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ÇOCUKTAMALİGN NEFROSKLEROZ. 

MALIGN NEPHROSCLEROSIS INA CHILD 
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Nurettin YÜCEL 

Malignant nephrosclerosis is a form of renal disaese associated with malignant or açcele­
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. yea~s old, 
withırtalign hypertension has been lost 3 years later due to renal failure. · 
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ÖZET 
Malign nefroskleroz, malign hipertansiyona e~lik eden, hızlı seyirli, erkenevrede son dönem 

böbrek yetmezligi ve ölümle sonuçlanan bir nefropati ~eklidir. 
Malign nefrosklerozda nefrosklerozun mu malign hipertansiyona yol açtıgı, yoksa malign 

· hipertansiyonun mu nefroskleroza neden olduğu halen tartı~ma konusudur. 
Olgumuz 8 ya~ında malign hipertansiyonla ba~layan ve 3 yıl sonra böbrek yetmezliği sonu­

cu kayb~dilen malign nefrosklerozlu bir kız çocugudur. 
(Anahtar Kelimeler: Malign Nefroskleroz, Çocukluk) 
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GİRİŞ 

Hipertansiyon, çocukluk çağmda % 1,2 -
13 oranında görülmektedir (6). Yapılan 

çalı~malar sonucunda bu ya~ gurubundaki 
hipertansiyonların % 70 - 90 'ının sekonder 
nedenlerle meydana geldiği, sekonder hi­
pertansiyonların da % 75 - 80' nin böbrek or­
jinli olduğu saptanmı~tır (6, 9). 

Sistematik arteriyel kan basıncı yüksekli­
ğinden, diğer organiara kıyasla en çok etki­
lenen böbreklerdir. Meydana gelen yapısal 
deği~iklikler hipertansiyonun ~iddeti ile 
yakından ilgilidir, etiyolojik farklılıklar 
önemli değildir. Hipertansiyonun renal arte­
rioileri etkileyerek olu~turduğu bozukluk­
lar, benign ve malign arterioler nefroskleroz 
olmak üzere iki tiptedir (4). 

Benign arterioler nefroskleroz, hafif veya 
orta derecedeki hipertansiyona sekonder 
olarak geli~ir. Pek çok hastada, klinik izlem­
de önemli bir komplikasyona rastlanmaz. 

Malign arterioler nefrosklerozda ise, kan 
basıncı ya~ ve cinse göre 99 persentilin 
üzerinde olup belirgin hipertansif retinopati 
bulguları ve böbrek fonksiyonlarında bo­
zukluk vardır. Histopatolojik olarak böbrek­
ler sıklıkla küçülmü~tiir. Arteriol duvarında 
lümende daralmaya yol açan graniiler ma­
teryal ve fibrin birikimi olur. Afferent arteri­
ol ve interlobüler arterlerde belirgin endote­
lial proliferasyon saptanır, tübüllerde atrofi 
görülebilir, glomerüler deği~iklikler daha 
hafiftir ve prognoz kötüdür (4, 5). 

OLGU SUNUMU 

(1. YATIŞ). 8 ya~ında kız çocuğu (T.Y.) 
hastanemize 1985 yılı nisan ayında bulantı, 
kusma, ~iddetli ba~ ağrısı yakınmalarıyla 
yatırıldı (Karantina N. 3378/85). öyküsün­
den bu yakınmalarının bir aydır olduğu, bu 
nedenle hastaneye ilk ba~vurusunda perife­
rik fasiyal paralizi tanısıyla fizik ~edavi 

önerildiği, bu sırada çift görmesinin ve 
~iddetli ba~ ağrılarının ba~ladığı, ailenin bi­
rinci çocuğu olup, büyüme ve geli~mesinin 
normal seyrettiği, anne-baba arasında akra-
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balık olmadığı ve önemli bir hastalıkları bu­
lunmadığı, 5 ya~ındaki bir erkek karde~inin 
sağ ve sağlıklı olduğu öğrenildi. 

Fizik Muayene: Ağırlığı: 26 Kg. (75 per­
sentil), boyu 129 cm (90 persentil), Kan 
Basıncı: 230/170 mmHg. Her iki göz dibi 
muayenesinde arterlerde incelme, guun 
arazı, eksuda ve kanama odakları ve sağ pe­
riferik fasiyal paralizi vardı. 

