




KLİNİK PRATİK YAKLAŞIMLAR

Editörler: Doç. Dr. Funda BAŞTUĞ 
SBÜ Kayseri Şehir Hastanesi 
Çocuk Nefroloji Kliniği

Prof. Dr. M. Hakan POYRAZOĞLU 
Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi  
Çocuk Nefroloji-Romatoloji Bilim Dalı

Prof. Dr. Ruhan DÜŞÜNSEL
Yeditepe Üniversitesi Tıp Fakültesi, 
Kozyatağı Hastanesi 
Çocuk Nefroloji-Romatoloji Kliniği

GÜNEŞ TIP KİTABEVLERİ

Güncellenmiş 3. Baskı



ÇOCUK NEFROLOJİ EL KİTABI KLİNİK PRATİK YAKLAŞIMLAR

Copyright © 2024

Bu Kitabın her türlü yayın hakkı Güneş Tıp Kitabevleri Ltd. Şti.’ne aittir. 
Yazılı olarak izin alınmadan ve kaynak gösterilmeden kısmen veya tamamen kopya edilemez; fotokopi, teksir, 

baskı ve diğer yollarla çoğaltılamaz.

ISBN: 978-625-6065-19-2

Genel Yayın Yönetmeni: Murat Yılmaz
Genel Yayın Yönetmeni Yardımcısı: Polat Yılmaz
Yayın Danışmanı ve Tıbbi Koordinatör: Dr. Ufuk Akçıl 
Yayına Hazırlama: Güneş Dizgi-Grafik Tasarım Birimi
Baskı: Ayrıntı Basım Yayın ve Matbaacılık Hiz. San. Tic. A.Ş.

Saray Mahallesi 126. Cadde No: 20 Kahramankazan / Ankara
Telefon: 0312 802 00 53-54
Sertifika No: 49599

UYARI

Medikal bilgiler sürekli değişmekte ve yenilenmektedir. Standart güvenlik uygulamaları dikkate alınmalı, yeni 
araştırmalar ve klinik tecrübeler ışığında tedavilerde ve ilaç uygulamalarındaki değişikliklerin gerekli olabileceği 
bilinmelidir. Okuyuculara ilaçlar hakkında üretici firma tarafından sağlanan ilaca ait en son ürün bilgilerini, dozaj 
ve uygulama şekillerini ve kontrendikasyonları kontrol etmeleri tavsiye edilir. Her hasta için en iyi tedavi şeklini 
ve en doğru ilaçları ve dozlarını belirlemek uygulamayı yapan hekimin sorumluluğundadır. Yayıncı ve editörler 
bu yayından dolayı meydana gelebilecek hastaya ve ekipmanlara ait herhangi bir zarar veya hasardan sorumlu 
değildir.



Bu kitabı,
Cumhuriyetimizin kurucusu Gazi Mustafa Kemal Atatürk ve silah arkadaşları ile tüm şehit ve gazi-
lerimize, ülkemizin gelişmesinde katkısı olan tüm iyi insanlara, hocalarımıza ve hiçbir fedakarlıktan 
kaçınmayan anne-babalarımız ile ailelerimize ithaf ediyoruz.





viii 

 

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

EDİTÖRLERDEN 
 

Sevgili meslektaşlarımız, 
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amaçlı hazırlanan, hastalıkların tanı ve tedavilerine pratik yaklaşımları, spot bilgileri ve 
uygulamaları içeren “Pediatrik Nefroloji Rutinleri” kitapçığının kliniğimiz dışında ülkemizin 
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memnuniyet ve meslektaşlarımızdan gelen olumlu görüş, yorum ve öneriler doğrultusunda 
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Klinik Pratik Yaklaşımlar” adıyla 2018 yılında yayınlandı. 

Bu kez, yine pratik, öz, uygulanabilir, güncellenmiş bilgilerle dolu kitabımızı Cumhuriyetimizin 
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bilgilerin doğruluğu ve uygulanabilirliği sorgulanır hale gelmiştir. Her okuduğumuz yazıda yeni 
tanımlamalar, yeni standartlar, dolayısıyla bunlara göre önerilen tanı ve tedavi yöntemleriyle 
karşılaşmaktayız. 

