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NEFROTİK SENDROMLU OLGULARIMIZIN KLİNİK SEYİR VE 
TEDAVİYE CEVAPLARıNıN DEGERLENDİRİLMESİ 

Meral İNALHAN ', Betül SÜMER\ Lale Pulat SEREN\ Sevinç AKARÇAY', 
Tuğrul SABUNCU', Savaş İNAN' 

Hastanemiz Büyük Çocuk Kliniğinde 1993-1996 yıll arı arasında Nefrotik Sendrom (NS) tanısı alarak, tedavi ed ilen, 
1-14 yaş larında 22'si (%44.8) kız, 27'si (%55.2) erkek 49 hastanın klinik seyir ve tedaviye yanıtlarını retrospektif 
olarak inceledik. Olguların 46' sl (%93.8) primer nefrotik sendrom (NS), 3'ü (%6. i) sekonder NS' lu idi. Primer 
NS'lu olgu ların da biri (%2) mezangioproliferatif glomerulonefrit, 45 ' i (%98) minimal lezyonlu nefrotik sendrom 
(MLNS)'du. MLNS ' lu 17 (%37.7) olgu tedaviye yanıt verm i ş ve rölaps gözl enmem i şti r. 5 olguda (% 1 1.1) az rölaps, 
13 (%28.8) olguda s ık rölaps. iki (0/04.4) olguda steroide bağımlılık, 5 (% i I. i) olguda steroide direnç tespit edi l miş t ir. 
Uç olguda (%6.6) spontan i yi l eşme görülmüştür. Sekonder NS' lu olgularımızın ise biri (%33.3) amiloid nefroz, 
bir diğeri (%33.3) lupus nefriti , diğeri (%33.3) ise hepatit A nefritiydi. Lupus nefritli hastam ız yüksek doz steroid 
tedavisine yanıt verıniş olup diğer amiloid nefroz ve hepatit A nefriti olgularım ıza anjiotensin converting enzi m 
inhibitör (ACEI) uygul anmı ş tır. Amiloid nefroz dı ş ınd aki olgumuzda proteinü ri aza lm ış tır. 
Anahtar Kelime/er: Nefrotik sendrom, Minima//ezyon/u ne/rotik sendrom 

CLINICAL COURSE AND TREATMENT RESPONSE IN PATlENTS WITH 
NEPHROTlC 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.ı %) had primary and secondary nephrotic 
syndrome, respectively. Of patients with primary nephrotic syndrome, 45 (98%) had minimal-Iesion nephrot ic 
syndrome (MLNS). Among patients with MLNS, ı7 (37.7%) patients responded well to treatment and did 
not develop recurrences, whereas five (ı Lı %) had minimal and 13 (28.9%) had frequent recurrences ; two 
patients (4.4%) had steroid-dependent and five patients (l1.ı %) had steroid-resistant MLNS. Three (6.6% ) 
had recovered without any medical therapy. Three patients with secondary nephrotic syndrome had amyloid 
nephrosis (33.3%), lup us 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 iııhibitor (ACEI) therapy. 
Proteinuria decreased in patients with lupus nephritis and hepatitis A nephritis. 
Key Words: Neplırotic syndroıııe, Miniıııa/ clıange neplırotic syndrome. 

Nefrotik Sendrom (NS), masif protei nü ri, 
hipoalbuminemi, hiperkolesterolemi ve ödemle 
karakterize primer veya sekonder nedenl erle 
oluşabilen çocukluk çağındaki renal hastalıkların 
en sık nedenidir. Primer NS 'un %80-85 'ini oluşturan 
minimal lezyon lu nefrotik sendrom (MLNS), 
genelde steroid tedavisine yanıtlıdır ve prognozu 
iyidir. Bu çalışmada i 993 -1 996 yıllarında 
kliniğimizde NS tanısı alan olguların klinik seyir 
ve tedaviye yanıtlarını retrospektif olarak inceledik. 

