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COCUKTA MALIGN NEFROSKLEROZ

MALIGN NEPHROSCLEROSIS IN A CHILD
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SUMMARY

Malignant nephrosclerosis is a form of renal disaese associated with malignant or accele-
rated hypertension. This relatively uncommon nephropathy in childhood is usually a cause
of early end-stage renal failure and death. The patient presented here, is a girl, 8 years old,
with malign hypertension has been lost 3 years later due to renal failure. '

(Keywods: Malign nephrosclerosis, Childhood.)

OZET

Malign nefroskleroz, malign hipertansiyona eslik eden, hizli seyirli, erken evrede son donem
bobrek yetmezligi ve dliimle sonuglanan bir nefropati seklidir.

Malign nefrosklerozda nefrosklerozun mu malign hipertansiyona yol agtigi, yoksa malign
“hipertansiyonun mu nefroskleroza neden oldugu halen tartisma konusudur.

Olgumuz 8 yaginda malign hipertansiyonla baslayan ve 3 yil sonra bébrek yetmezligi sonu-

cu kaybedilen malign nefrosklerozlu bir kiz ¢ocugudur.
(Anahtar Kelimeler: Malign Nefroskleroz, Cocukluk)
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GIRIS

Hipertansiyon, ¢ocukluk caginda % 1,2 -
13 oraminda goriilmektedir (6). Yapilan
calismalar sonucunda bu yas gurubundaki
hipertansiyonlarin % 70 - 90 'min sekonder
nedenlerle meydana geldigi, sekonder hi-
pertansiyonlarin da % 75 - 80' nin bobrek or-
jinli oldugu saptanmustir (6, 9).

Sistematik arteriyel kan basinci yiiksekli-
ginden, diger organlara kiyasla en ¢ok etki-
lenen bobreklerdir. Meydana gelen yapisal
degisiklikler hipertansiyonun siddeti ile
yakindan ilgilidir, etiyolojik farkliliklar
onemli degildir. Hipertansiyonun renal arte-
riolleri etkileyerek olusturdugu bozukluk-
lar, benign ve malign arterioler nefroskleroz
olmak iizere iki tiptedir (4).

Benign arterioler nefroskleroz, hafif veya
orta derecedeki hipertansiyona sekonder
olarak gelisir. Pek ¢ok hastada, klinik izlem-
de dnemli bir komplikasyona rastlanmaz.

Malign arterioler nefrosklerozda ise, kan
basinci yag ve cinse gdre 99 persentilin
tizerinde olup belirgin hipertansif retinopati
bulgular1 ve bobrek fonksiyonlarinda bo-
zukluk vardir. Histopatolojik olarak bobrek-
ler siklikla kii¢tilmiistiir. Arteriol duvarinda
liimende daralmaya yol agan graniiler ma-
teryal ve fibrin birikimi olur. Afferent arteri-
ol ve interlobiiler arterlerde belirgin endote-
lial proliferasyon saptamnr, tiibiillerde atrofi
goriilebilir, glomeriiler degisiklikler daha
hafiftir ve prognoz kotiidiir (4, 5).

OLGU SUNUMU

(1. YATIS). 8 yasinda kiz ¢ocugu (T.Y.)
hastanemize 1985 yili nisan ayinda bulants,
kusma, siddetli bas agris1 yakinmalariyla
yatinldi (Karantina N. 3378/85). Oykiistin-
den bu yakinmalarinin bir aydir oldugu, bu
nedenle hastaneye ilk bagvurusunda perife-
rik fasiyal paralizi tanisiyla fizik tedavi
Onerildigi, bu sirada c¢ift gormesinin ve
siddetli bag agnlarinin basladigi, ailenin bi-
rinci ¢ocugu olup, biiyiime ve gelismesinin
normal seyrettigi, anne-baba arasinda akra-
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balik olmadig1 ve dnemli bir hastaliklar: bu-
lunmadigi, 5 yasindaki bir erkek kardesinin
sag ve saglikli oldugu 6grenildi.

