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ÖZET 

AMAÇ: Prirııer neji·otik sendrom (NS) sık görülmemesine 
ra,~ml!ıı krmıiklqrne l!,~ilirıı.i , komplikasyonların ~·eşitliliği, 

tedavisindeki gürlük/er nl!deniyle 2-8 yaş gruhurıdaki ço
ı:uklanıı iinerııli sorunlarından hirisidir. Bu çalışmada kli
ni,~ı:mi:deki NS ıaııısıyla izlenen olguların özelliklerini 
gii:deıı ge~·irilrııesini amaçladık. 

MATERYAL VE METOD: Bu ~·alışma kapsamında, Şişli 
Et(al Hastanesi /. Çocuk Servisi'rıde 1990-/994 yılları 

arasıııda yatırılan ve primer NS tamsı konulan 30 çocuğa 
ilişkiıı dosyalar retrııspektif olarak incelendi. 

BULGULAR: Araştırma kapsamına alınan /O' u kız, 20' si 
erkek çocuk olwı hasta aileleririin %77'si kötü sosyo-eko

·rıomik durunıa sahipti. Bıı hastalarda NS haşlangıç yaş or
talaması 5.74±2.96 olarak saptandı. Hastalarda plazma 
a2 glohulirıiıı %/00, plazma /3 glohulirıirı %94, karı trigli
seridlerinüı %78, karı holesterolürıürı %89 ve karı sedimerı
tasyon lıızırıııı %100 oraııında arm,~ı gözlenmiştir. Hasta
larda enfı:ksiyoıı sıklı,~ı %37, rı:/aps %/4, steroide hağım
lılık %6 ve stı:roide direnç %20 oramııda hulundu. Millet
lerarası Çocuk Biihrı:k Hastalıkları Çalışma Gruhu tanı
mına ııygıın olarak 8 (%26) hastaya hiopsi erıdikasyorıu 

koııdıı . 

SONUÇ: NS' lu hastalarda yaklaşımda hasıalığm başlan
gıç yaşı l'e eııfı:ksiyrm/ardaıı korunmak prognoz belirleme
de, hiopsi endikasyoııurıım zamanında konulahilmesi teda
vi ve progııoz helirlemı:de en iiııemli etken olduğu sonucu
na varıldı. 
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SUMMARY 

OBJECTIVE: in spite ıı( its rear ocrnrreııce, heı:ause of' 
its tenderıcy tıı hecome a chrrmiı:lı: disease, the variety r!f' 
complicatüms, and ıreatnierıt dijjıculties, Primer Neııhrıı
tiı· Syndrome is a main p.rrıhlem jtır dıildren ol 2-8 year.ı· 
age. The main aim of this sıudy is to investigate Nephmıic 
Syndrrırııe (NS) cases who had hı:eııjrıllowed in oıır clinic:. 

MATERIAL AND METHODS: lıı ılıis stııdy, retrospecıi
vely are examiııed records rıf' 30 paıienrs wlıo havı: heerı 
admitted in the First Children Clinic of Şişli Etfal Hospital 
hetweı:n /990-1994 with primary NS diagııosis. 

RESULTS: The patierıts irıcluded 10 girls arıd 20 hoys, 
with 77% of families having had socio-ı:cımomic sıaıus. 
The heginnirıg age mearı ofNS amımg the patients wasfiJ
urıd as 5.74±2.96 years. Lahorator y jindiııgs ııf' ıhı: pati
ents revealed thı: .fiı/lowing irıcreases: jrJr pi asma a2 glo
hulin %100.for plasma /3 glohıılin 94%, fiır h/ood trigly 
aride 78%, .fi>r hlood cholesterol 89%, aııdfiJr the spı:ı:d 
of hlood sedimerıtatiorı 100%. it -.,,;as.fimrıd ılıcıı, ıhı: freqıı
ency of patient iııfectiım was 37%, relaps 14%, · steroid 
deperıdency 6% arıd sterrıid resistance 19%. Eight (26%) 
patients have hiopsy indicatiım in acrnrdaııce with thı: 

defınitiım of the lnterııational Study of Kidrıey Diseası: in 
Childrerı. 