(%55 .2) erkek 49 olgu incelendi . 46 's l (%93.8) 
primer NS, üçü (%6. 1) sekonder NS 'du (Şek il i) 
MLNS kabu l edilen üç (%6 .7) o lguyu steroid 
başl amadan LO günlük infeksiyon teda v isi 
sonrasında, protei nli ri ve semptomlarının 
kaybolmas ı üzerine spontan remisyon o larak 
değerlendirdik. 17 (%37.7) MLNS ' lu olgusunun, 
verilen standart s teroid tedavisi nin birinci veya 
ikinci hafta l arında proteinürileri kaybo ldu ve 
şimdiye kadar rölaps gözlenmedi . B eş (% 11.1) 
MLNS'lu olguda az rölaps gözl enmi ş olup, hepsi 
steroid tedav is ine yanıt verm iştir. 13 (%28.8) 
MLNS'lu olguda s ık rölaps göz lenm i ş olup, hepsi 
steroid tedavisine yanıt ve rmi şt ir. İki (%4.4) 
MLNS'lu olgumuz ise steroide bağımlı olup, ha len 
düşük dozda a lterne s teroid olmaktadır. Stero id 
başl anan beş (% 11.1 ) o lgu, 4 hafta lı k stero id 
tedavi si ne yanıt verm emi ş tir (Şeki l 2). Bu 
olgulardan üçünün ail es i, öneri len renal bi opsiyi 
kabul etmem i ştir. 15 yaş ında bir ktz hastam ı z, 
yap ılan biopsi sonuc unda mezangioproliferat if 
glo m e rul onefrit tanı s ı a l m ı ş o lu p, 2 ay lık 
cyclofosfamid ve stero id tedav isin e ktsmen yanıt 
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vermiştir. Takibi sırasında geçirdiği bir infeksiyon 
atağında exitus olmuştur. Steroide dirençli bir başka 
normotansif erkek hastamızda ise bir ay süre ile 
ACEİ kullanılması sonrasında proteinüri kaybolmuş 
olup, renal biopsiye gerek kalmamıştır. İki MLNS'lu 
olgumuzun HbsAg (+), HbeAg (+) ve Anti HBc 
total (+) olması üzerine steroid tedavisi kesilip 2 
ay süre il e ACEİ uygulaması ile proteinüri 
düzelmiştir. HbsAg (+), HbeAg (+) olgumuzdan 
biri 5 ay sonra infeksiyöz mononükleoz tanı s ı ile 
tekrar yatırıldığında mevcut olan proteinürisi ve 
hipoalbuminemisi kısa süreli ACEİ tedavisi ile 
düzelmiştir (Şeki l 3). 

10-12 yaş l arı arasındaki üçü erkek, biri kız, 4 
olgumuzda hematüri olması nedeniyle yapılan 
biopsi sonuçları, ikisinde MLNS ile uyumlu iken, 
biri amiloid nefroz, diğeri lupus nefrit tanısı aldı 
(Şekil 4) . İki s i MLNS olan olgularımız steroid 
tedavisine yanıt verdi ve halen rölaps gözlenmedi. 
Ami loid nefroz tanısı alan olgumuz, 6 aydır ACEİ 
ve kolşisin kullanmakta olup, izleminde kronik 
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böbrek yetmez li ği ge lişmi ş ve hemodiali z 
programına alınmıştır. Lupus nefriti tanısı alan 
hastamı zda da yüksek do z steroid tedav is i 
uygulanmış, semptom ve laboratuar bulguları 
düzelen hasta halen takibimizde olup exaserbasyon 
göstermemiştir. Sarılık ve nefrotik sendrom 
bulguları olan 4 yaşındaki erkek hastamızda, anti 
HAVlgM (+) , anti HAVlgG (+) olması üzerine 
yapılan renal biopsi me zangioproliferatif 
glomerulonefrit ile uyumlu o lup, halen 6 aydır 
ACEİ kullanmaktadır. Semptom ve laboratuar 
bulgularında büyük ölçüde düzelme olmuştur (şekil 
4). Steroid kullanan olgularımızın tümünde yan 
etki olarak; iştah artması , obesite görülmüş olup, 
14 'ünde (%28) hepatomegali, 13 ' ünde (%26) 
trombositoz saptanmıştır. Üç (%6) olguda tromboz 
düşünülerek antiagregan tedavi uygulanmıştır. 14 
(%28) o lguda tadevi esnasında üriner infeksiyon 
görülmüş olup; birinde Citrobakter, ikisinde Proteus, 
birinde E. coli üretilmiştir. LO (%20) olgumuz tedavi 
sırasında üst solunum yolu infeksiyonu geçirmiş 
olup, dördünde j3-hemolitik streptokok üretilmiştir. 
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Tedavi esnasında iki (%4) olguda alt solunum yolu 
infeksiyonu, iki (%4) olguda suçiçeği ve bir (2) 
olguda ise menenjit saptanmıştır (Şekil 5). Bir (%2) 
olgumuzda steroid tedavisi esnasında ekolali 
(duyduklarını aynen tekrarlama) gözlenmiştir 

TARTIŞMA 

Nefrotik sendromlu olguların %8 0-85' i MLNS 
iken bizim olgularımızın %9 1.8' i MLNS'dur. 
Ulu s l araras ı Çocuk Böbrek Hasta lı ğ ı Çalışma 
K o mites i (ISKDC), n efrot ik sendrom un 
s ınıflandırılmasında %76.45' ini MLNS olarak 
bildirmiştir'. White ve arkadaşlarının bir 
çalışmasında, nefratik sendromlu has taların 
%88' inde MLNS rapor edilmiştir2 Çalışmamızda 
erkek/ kız oranı, literatürl e u y umluluk 
göstermektedir. 

