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OZET
AMAC: Primer nefrotik sendrom (NS) sik goriilmemesine
ragmen kroniklegme egilimi, komplikasyonlarin cegitliligi,
tedavisindeki giigliikler nedeniyle 2-8 yas grubundaki go-
cuklurin dnemli sorunlarmmdan birisidir. Bu caliymada kli-
nigimizdeki NS tamsiyla izlenen olgularin ézelliklerini
gozden gegirilmesini amagladik.
MATERYAL VE METOD: Bu ¢caligma kapsaminda, Sighi
Etfal Hastanesi I. Cocuk Servisi'nde 1990-1994 yillart
arasinda yatirilan ve primer NS tanist konulan 30 ¢ocuga
iliskin dosyalar retrospektif olarak incelendi.
BULGULAR: Aragtirma kapsamina alinan 10" kz, 20°si
erkek cocuk olan hasta ailelerinin %77’ si kétii sosyo-eko-
‘nomik duruma sahipti. Bu hastalarda NS baglangig yas or-
talamast 5.74%2.96 olarak saptandi. Hastalarda plazma
a2 globulinin %100, plazma B globulinin %94, kan trigli-
seridlerinin %78, kan holesteroliiniin %89 ve kan sedimen-
tasyon hizimn % 100 oramnda artindr gozlenmigtir. Hasta-
larda enfeksivon sikligr %37, relaps %14, steroide bagim-
lthik 966 ve steroide direng %20 oramnda bulundu. Millet-
lerarast Cocuk Bibrek Hastaliklar: Calisma Grubu tam-
mma uygun olarak 8 (%20) hastaya biopsi endikasyonu
kondu. )
SONUC: NS'lu hastalarda yaklagimda hastaligin baglan-
gy yagi ve enfeksivontardan korunmak prognoz belirleme-
de, biopsi endikasyonunun zamamnda konulabilmesi teda-
vi ve prognoz helirlemede en dnemli etken oldugu sonucu-
na varld.,
ANAHTAR KELIMELER : Nefrotik sendrom.

SUMMARY

OBJECTIVE: In spite of its rear occurrence, because of
its tendency to hecome a chronicle disease, the variety of
complications, and treatment difficuities, Primer Nephro-
tic Syndrome is a main problem for children of 2-8 years
age. The main aim of this study Is to investigate Nephrotic
Syndrome (NS) cases who had been followed in our clinic.
MATERIAL AND METHODS: In this study, retrospecti-
vely are examined records of 30 patients who have been
admitted in the First Children Clinic of Sisli Etfal Hospital
between 1990-1994 with primary NS diagnosis. ;
RESULTS: The patients included 10 girls and 20 boys,
with 77% aof families having bad socio-economic status.
The beginning age mean of NS among the patients was fo-
und as 5.74%2.96 years. Laboratory findings of the pati-
ents revealed the following increases: for plasma o2 glo-
bulin %100, for plasma B globulin 94%, for blood trigly-
ceride 78%, for blood cholesterol 89%, and for the speed
of blood sedimentation 100%. It was found that, the frequ-
ency of patient infection was 37%, relaps 14%, steroid ~
dependency 6% and steroid resistance 19%. Eight (26%)
patients have biopsy indication in accordance with the
definition of the International Study of Kidney Disease in
Children.

CONCLUSION: The findings of the study revealed that
the beginning age of NS and susceptibility to infection are
mmportant factors in the prognosis. Timing of the biopsy is
also importans for the treatment and prognosis.
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GIRIS
Primer nefrotik sendromun (NS) yillik sikhgr 16 yas
alt1 7/100.000°dir. Sik goriilmemesine ragmen, kro-
niklesme egilimi, komplikasyonlarin gegitliligi, teda-
visindeki giicliikler nedeniyle 2-8 yas grubundaki ¢o-
cuklarnin énemli sorunlarindan birisidir.
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Cesitli etmenler agisindan bakildiginda, hastaligin
diigiik sosyo-ekonomik siniffarda daha sik goriildigii
bildirilmis, hastaligin wklara ve cevresel faktorlere
gore de degigim gosterdigi gozlenmistir (1, 2, 3).

Nefrotik sendromun tedavisi ve bakimi konusunda
cesitli goriisler dne stiriilmistiir. Kortikoterapi kiirle-
rinin dozu ve siiresi, sitostatik kullanimi, relaps sira-
sinda penisilin profilaksisi, 6dem tedavisinde diure-
tik ve human albumin kullanilmasi, pneumokok asi-
st kullanimi gibi karsit fikirlerin tartisildi81 konular-
dir.