Bu nedenlerle elinizdeki kitap, önceki baskılarda olduğu gibi dil, öğrenme ve uygulama birliği 
olması hedeflenerek temel nefroloji kitapları, dergiler, ulusal/uluslararası kılavuzlardan 
yararlanılarak özenle hazırlanmıştır. Kitapta geçen tablo, şekil ve akış şemaları ya belirtilen 
kaynaklardan alınmış ya da yazarlar tarafından yapılmıştır. 

Bu vesileyle güncel bilgileri sade ve anlaşılır bir şekilde özenle hazırlayan değerli meslektaş 
yazarlara teşekkür ederiz. 

En büyük minnet ve teşekkürümüz ise “Benim manevi mirasım bilim ve akıldır”, “Eğer bir gün 
benim sözlerim bilimle ters düşerse bilimi seçin” ifadeleriyle bizlere hedef belirleyen, rehberlik 
eden, Cumhuriyetimizin kurucusu, ulu önderimiz Mustafa Kemal Atatürk ve bu doğrultuda 
bizleri yetiştiren anne-babalarımız ve hocalarımızadır. 

Siz değerli meslektaşlarımız ve öğrencilerimiz tarafından kitabın yaygın kullanımı ve sizlere 
yararlılığı bizlere büyük mutluluk verecektir. 

Kayseri, 2024 
 

Doç. Dr. Funda Baştuğ   Prof. Dr. M. Hakan Poyrazoğlu   Prof. Dr. Ruhan Düşünsel 
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• Dinamik Renografi (99m Tc-DTPA veya 99m Tc-MAG 3)

o Renal kan akımı ve üriner obstrüksiyonun yeri hakkında bilgi verir.
o GFR hakkında bigi verir (DTPA, MAG 3).
o DTPA genellikle bebek 3 aylık olmadan önce çekilmez.
o İlk 3 ayda MAG 3, daha büyük çocuklarda DTPA tercih edilir.
o Radyasyon dozu AC grafi’nin 100 katıdır.
o Radyoizotop madde furosemid ile verileceği için hastalar iyi hidrate edilmiş

olmalıdır.
o Uptake, ekskresyon ve drenaj fazlarını gösteren bir renogram eğrisi çizdirilir.
o Renogramda;

 Azalmış uptake o böbrekte fonksiyonun kötü olduğunu gösterir.
 Normal uptake ve ekskresyonda uzama obstrüksiyonu gösterir.

 T 1/2 > 20 dk   OBSTRÜKSİYON 

 T 1/2 10–20 dk   BELİRSİZ SONUÇ, TEKRARLA 

 T 1/2 < 10 dk  NORMAL 

RENAL GÖRÜNTÜLEMEDE RADYONÜKLİD SEÇİMİ 
GFR 99m Tc-DTPA 

GFR + Renal skar 99m Tc-MAG 3 

Effektif renal plazma akımı 99m Tc-MAG 3 

Renal skar 99m Tc-DMSA 

Üst renal trakt obstrüksiyonu 99m Tc-DTPA 

Üst renal trakt obstrüksiyonu + renal skar 99m Tc-MAG3 

Sol UP darlık Renografi örnekleri 

7. BİLGİSAYARLI TOMOGRAFİ (BT) 
o Renal parankimi görüntülemek için çok iyi bir yöntemdir.
o US ile görülemeyen renal taşı göstermek için kullanılır.
o Bazen akut piyelonefrit ve pyonefrozda ek bilgi sağlar.
o BT-anjiografi renovasküler hastalıkları değerlendirmede kullanılabilir. 
o Radyasyon dozu çok yüksek (AC grafi’nin 500 katı).