CONCLUSION: The .firıdings r!f' the stud_y revealed that 
the hegirming age of NS and suscı:ptihility ıo infecrimı are 
importarıtjactıırs iıı the progııosis. Timirıg of'the hiopsy is 
also importarısfiır the treatmı:rıt and progrwsis . 

KEY WORDS: Nephrotic S_yrıdrome. 

GİRİŞ 

Pri_mer nefrotik sendromun (NS) yıllık sıklığı 16 ya~ 
altı 7/100.000'dir. Sık görülmemesine rağmen, kro
nikleşme eğilimi, komplikasyonların çeşitliliği, teda
visindeki güçlükler nedeniyle 2-8 yaş grubundaki ço
cukların önemli sorunlarından birisidir. 
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Çe~itli etmenler açısından bakıldığında, hastalığın 

dü!iük sosyo-ekonomik sınıflarda daha sık görüldüğü 
bildirilmiş, hastalığın ırklara ve çevresel faktörlere 
göre de deği)im gösterdiği gözlenmiştir ( 1, 2; 3). 

Nefrotik sendromun tedavisi ve bakımı konusunda 
çqitli görüşler iiı'ıe sürülmüştür. Kortikoterapi kürle
rinin dözu ve süresi, sitostatik kullanımı, relaps sıra
sında penisilin profilaksisi, ödem tedavisinde diure
tik ve humaıı albumin kullanılması, pneumokok aşı

sı kullanımı gibi karşıt fikirlerin tartışıldığı konular
dır. 

Ülkemi~de de primer NS ile sosyo-ekonomik koşı.İl
lar arasındaki ilişki araştırılmalı, poliklinik şartların

da NS açısından anlamlı proteinurinin ve böbrek bi
opsisi endikasyonlarının değerlendirilmesi fikir birli
ğiyle kabul edilmelidir. 

Altında yatan çok çqitli patolojilere göre farklı prog 
nozlar gösteren, ilerleyici böbrek yetmezliği, ağır · 
bakteriyel enfeksiyonlara yatkınlık, ağır tromboem
bolik olaylar, aterosklerotik kalp hastalığı gibi birçok 
risk taşıyan, tedavisi guçlüklerle dolu' olan bu send
romu erken dönemde tanıyarak koruyucu önlemlerin 
alınması gerekmektedir. . 

GEREÇ VE YÖNTEM 

Çalışmamızda 1990-94 yılları arasında ŞEH 1. Ço
cuk servisinde yatırılarak izlenmiş 30 çocukluk çağı 

primer nefrotik sendrom hastasına ait dosyalar ret-
. rospektif olarak incelendi. Nefrotik proteinuri için alt 
sınır 24 saatlik idrarda 40 mg/m 2/saat ya da günde 2 
gr/m 1 seviyesi alındı. 24 saatlik idrarın toplanamadı
ğı durumlarda semikantitatifbir yöntemle sabah idra
rında protein/kreatinin oranının 0.2 'yi geçmesi an
lamlı proteinuri olarak kaydedildi. Hipoalbuminemi 
için 2.5 gr/dl altındaki plazma albumin değerleri, hi
perlipidemi için total kolesterolun 210 mg/dl, total li
pidin 1000 mg/dl ve trigleseridlerin 150 mg/dl üze
rinde olması kriter alındı. Nefrotik ödem için kolay 
ve derin gode bırakması, yumuşak ve soluk olması 
niteliğine bakıldı. Hastaların sosyoekonomik durum 
değerlendirmesinde dosyalarda "sosyoekonom ik du
rum" bölümünde yazılı iyi-orta-kötü nitelemeleri alı

nırken yaşadığı yerin niteliği de değerlendirildi. Has
talarımızın inisiyal tedavisinde (ilk yatışta verilen te
davi) ve relapslarında kortikoterapi için; 4 haftalık 60 
mg/ın'/gün ya da 2 mg/kg max 80 mg/gün 4xl 'lik 
eşit dozlarda prednizolon ağızdan uygulandı. Deva
mında 15 günlük basamaklar halinde (sırasıyla 45 , 
30, 20, 1 O mg/m 2/gün aşırı sabahları tek doz) azaltma 
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dozuna geçildi. Hastalarımızın sınıflaması 

