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Nefrotik Sendrom
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Cocukluk ¢aginin en sik kronik hastahgidir.Nefrotik sendrom (NS) genellikle gocukluk ¢aginda heterojen bir grup glomeruler
hastaliyi kapsayan idiyopatik primer bir b6brek hastahgidir.

Nefrotik sendrom proteiniiri, hipoalbuminemi, ddem, hiperlipidemi ile tanimlanabilir.

Nefrotik proteiniiri: giinliik protein atilimi 50 mg/kg'in iizeri veya 40 mg/m2/saat olarak tanimlanir. idrar toplamanin zor oldugu
durumlarda idrar protein/idrar kreatinin orani kullanilabilir. Normalde bu degerin 0.2'nin altinda olmasi gerekirken NS'da bu oran
0.2'nin ¢ok lizerindedir.

Nefrotik Sendrom birgok renal hastalik ile birlikte olabilir. En sik form idiyopatik nefrotik sendrom (INS) (Nefrit ve/veya Primer
ekstra renal hastalik olmaksizin), sekonder nefrotik sendrom daha az siklikla goriilmekte olup inflamatuar , iskemik glomerular has-
talik veya kalitsal bobrek hastaligina bagl olabilir

Primer Idiyopatik Nefrotik Sendrom

Minimal lezyon hastalgi (MCNS)

Fokal glomeruloskleroz (FSGS)

Membranoproliferative glomerulonefrit (MPGN)

Membrandz glomerulonefrit (MGN)

Klinik Bulgular; )

INS 2-6 yas arasinda erkeklerde daha sik gériiliir (2:1). Odem genellikle ilk bulgudur (kilo artigi, asit, plevral effiizyon). Anorek-
si, karin agrisi, diyare, hipotansiyon, nadiren hipertansiyon goriilebilir.

Tani;

Proteiniiri: 40mg/m2/saat veya >2g/24 saat

Serum albumin<2g/dI

Serum kolestrol ve trigliserit diizeylerinde artig

Odem

2-6 yas arasinda olmak

Bu grup hasta INS tanisiyla sistemik bulgulari yoksa veya Tiirkiye'de FMF'i diisiindiiren karin agrisi, ates, eklem agrilari ve ai-

le dykiisii yoksa direkt 60mg/m2 veya 2mg/kg/giin prednizolon baslanir, 4-6 hafta steroide yanit beklenir. Yanit yoksa hastaya bdb-
rek biyopsisi diger nefrotik sendrom sebeplerinin gdsterilip uygun tedavinin baslanabilmesi igin yapilir.

Biyopsi endikasyonlari

Mikroskopik veya makroskopik hematiiri

Sistemik bulgularin varlig

Hipertansiyon

Konjenital Nefrotik Sendrom: Hayatin ilk yilinda goriilen NS dir. Konjenital NS'de proteiniiri ve klinik semptomlarin goriilmesi
dogumu takiben baslar, yas limiti 3 aydir (CNS Fin tipi) Erken gdriilen NS ( 1 yasa kadar)

Konjenital ve Erken baglayan NS'da Primer ve Sekonder olarak 2 grupta incelenir.

Primer NS Sekonder NS

Fin tipi konjenital nefroz Infeksiyonlar

izole diffuz mesangial skleroz Konjenital sifiliz

Denys- Drash Sendromu Toxoplazma, rubella, CMV
Konjenital NS ile beyin ve diger malformasyonlar Hepatit, HIV

Minimal lezyon NS Sistemik lupus eritamatosus
FSGS

Siniflandirlamayan

Sekonder Nefrotik Sendrom

Infeksiyonlar
Hepatit B,C
HIV-1

Malarya

Sifiliz
Toxoplasmosis



llaglar

Penicillamine,altin, NSAID
Pamidronat,interferon,Civa

Heroin,lithium

Immunolojik veya Alerjik hastaliklar
Castleman's hastalig

Ari sokmasi

Gida alerjenleri

Malin hastaliklarla iligkili NS

Lenfoma, l6semi

Inflamatuar Glomerular Hastaliklarla iligkili NS
Vaskulitler

Lupus Nefriti

MPGN, IgA Nefriti

Kalitsal Glomerulopatiler

1) Kalitsal GBM Hastaliklari(Tip IV kollajen iligkili)
Alport sendromu

Ailevi hematiiri

Kollajen tip Il glomerulopati

2) Kalitsal Podosit hastaliklari

Fin tipi NS

Ailevi SRNS

Ailevi FSGS

DMS

Nail-Patella sendromu

3) Kalitsal metabolik hastaliklar ve Primer glom. Tutulum
Sistinosis

Fabry hastalig

Lizozomal hastaliklar

4) Kalitsal metabolik hast.ve sekonder glomertiiler tutulum
DM, orak hiicreli anemi