8. MANYETİK REZONANS GÖRÜNTÜLEME (MR) 
o Radyasyona maruziyet yok.
o Renal kitle ve kistik lezyonların değerlendirilmesinde faydalıdır.
o MR renografi ile renal parankim ve fonksiyonları, MR ürografi ile drenaj

sistemi değerlendirilebilir.  
o MR anjiografi ve venografi non invaziv bir tetkik olarak geleneksel

anjiografiye alternatif olabilir (renal arter stenozu, vasküler anomaliler). 
o MR’de kullanılan Gadolinium bazlı kontrast maddeler iodin bazlı kontrast

maddelere göre daha az nefrotoksiktir. Yine de GFR<60 mL/min/1.73 m²
ise vermekten kaçınılmalı (nefrojenik sistemik fibrozis yapabilir). 

o Genellikle çekimi sırasında sedasyon gerekir. 

9. ARTERİOGRAFİ VE VENOGRAFİ
Renal arter stenozu, Takayasu hastalığı, Sistemik vaskülit (PAN vs) tanısında
kullanılabilir.

Sağ hipoplazi
Sol çift toplayıcı sistem

Mesanede ileri derecede kalınlaşma
(Eozinofilik sistit)
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• Maksimum Renal Tübüler Fosfat Eşiği (TmP)

• TmP/GFR: GFR’ye göre düzeltilmiş maksimum fosfat eşiği. Tübüler fosfat
   kullanımını değerlendirmede önerilen bir metoddur. 

• TmP/GFR >2,8 mg/dL ise normal
• TmP/GFR <2,8 mg/dL ise renal fosfat kaybı,
• TmP/GFR oranının normal değerleri çocuklarda göreceli olarak yüksektir;

• 0-1 ay : 4–10,7 mg/dL 
• 1-3 ay : 4–9,5 mg/dL 
• 3-6 ay : 4–8,2 mg/dL 
• 6 ay-5 yaş    : 2,9–4,6 (6,5)* mg/dL
• 5-12 yaş       : 2,8–4,4 (6,5)* mg/dL
• >12 yaş           : 2,8–4,2 (6,5)* mg/dL    (*: farklı kaynakta üst sınır değeri) 

TmP/GFR üst sınırı geçiyorsa hipoparatiroidizm düşünülür. 

c.Transtübüler Potasyum Gradiyenti (TTKG)
• Kortikal toplayıcı kanaldan K atılımını değerlendirmede kullanılır.
• İndirekt olarak aldosteron aktivitesinin derecesini gösterir.

• Düşük TTKG renal potasyum atılımının düşük olduğunu, dolayısıyla bağırsak
kayıplarına ve/veya yetersiz alıma işaret eder.

• Tersine, yüksek bir TTKG renal potasyum kaybına işaret eder.
• Hipervolemi ve hipertansiyon varlığında yüksek TTKG ile birlikte hipokalemi,

primer hiperaldosteronizm veya psödohiperaldosteronizmi düşündürür.

d.Ozmolalite

 Plazma P ─ (İdrar P x Plazma Cr) 
TmP = 

   İdrar Cr 

    (idr. K+ × plz. ozmolalitesi) 
 TTKG = 

    (plz. K+ × idr. ozmolalitesi) 

TTKG’nin normal değerleri 

İnfant 
Çocuklarda 
Hipokalemide 
(K<2.5 mmol/L) 
Hiperkalemide 
(K>7 mmol/L) 

: 4.9–15.5 (ort. 7.8) 
: 4.1-10.5 (ort. 6.0) 
: >2.5 (Renal K kaybı) 

: <5 (Hipoaldosteronizm) 

İdr. ozmolalitesi: (2 x İdr.Na) +(2 x İdr.K) + [ (İdr. Üre azotu/2,8) + (İdr. Glukoz / 18)] 

Plazma ozmolalitesi: (2x  plz. Na ) + [ (plz. Glukoz /18) + (plz. BUN / 2.8) ] 
Ozmolar gap = Ölçülen plasma ozmolalitesi − Hesaplanan plasma ozmolalitesi. 
Normal plazma ozmolar gap: 10–15 mOsm/kg 
Yüksek plazma ozmolar gap:  metanol ya da etilen glikol zehirlenmesi, vb 
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Primer ve Sekonder HT ayrımı 
Klinik Primer HT Sekonder HT 

Yaş 
Postpubertal 
Büyük çocuk ve adölesanlarda 
primer HT daha olası 

Prepubertal 
Sekonder HT daha olası  
(özellikle <6 yaş olanlarda) 

