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NEFROTIK SENDROMLU OLGULARIMIZIN KLINIK SEYIR VE
TEDAVIYE CEVAPLARININ DEGERLENDIRILMESI
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Hastanemiz Biiyiik Cocuk Kliniginde 1993-1996 yillan arasinda Nefrotik Sendrom (NS) tanisi alarak, tedavi edilen,
1-14 yaglarinda 22'si (%44.8) kiz, 27'si (%55.2) erkek 49 hastanin klinik seyir ve tedaviye yanitlarini retrospektif
olarak inceledik. Olgularin 46’s1 (%93.8) primer nefrotik sendrom (NS), 3'ii (%6.1) sekonder NS’lu idi. Primer
NS’lu olgularin da biri (%2) mezangioproliferatif glomerulonefrit, 45’1 (%98) minimal lezyonlu nefrotik sendrom
(MLNS) du. MLNS’lu 17 (%37.7) olgu tedaviye yanit vermis ve rolaps gbzlenmemigtir. 5 olguda (%11.1) az rélaps,
13 (%28.8) olguda sik rolaps. iki (%4.4) olguda steroide bagimlilik, 5 (%11.1) olguda steroide direng tespit edilmistir.
Ug olguda (%6.6) spontan iyilesme goriilmiistiir. Sekonder NS’lu olgularimizin ise biri (%33.3) amiloid nefroz,
bir digeri (%33.3) lupus nefriti, digeri (%33.3) ise hepatit A nefritiydi. Lupus nefritli hastanuz yiiksek doz steroid
tedavisine yanit vermis olup diger amiloid nefroz ve hepatit A nefriti olgularimiza anjiotensin converting enzim
inhibitér (ACEI) uygulanmistir. Amiloid nefroz digindaki olgumuzda proteiniiri azalmistir,
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CLINICAL COURSE AND TREATMENT RESPONSE IN PATIENTS WITH
NEPHROTIC SYNDROME

We retrospectively reviewed the clinical course and treatment response of 49 patients who had a diagnosis
of nephrotic syndrome and were treated in the Elder Child Clinics of our hospital between 1993 and 1996.
The ages of the patients ranged from one to 14 years. Of 49 patients 22 (44.8%) were girls, and 27 (55.2%)
were boys. Forty-six patients (93.8%) and three patients (6.1%) had primary and secondary nephrotic
syndrome, respectively. Of patients with primary nephrotic syndrome, 45 (98%) had minimal-lesion nephrotic
syndrome (MLNS). Among patients with MLNS, 17 (37.7%) patients responded well to treatment and did
not develop recurrences, whereas five (11.1%) had minimal and 13 (28.9%) had frequent recurrences; two
patients (4.4%) had steroid-dependent and five patients (11.1%) had steroid-resistant MLNS. Three (6.6%)
had recovered without any medical therapy. Three patients with secondary nephrotic syndrome had amyloid
nephrosis (33.3%), lupus nephritis (33.3%), and hepatitis A nephritis (33.3%), respectively. The patient with
lupus nephritis responded to high-dose steroid therapy. The remaining two patients with amyloid nephrosis
and hepatitis A nephritis were administered angiotensin-converting enzyme inhibitor (ACEI) therapy.

Proteinuria decreased in patients with lupus nephritis and hepatitis A nephritis.
Key Words: Nephrotic syndrome, Minimal change nephrotic syndrome.

Nefrotik Sendrom (NS), masif proteiniiri,
hipoalbuminemi, hiperkolesterolemi ve ddemle
karakterize primer veya sekonder nedenlerle
olusabilen gocukluk gagindaki renal hastaliklarin
en sik nedenidir. Primer NS un %80-85"1ini olusturan
minimal lezyonlu nefrotik sendrom (MLNS),
genelde steroid tedavisine yamthidir ve prognozu
iyidir. Bu caligmada 1993-1996 yillarinda
klinigimizde NS tanis1 alan olgularin klinik seyir
ve tedaviye yamitlarini retrospektif olarak inceledik.

GEREC VE YONTEM

Bu ¢alismada 1993-1996 yillari arasinda Zeynep
Kamil Hastanesi Biiyiik Cocuk Kliniginde yatarak
tedavi goren 49 nefrotik sendrom olgusunun klinik
seyir ve tedaviye yanitlari, retrospektif olarak
dosyalar taranarak aragtirild.