ISKDC'nin (6) (Milletlerarası Çocuk Böbrek Hasta
lıkları Çalışma Grubu) tanımlarına uygun olarak tanı 

remisyon, sık relapslı, stero id bağımlı, steroicle di
rençli şeklinde yapıldı. 

Hastalarımızda belirtilen özellikleri taşıyanlara tanı

ya yönelik biyopsi endikasyonu kondu: 

1. Başlangıç yaşı bir yaşın altı ve oıı ya~ üstü olan 
NS-lar, 

2. Geçmişinde remisyona girmemiş uzun süreli pro
teinuri olanlar, 

3. Persistan proteinuri ve masif hematürisi birlikte 
olanlar, 

4. Perzistan proteinuri ve uzun süreli azotemi, böbrek 
yetmezliği olanlar , 

5. Persistan hipertansiyonlu nefrotik sendromlar, 

6. Selektif olmayan proteinurisi olanlar, 

7. NS-a yol açabileceği bilinen sistemik hastalık bul
gusu olanlar, 

8. C-3 seviyesi düşük bulunan nefrotik sendromlar, 

9. Steroid resistan hastalar. 

Steroide alternativ tedavilerden alkilleyiciler, leva
mizol, siklosporin A endikasyon konuld~ğunda kul
lanılmıştır. 

BULGULARIMIZ 

Hastalarımızın yaş dağılımı 2-13 yaş arası bulunur
ken, yaş ortalaması 5 yaş, steroid dirençli 6 hastamı
zın başlangıç yaş ortalaması ise 8.3 ya~ olarak bulun
du. Erkek/kız (20/1 O) oranı 2 bulundu. 23 (%77) has
tamızın sosyoekonomik koşulları "kötü" olarak bu
lundu. Ayrıntılı ince lemede ailelerin tümünün köy 
kökenli ya da gecekonduda yaşamakta olduğu, çoğu

nun ebeveyinlerinin sadece ilkokul mezunu oklukla
rı anlaşıldı. Ödem dağılımı açısından %50 hastada 
anazarka tarzında ödem rastlandı. Relaps ve anazar 
ka tarzında ödemle başvuran hastalarımızın ayaktan 
rutin takiplerini yaptırmadıkları saptandı. İlk saptanış 
ya da relapsı takib en yatırılan hastaların laboratuar 
bulgularının bazıları Tablo l 'de verildi. 

Hastalarımızın tedavisinde karşılaştığımız en s ık 

komplikasyon l_ l (%37) hastada görülmesi ile enfek
siyonlardı. Enfeksiyonlar arasında da ağır siıiobron-
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PARAMETRE 

Plazma a2 globulin 

Plazma~ globulin 

Kan holesterol 

Düşük seviye 
n (%) 

1 (6) 

Normal sınırda 
n (%) 

3 (%11). 