Ulkemizde de primer NS ile sosyo-ekonomik kogtil-
lar arasindaki iligki aragtirilmali, poliklinik sartlarin-
da NS agismdan anlamh proteinurinin ve bgbrek bi-
opsisi endikasyonlarinin degerlendirilmesi fikir birli-
Fiyle kabul edilmelidir.

Altinda yatan ¢ok gesitli patolojilere gore farkh prog-

nozlar gosteren, ilerleyici bobrek yetmezligi, agir -

bakteriyel enfeksiyonlara yatkinlik, agir tromboem-
bolik olaylar, aterosklerotik kalp hastaligi gibi birgok
risk tagtyan, tedavisi giicliiklerle dolu olan bu send-
romu erken dénemde tanmyarak koruyucu 6énlemlerin
alinmasi gerekmektedir. '

GEREC VE YONTEM

Calismamizda 1990-94 yillart arasinda $SEH 1. Co-
cuk servisinde yatnlarak izlenmis 30 gocukluk cag
primer nefrotik sendrom hastasina ait dosyalar ret-
~rospektif olarak incelendi. Nefrotik proteinuri igin alt
stir 24 saatlik idrarda 40 mg/m®/saat ya da giinde 2
gr/m® seviyesi alindi. 24 saatlik idrarin toplanamadi-
&1 durumlarda semikantitatif bir yéntemle sabah idra-
rinda protein/kreatinin oraninin 0.2yl gegmesi an-
lamlr proteinuri olarak kaydedildi. Hipoalbuminemi
icin 2.5 gr/dl altindaki plazma albumin degerleri, hi-
perlipidemi icin total kolesterolun 210 mg/dl, total li-
pidin 000 mg/dl ve trigleseridlerin 150 mg/dl iize-
rinde olmast kriter alindi. Nefrotik édem igin kolay
ve derin gode birakmasi, yumugak ve soluk olmasi
nitcligine bakildi. Hastalarin sosyoekonomik durum
degerlendirmesinde dosyalarda “sosyoekonomik du-
rum” boltiminde yazil iyi-orta-kitii nitelemeleri ali-
nirken yasadigi yerin niteligi de degerlendirildi. Has-
talarinuzin inisiyal tedavisinde (ilk yatista verilen te-
davi) ve relapslarinda kortikoterapi i¢in; 4 haftalik 60
mg/m*/giin ya da 2 mg/kg max 80 mg/giin 4x1°lik
esit dozlarda prednizolon agizdan uygulandi. Deva-
minda 15 giinliik basamaklar halinde (sirasiyla 45,
30, 20, 10 mg/m*/giin asir sabahlari tek doz) azaltma
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dozuna  gecildi.  Hastalanmizin  simiflamasi
ISKDC’nin (6) (Milletlerarasi Cocuk Bisbrek Hasta-
liklar1 Caligma Grubu) tanimlarina uygun olarak tam
remisyon, sik relapsli, steroid bagimli, steroide di-
rengli seklinde yapild..

Hastalanimizda belirtilen &zellikleri tagiyanlara tani-
ya yonelik biyopsi endikasyonu kondu:

1. Baglangi¢ yasi bir yasin alti ve on yay Gstii olan
NS-lar,

2. Gegmisinde remisyona girmemis uzun siireli pro-
teinuri olanlar,

3. Persistan proteinuri ve masif hematiirisi birlikte
olanlar,

4. Perzistan proteinuri ve uzun siireli azotemi, bobrek
yetmezligi olanlar,

5. Persistan hipertansiyonlu nefrotik sendromlar,
6. Selektif olmayan proteinurisi olanlar,

7. NS-a yol acabilecegi bilinen sistemik hastalik bul-
gusu olanlar,

8. C-4 seviyesi disiik bulunan nefrotik sendromlar,

9. Steroid resistan hastalar.

Steroide alternativ tedavilerden alkilleyiciler, leva-
mizol, siklosporin A endikasyon konuldugunda kul-
lanilmistir,

BULGULARIMIZ

Hastalarmmizin yas dagilumi 2-13 yas aras1 bulunur-
ken, yas ortalamast 5 yas, steroid direncli 6 hastami-
zin baglangi¢ yas ortalamasi ise 8.3 yas olarak bulun-
du. Erkek/kiz (20/10) oram 2 bulundu. 23 (%77) has-
tamizin sosyockonomik kosullar “kéti” olarak bu-
lundu. Ayrintili incelemede ailelerin tiimiiniin kéy
koékenli ya da gecekonduda yasamakta oldugu, cogu-
nun ebeveyinlerinin sadece ilkokul mezunu oldukla-
n anlasildi. Odem dagilimi agisindan %50 hastada
anazarka tarzinda 6dem rastlandi. Relaps ve anazar- -
ka tarzinda 6demle bagvuran hastalarmizin ayaktan
rutin takiplerini yaptirmadiklart saptandu. Ilk saptams
ya da relapsi takiben yatinlan hastalarin laboratuar
bulgularinin bazilar Tablo 1’de verildi.