Ailevi Amiloidosis

Kompleman eksik.(Faktor H eksik..)
5)Mitokondrial sitopatiler

Membranoproliferatif Glomerulonefrit (MPGN)

MPGN tip 1
-Primer veya idiyopatik
-Sekonder/kronik enfeksiyonlar
-Otoimmun hastaliklar
Lupus nefreti
Kronik aktif hepatit
Paraprotein depo hastaliklari
Neoplastik(ldsemi veya lenfoma)
MPGN tip Il
|diyopatik
Parsiyel lipodistrofi ile birlikte
MPGN tiplll(idiyopatik)
Membranoz Glomerulonefrit
Idiyopatik veya Primer
Sekonder
infeksiyonlar
Otoimmun hastaliklar
llaglar
Neoplastik
Digerleri
Renal Tx (de novoMN)
Goriildligu gibi nefrotik sendromda ayirici tani kolay olmamakta; iyi bir hikaye, klinik izlem, steroide yanit nemli olup klinik iz-
lem, seroloji, histopatolojik degerlendirme ve gerektiginde genetik ¢calismalarla ayirici tani yapilabilir. Bu konuda sizlere kisa has-
ta dykdileriyle nefrotik sendrom vakalarini sunmak istiyorum.
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Oykii 1

¢ 2 aylik, kiz

4 Viicutta sislik ve yiiksek ates nedeniyle basvurdu
¢ |.derece akrabalik

4 36 haftalik gebelik sonrasi, C/S ile 2500gr dogdugu,
4 Plasentanin normalden biiyiik oldugu

¢ VA: 50009

¢ Boy: 50cm

4 KB: 80/45mmHg

¢ Diisiik kulaklar

¢ Dispne

¢ Anazarka tarzinda 6dem,

¢ Abdominal distansiyon,umblikal herni

¢ Diger sistem bulgular dogal

4 Hb: 16g/dl, BK:35000/mm3, PIt: 800000/mm3

¢ TiT: d: 1012, pro (4+), mik: 8-10 eritrosit, 1-2 |6kosit
# Idrar pro/kre: 55

¢ BUN/kre: 25/0.8 mg/dI

¢ T.prot/alb: 2/1.5 g/dl,

# Trigliserit ok yiiksek

4 T3 ve T4 ¢ok diisiik, TSH yiiksek

4 Renal US: Heriki bobrek normalden biiyiik, korteks hiperekojenik,korteks medulla ayirimi korunmus.

Bébrek biyopsisi
Fin tipi konjenital nefrotik sendrom ile uyumlu
Genetik caligma: NPHS1 (nefrin) geninde 2.ekzonda homozigot 2bp delesyon (Fin-major) ile uyumlu

Oykii 2

¢ 3yas, erkek

4 3 giindiir tiim viicutta siglik ve idrar miktarinda azalma
¢ 10 giin 6nce USYE oykiisii

¢ Akrabalik yok

¢ Anazarka tarzinda 6dem

4 KB:95/50 mmHg

¢ Diger sistem bulgulari dogal

4 Hb: 14g/dl, BK:17000/mm3, PIt: 750000/mm3
& TIT: d: 1025, pro:4(+), nadir Idkosit

¢ Pro/kre: 25

¢ 24 saat idrar pro: 5gr

¢ BUN/kre: 30/0.6mg/dI

¢ T.pro/alb: 3.5/1.2g/dI

4 Na/K/Cl: 116/3.5/98mEq/L

¢ AST/ALT: Normal

4 Kol/TG: 250/470mg/dl

¢ C3/C4: normal

4 Hepatit marker: (neg)

Tani: Minimal lezyon hastalig
Oykii 3

¢ 3.5yas, erkek

4 7-8 giinden beri g6vde, g6z kapaklari ve bacaklarda sislik

4 Karinda biiylime ile Selguk U'ne basvuru

¢ 1.dereceden akrabalik

4 KB: 110/70

¢ Asit

¢ Hepatomegali

¢ Pretibial 2+ 6dem tespit ediliyorHb: 10.1, BK: 8600, PIt:705000
& TIT: d: 1010, 4+ protein, bol eritrosit, 8-10 lékosit

# idrar pr/kre: 22



¢ BUN/Kre: 12/0.46mg/dI

¢ T.pro/alb: 5.1/2 g/dl

¢ pH: 7.23, HCO3: 18.3 mmol/I

¢ ANA ve Anti DNA (-)