Fizik Muayene: Agirligi: 26 Kg. (75 per-
sentil), boyu 129 cm (90 persentil), Kan
Basincr: 230/170 mmHg. Her iki goz dibi
muayenesinde arterlerde incelme, guun
arazl, eksuda ve kanama odaklar: ve sag pe-
riferik fasiyal paralizi vardi.

Laboratuvar: Idrar dansitesi: 1018 Prote-
iniidiri: ++ Idrar sedimenti: Her sahada 20 -
25 eritrosit, 15 - 20 lokosit, 1- 2 grantiler si-
lendir ve nadir hyalen silendir vardi. Degi-
sik tarihlerdeki idrar kiiltiirlerinde tireme
olmad.

Kanda tire: 42 mg/dl, kreatinin: 1.6 mg/
dl.

Glomeriiler flitrasyon hizi (GFR): 88 ml/
dk, Anti niikleer antikor (ANA): (-), Lupus
eritematosus hiicresi (LE): (-), Intra vendz pi-
yelografide (IVP): sol bobrek normal boyut-
larda olup, sag bobrek sola oranla daha
kiiciik, kaliksler, ureterler ve mesane nor-
maldi.

Hipertansiyonu tglii antihipertansifle
(Hydralizin, methyldopa, nifedipine), kont-
rol altina alinan hastada yapilan sol bébrek
igne biyopsisinde bobrek arteriyollerinde in-
timal proliferasyon, sogan zar: tarzinda
litmeni tikayan proliferasyon ve duvarda
PAS pozitif hyalen materyal birikimi rapor
edildi. (Pat. prot. no. 3248/85).

Hasta Malign Nefroskleroz tarusiyla anti-
hipertansif tedavi onerilerek kontrollere gel-
mek kaydu ile taburcu edildi.

(2. YATIS) Ug yil stire ile kontrollere gel-
meyen hasta 22.5.1988 tarihinde ani olarak
gelisen bas donmesi, bulanti, kusma ve
biling kaybs ile ikinci kez hastanemiz ¢ocuk
klinigine  yatirlldi  (KN.:  5390/88).
Oykiistinden {i¢ yildir bir baska hastanede
izlendigi, son bir haftadir antihipertansif
ilaglarin kullanmadig: 6grenildi.

Fizik Muayene: Agirhgy: 33 kg. (25 per-
sentil), boyu: 137 cm. (25 persentil), ates:
37.2° C, KN: 100/dk, solunum sayisi: 40/dk.
Kan basinci: 210/160 mmHg (sag kol), 210/
165 mmHg (sol kol).

Genel durumu kotii, suuru kapal, agrili
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uyaranlara ekstremiteleri oynatarak cevap
veren, asidotik solunumu olan hasta ileri
derecede soluk goriiniimde olup, gz kapak-
larinda 6dem vardi. Fundoskopide hipertan-
sif ve retinopati bulgulari sebat ediyordu.
Diger sistem bakilari normaldi.

Laboratuvar:

Hb: 3.3 Gm/dl, Lokosit: 5800/ mm, Kanama
zamani: 2'10",  Hta: % 10.9, Trombosit:
18200/ mm, Pihtilasma zamani: 7'55",Pro-
trombin Z: 12" Idrar dansitesi: 1008,pro-
teintiri: +, mik: her sahada 3-4 1okosit, 20-30
eritrosit, 1-2 graniiler silendir. 24 saatlik id-
rarda sodyum: 46 mEq/lt, potasyum: 5.3
mEq/It. Kanda tire: 208 mg/dl.

Kreatinin: 10.23 mg/dl, Glomeriil Flitra-
syon hizi: 12 ml/dk. Total protein: 5 Gm/
dl, Albumin: 3 Gm/dl. Total kolesterol: 208
mg/dl (N. 140-260) Trigliserit: 232 mg/dl
(N. 70 - 170 mg/dl). Urik asit: 9.4 mg/dl (N.
2-7).C3: 101 mg/dl (N. 114 - 136 mg/dl).

