COCUKLARDA NEFROTIK SENDROM
FR-HYE-04-423-03

Bu brosgiirin amaci nefrotik sendrom hakkinda genel bilgiler vermek, tedavide ve izlemde

dikkat edilmesi gereken 6nemli noktalar hakkinda hasta ve yakinlarini bilgilendirmektir.

Nefrotik sendrom nedir?

Nefrotik sendrom, yaygin 6dem, yogun proteinuri ve hipoalbuminemi ile karakterize bir
sendromdur. Nefrotik sendrom, ¢cocukluk yas grubunda etyolojisi ve patogenezi tam anlami ile
bilinmeyen (idyopatik) ve yalniz bébrekteki bozukluklarla (primer) karakterize bir bdbrek
hastal@idir.. idiopatik nefrotik sendromun yaninda, nedeni,etyo-patogenezi belirlenmis ve
sekonder nefrotik sendrom olarak gruplandirdigimiz (enfeksiyonlara, diyabete,toksinlere,malin
hastaliklara sekonder, gibi) grup ise ¢ocuklarda daha nadir gézlenir.

Hayatin ilk 3 ayi icinde ortaya ¢ikan ve dogumsal nefrotik sendrom denilen formu ise daha da

nadirdir.

Nefrotik sendrom sikhigi nedir?
idiopatik nefrotik sendromun gériilme sikligi cografi bolgelerle ve irk ile farklilik géstermektedir

Erkek ¢ocuklarda kizlara gére yaklasik iki kat fazla oranda gértlmektedir.

Hangi yaslarda sik gorultir?

Siklikla 2-6 yaslari arasinda (ortalama 3 yas) baslar.

Genetik yatkinlik var midir?
Hasta ¢ocuklarin % 2-8 kadarinda aile bireylerinde, en sik da kardeslerde nefrotik sendrom

Oykusu vardir.Hastaligin HLA-DR7 , HLA-B8 doku gruplari ile iligkisi gosterilmigstir.

Enfeksiyonlar hastaligin ortaya ¢gikmasinda rol oynarmi?

idiyopatik nefrotik sendrom tanimi geregi birincil (primer) bir hastalik olmakla birlikte, birgok
olguda hastaligin ortaya ¢cikmasi veya tekrarlarin olugmasi bir st solunum yolu

enfeksiyonu veya bir allerjene maruziyetten sonra olmaktadir. %30 kadar hastada allerji iligkisi

saptanmistir.

Hastaligin farkl tipleri var midir?
Cocukluk yas grubunda minimal lezyon hastalig1 en sik goriilen tipi olmakla birlikte, fokal segmental

glomeruloskleroz, Membranoproliferatif glomerulonefrit, gibi farkli tipleri vardir.Bu alt tiplerin tanisi
bobrek biyopsisi sonrasinda yapilan histopatolojik tetkik ile konur. Cocukluk ¢agindaki nefrotik
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sendromlarin 6nceki raporlarda % 80 kadarini minimal lezyon hastaligi olustururken, yeni bilgiler fokal
skleroz oraninin giderek arttig1 dogrultusundadir.

Klinik bulgular nelerdir?

Nefrotik sendrom yaygin 6dem, yodun proteinuri ve hipoalbuminemi ile karakterize bir
sendromdur. Odem sivi birikiminin viicut agirhginin %3-5’ini gectiginde farkedilebilir. ilk olarak
g6z kapaklarinda sislik seklindedir. Yercekimine bagl olarak glin icinde yer degistirir.

Odem gézlerden baslayip, bacaklarin 6n yiiziine ve kalgcaya dogru yayilir. Kan basinci siklikla
normal sinirlardadir, ancak %5- 15 olguda ylksek bulunmaktadir. Kalici ve belirgin
hipertansiyon minimal lezyon hastalijinda beklenmeyen bir bulgudur.Siddetli 6dem
durumlarinda solunum sikintisi, gébek, kasik fitigi ortaya ¢ikabilir. Enfeksiyonlara egilimin.
artmistir, deri ve akciger enfeksiyonlari gelisebilir. Atar ve toplar damarlarda tikanmalar

gorulebilir. Karinda biriken sinin (asit) yaptigi gerginlige bagli olarak karin agrisi gorulebilir

Laboratuar bulgulari nelerdir?

Proteinuri esas tani koydurucu tetkiktir. 24 saatlik idrar toplanarak veya 6zellikle idrar
toplanmasinin zor oldugu kiglk ¢cocuklarda porsiyone idrar ile miktari tayin edilir. Hastanin ilk
basvurusunda idrar miktari azalmistir. Hastalarin %15-30’'unda mikroskobik hematuri (idrarda
gozle gérulmeyen kanama)saptanir. Makroskobik hematuri (idrarda gozle gorulur tarzda
kanama) ¢ok nadirdir (%1-2 . nefrotik sendrom dusindlen hastalarda hemogram, serum
elektrolitleri(sodyum, potasyum, kalsiyum vb), kan lipitleri, serolojik tetkiklerde tani igin yardimci
tetkiklerdir.

Bobrek biyopsisi her hastaya yapilmalimi?

Gecmiste bazi nefroloji merkezleri nefrotik sendrom tanisi alan her hastaya biyopsi yapmayi
Ongoriayor idi. Bu ginkl yaklasim: hastanin baglangi¢ steroid tedavisine olumlu yanit vermesi
halinde biyopsi yapilmamasi; hastanin % 90 olasilikla minimal lezyon hastaligi olarak kabul

edilmesi seklindedir.

Kimlere biyopsi yapalim?