Hastalanmizin tedavisinde kargilastiZBimiz en sik
komplikasyon L1 (%37) hastada goriilmesi ile enfek-
siyonlardi. Enfeksiyonlar arasinda da agir sinobron-



G. Karatekin ve ark.: Siyli Etfal Hastanesi 1. Cocuk Servisinde 1990-1994 Ydlary Arasinda Yaurdan Nefrotik Sendrom Olgularimzon Retrospekiif Incelenmesi

PARAMETRE
n (%)

Diisiik seviye

Normal sitmirda Yi’lksek seviye
n (%) n (%)

Plazma o2 globulin ' —_
Plazma B globulin 1(6)
Kan holesterol —
Saatlik eritrosit sedimentasyon hizi —

Na relapsta 3 (%14)

K - relapsta 2 (%9)
remisyonda 1 (%33)

Ca relapsta 20 (%96)

- 16 (% 100)
— 15 (%94)
3 (%I11) 28 (%89)
e 30 (% 100)
relapsta 18 (%86) —
remisyonda 3 (% 100) '
relapsta 12 (%57)
remisyonda 2 (%67)
relapsta 1 (%4) —
remisyonda 3 (%10)

relapsta 1 (%4)

Tablo 1: Hastalarimizin Laboratuar Bulgular:

sial enfeksiyonlar 5 (%17) olgu ile birinci siradaydi.
3 (%0) hastada afir idrar yolu enfeksiyonuna, 5
(% 17) hastada barsak parazitozlarina, 2 (%6) hastada
akciger tuberkulozuna, bir hastada bakteriyel perito-
nite rastlandi. Bir hastamizda hidrotoraksa bagh so-
lunum giicliigiine, bir hastamizda hipokalsemiye
bagli tetaniye. bir hastada albumin tedavisi sirasinda
geligen dolagim yiiklenmesine rastlandi. Sok, trom-
botik komplikasyon ve 6liime rastlanmadi. Streroide
cevaph hastalarmmizda steroide cevap ortalamas: 12
* 0.5 giinde ahindi. Sik relaps 4 (%14) hastada gori-
liirken, steroide bagimhlik 2 (%6) ve steroide direng
0 (9%20) hastada goriildi. Daha once belirtilen biopsi
kriterleri 1si@inda 8 (%26) hastamiza biopsi endikas-
yonu kondu. Baglangic, niiks ve enfeksiyonlar sebe-

biyle yatirilan hastalarimizin ortalama yatig siiresi 28

giin ve izlendikleri yillar boyuna ortalama yatis say1-
lar1 2.5 kez olarak saptandi.

IRDELEME

Baglangig, relaps ve enfeksiyonlar sebebiyle izledigi-
miz nefrotik sendrom hastalarimizin tiimiinde tanimma
uygun olarak 2 gr/m*/24 saat tizerinde proteinuri, 2.5
gr. altnda plazma albumin seviyesi ve nefrotik tipte
ddem vardi. Bu albumin seviyesi ISKDC (4) tarafin-
dan da 6nerilen seviyedir. Literatiirde anlamh prote-
inuri i¢in birgok tamim yapilmigsa da bu konuda ka-
rigtklik meveuttur. Rutin poliklinik ¢aligmalan igin
kantitatif metodlar pratik deildir. Kalitatif olarak
dipstik ve semikantitatif olarak da sabah idraninda
protein/kreatinin oramin 20.2 olmasi kullanmilabilir

{3):

Hastalarimiz arasinda erkek/kiz oranimin 2/1 olmasi
literatiirdeki MCNS (Minimal degisim gosteren nef-
rotik sendrom) cinsiyet dagilimina benzemektedir.
Son yillarda yaptlan genig kapsamh bir ¢aligmada bu
oran yine erkekler Iehine 3/2 olarak bulunmustur (6).

Hastalanimizin nefrotik sendrom yag1 ortalamas

' 5.5+2.9 bulunmustur. Literatiirde MCNS baslangic

yast igin saptanan 2.5 yaga (6) kargilik hastalarimiz
arasinda daha kotii prognozlu patolojilere sahip has-
talarimizin olmasi, bizim grubumuzun yag ortalama-
sini ylikseltmigtir.