BULGULAR

Yaslan 1-14 arasindaki 22’si (%44.8) kiz, 27’si
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(%55.2) erkek 49 olgu incelendi. 46’s1 (%93.8)
primer NS, ii¢ii (%6.1) sekonder NS'du (Sekil 1)
MLNS kabul edilen ii¢ (%6.7) olguyu steroid
baslamadan 10 giinliik infeksiyon tedavisi
sonrasinda, proteiniiri ve semptomlarinin
kaybolmas: {izerine spontan remisyon olarak
degerlendirdik. 17 (%37.7) MLNS’lu olgusunun,
verilen standart steroid tedavisinin birinci veya
ikinci haftalarinda proteiniirileri kayboldu ve
simdiye kadar rélaps gézlenmedi. Bes (%11.1)
MLNS’lu olguda az rélaps gozlenmis olup, hepsi
steroid tedavisine yanit vermistir. 13 (%28.8)
MLNS’lu olguda sik rélaps gézlenmis olup, hepsi
steroid tedavisine yanit vermistir. Tki (%4.4)
MLNS’lu olgumuz ise steroide bagimli olup, halen
diisiik dozda alterne steroid olmaktadir. Steroid
baglanan bes (%11.1) olgu, 4 haftalik steroid
tedavisine yanit vermemistir (Sekil 2). Bu
olgulardan tigiiniin ailesi, tnerilen renal biopsiyi
kabul etmemistir. 15 yasinda bir kiz hastamiz,
yapilan biopsi sonucunda mezangioproliferatif
glomerulonefrit tanis1 almis olup, 2 ayhik
cyclofosfamid ve steroid tedavisine kismen yanit
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vermistir. Takibi sirasinda gegirdigi bir infeksiyon
ataginda exitus olmustur. Steroide direngli bir bagka
normotansif erkek hastamizda ise bir ay siire ile
ACEI kullanilmasi sonrasinda proteiniiri kaybolmus
olup, renal biopsiye gerek kalmamustir. Iki MLNS’lu
olgumuzun HbsAg (+), HbeAg (+) ve Anti HBc
total (+) olmas: iizerine steroid tedavisi kesilip 2
ay siire ile ACEI uygulamasi ile proteiniiri
diizelmistir. HbsAg (+), HbeAg (+) olgumuzdan
biri 5 ay sonra infeksiy6z mononiikleoz tanisi ile
tekrar yatirildiginda mevcut olan proteiniirisi ve
hipoalbuminemisi kisa siireli ACEI tedavisi ile
diizelmigtir (Sekil 3).

10-12 yaglar1 arasindaki {igii erkek, biri kiz, 4
olgumuzda hematiiri olmas1 nedeniyle yapilan
biopsi sonuglar, ikisinde MLNS ile uyumlu iken,
biri amiloid nefroz, digeri lupus nefrit tanisi aldi
(Sekil 4). Tkisi MLNS olan olgularimiz steroid
tedavisine yamit verdi ve halen rolaps gozlenmedi.
Amiloid nefroz tanmis: alan olgumuz, 6 aydir ACEI
ve kolsisin kullanmakta olup, izleminde kronik
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bobrek yetmezligi gelismis ve hemodializ
programina alinmistir. Lupus nefriti tanisi alan
hastamizda da yiiksek doz steroid tedavisi
uygulanmig, semptom ve laboratuar bulgular
diizelen hasta halen takibimizde olup exaserbasyon
gostermemistir. Sarilik ve nefrotik sendrom
bulgular1 olan 4 yasindaki erkek hastamizda, anti
HAVIgM (+), anti HAVIgG (+) olmas: iizerine
yapilan renal biopsi mezangioproliferatif
glomerulonefrit ile uyumlu olup, halen 6 aydir
ACEI kullanmaktadir. Semptom ve laboratuar
bulgularinda biiyiik 6l¢iide diizelme olmustur (sekil
4). Steroid kullanan olgularimizin tiimiinde yan
etki olarak; istah artmasi, obesite gériilmiis olup,
14’tinde (%28) hepatomegali, 13’iinde (%26)
trombositoz saptanmigtir. Ug (%6) olguda tromboz
diistiniilerek antiagregan tedavi uygulanmistir. 14
(%28) olguda tadevi esnasinda tiriner infeksiyon
goriilmiis olup; birinde Citrobakter, ikisinde Proteus,
birinde E. coli iiretilmistir, 10 (%20) olgumuz tedavi
sirasinda iist solunum yolu infeksiyonu geg¢irmis
olup, dérdiinde B-hemolitik streptokok iiretilmistir.
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Tedavi esnasinda iki (%4) olguda alt solunum yolu
infeksiyonu, iki (%4) olguda sugigegi ve bir (2)
olguda ise menenjit saptanmustir (Sekil 5). Bir (%2)
olgumuzda steroid tedavisi esnasinda ekolali
(duyduklarin1 aynen tekrarlama) gézlenmistir

TARTISMA

Nefrotik sendromlu olgularim %80-85’i MLNS
iken bizim olgularimizin %91.8’i MLNS dur.
Uluslararasi Cocuk Bobrek Hastaligi Calisma
Komitesi (ISKDC), nefrotik sendromun
siniflandirilmasinda %76.45’ini MLNS olarak
bildirmigtir!. White ve arkadaslarinin bir
¢alismasinda, nefrotik sendromlu hastalarin
%88’ inde MLNS rapor edilmistir?. Calismamizda
erkek/kiz orani, literatiirle uyumluluk
gostermektedir.

