
Çocukluk ça¤›n›n en s›k kronik hastal›¤›d›r.Nefrotik sendrom (NS) genellikle çocukluk ça¤›nda heterojen bir grup glomeruler
hastal›¤› kapsayan idiyopatik primer bir böbrek hastal›¤›d›r. 

Nefrotik sendrom proteinüri, hipoalbuminemi, ödem, hiperlipidemi ile tan›mlanabilir. 
Nefrotik proteinüri: günlük protein at›l›m› 50 mg/kg'›n üzeri veya 40 mg/m2/saat olarak tan›mlan›r. ‹drar toplaman›n zor oldu¤u

durumlarda idrar protein/idrar kreatinin oran› kullan›labilir. Normalde bu de¤erin 0.2'nin alt›nda olmas› gerekirken NS'da bu oran
0.2'nin çok üzerindedir.

Nefrotik Sendrom birçok renal hastal›k ile birlikte olabilir. En s›k form idiyopatik nefrotik sendrom (‹NS) (Nefrit ve/veya Primer
ekstra renal hastal›k olmaks›z›n), sekonder nefrotik sendrom daha az s›kl›kla görülmekte olup inflamatuar , iskemik glomerular has-
tal›k veya kal›tsal böbrek hastal›¤›na ba¤l› olabilir

Primer ‹diyopatik Nefrotik Sendrom

Minimal lezyon hastal›¤› (MCNS)
Fokal glomeruloskleroz (FSGS)
Membranoproliferative glomerulonefrit (MPGN)
Membranöz glomerulonefrit (MGN)
KKlliinniikk BBuullgguullaarr;;
‹NS 2-6 yafl aras›nda erkeklerde daha s›k görülür (2:1). Ödem genellikle ilk bulgudur (kilo art›fl›, asit, plevral effüzyon). Anorek-

si, kar›n a¤r›s›, diyare, hipotansiyon, nadiren hipertansiyon görülebilir. 
TTaann››;;
Proteinüri: 40mg/m2/saat veya >2g/24 saat
Serum albumin<2g/dl
Serum kolestrol ve trigliserit düzeylerinde art›fl
ÖÖddeemm
2-6 yafl aras›nda olmak
Bu grup hasta INS tan›s›yla sistemik bulgular› yoksa veya Türkiye'de FMF'i düflündüren kar›n a¤r›s›, atefl, eklem a¤r›lar› ve ai-

le öyküsü yoksa direkt 60mg/m2 veya 2mg/kg/gün prednizolon bafllan›r, 4-6 hafta steroide yan›t beklenir. Yan›t yoksa hastaya böb-
rek biyopsisi di¤er nefrotik sendrom sebeplerinin gösterilip uygun tedavinin bafllanabilmesi için yap›l›r. 

Biyopsi endikasyonlar›
Mikroskopik veya makroskopik hematüri
Sistemik bulgular›n varl›¤›
Hipertansiyon
KKoonnjjeenniittaall NNeeffrroottiikk SSeennddrroomm:: Hayat›n ilk y›l›nda görülen NS dir. Konjenital NS'de proteinüri ve klinik semptomlar›n görülmesi

do¤umu takiben bafllar, yafl limiti 3 ayd›r (CNS Fin tipi) Erken görülen NS ( 1 yafla kadar)
Konjenital ve Erken bafllayan NS'da Primer ve Sekonder olarak 2 grupta incelenir.

PPrriimmeerr NNSS SSeekkoonnddeerr NNSS

Fin tipi konjenital nefroz ‹nfeksiyonlar
‹zole diffuz mesangial skleroz Konjenital sifiliz
Denys- Drash Sendromu Toxoplazma, rubella, CMV
Konjenital NS ile beyin ve di¤er malformasyonlar Hepatit, H‹V
Minimal lezyon NS Sistemik lupus eritamatosus 
FSGS
S›n›fland›r›lamayan

Sekonder Nefrotik Sendrom

‹‹nnffeekkssiiyyoonnllaarr
Hepatit B,C
HIV-1
Malarya
Sifiliz
Toxoplasmosis

Nefrotik  Sendrom
Ayflin Bakkalo¤lu

Hacettepe Üniversitesi, T›p Fakültesi, Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› AD, Prof.Dr.