 ABPM’de 
Nokturnal HT ve/veya 
Diyastolik HT varsa 
Sekonder HT daha olası 

Aşırı kilolu-obez Primer HT daha olası 
HT’li aile bireyi Primer HT daha olası Monogenik HT, ODPBH vs. de olabilir 

Altta yatan 
semptomlar Asemptomatik 

Altta yatan neden ile ilgili semptomlar 
başağrısı, terleme, taşikardi, vs 
(Feokromasitomada olduğu gibi) 

B. ÇOCUKLARDA HİPERTANSİYONA TANISAL YAKLAŞIM

Beyaz önlük hipertansiyonu ekarte edilerek HT tanısı alan hastalardan iyi bir 
öykü (ilaç-madde kullanımı?) ve fizik muayene (femoral nabızlar, 4 ekstremiteden 
kan basıncı ölçümü) sonrasında etiyolojiyi aydınlatmak için başlangıçta aşağıdaki 
tabloda bulunan “tarama testleri” istenir. Hastanın mevcut klinik bulgularına göre 
de “özel testler”den uygun olanlar istenebilir. 

HİPERTANSİYONDA YAPILMASI GEREKEN TETKİKLER 

TARAMA 
TESTLERİ 

• TİT (proteinüri ve hematüri açısından),
• Tam kan sayımı,
• Elektrolitler, BUN, Cr, Ca, P, Ürik asit,
• Lipid paneli (trigliserid, kolesterol),
• Üriner USG ve Renal Doppler USG,
• Göz konsültasyonu (HT retinopati açısından),
• EKO (Sol ventrikül hipertrofisi ve aort koarktasyonu açısından),
• Hormon düzeyleri:  sT4, TSH, renin, aldosteron.

ÖZEL 
TESTLER 

• Açlık insulini ve glukozu, HbA1c, AST, ALT (obezite ve yağlı KC için),
• 24 sa. idrarda protein atılımı ve kreatinin klirensi (renal patoloji varsa),
• Spot idrar Na, K (monogenik HT şüphesinde),
• Kan gazları (monogenik HT şüphesinde),
• 24 sa. idrar ve plazma katekolamin veya metanefrin, 24 saatlik idrarda Vanil

mandelikasit (VMA), Homovalinik asit (HVA) ve 5 hidroksi indol asetikasit
(5HİAA) (Feokromasitoma kliniğinde),

• MIBG sintigrafisi (idrar metanefrinleri yüksek ise),
• DMSA / MAG3 veya DTPA sintigrafileri (Üriner USG’de anomali varsa),
• Kaptoprilli sintigrafi (renal arter stenozundan şüpheleniliyorsa),
• Renal anjiografi (DSA) veya MR anjiografi (DSA’dan daha az invaziv)
• Plazma kortizol, ACTH, 24 saatlik idrar serbest kortizol (Cushing send.

kliniğinde),
• Plazma deoksikortikosteron ve kortikosteron, 11 deoksikortizol, 18-

hidroksikortikosteron ve 18-hidroksideoksikortikosteron (KAH kliniğinde).
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İLAÇ YAŞ BAŞLANGIÇ DOZU MAKSİMUM 
GÜNLÜK DOZ

DOZ
ARALIĞI

Vazodilatörler
Kontrendikasyonlar: Perikardiyal efüzyon, supraventriküler taşikardi ve taşiaritmiler
Yaygın yan etkiler: Taşikardi ve sıvı retansiyonu. Hidralazin lupus benzeri sendroma
neden olabilir. Minoksidil uzun süre kullanılırsa hipertrikoza neden olabilir. Minoksidil 
genellikle çoklu antihipertansifler ile kontrol altına alınamayan HT’lerde kullanılır.

Hidralazin  - 0.75 mg/kg/gün 7.5 mg/kg/gün 
(max 200 mg/gün) 4x1

Minoxidil <12 yaş 0.2 mg/kg/gün 50 mg/gün 1x1 – 3x1≥12 yaş 5 mg/kg/gün 100 mg/gün

Diüretikler
Diüretik kullanan tüm hastalarda periyodik olarak elektrolit kontrolü yapılmalıdır.
Potasyum tutucu diüretikler (spironolakton, triamteren) şiddetli hiperkalemiye neden 
olabilir (özellikle ACEI veya ARB ile kombine edildiğinde).

