Osteomalazi
* Miks osteodistrofi

olmak lGizere kemik biyopsisi ile ayrim yaptigimiz birkac farkli
formdan olusur.

Kronik bobrek hastaliginin progresyonu ile bu kemik hastaliklarinin
agirlik derecesi koreledir.



OSTEITIS FIBROZA SISTIKA
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sikincil hiperparatiroidizm sonucunda ortaya cikar.
*Hastalarda kemik biyopsisi:

» Kemik turnover hizi aktivitesi artisi ve normal
kemik dokuya gore bozulmus mineralizasyon
gostermesi ile uyumludur.

*Tedavinin asil hedefi ikincil hiperparatiroidi olusumunu
engellemektir.



ADINAMIK KEMiK HASTALIGI

\

*Adinamik kemik hastaliginda disik osteoblastik
aktivite ve dusuk kemik yapim orani izlenir.
*Paratiroid bezinin calismasinin asirt baskilanmasi ile
iliskilidir.

*Bu baskilanma siklikla Caiceren preperatlar ve
vitamin D analoglarinin uzun sadreli kullanimi
sonucunda ortaya cikar.

*Adinamik kemik hastaligl, diyaliz ihtiyaci olan
cocuklarda ana kemik lezyonu olarak karsimiza cikar
(ileri evre KBH)

*Bu hastalarda kirik ve metastatik kalsifikasyon riski
artmistir.



OSTEOMALAZI

L ———

*DUsUK turnover hizi ile karakterize bir kemik lezyonudur.
*Kemikteki mineralizasyon bozuklugu nedeniyle kalsifiye
olmamis matriks (osteoid) miktarinin artmasidir.
*Ozellikle uzun siireli ve belirgin vitamin D eksikligi (<4-10
ng/ml) sonucu gelisen agir bir metabolik son dénem
hastaligidir.

*Klinikte siklikla kemik agrisi, kemik hasasiyeti, kas
glc¢suzlagl, yurame giclagi ile karsimiza ¢itkmaktadir.



RENAL OSTEODISTROFI

Yiiksek Dongiilii ROD Miks tip ROD
(osteitis fibroza)

Diisiik D&ngiilii ROD

VAR

Adinamik Kemik Hastaligi Osteomalazi



RENAL OSTEODISTROFI TEDAVI
\

*Fosfor kisitlamasi yapilir.

*D vitamini kullaniimasi saglanir.

*Gerekli durumlarda Ca verilmesi planlanir.

*Fosfor kisitlamasi, yeterli olmazsa oral Ca-karbonat
verilir.

*Toksisite nedeniyle fosfat baglayici aliminyum iceren
ilaclardan kacinilmalidir.
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Belirli araliklarla hastalarin Ca,fosfor,alkalen fosfataz
ve PTH duzeyleri dlculerek tedavinin gidisati izlenir
ve D vitamini dozunda gereken degisiklikler yapilr.



BROWN TUMOR

*Paratiroid bezinden veya bezdeki bir timdrden paratiroid
hormonunun normalden fazla salinmasi ile olusan tablodur.
*Kemiklerde rezorbsiyon ile seyreden bir durumdur.
*Kemiklerdeki rezorbsiyon (emilme) her kemikte
gorulebilmekle birlikte yassi kemiklerdeki bulgular daha 6n
plandadir.

*Kan tetkikinde ALP, Ca ve PTH duizeyi ytksek, fosfor dusuk,
idrarda fosfor atilimi artmistir.
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HASTAMIZIN [ZLEMI
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*Hasta servisimize yatirllarak yasamsal bulgulari, aldigi-
cikardigl, kan basinci yakin izleme alindu.

*Hemogram, biyokimya, kan gazi ve koagulasyon
parametreleri (KBH rutinleri) istendi.

*Mensturasyon kanamasi fazla olan hastaya cocuk hematoloji
bolimune danisilarak 2x250 mg transamin baslandi.

*KBH’na yonelik tetkikleri planlandi, ilaclart dizenlendi.
*Geldiginde mevcut olan anemi ve asidoz tablosu geriledi.
*Hasta evre 5 kronik bébrek hastaligl (eGFR:13ml/dk/1.73m2)
tablosunda oldugu icin hastaya hemodiyaliz hazirligi yapiliyor.
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TESEKKURLER...