Literatürde steroid tedavisine yanıtlı MLNS ' lu 
hasta l a rın %75 'inde 1-2 hafta içinde, % 20'sinde 
2 il e 4 hafta içinde proteinüri düzelirken, geri 
kalanlar 4 haftadan sonra remisyona ul aşmıştır3 ,4,5 
Biz im çalışmamızda MLNS'lu 35 (% 86.6) 
olgumuzun ı -2 hafta içinde, dört (% 8.9) olgumuzun 
2-4 hafta içinde proteinürisi kaybolmuştur. Başka 
bir çalışmada ise, hastaların % 93'ü 2 haftalık 
steroid tedavisine cevap vermiştir6 Literatürde 
MLNS'lu hastaların yaklaşık % 30'unda rölaps 
görü lmezken, bizim çalışmamızda % 37.7 olguda 
rölaps gözlenmemiştir. Literatürde MLNS' ların 
yaklaşık olarak % 30'unda steroide bağımlılık 
gözlenirken, biz im çalışmamızda % 2.1 olguda 
steroide bağımlılık gözleruniştir. 127 primer nefrotik 
sendromlu çocuğu içeren bir çalışmada 98 (% 77) 
olgu MLNS iken 5 olgu (% 5. i) steroide direnç 
göstenniştirl 45 MLNS olgusu içeren çalışmamızda 
ise 5 olgu (% i 1.1) steroide direnç göstermiştir. 
Metcoff' un nefrotik sendromlu çocuklarda yaptığı 
çalışmasında % 6 olguda infeksiyon saptanmıştır. 
Başka bir çalışmada MLNS'lu olguların %38' inde 
bir veya daha fazla infeksiyon komplikasyonu 
gözlenmiştir. En s ık olarak % 13.7 oranında üriner 
infeks iyon görülürken , % 10.41 ' i pulmoner 
tüberküloz, % 9.I'i peritoni t, % 5.2'si deri 
infeksiyonu, % 5.2'si üst solunum yolu infeksiyonu, 
% 3.9'u alt solunum yolu enfeksiyonu ve % 0.6 'sl 
menenjit olarak gözlenmiştir? Bizim çalışmamızda 
olguların % 28'i üriner infeksyon, % 20'su üst 
solunum yolu enfeksiyonu, % 4 ' ü alt solunum yolu 
infeks iyonu, %4'ü suçiçeği, %2'si menenjit 
geçirmiştir. ACEİ kuııandığımız 5 olgudan amiloid 
nefrozlu olan hariç dördünde idrar protein seviyeleri 
düşerken, serum albumin sev iye lerinde artma 
gözlenmiştir. Kıyak ve arkadaşlarının 9 nefrotik 

64S 

sendromlu çoc ukta yaptıkları bir çalışmada, 
ACEİ'nin (Enalapril ) proteinüriyi anlamlı olarak 
aza ltmakla birlikte, serum albumin düzey inde 
anlamlı bir artış yapmadığını göstermişlerdir. 
Literatürde steroide razistan nefrotik sendrom 
olgularında kullan ılan ACEİ' lerin idr arda 
proteinüriyi azalttığı görü şmüştür8 Başka bir 
çalışmada, steroide razistan nefrotik sendromlu ve 
ACEİ (Captopril) kullanılan hastalarda proteinürinin 
anlamlı olarak düşmesine rağmen, serum protein 
dü zey inde anla mlı yük se lme 0lmamıştır9 

Sonuç olarak, hastanemizde yatırılan tedavi edilen 
1-14 yaşları arasındak i 49 olgunun, 45'i (% 91.8) 
MLNS kabul e dilmi ş ve s teroid e tedavi s i 
uygulanmış olup, üç (% 6.1) olgu sekonder nefrotik 
sendrom, bir olgu da (% 2) primer nefrotik sendrom 
tanısı almıştır. MLNS'li ı 7 (% 37.7) olgu tedaviye 
yanıt vermiş ve rölaps gözlenmemiştir. 5 (% 11.1 ) 
olguda az rölaps, 13 (% 28.9) olguda s ık rölaps, 
iki (% 4.4) olguda steroide bağımlılık, 5 (% 11.1 ) 
olguda steroide direnç tespit edilmiştir. MLNS ile 
birlikte infeksiyonu olan ve steroid tedavisi almayan 
üç (% 6.7) olguda infeksiyon tedavisi sonucunda 
spontan remisyon iz l enmiştir. Yapılan 6 renal biopsi 
sonucu; iki olgu mezangioproliferatif GN, iki olgu 
MLNS, bir olgu amiloid nefroz, bir olgu da ILlpus 
nefriti tanısı a lmıştır. Steroide dirençli nefrotik 
sendrom, amiloid nefroz ve HbsAg (+), HbeAg (+) 
olgularla Anti HAVlgM ve lG (+) olan toplam 5 
olguya ACEİ uygula nmıştır ve amiloid nefroz 
dışında hepsinde proteinüri azalmıştır. 
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