36

Gü
nc
elP
ed
iat
ri



‹‹llaaççllaarr
Penicillamine,alt›n,NSA‹D
Pamidronat,interferon,Civa
Heroin,lithium
‹‹mmmmuunnoolloojjiikk vveeyyaa AAlleerrjjiikk hhaassttaall››kkllaarr
Castleman's hastal›¤›
Ar› sokmas›
G›da alerjenleri
Malin hastal›klarla iliflkili NS
Lenfoma, lösemi
‹‹nnffllaammaattuuaarr GGlloommeerruullaarr HHaassttaall››kkllaarrllaa iilliiflflkkiillii NNSS
Vaskulitler
Lupus Nefriti
MPGN, IgA Nefriti
KKaall››ttssaall GGlloommeerruullooppaattiilleerr
11)) KKaall››ttssaall GGBBMM HHaassttaall››kkllaarr››((TTiipp IIVV kkoollllaajjeenn iilliiflflkkiillii))
Alport sendromu
Ailevi hematüri
Kollajen tip III glomerulopati
22)) KKaall››ttssaall PPooddoossiitt hhaassttaall››kkllaarr››
Fin tipi NS
Ailevi SRNS
Ailevi FSGS
DMS
Nail-Patella sendromu
33)) KKaall››ttssaall mmeettaabboolliikk hhaassttaall››kkllaarr vvee PPrriimmeerr gglloomm.. TTuuttuulluumm
Sistinosis
Fabry hastal›¤›
Lizozomal hastal›klar
44)) KKaall››ttssaall mmeettaabboolliikk hhaasstt..vvee sseekkoonnddeerr gglloommeerrüülleerr ttuuttuulluumm
DM, orak hücreli anemi
Ailevi Amiloidosis
Kompleman eksik.(Faktör H eksik..)
55))MMiittookkoonnddrriiaall ssiittooppaattiilleerr

Membranoproliferatif Glomerulonefrit (MPGN)

MMPPGGNN ttiipp 11
--PPrriimmeerr vveeyyaa iiddiiyyooppaattiikk
--SSeekkoonnddeerr//kkrroonniikk eennffeekkssiiyyoonnllaarr
--OOttooiimmmmuunn hhaassttaall››kkllaarr

Lupus nefreti
Kronik aktif hepatit
Paraprotein depo hastal›klar›
Neoplastik(lösemi veya lenfoma)

MMPPGGNN ttiipp IIII
‹‹ddiiyyooppaattiikk
PPaarrssiiyyeell lliippooddiissttrrooffii iillee bbiirrlliikkttee

MMPPGGNN ttiippIIIIII((iiddiiyyooppaattiikk))
MMeemmbbrraannöözz GGlloommeerruulloonneeffrriitt
‹‹ddiiyyooppaattiikk vveeyyaa PPrriimmeerr
SSeekkoonnddeerr

‹nfeksiyonlar
Otoimmun hastal›klar
‹laçlar
Neoplastik
Di¤erleri

Renal Tx (de novoMN)
Görüldü¤ü gibi nefrotik sendromda ay›r›c› tan› kolay olmamakta; iyi bir hikaye, klinik izlem, steroide yan›t önemli olup klinik iz-

lem, seroloji, histopatolojik de¤erlendirme ve gerekti¤inde genetik çal›flmalarla ay›r›c› tan› yap›labilir. Bu konuda sizlere k›sa has-
ta öyküleriyle nefrotik sendrom vakalar›n› sunmak istiyorum.
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Öykü 1