Furosemid 0.5 - 4 mg/kg/doz 6 mg/kg/gün 1x1 – 2x1

Bumetanid 0.015 - 0.06 mg/kg/gün 1x1 – 2x1

Spironolakton 1 mg/kg/gün 3.3 mg/kg/gün
(max 100 mg/gün)

1x1 – 2x1

Triamteren 1 - 2 mg/kg/gün 3 - 4 mg/kg /gün 
(max 300 mg/gün)

2x1

Amilorid 0.4 - 0.625 mg/kg/gün 20 mg/gün 1x1 

ACE: anjiyotensin converting enzim; ARB: anjiotensin-reseptör blokeri; 1x1: günde 1 doz, 2x1: günde 2 doz, 3x1:
günde 3 doz, 4x1: günde 4 doz; max: en fazla. * FDA onaylı.

İLAÇ DOZ AÇIKLAMA

Kaptopril
ACE inhibitörü 0,01-0,5 mg/kg/doz (2 doz/gün)

44 hft > yenidoğanda HT’ de seçilecek ilk
ilaç. Serum Cr ve K düzeyine dikkat.
ABH gelişebilir.

Minoxidil
Vazodilatör

0,1-0,2 mg/kg/doz (2-3 doz/gün) Refrakter HT’de iyi netice veren çok
potent vazodilatör

Propranolol
Beta bloker

0,5-1mg /kg/doz (3 doz/gün)
Kalp hızına göre doz ayarlanmalı,
Bradikardi yoksa 8-10 mg/kg güne 
çıkılabilir. BPD' de verilmez.

Hidralazin
Vazodilatör (arteriolar)

0,25-1 mg/kg/doz (3-4 doz/gün)
Max: 7,5 mg/kg/gün

Taşikardi, Lupus like sendrom
görülebilir.

Spironolakton
Aldosteron antagonisti

0,5-1,5 mg/kg/doz (2 doz/gün) Potasyum kısıtlı diyet. Elektrolitler
izlenmeli.

Hidroklorotiyazid
Tiyazid diüretik

1-3 mg/kg/doz (2 doz/gün) Elektrolitler izlenmeli

Etolorotiyazid
Tiyazid diüretik

5-15 mg/kg/doz (2 doz/gün) Elektrolitler izlenmeli

YENİDOĞANDA KULLANILAN ANTİHİPERTANSİF İLAÇLARIN ORAL DOZLARI

D. HİPERTANSİF KRİZ YÖNETİMİ VE TEDAVİSİ

Çocuklarda “HİPERTANSİF ACİL” ve “HİPERTANSİF ACİLİYET” 

Klinik Özellikler 
Akut şiddetli HT için net bir üst eşik değer yoktur. 
0-13 y: >95 P + 30 mmHg
Adelösanlarda: >180/120 mmHg’nın komplikasyon riski yüksek
Hipertansif Acil
Semptomatik şiddetli hipertansiyon veya kan basıncında hızlı artış + bir veya daha fazla 
hedef organ hasarı 

 Nöbet veya ensefalopati
 Papil ödem ve retinal hemoraji veya eksuda
 Kalp yetmezliği
 Böbrek yetmezliği

Hipertansif Aciliyet 
Şiddetli hipertansiyon veya kan basıncında hızlı artış + hedef organ hasarı veya major 
semptomları yok. 
Diğer bulgular (Hipertansiyonun etiyolojisinde altta yatan nedeni düşündüren bulgular): 

 Hematüri, proteinüri ve ödem (glomerülonefritler)
 Ataksi, fokal nörolojik defisit, letarji, koma (intrakranyal kitle veya intrakranyal travma)
 Femoral nabızlarda azalma ya da alt ekstremite KB’de düşüklük (Aort koarktasyonu)
 Yüksek doz sempatomimetik kullanımı (kokain, amfetamin, vb.)
 Gebelik (eklampsi)
 Abdominal üfürüm (renovasküler hastalık)