Sodyum: 132 mEq/It, Potasyum: 5.3
mEq/It, Kalsiyum: 1.2 mEq/It, Klortir: 111
mmol/lt, Inorganik fosfor: 556 mg/dl
(N.2.2-4), Alkelen fosfataz: 156 U/It.

Renin: Sag renal arter: 4.1 ng/ml/hr, sol
renal arter: 5.6 ng/ml/hr. Protein elektrofo-
rezi: Albumin: % 35.7 (N. % 52-69), oc1: %4.1
(N.1.1-4.8), o2: % 14.1 (N.4.8-12.1), B: % 19.5
(N.7.6 - 15.9), : % 26.5 (N.8.8-22.6).

Lupus eritematosusu hiicresi goriilmedi,
anti niikleer antikor (-), telekardiyografide
sol ventrikiil hipertrofisi, EKG'de sol prekor-
diyal derivasyonlarda ST depresyonu, T ne-
gatifligi saptanda.

Bilgisayarli karin tomografisinde, bilate-
ral atrofik bobrek saptandi. postkontrast ke-
sitlerde nefrogram izlendi, ancak ekskres-
yon saptanamadi. Abdominal aortografi
normal olarak degerlendirildi, selektif renal
anjiyografilerde sagda daha belirgin bilate-
ral nefroskleroz ve parankim atrofisi belir-
lendi.

Deri ve kas
(Pat.prot.no. 3856/88).

Hipertansif ansefalopati ve bobrek yet-
mezliginde olan hasta, siv1 elektrolit tedavisi
diizenlenerek aldig: - cikardigr  sivi, suur
izlemine alindi. Acil hipertansif tedaviye

biyopsisi normaldi

147

ragmen yiiksek kan basincinin kontrol altina
alimamamasi ve genel durumun diizel-
memesi nedeniyle ayni giin periton diyalizi
uygulandi. Diyalizin ikinci giliniinde suur
acildy, dctincii glintinde kan basma kontrol
altma alindu.

Periton diyalizine son verilen hasta oral
antihipertansif tedavi, tuzsuz diyet ile servi-
simizde izlendi. Yatiginin onbesinci gilintin-
de hemodiyaliz ve transplantasyon prog-
ramina alinmak {izere kontrole gelmek
kaydu ile taburcu edildi. Ancak hasta bir ay
sonra eksitus oldu.

TARTISMA

Son yillarda yapilan arastirmalarla hiper-
tansiyonun ¢ocukluk yas gurubunda da
onemli bir yeri oldugu ve komplikasyonlar-
la seyredebilecegi ortaya konulmustur. Hi-
pertansiyon norolojik, kardiyovaskiiler, he-
matolojik ve renal komplikasyonlara yol
agabilmektedir. Renal komplikasyonlar en
onemlisi olup, hastay: ¢liime gotiirebilmek-
tedir. Hipertansiyonun siddeti ve siiresine
bagh olarak renal arteriollerde meydana
gelen yapisal bozukluklar benign ve malign
nefroskleroz olmak tizere iki tiptir (2, 4, 5).

Benign nefroskleroz hafif veya orta dere-
cedeki kan basinct yiiksekliklerine eslik
eder. Bazi benign nefrosklerozisli hastalarda
retinal arterlerde daralma, nadiren de kiiciik
kanama odaklar1 saptanir, fakat papil
donemi ve eksiida goriilmez (4). Idrar sedi-
mentinin mikroskopik incelemesi siklikla
normaldir, nadiren birka¢ hyalen veya
graniiler silendir goriilebilir. Proteintiri ¢ok
az miktarlardadur.

Benign arterioler nefrosklerozda en sik
rastlanulan histopatolojik bulgu afferent arte-
riollerdeki homojen goriintimlii  hyalen
kalinlagmasidir (2, 4, 5).

Tek basgina benign arterioler nefroskle-
roz, renal yetmezlife veya iiremiye sebep
olmaz. Pek ¢ok hastada herhangi bir kompli-
kasyon olmadan seyreder (4, 5).