♦ 2 ayl›k, k›z
♦ Vücutta flifllik ve yüksek atefl nedeniyle baflvurdu 
♦ I.derece akrabal›k
♦ 36 haftal›k gebelik sonras›, C/S ile 2500gr do¤du¤u,
♦ Plasentan›n normalden büyük oldu¤u
♦ VA: 5000g
♦ Boy: 50cm
♦ KB: 80/45mmHg
♦ Düflük kulaklar
♦ Dispne
♦ Anazarka tarz›nda ödem, 
♦ Abdominal distansiyon,umblikal herni
♦ Di¤er sistem bulgular› do¤al
♦ Hb: 16g/dl, BK:35000/mm3, Plt: 800000/mm3
♦ T‹T: d: 1012, pro (4+), mik: 8-10 eritrosit, 1-2 lökosit
♦ ‹drar pro/kre: 55
♦ BUN/kre: 25/0.8 mg/dl
♦ T.prot/alb: 2/1.5 g/dl,
♦ Trigliserit çok yüksek
♦ T3 ve T4 çok düflük, TSH yüksek
♦ Renal US: Heriki böbrek normalden büyük, korteks hiperekojenik,korteks medulla ay›r›m› korunmufl.

BBööbbrreekk bbiiyyooppssiissii
FFiinn ttiippii kkoonnjjeenniittaall nneeffrroottiikk sseennddrroomm iillee uuyyuummlluu
GGeenneettiikk ççaall››flflmmaa:: NPHS1 (nefrin) geninde 2.ekzonda homozigot 2bp delesyon (Fin-major) ile uyumlu

Öykü 2

♦ 3 yafl, erkek
♦ 3 gündür tüm vücutta flifllik ve idrar miktar›nda azalma
♦ 10 gün önce ÜSYE öyküsü
♦ Akrabal›k yok
♦ Anazarka tarz›nda ödem
♦ KB:95/50 mmHg
♦ Di¤er sistem bulgular› do¤al
♦ Hb: 14g/dl, BK:17000/mm3, Plt: 750000/mm3
♦ T‹T: d: 1025, pro:4(+), nadir lökosit
♦ Pro/kre: 25
♦ 24 saat idrar pro: 5gr
♦ BUN/kre: 30/0.6mg/dl
♦ T.pro/alb: 3.5/1.2g/dl
♦ Na/K/Cl: 116/3.5/98mEq/L
♦ AST/ALT: Normal
♦ Kol/TG: 250/470mg/dl
♦ C3/C4: normal
♦ Hepatit marker: (neg)

TTaann››:: MMiinniimmaall lleezzyyoonn hhaassttaall››¤¤››

Öykü 3

♦ 3.5 yafl, erkek
♦ 7-8 günden beri gövde, göz kapaklar› ve bacaklarda flifllik 
♦ Kar›nda büyüme ile Selçuk Ü'ne baflvuru
♦ 1.dereceden akrabal›k
♦ KB: 110/70
♦ Asit
♦ Hepatomegali
♦ Pretibial 2+ ödem tespit ediliyorHb: 10.1, BK: 8600, Plt:705000
♦ T‹T: d: 1010, 4+ protein, bol eritrosit, 8-10 lökosit
♦ ‹drar pr/kre: 22
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♦ BUN/Kre: 12/0.46mg/dl
♦ T.pro/alb: 5.1/2 g/dl
♦ pH: 7.23, HCO3: 18.3 mmol/l
♦ ANA ve Anti DNA (-)
♦ C3 ve C4 normal
♦ HBsAg (-), anti HBs (+) 
♦ Tromboz paneli normal
♦ Abd ve portal sistem Doppler US: HSM, portal vende tromboz
♦ Nefrotik sendrom tan›s›syla steroid bafllanm›fl, 4 hafta sonra yan›t olmay›nca endoxan ilave edilmifl, ancak yine remisyona

girmeyince hastanemize sevk

SStteerrooiidd vvee eennddookkssaannaa ddiirreennççllii nneeffrroottiikk sseennddrroomm
BBööbbrreekk bbiiyyooppssiissii::
FFookkaall sseeggmmeennttaall vvee gglloobbaall sskklleerroozz vvee hhyyaalliinnoozz
HHoommoozziiggoott ppooddoossiinn ((NNPPHHSS22)) ggeenn mmuuttaassyyoonnuu