Tanısal değerlendirme 
 Aşırı yüksek kan basıncını doğrula (ölçüm tekniği, kaf boyutu ve yeri uygun mu?)
 Dört ekstremiteden KB ölçümü yap (özellikle infant ve küçük çocuklarda)
 Şiddetli hipertansiyonun diğer sebeplerini dışla (primer kafa travması, intrakranyal

kitle, aort koarktasyonu, sempatomimetik kullanımı, ..)
 Kan tetkikleri: CBC, retikülosit sayımı, serum elektrolitleri (Ca, Na, K,), BUN, Cr
 İdrar tetkikleri: TİT, idrar kültürü, gebelik testi (post menarş kızlarda), idr. ilaç taraması.
 Diğer tanısal testler: EKG, EKO, telekardiyografi (kalp yetmezliği), kranyal CT (travma

ya da intrakranyal kitle bulgusu varsa)

Tedavi 
 Hava yolunu ve solunumu değerlendir (gerekirse entübe et).
 Damar yolu aç,
 KB ölçümü için mümkünse intraarteriyel kateter tak, ya da sık KB ölçümü yap

(oskültasyon ya da osilometrik yöntemle).
 Tedaviyi geciktirme, hemen başla! (arteryel kanülden önce başla).
 Hipertansif acil için, İV tedavi et ve ilk 8 saatte planlanan total KB düşüşünün

%25’inden daha fazla kan basıncını düşürme!
 Hipertansif aciliyet için klinik duruma göre İV ya da oral tedavi kullanılabilir.

Antihipertansif etkisi hızlı olanları tercih et.
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ERKEK 

 

 

 

 

 

 

 

90. Persentil   
    Sistolik KB 93 94 95 95 96 97 97 98 98 99 99 100 100 101 101 102 102 102 103 103 103 104 104 104 105 
    Diyastolik KB 53 54 55 55 56 57 57 58 58 59 59 59 60 60 61 61 61 62 62 62 63 63 63 64 64 
50. Persentil  
     Kilo (kg) 3 4 5 6 7 7 8 8 9 9 10 10 10 11 11 11 11 11 11 11 12 12 12 13 13 
     Boy (cm) 48 55 59 62 64 67 69 72 72 72 75 76 76 76 77 80 80 81 81 81 82 83 84 85 87 
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Kırmızı / Koyu renk idrar varlığında yapılacak temel incelemeler 
• TİT; renk (kırmızı? kola rengi?), kan reaksiyonu, proteinüri, lökosit esteraz, mikroskopide 

eritrosit morfolojisi, silendirler, kristal ve lökosit varlığı araştırılmalı. 
• Görüntüleme; üriner sistem USG, gerekliyse BT 
• Böbrek fonksiyon testleri; BUN, kreatinin, elektrolitler, albümin 
• ASO, C3, C4, IgA, ANA, Anti-DsDNA; glomerüler nedenler düşünülüyorsa 
• Spot idrar Ca/Cr: hiperkalsiüri (?) 
• Spot idrar ürikasit/Cr: hiperürikozüri (?) 
• PT/ aPTT; kanama diyatezi (?) 
• Anne-baba-kardeş TİT; Ailesel hematüri nedenleri (?) 
• İşitme testi, göz muayenesi, genetik analiz; Alport sendromu (?) 

 
Glomerüler ve Non-glomerüler Hematüri Ayrımı 

 Glomerüler hematüri Non-glomerüler hematüri 

Öykü 
   Dizüri Yok Olabilir (üretrit, sistit) 
   Sistemik bulgular Ödem, ateş, farenjit, raş, artralji Ateş (İYE), karın ağrısı (taş) 
Fizik muayene 

HT Genellikle var Nadir 
Ödem Olabilir Yok  
Karında kitle Yok  Olabilir (Wilms tm, obstr. üropati) 
Döküntü, artrit Olabilir (SLE, IgA vasküliti) İlaç ilişkili TIN hariç beklenmez. 