Yüksek seviye 
n (%) 

16(%100) 

15 (%94) 

28 (%89) 

30(%100) Saatlik eritrosit sedinıentasyon hızı 

Na relapsta 3 (%14) relapsta 18 (%86) 

remisyonda 3 (% l00) 

relapsta 12 (%57) 

remisyonda 2 (%67) 

relapsta 1 (%4) 

remisyonda 3 (%10) 

K 

Ca 

relapsta 2 (%9) 

remisyonda 1 (%33) 

relapsta 20 (%96) 

relapsta 1 (%4) 

Tablo 1: Hastalarımızın Laboratuar Bulguları 

şial enfeksiyonlar 5 (% 17) olgu ile birinci sıradaydı. 
3 (%0) hastada ağır idrar yolu enfeksiyonuna, 5 
(% 17) hastada barsak parazitozlanna, 2 (%6) hastada 
akciğer tuberkulozu~a, bir hastada bakteriyel perito
nite rastlandı. Bir hastamızda hidrotoraksa bağlı so
lunum güçlüğüne, bir hastamızda hipokalsemiye 
bağlı tetaniye, bir hastada albumin tedavisi sırasında 

gelişen dolaşını yüklenmesine rastlanclı. Şok, trom
botik komplikasyon ve ölüme rastlanmadı. Streroide 
cevaplı hastalarımızda steroide cevap ortalaması 12 
± 0.5 günde alındı. Sık relaps 4 (% 14) hastada görü
lürken, steroide bağımlılık 2 (%6) ve steroide direnç 
6 (%20) hastada görüldü. Daha önce belirtilen biopsi 
kriterleri ışığında 8 (%26) hastamıza biopsi endikas
yornı kondu. Başlangıç, nüks ve enfeksiyonlar sebe
biyle y,atırılan hastalarımızın ortalama yatış süresi 28 
gün ve izlendikleri yıllar boyuna ortalama yatış sayı

ları 2.5 kez olarak saptandı. 

İRDELEME 

Başlangıç , relaps ve enfeksiyonlar sebebiyle izlediği

miz nefrotik sendrom hastalarımızın tümünde tanıma 
uygun olarak 2 gr/m 2/24 saat üzerinde proteinuri, 2.5 
gr. altında plazma albumin seviyesi ve nefrotik tipte 
ödem vardı. Bu albumin seviyesi lSKDC (4) tarafın
dan da önerilen seviyedir. Literatürde anlamlı prote
inuri için birçok tanım yapılmışsa da bu konuda ka
rışıklık mevcuttur. Rutin poliklinik çalışmaları için 
kantitatif mctodlar pratik değildir. Kalitatif olarak 
dipstik ve semikantitatif olarak da sabah idrarında 

protein/kreaıinin oranın ~0.2 olması kullanılabilir 

(5). 

Hastalarımız arasında erkek/kız oranının 2/1 olması 
literatürdeki MCNS (Minimal değişim gösteren nef 
rotik sendrom) cinsiyet dağılımına benzemektedir. 
Son yıllarda yapılan geniş kapsamlı bir çalışmada bu 
oran yine erkekler lehine 3/2 olarak bulunmuştur (6). 

· . Hastalarımızın nefrotik sendrom yaşı ortalaması 
5.5±2.9 bulunmuştur. Literatürde MCNS başlangıç 

yaşı için saptanan 2.5 yaşa (6) karşılık hastalarımız 
arasında daha kötü prognozlu patolojilere sahip has
talarımızın olması, bizim grubumuzun yaş ortalama
sını yükseltmiştir. 

Sosyoekonomik durum ve gelir seviyeleri açısından 

hastalarımızın 33'ünün (%77) "kütü" durumdaki ai
lelerden gelmeleri etiyolojide enfeksiyonlar, beslen
me gibi etkenlerin var olabileceğini düşündürmekte

dir. Bu bulgularımız hastalığın düşük sosyoekono
mik seviyeli ailelerde daha sık görüldüğünü ileri sü
ren yayınlarla uygunluk göstermektedir (3). Servisi
mizde genelde nefrotik dışı hastalarımızın sosyo eko
nomik durumu orta-kötü olan ailelerden gelmeleri ol
ması bu konuda daha detaylı çalışmaya gerek vardır. 