Laboratuvar: İdrar dansitesi: 1018 Prote­
inüüri: ++ ldrar sedimenti: Her sahada 20-
25 eritrosit, 15 - 20 lökosit, 1- 2 granüler si­
lendir ve nadir hyalen silendir vardı. Deği­
~ik tarihlerdeki idrar kültürlerinde üreme 
olmadı. 

Kanda üre: 42 mg/dl, kreatinin: 1.6 mg/ 
di. 

Glomerüler flitrasyon hızı (GFR): 88 ml/ 
dk, Anti nükleer antikor (ANA): (-), Lupus 
eritematosus hücresi (LE):(-), lntra venöz pi­
yelografide (İVP): sol böbrek normal boyut­
larda olup, sağ böbrek sola oranla daha 
küçük, kaliksler, ureterler ve mesane nor­
maldi. 

Hipertansiyonu üçlü antihipertansifle 
(Hydralizin, methyldopa, nifedipine), kont­
rol altına alınan hastada yapılan sol böbrek 
iğne biyopsisinde böbrek arteriyallerinde in­
timal proliferasyon, soğan zarı tarzında 

lümeni tıkayan proliferasyon ve duvarda 
PAS pozitif hyalen materyal birikimi rapor 
edildi. (Pat. prot. no. 3248/85). 

Hasta Malign Nefroskleroz tanısıyla anti­
hipertansif tedavi önerilerek kontrollere gel­
mek kaydı ile taburcu edildi. 

(2. Y ATlŞ) Üç yıl süre ile kontrollere gel­
meyen hasta 22.5.1988 tarihinde ani olarak 
geli~en ba~ dönmesi, bulantı, kusma ve 
bilinç kaybı ile ikinci kez hastanemiz çocuk 
kliniğine yatırıldı (K.N.: 5390/88). 
Öyküsünden üç yıldır bir ba~ka hastanede 
izlendiği, son bir haftadır antihipertansif 
ilaçlarını kullanmadığı öğrenildi. 

Fizik Muayene: Ağırlığı: 33 kg. (25 per­
sentil), boyu: 137 cm. (25 persentil), ate~: 
37.2° C, KN: 100/dk, solunum sayısı: 40/dk. 
Kan basıncı: 210/160 mmHg (sağ kol), 210/ 
165 mmHg (sol kol). 

Genel durumu kötü, ı'iUuru kapalı, ağrılı 
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uyaranlara ekstremiteleri aynatarak cevap 
veren, asidotik solunumu olan hasta ileri 
derecede soluk görünümde olup, göz kapak.;. 
larmda ödem vardı. Fundoskopide hipertan­
sH ve retinopati bulguları sebat ediyordü. 
Diğer sistem bakılan :normaldi. 

Laboratuvar: 
Hb: 3.3 Gm/di, Lökosit: S800/mm, Kanama 
zamanı: 2'10", Htc: % 10.9, Trombosit: 
18200/mm, Pıhtılaşma zamanı: 7'SS'',Pro­
trombin Z: . 12" ldrar ·dansitesi: 1008,pro­
teinüri: +, mik: her sahada 3-4 lökosit,20-30 
eritrosit, l-2 granüler silendir. 24 saatlik id­
rarda sodyum: 46 mEq/lt~ potasyum: S.3 
mEq/It, Kanda üre: 208 mg/dL 

Kreatinin: 10.23 mg/dl, Glomerül Flitra­
syon hızı: 12 ml/ dk Total protein: S Gm/ 
di, Albümin: 3 Gm/ dL Total kolesterol: 208 
mg/dl (N. 140-260) Trigliserit: 232 mg;ldl 
(N. 70-170 mg/di). Ürik asit: 9.4 mg/dl (N. 
2- 7). C3: 101 mg/dl (N. 114-136 mg/di). 

Sodyum: 132 mEq/It; Potasyum:· S.3 
mEq/lt; Kalsiyum: 1.2 mEq/lt, Klorür: lll 
mmol/lt, .Inorganik fosfor:·.· 5.56 mg/ di 
(N.2.2-4), Alkeİerifosfataz: :ıs6 U /lt. 