Malign arterioler nefroskleroz, malign hi-
pertansiyona eslik eden bir klinik tablodur.
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Malign hipertansiyon bilindigi gibi, erigkin-
lerde diyastolik kan basincinin 130 mmHg'
nin iizerinde olmasina, ¢ocuklarda ise yas ve
cinse gdre 99 persentilin {izerinde olmasma
verilen isimdir. Olgumuzda da sistolik ve
diyastolik kan basinci 99 persentilin oldukca
tizerindedir.

Malign hipertansiyon normal bir kiside
ani olarak malign sinirlarda baslayabildigi
gibi, benign hipertansiyonun malign'e
dontigiimii de sdz konusudur (4, 5). Malign
hipertansiyonda fundoskopik muayenede,
hipertansif retinopati bulgular: olup, mutla-
ka ekstida ile birliktedir, hastarmmuzda da
boyledir.

Malign hipertansiyonda bébrekteki histo-
patolojik degisiklikler stiratle ilerler ve
bdbrek yetmezligine neden olur (1, 5). Olgu-
muzda da ti¢ yil iginde tedaviye ragmen iler-
leyen bir bébrek yetmezligi stz konusudur.
[k bagvurusunda kanda iire 49 mg/dl, krea-
tinin 1.6 mg/dl, glomeriil flitrasyon hiz1 88
ml/dk, idrar dansitesi 1018 iken, {i¢ yil so-
nunda hipertansif ansefalopati klinigine ek
olarak ilerlemig bir bobrek yetmezligi sap-
tanmigtir (iire 208 mg/dl, kreatinin 10.23
mg/dl, glomeriil flitrasyon hizi 12 ml/dk,
idrar dansitesi 1008). Hastamizin {i¢ y1il 6nce
cekilen intra vendz piyelografisinde sag
bobrekteki kiigiikliik disinda herhangi bir
patolojik bulgu tespit edilememis olup, son
yatisindaki bilgisayarl karmn tomografilerin-
de bilateral atrofik bobrek saptanmustir. Ma-
lign nefrosklerozda da bobreklerin, hiper-
tansiyonun siiresi ve siddetine bagl olarak
kiictildigii bildirilmektedir (2, 5).

Malign nefrosklerozun karakteristik his-
topatolojik bulgusu, arteriol duvarinda eozi-
nofilik graniiler materyal birikimidir ve bu
birikim liimende daralmaya yolagar. Tipik
olan arteriol duvar lezyonlarindan biri de
fibrin birikimi ve nekrozdur. Ayrica arteriol
interlobiiler arterlerde belirgin endotelial
proliferasyon vardir. Tubulilerde atrofi
goriilebilir (4). Hastamuzin histopatolojik in-
celemesinde, arteriollerde intimal prolife-
rasyon, sogan zari tarzinda liimeni tikayan
proliferasyon ve duvarda PAS (+) hyalen
materyal birikimi rapor edilmistir.
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Malign nefrosklerozdaki histopatolojik
degisikliklerin, hangi fizyopatolojik neden-
lerle olustugu kesin olarak bilinmemektedir.
Ancak artmus renin diizeyinin bu patolojik
islevi hizlandirdig: bildirilmektedir (4). Has-
tamuzin tuzsuz diyet altinda supin pozisyo-
nundaki renin diizeyleri normal olarak bu-
lunmustur.

Malign nefrosklerozlu olgular tedaviye
ragmen kaybedilmektedir. Oliim nedenleri-
nin basinda tiremi gelmekte, kalp yetmezIigi
ve serebral kanama daha seyrek 6liim nede-
ni olabilmektedir.

Olgumuz, malign hipertansiyonu, goz
dibi bulgulari, selektif renal anjiyografideki
nefrosklerozisi, tipik renal histopatolojik
degisiklikleri, hizli gelisen ve hastay: 6liime
gotiiren ¢ocukluk yas grubu malign nefro-
sklerozudur.
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