Hastalarımızın laboratuar tetkiklerinde klasik litera
türe uygun şekilde relap sırasında a2 ve p globulin
de artış, 2 lO mg/dl üzerinde total holestcrol seviyele
ri, hipokalsemi ve yüksek eritrosit sediıııentasyon 

hızları saptanmıştır. Hiperlipidemi ve hipoalbuınine
mide de literatürle desteklenen (6) bir korelasyon gö
ze çarpmıştır. MCNS da hiperlipideminin gerçek 
prevalansının belirlenmesi zor olmakla birlikte, bu 
değer %55 (6) olarak saptanmıştır. Çalışmamızda hi
perholesteremi 28 (%89) olgumuzda bulunmuştur. 
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Serum elektrolit seviyeleri incelendiğinde hipokalse
mi en belirgin özellik olarak karşımıza çıkmıştır. Li
teratüre uygun olarak relaps sırasındaki hastalarımı
zın %95 'inde hipokalsemi izlenmiştir. Eski yayınlar
da hipokalsemi, proteine bağlı dolaşan kalsiyumun 
hipoproteincıni sonucu azalmasına bağlanırken (7) , 
son yıllarda bu hastalarda iyonize kalsiyumun düşük 
olduğu gösterilmiştir (8). 

Hastalarımızın serum K ve Na seviyelerinde, litera
türde belirtildiğinin aksine anlamlı bir değişim göz
lenmemiştir. Hastalarımızın eritrosit sedimantasyon 
hızı değerlerinin nefrotik sendromun ilk çıkışında ve 
de relapslarcla ela, altta yatan histopatolojiden bağım~ 

sız olarak % 100 oranında yüksek bulunması litera
türle de uyumludur (9). IgG seviyelerinde izlediği

miz cllişüş de eritrosit sedimentasyon hızı yükseldiği 

gibi sadık bir bulgu olarak saptanmıştır. Hastalarımı-· 

zın klinik sınıflamasına gelince, sık relapslıhk açısın- · 

dan %50'1ere varan yabancı literatüre kıyasla daha 
düşük, steroide bağımlılığı açısından %20'1ik yaban
cı serilere ( 1 O) kıyasla çok daha düşük sayılar elde 
ettik. Çalışmamızda hasta sayısının 30 kişi ile sınırlı 
olması şüphesiz istati stik anlamlılığı azaltmakla bir
likte yetersiz hasta koup erasyonu, düzenli izlenme
me, epikrizsis başvuru , hastaların yetersiz bilgilendi
rilmel eri gibi sorunlar da sınıflamayı güçleştirmiştir. 

Literatürde uzun dönem izlenen bazı steroid rezistan 
hastaların özellikle siklofosfamid kullanımından 

sonra steroide cevap vermeye başladıkları bildiril
miştir ( 1 1 ) . Bu nedenle kesin steroid rezistan oranı 

vermek güçtür. Bizim hastalarımızın 6'sı (%19) ste
roide rezistan olarak değerlendirilerek, biopsi endi
kasyonu ile sevk edilmiştir. 

2-8 yaş grubundaki NS ' luların %77'sinde altta yatan 
patolojinin MCNS olması (6) ve bunların 8 haftalık 
steroid tedavisine ·%53 gibi bir oranda cevap verme
si (4) , klinik özelliklerin de farklı bir patolojiyi dü 
şündünnediği vakalarda biopsi yapılmadan kortiko 
terapiye geçilmesini desteklemekt edir. 

NS' lu hastalarda yaklaşımda dikkat edilmesi gereken 
en önemli nokta biopsi endikasyonunun yerinde ko
nulabilmesidir. Tedaviye cevap vermeyen vakalarda 
klini syene en iyi yol gösterecek tanı yöntemi biyop
sidir. Bu nedenle merkezler arasında kooperasyon 
kurulmalıdır. Biyop si endikasyonlarının zamanında 
ve doğru koı'ıulması, hastaların yakın takibi ile 
steroide cevap veren çocukluk çağı nefrotik send
romlarında sonuçların oldukça yüz güldürücü ol
duğudur. 
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