-Steroide yanit alinmayan hastalarda

-Steroid disI tedavi verilmesi planlanan hastalarda

-idyopatik nefrotik sendromun genel ézellikleri ile bagdasmayan bulgulari olan (baslangic yas!
<1 yil veya > 8-10 yas, makroskobik hematuri, kalici hipertansiyon, distik kompleman dizeyi,
klinik bulgularin sistemik-sekonder bir hastaligi gostermesi gibi) hastalarda

-Bobrek fonksiyonlarinda bozuklugun devam ettigi hastalarda biyopsi dnerilir.
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Hastalarin izleminde neler yapiimali?

» Steroid alan hastalarin tuz kullanmamasi saglanmali

» Vicut agirhgi her gelisinde kaydedilmeli

* Her poliklinik kontroliinde kan basinci kaydedilmeli

* En az yilda 3-4 kez boy dogru sekilde dl¢ulip kaydedilmeli

* Aileye ve hastaya hastaligi aciklanarak ve gerekli araliklar ile agiklamalar tekrarlanarak egitim
verilmeli

izlemde hangi laboratuar testleri yapiimali?

Hastalar belirli araliklarlka poliklinik kontrollerine gelmeli, doktorunun uygun gérduagu kan ve

idrar tetkikleini yaptirmalidir.

Diger yapilmasi gerekenler nelerdir?

Baslangi¢ steroid tedavisinin 6nerildigi sekilde alinmasi saglanmalidir.

Steroid tedavisi ile ilgili uyarici bilgiler doktorunuz tarafindan yazilmis ise diizenli olarak bunlari
uygulamak gerekmektedir

Hastanin asi kartinin kontroll ve planlanan asilama durumu hakkindaki bilgileri in yazili olarak
verilmesi.Uzun sure steroid kullananlarda katarakt ve kemiklerde osteoporoz gelismesinin
(DEXA) kontrolu yapilmali

Steroidlerin ve diger alternatif ilaglarin kisa vadede ve uzun yillar sonra goérulecek yan etkileri
her zaman g6z 6nlnde tutulmaldir.

Ailenin, hasta cocugun ve saglam kardeslerinin psikolojik durumlari daima dikkatle izlenmeli,
gerektiginde psikolojik destek saglanmalidir. Okul gocuklarinda okula devamliligina ve bu

yonden kontrol tarihlerine 6zen gosterilmelidir

Tedavide neler yapilabilir?

Destekleyici Tedavi

Hastanin doktor tarafindan dnerilen hareketleri yapmasi, mobilize olmasi

Kucluk bebeklerde pasif ekstremite hareketleri yapiimasi

Beslenme-Yasgina uygun miktarlarda protein ve enerji almasi saglanmali, steroid tedavisi
suresince tuz kullanilmamalidir.

Antibiyotikler- Cok yaygin ddemi ve asiti olan hastalara 6dem diizelene kadar oral penisillin

profilaksisi (2x125-250 mg) énerilebilir.

Steroid yan etkisi icin takipte nelere dikkat edilmelidir?
Steroid yan etkileri hafife alinmamalidir, belirli araliklarla arastiriimalidir.

Hasta bu amagla da diizenli kontrollere ¢agrilmalidir.
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Hipertansiyon i¢in her kontrolde, Katarakt igin alti ayda bir géz birimi kontrolleri énerilir

Blyume ve kemik dansimetresi (DEXA) icin yilda bir kontrol dnerilir.

Blyume durakliyor ise :Kemik yasi ve puberte gelisimi irdelenmelidir.

Nefrotik sendromlu hasta enfeksiyonlardan korunmak igin nelere dikkat etmeli?
Sugicegi-Oz gegmisi dikkatle sorgulanmali, sugicedi gegirmemis ise (olanagi varsa varicella
zoster antikoru bakilarak) asi yapilmasi énerilir. .

Peritonit: Relaps sirasinda nedeni belli olmayan karin agrisi olan her gcocuga parasentez
yapilip, peritonit ekarte edilir. Sivi bulanik ise gram boyamasi ve kiltur ile arastirilir.Yol gosterici
olmazsa Gr(-) ve Gr(+) etki spektrumlu antibiyotik baslanir. Kiltir sonucuna gére antibiyotik

degistirilir.
Hangi asilari yapalim?

* Ailelere izleyen hekimin bilgisi disinda (okulda, saglik ocaginda) ¢ocuklarina agi
yaptirmamalari 6gutlenir.

* Pndmokok ve sucicegi asilari rutin digi asilar olarak onerilir.

» Glnlik baslangi¢ yluksek doz steroidi 7 giinden daha uzun stire almissa hicbir asi
yapilmaz.

« Ol agilar: Remisyonda iken yapilir.
» Canli agllar: Oral polio yerine inaktive polio agisi yapllir.

* Yiuksek doz steroid aliyorken kardeslerine ve yakin temasi olanlara canli polio asisi
verilmez.

* Asi uygulamalarinin pediatrik nefrolog kontroliinde yapilmasi onerilir.

Nefrotik sendromda prognoz nasildir?

Hastaligin seyrini blyuk dl¢iide steroide yaniti belirler. Minimal lezyonlu ¢ocuklarda ve steroide
iyi yanit veren ¢ocuklarda hastaligin tekrarlama olasiligi, steroide cevap vermeyenlere gore
daha dasuktir.

Baslangicta steroide yanit veren hastalarin bir kismi (%3-5) daha sonra direngli hale gelebilirler.
Baslangictan itibaren steroide yanit vermeyen hastalarda kronik bébrek yetmezligi olusma riski
%50 civarindadir.

Idiopatik NS’lu hastalarin %20-30 kadarinda tek atak goriiliir. Hastaligin ilk alt: ayida steroide verdigi

cevap ve ilk 18 aydaki relaps sikligina gore prognoz hakkinda bize ipucu verebilir.
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