Öykü 4

♦ 11 yafl, k›z
♦ 4 gün önce bafllayan göz kapaklar›nda ödem
♦ Nadiren el parmaklar›nda flifllik ve a¤r›
♦ Göz kapaklar›nda ödem
♦ KB: 145/93mmHg
♦ Di¤er sistem bulgular› normal
♦ Hb: 12g/dl, Htc: %36, BK:5700/mm3, Plt: 239.000/mm3
♦ T‹T: d:1022, pro (4+), mik: silme eritrosit
♦ ‹drar Pro/kre: 3.4
♦ BUN/kre: 27/0.8mg/dl
♦ T.pro/alb:7.2/3.9 g/dl
♦ C3: <30mg/dl, 
♦ C4:<4.5mg/dl
♦ ANA: 1/80 homojen
♦ Anti-DNA: 4.1 (N<1.8)

BBööbbrreekk bbiiyyooppssiissii
KKllaass IIIIII LLuuppuuss NNeeffrriittii

Öykü 5

♦ 12 yafl, k›z
♦ ÜSYE'i takiben ortaya ç›kan son 2 ayd›r var olan belirgin ödemle baflvurdu
♦ Periodik artrit ataklar› nedeniyle d›flar›da ARF düflünülerek penadur profilaksisi bafllanm›fl 
♦ NS nedeniyle steroid bafllanm›fl ancak yan›t al›namay›nca bize sevkedilmifl
♦ Öykü (HÜTF)
♦ 3-4 y›ld›r diz ve ayak bile¤i ekleminde ara ara flifllik, a¤r› oldu¤u, buna atefl ve kar›n a¤r›s›n›n efllik etti¤i ve 1 haftada kendili-

¤inden geçti¤i 
♦ Anne-baba aras›nda 1.dereceden akrabal›k oldu¤u,
♦ Erkek kardeflinin de benzer eklem yak›nmalar›n›n oldu¤u ö¤renildi
♦ VI: 37.30C
♦ KB: 90/60mmHg
♦ Bilateral pretibial gode b›rakan öden
♦ Sa¤ ayak bile¤inde flifllik, hareket k›s›tl›l›¤›
♦ Sa¤ ayak s›rt›nda k›rm›z›-mor makülopapüler döküntü
♦ Tiroid diffüz büyümüfl
♦ Di¤er sistem bulgular› do¤al
♦ Hb: 10.5g/dl, BK: 10000/mm3, Plt:655000/mm3
♦ T‹T: pro(4+), mik: 1-2 eritrosit, nadir granüle silendir
♦ ‹drar pro/kre: 12, protein kayb›: 310mg/m2
♦ BUN/kre ve KCFT normal
♦ Kolesterol ve trigliserit belirgin artm›fl
♦ ESH: 115mm/s, CRP (++), Fibrinojen: 850mg/dl
♦ ASO: 450 U/ml
♦ ANA, Anti DNA, ANCA (neg), 
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♦ C3, C4, RF: Normal
♦ HBsAg (-), antiHBs (-), anti HCV (+) 
♦ T3, T4 düzeyleri çok düflük
♦ Renal US: Bilateral böbrekler normalden büyük ve ekojeniteleri artm›fl
♦ Eklem grafileri: Erozyon yok

BBööbbrreekk bbiiyyooppssiissii:: 
AAmmiillooiiddoozziiss iillee uuyyuummlluu
FFMMFF mmuuttaassyyoonn aannaalliizzii:: MM669944VV//MM669944VV

Öykü 6

♦ 10 yafl›nda erkek
♦ ÜSYE ve tetanus afl›lamas›ndan 1 ay sonra göz kapaklar›nda ödem, idrar miktar›nda azalma, idrar renginde koyulaflma ile

baflvurdu. 
♦ Kan bas›nc› normal
♦ Anazarka tarz›nda ödem 
♦ ‹drarda 4+ protein, sedimentte bol eritrosit, lökosit, ince ve hyalin silendirler görüldü
♦ 24 saatlik idrarda 15 gr protein, idrar protein/kreatinin oran› 22
♦ Kan albumin 1.7g/dl, total protein 4.2 g/dl, kolesterol ve lipid çok yüksek
♦ 6 haftal›k steroide yan›t vermedi

BBööbbrreekk bbiiyyooppssiissii:: 
MMeezzaannggiioopprroolliiffeerraattiiff IIggAA nneeffrrooppaattiissii iillee uuyyuummlluu 
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