Sosyoekonomik durum ve gelir seviyeleri acisindan
hastalarimizin 33’tintin (%77) “koti” durumdaki ai-
lelerden gelmeleri etiyolojide enfeksiyonlar, beslen-
me gibi etkenlerin var olabilecegini diigtindiirmekte-
dir. Bu bulgularimiz hastaligin diisiik sosyoekono-
mik seviyeli ailelerde daha sik goriildiigiinii ileri sii-
ren yayinlarla uygunluk gostermektedir (3). Servisi-
mizde genelde nefrotik digi hastalarimizin sosyo eko-
nomik durumu orta-kétii olan ailelerden gelmeleri ol-
mast bu konuda daha detayl calismaya gerek vardir.

Hastalarimizin laboratuar tetkiklerinde klasik litera-
tiire uygun sekilde relap sirasinda o2 ve B globulin-
de artiy, 210 mg/dl iizerinde total holesterol seviyele-
ri, hipokalsemi ve yiksek eritrosit sedimentasyon
hizlan saptanmigtir. Hiperlipidemi ve hipoalbumine-
mide de literatiirle desteklenen (6) bir korelasyon gi-
ze carpmigtir. MCNS da hiperlipideminin gergek
prevalansimin belirlenmesi zor olmakla birlikte, bu
deger %55 (6) olarak saptanmugtir. Caligmamizda hi-
perholesteremi 28 (%89) olgumuzda bulunmustur.
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Serum elektrolit seviyeleri incelendiginde hipokalse-
mi en belirgin dzellik olarak karsrmiza ¢ikmugtir. Li-
teratiire uygun olarak relaps sirasindaki hastalarimi-
zin %95’ inde hipokalsemi izlenmistir. Eski yayinlar-
da hipokalsemi, proteine bagh dolagan kalsiyumun
hipoproteinemi sonucu azalmasina baglanirken (7),
son yillarda bu hastalarda iyonize kalsiyumun diigiik
oldugu gosterilmistir (8).

Hastalarmmizin serum K ve Na seviyelerinde, litera-
tiirde belirtildiginin aksine anlamli bir de8isim goz-
lenmemistir. Hastalarimizin eritrosit sedimantasyon
hizi degerlerinin nefrotik sendromun ilk ¢ikisinda ve
de relapslarda da, altta yatan histopatolojiden bagim-
siz olarak %100 oraminda yiiksek bulunmas: litera-
tiirle de uyumludur (9). 1gG seviyelerinde izledigi-
miz diigiis de eritrosit sedimentasyon zi yikseldigi

© gibi sadik bir bulgu olarak saptanmigtir. Hastalarimi-
zin klinik siniflamasina gelince, sik relapshilik agisin-

dan %50’lere varan yabanci literatiire kiyasla daha
diisiik, steroide bagimliligr agisindan %20’lik yaban-
ct serilere (10) kiyasla ¢ok daha diisiik sayilar elde
ettik. Calismamizda hasta sayisimin 30 kisi ile stnirh
olmasi giiphesiz istatistik anlamhiligr azaltmakla bir-
likle yetersiz hasta kooperasyonu, diizenli izlenme-
me, epikrizsis bagvuru, hastalarin yetersiz bilgilendi-
rilmeleri gibi sorunlar da simflamayr giiclestirmistir.

Literatiirde uzun donem izlenen bazi steroid rezistan
hastalarin 6zellikle siklofosfamid kullanimindan
sonra steroide cevap vermeye bagladiklan bildiril-
migtir (11). Bu nedenle kesin steroid rezistan orant
vermek giictiir. Bizim hastalarimizin 6's1 (%19) ste-
roide rezistan olarak degerlendirilerek, biopsi endi-
kasyonu ile sevk edilmigtir.

2-8 yag grubundaki NS lularin %77 sinde altta yatan
patolojinin MCNS olmasi (6) ve bunlarin 8 haftalik
steroid tedavisine %53 gibi bir oranda cevap verme-
si (4), klinik ozelliklerin de farkh bir patolojiyi di-
stindiirmedi@i vakalarda biopsi yapilmadan kortiko-
terapiye gecilmesini destekiemektedir.

NS’lu hastalarda yaklagimda dikkat edilmesi gereken
en onemli nokta biopsi endikasyonunun yerinde ko-
nulabilmesidir. Tedaviye cevap vermeyen vakalarda
klinisyene en iyi yol gosterecek tani yontemi biyop-
sidir. Bu nedenle merkezler arasinda kooperasyon
kurulmalidir. Biyopsi endikasyonlarinin zamaninda
ve dogru konulmasi, hastalarin yakin takibi ile
steroide cevap veren c¢ocukluk cadr nefrotik send-
romlarinda sonuglarin oldukga yiiz giildiriicii ol-
dugudur.
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