Literatiirde steroid tedavisine yamitli MLNS’lu
hastalarin %75’inde 1-2 hafta i¢inde, % 20’sinde
2 ile 4 hafta iginde proteiniiri diizelirken, geri
kalanlar 4 haftadan sonra remisyona ulagmistir34.3,
Bizim ¢aligmamizda MLNS’lu 35 (% 86.6)
olgumuzun 1-2 hafta iginde, dort (% 8.9) olgumuzun
2-4 hafta iginde proteiniirisi kaybolmustur. Baska
bir ¢alismada ise, hastalarin % 93’ii 2 haftahik
steroid tedavisine cevap vermistir®. Literatiirde
MLNS’lu hastalarin yaklasik % 30’unda rélaps
goriilmezken, bizim ¢alismamizda % 37.7 olguda
rolaps gozlenmemistir. Literatiirde MLNS’larin
yaklasik olarak % 30’unda steroide bagimlhilik
gozlenirken, bizim ¢aligmamizda % 2.1 olguda
steroide bagimlilik gozlenmisgtir, 127 primer nefrotik
sendromlu gocugu igeren bir ¢alismada 98 (% 77)
olgu MLNS iken 5 olgu (% 5.1) steroide direng
gostermistir!. 45 MLNS olgusu igeren ¢aligmamizda
ise 5 olgu (% 11.1) steroide direng gostermistir.
Metcoff’un nefrotik sendromlu gocuklarda yaptigi
calismasinda % 6 olguda infeksiyon saptanmustir.
Bagka bir ¢alismada MLNS’lu olgularin %38’inde
bir veya daha fazla infeksiyon komplikasyonu
gozlenmistir. En sik olarak %13.7 oraninda tiriner
infeksiyon goriliirken, % 10.41°1 pulmoner
tiberkiiloz, % 9.1°i peritonit, % 5.2’si deri
infeksiyonu, % 5.2’si iist solunum yolu infeksiyonu,
% 3.9’u alt solunum yolu enfeksiyonu ve % 0.6’s1
menenjit olarak gozlenmistir’. Bizim galismamizda
olgularin % 28’1 tiriner infeksyon, % 20’su iist
solunum yolu enfeksiyonu, % 4’ alt solunum yolu
infeksiyonu, %4’ sugigegi, %2’si menenjit
gecirmigtir. ACEI kullandigimiz 5 olgudan amiloid
nefrozlu olan hari¢ dérdiinde idrar protein seviyeleri
diiserken, serum albumin seviyelerinde artma
gozlenmistir. Kiyak ve arkadaslarinin 9 nefrotik
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sendromlu g¢ocukta yaptiklari bir ¢alismada,
ACEl'nin (Enalapril) proteiniiriyi anlamli olarak
azaltmakla birlikte, serum albumin diizeyinde
anlamli bir artig yapmadlgml gostermislerdir.
Literatiirde steroide razistan nefrotik sendrom
olgularinda kullanilan ACEI’lerin idrarda
proteiniiriyi azalttii gériigmiistiirS. Baska bir
caligmada, steroide razistan nefrotik sendromlu ve
ACEI (Captopril) kullanilan hastalarda proteiniirinin
anlamh olarak diismesine ragmen, serum protein
diizeyinde anlamli yiikselme olmamistir?,

Sonug olarak, hastanemizde yatirilan tedavi edilen
1-14 yaslan arasindaki 49 olgunun, 45°i (% 91.8)
MLNS kabul edilmis ve steroide tedavisi
uygulanmuis olup, ti¢ (% 6.1) olgu sekonder nefrotik
sendrom, bir olgu da (% 2) primer nefrotik sendrom
tamisi almigtir. MLNS’1i 17 (% 37.7) olgu tedaviye
yanit vermis ve rélaps gozlenmemistir. 5 (% 11.1)
olguda az rélaps, 13 (% 28.9) olguda sik rélaps,
iki (% 4.4) olguda steroide bagimlilik, 5 (% 11.1)
olguda steroide direng tespit edilmistir. MLNS ile
birlikte infeksiyonu olan ve steroid tedavisi almayan
tic (% 6.7) olguda infeksiyon tedavisi sonucunda
spontan remisyon izlenmistir. Yapilan 6 renal biopsi
sonucu; iki olgu mezangioproliferatif GN, iki olgu
MLNS, bir olgu amiloid nefroz, bir olgu da lupus
nefriti tamis1 almistir. Steroide direngli nefrotik
sendrom, amiloid nefroz ve HbsAg (+), HbeAg (+)
olgularla Anti HAVIgM ve IG (+) olan toplam 5
olguya ACEIQ uygulanmistir ve amiloid nefroz
diginda hepsinde proteiniiri azalmistir.
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