Renin: Sağ renal arter: .1p ng/ml/hr, sol 
renal arter:.5.6 ng/ml/hr. Protein. elektrofo~ 
rezi: Albumin: % 3S.7(N. % S2-:69), oc ı: %4.1 
(N.l.1-4.8), oc2:% 14.1 (NA.8-12.1), ~:% 19.5 
(N.7.6- 15.9), : % 26.5 (N.8.8-22.6). 

Lupus eritematosusu hücresi görülmedi, 
anti nükleer antikoc(-), telekardiyografide 
sol ventrikül hipertrofisi, El(G'de sol prekor­
diyal derivasyonlarda ST deptesyonu, T ne­
gatifliği saptandı. 

Bilgisayarlı karın tomögrafisinde, bilate:­
ral atrofik böb.rek sapt<;mdL. postkentrast ke­
sitlerde nefrogram i:z;lı:mdl, ancak .ekskres:­
yon saptanamadı. Abdoıninal aortografi 
normal olarak değerlendirildi,· selektifrenal 
anjiyografilerde sağda daha belirgin ·bilate..: 
ral nefroskh:iroz ve parankim atrofisi belir­
lendi. 

Deri ve . kas biyopsisi normaldi 
(Pat.prot.po. 38S6/88). . 

Hipertansit ansefalopati ve böbrek yet­
mezliğinde olan hasta, sıvı elektrolit tedavisi 
düzenlenerek aldığı - . çıkardığı . sıvı, şu ur 
izlemine · alındı. ACil hipertansif tedaviye 
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rağmen yüksek kan basıncının kontrol altına 
alınamaması ve genel durumun di:i.zt!l'­
memesinedeniyle aynı gün periton diyalizi 
uygulandı. Diyalizin ·ikinci gününde şu ür 
açıldı, üçüncü güri.ii:nde kan basıncı kontrol 
altına alındı. 

Periton diyalizine son verilen· hasta ·oral 
antihipertansif tedavi, tuzsuz diyet ile servi­
simizde izlendi. Yahs,mın onbes,inCi güni.in­
de h.emodiyaliz veqransplantasyoh prog"' 
ramına alınmak üzere· k.onttoıe: gelrnek 
kaydı ile taburcl;l' edildi; Ancak hasta bir ay 
sonra eksitus oldu. 

TARTIŞMA 

Sonyıllarda yapılan ara~tırmaUula hiper­
tansiyonun çocukluk yaş gurubunda da 
önemli bir yeti olduğu ve kompHkasyortlar­
la. seyredebileceği ortaya konulmuştur: Hi-' 
pertansiyon nörolojik; kardiyovasküler; he­
matolojik ve renal komplikasyonlara yol 
açabilmeMedit. Renal ·komplikasyonlar ·en 
önemlisi. olup, hastayı ölüriıe•göt'iirebilmek­
tedir. Hipertansiyontın ~iddeti ve süresine 
bağlı olarak , ,ferı:al artericllerde ·meydana 
gelen yapısal bozdklukla.t bEinign ve malign 
nefrosklerözolmak üzere iki tiptir (2, 4, 5). 

Benign nefrdskleroz hafif veya orta 'dete­
cedeki kan basmtı: yüks'ekliklethte e~Hk 
eder. Bazı benigii:nefrosklerozisli :hastalarda 
retinal a:rterlerdedaiialma, nadiren,de'I<üÇük 
kanama odakları . saptanır, f~kat papi:l 
dönemi ve eksüda görülmez (4)~ ldtat 'seôi-' 
mentinin mikroskdpik incelemeı5i sıklıkla 
normaldir, nadiren birkaç hyalen veya 
granüler silendir görülebilir. "PtoteinüriO'ÇöK 
azmiktarlardadır: · 

Benign arterinler neftoskletôzda en sık 
rastlanılanhistöpatoJojik bulgu affetent arte­
rioilerdeki homojen göriinüınlü hyale'n 
kalınla~tnasidit (2~ 4, S). ., 

Tek ba~ınii·.·bertign · arterioler· nefroskıe: 
roz, renal yt!tme:iliğe . veya üremiye seb~p 
olmaz. Pek çok hasta daıherhangibir köriıpli: 
kasyon olm:adah 'seyreder ( 41 S)~ 