4 C3 ve C4 normal

& HBsAg (-), anti HBs (+)

¢ Tromboz paneli normal

4 Abd ve portal sistem Doppler US: HSM, portal vende tromboz

¢ Nefrotik sendrom tanisisyla steroid baslanmis, 4 hafta sonra yanit olmayinca endoxan ilave edilmis, ancak yine remisyona
girmeyince hastanemize sevk

Steroid ve endoksana direngli nefrotik sendrom
Bébrek biyopsisi:

Fokal segmental ve global skleroz ve hyalinoz
Homozigot podosin (NPHS2) gen mutasyonu

Oykii 4

¢ 11yas, kiz

4 4 giin dnce baslayan gbz kapaklarinda 6dem
4 Nadiren el parmaklarinda sislik ve agn

¢ G0z kapaklarinda 6dem

4 KB: 145/93mmHg

¢ Diger sistem bulgulari normal

¢ Hb: 12g/dl, Htc: %36, BK:5700/mm3, Plt: 239.000/mm3
& TiT: d:1022, pro (4+), mik: silme eritrosit

# Idrar Pro/kre: 3.4

¢ BUN/kre: 27/0.8mg/dI

¢ T.pro/alb:7.2/3.9 g/dI

4 C3: <30mg/dl,

¢ C4:<4.5mg/dI

¢ ANA: 1/80 homojen

¢ Anti-DNA: 4.1 (N<1.8)

Bobrek biyopsisi
Klas Ill Lupus Nefriti

Oykii 5

¢ 12yas, kiz

4 USYE'i takiben ortaya ¢ikan son 2 aydir var olan belirgin 6demle basvurdu

¢ Periodik artrit ataklar nedeniyle disarida ARF diisiiniilerek penadur profilaksisi baglanmig

¢ NS nedeniyle steroid baglanmig ancak yanit alinamayinca bize sevkedilmisg

¢ Oykii (HUTF)

¢ 3-4 yildir diz ve ayak bilegi ekleminde ara ara sislik, agri oldugu, buna ates ve karin agrisinin eslik ettigi ve 1 haftada kendili-
ginden gectigi

¢ Anne-baba arasinda 1.dereceden akrabalik oldugu,

¢ Erkek kardesinin de benzer eklem yakinmalarinin oldugu 6grenildi

4 VI: 37.30C

4 KB: 90/60mmHg

¢ Bilateral pretibial gode birakan 6den

# Sag ayak bileginde sislik, hareket kisithhig

4 Sa{ ayak sirtinda kirmizi-mor makiilopapiiler dokiintii

¢ Tiroid diffiiz biiyimis

¢ Diger sistem bulgular dogal

4 Hb: 10.5g/dl, BK: 10000/mm3, PIt:655000/mm3

¢ TiT: pro(4+), mik: 1-2 eritrosit, nadir graniile silendir

# idrar pro/kre: 12, protein kaybi: 310mg/m2

¢ BUN/kre ve KCFT normal

4 Kolesterol ve trigliserit belirgin artmig

¢ ESH: 115mm/s, CRP (++), Fibrinojen: 850mg/dI

4 ASO: 450 U/ml

¢ ANA, Anti DNA, ANCA (neg),
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4 C3, C4, RF: Normal

# HBsAg (-), antiHBs (-), anti HCV (+)

# T3, T4 diizeyleri ¢ok diisiik

4 Renal US: Bilateral bébrekler normalden biiyiik ve ekojeniteleri artmig
¢ Eklem grafileri: Erozyon yok

Bobrek biyopsisi:
Amiloidozis ile uyumlu
FMF mutasyon analizi: M694V/M694V

Oykii 6

4 10 yasinda erkek

¢ USYE ve tetanus asilamasindan 1 ay sonra goz kapaklarinda ddem, idrar miktarinda azalma, idrar renginde koyulagma ile
basvurdu.

4 Kan basinci normal

¢ Anazarka tarzinda 6dem

# Idrarda 4+ protein, sedimentte bol eritrosit, lokosit, ince ve hyalin silendirler gériildii

¢ 24 saatlik idrarda 15 gr protein, idrar protein/kreatinin orani 22

¢ Kan albumin 1.7g/dl, total protein 4.2 g/dl, kolesterol ve lipid ¢ok yiiksek

4 6 haftalik steroide yanit vermedi

Bébrek biyopsisi:
Mezangioproliferatif IgA nefropatisi ile uyumlu