· Malign a.rteriblernefroskleroz, maliğn h1~ 
pertansiyona. e~ lik: eden: bir · kliniktablodut. 
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Malign hipertansiyon bilindiği gibi, eri~kin­
lerde diyastolik kan basıncının 130 mmHg' 
nın üzerinde olmasına, çocuklarda ise ya~ ve 
cinse göre 99 persentilin üzerinde olmasına 
verilen isimdir. Olgumuzda da sistolik ve 
diyastolik kan basıncı 99 persentilin oldukça 
üzerindedir. 

Malign hipertansiyon normal bir ki~ide 
ani olarak malign sınırlarda ba~layabildiği 
gibi, benign hipertansiyonun malign'e 
dönü~ümü de söz konusudur (4, 5). Malign 
hipertansiyonda fundoskopik muayenede, 
hipertansif retinopati bulguları olup, mutla­
ka eksüda ile birliktedir, hastamızda da 
böyledir. 

Malign hipertansiyonda böbrekteki histo­
patolojik deği~iklikler süratle ileder ve 
böbrek yetmezliğine neden olur (1, 5). Olgu­
muzda da üç yıl içinde tedaviye rağmen iler­
leyen bir böbrek yetmezliği söz konusudur. 
lik ba~vurusunda kanda üre 49 mg/ dl, krea­
tinin 1.6 mg/ dl, glomerül flitrasyon hızı 88 
ml/dk, idrar dansitesi 1018 iken, üç yıl so­
nunda hipertansif ansefalopati kliniğine ek 
olarak ilerlemi~ bir böbrek yetmezliği sap­
tanmı~tır (üre 208 mg/di, kreatinin 10.23 
mg/di, glomerül flitrasyon hızı 12 ml/dk, 
idrardansitesi 1008). Hastamızın üç yıl önce 
çekilen intra venöz piyelografisinde sağ 
böbrekteki küçüklük dı~ında herhangi bir 
patolojik bulgu tespit edilememi~ olup, son 
yatı~ındaki bilgisayarlı karın tomografilerin­
de bilateral atrofik böbrek saptanmı~tır. Ma­
lign nefrosklerozda da böbreklerin, hiper­
tansiyonun süresi ve ~iddetine bağlı olarak 
küçüldüğü bildirilmektedir (2, 5). 

Malign nefrosklerozun karakteristik his­
topatolojik bulgusu, arteriol duvarında eozi­
nofilik granüler materyal birikimidir ve bu 
birikim lümende daralmaya yolaçar. Tipik 
olan arteriol duvar lezyonlarından biri de 
fibrin birikimi ve nekrozdur. Ayrıca arteriol 
interlobüler arterlerde belirgin endotelial 
proliferasyon vardır. Tubulilerde atrofi 
görülebilir (4). Hastamızın histopatolojik in­
celemesinde, arteriollerde intimal prolife­
rasyon, soğan zarı tarzında lümeni tıkayan 
proliferasyon ve duvarda PAS ( +) hyalen 
materyal birikimi rapor edilmi~tir. 
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Malign nefrosklerozdaki histopatolojik 
deği~ikliklerin, hangi fizyopatolojik neden­
lerle olu~tuğu kesin olarak bilinmemektedir. 
Ancak artını~ renin düzeyinin bu patolojik 
i~levi hızlandırdığı bildirilmektedir (4). Has­
tamızın tuzsuz diyet altında supin pozisyo­
nundaki renin düzeyleri normal olarak bu­
lunmu~tur. 

Malign nefrosklerozlu olgular tedaviye 
rağmen kaybedilmektedir. Ölüm nedenleri­
nin ba~ında üremi gelmekte, kalp yetmezliği 
ve serebral kanama daha seyrek ölüm nede­
ni olabilmektedir. 

Olgumuz, malign hipertansiyonu, göz 
dibi bulguları, selektif renal anjiyografideki 
nefrosklerozisi, tipik renal histopatolojik 
deği~iklikleri, hızlı geli~en ve hastayı ölüme 
götüren çocukluk ya~ grubu malign nefro­
sklerozudur. 
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