İdrar analizi  
Renk Kahverengi, çay – kola rengi Parlak kırmızı 
Proteinüri Genelde var Yok 
Dismorfik eritrosit Var, >%30 Yok,>%90-95 izomorfik  
Eritrosit silendirleri Var  Yok 
Kristal Yok  Görülebilir, tanıya yardımcı olabilir 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

Hematürisi olan hastada böbrek biyopsi endikasyonları  

İzole glomerüler mikrohematüride böbrek biyopsisi genellikle endike değildir. 
Aşağıdaki durumlarda böbrek biyopsisi düşünülmelidir: 

• GN’de belirgin proteinüri eşlik ediyorsa,  
• Persistan serum C3 düşüklüğü (>12 hafta), 
• Açıklanamayan azotemi / BFT bozukluğu, 
• HT, nefrotik sendrom, sistemik hastalık bulguları eşlik ediyorsa,  
• Ailede nefrit veya hematüri öyküsü varsa, 
• Rekürren makroskopik hematüri atakları olduysa, 
• Uzun süren persistan mikrohematüri durumunda. 

 

Aşağıda makroskopik ve mikroskopik hematüriye yaklaşım algoritmaları verilmiştir 
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• Tedavi 

 
 

IgA NEFROPATİSİ 
 

• Persistan mikroskopik hematüri veya hematüriye eşlik eden non-nefrotik düzeyde 
proteinüri nedeniyle biyopsi yapılan çocuklarda en sık konulan tanıdır.  

• Hastaların çoğu çocuklukta asemptomatiktir. İdrar tarama programının rutin 
yapıldığı ülkelerde biyopsilerin %32-40’ını oluşturur.  

Patogenez 
• Anormal şekilde glikozillenmiş, galaktozdan fakir IgA1'in (Gd-IgA1) anormal 

üretimi (1.vuruş), ardından spesifik bir IgG tepkisine (2. vuruş), IgA immün 
komplekslerinin dolaşıma girmesi ve glomerüler birikmesine (3. vuruş) ve 
kompleman aktivasyonuna neden olur.  Glomerüler hasara yol açan birden fazla 
mekanizmanın devreye girmesiyle glomerüler inflamasyon (4. vuruş) ortaya 
çıkar. Ailesel yatkınlık ve yaşanılan coğrafya patogenezde etkili olabilir.  

Klinik  
o Her yaşta görülebilir. <3 yaş nadirdir, daha sıklıkla adolesan yaşta ve 2. ve 3. 

dekatta görülür.  
o Tipik başvurusu; ÜSYE, ishal, nadiren aşılama nedeniyle oluşan mukozal 

inflamasyon sırasında ortaya çıkan makroskopik hematüridir (farenjitle eş 
zamanlı hematüri). Tetikleyici olan olay ile makroskopik hematüri arasındaki 
interval kısadır (12-72 saat).  

AKUT POSTENFEKSİYÖZ GLOMERÜLONEFRİT TEDAVİSİ 
Hipertansiyon ve sıvı yükü • Su ve tuz kısıtlaması, yatak istirahati 

• Furosemid 
• Antihipertansif ilaçlar; akut dönemde hiperpotasemi riski 

nedeniyle ACEİ ve ARB den kaçınılmalıdır!! 
Pulmoner ödem • Diüretik ve oksijen tedavisi 
Hipertansif aciller • Oral; nifedipin, minoksidil 

• İV; nitroprussid, labetolol 
Hiperkalemi • Diüretik, K kısıtlaması, sodyum polistiren sulfonat 

• İnhale bronkodilatör, İV Ca, İV bikarbonat, insülin tedavisi 
• Dirençli ise diyaliz 

Diyaliz veya sürekli veno-
venöz hemofiltrasyon 

• Hayatı tehdit edici hiperkalemi,  
• Diüretik cevapsız hipervolemi 
• Persistan oligo-anüri ile giden RPGN 

Antibiyotik • Boğaz kültürü pozitif ve enfekte kişinin tedavisi 
• Aktif enfeksiyon tablosu hariç antibiyotik verilmez. 

APSGN’nin seyrini değiştirmez, ancak A grubu beta 
hemolitik streptokokların nefritojenik suşlarının yayılmasını 
önlemek önemlidir 

Glukokortikoid ve diğer 
immünsüpresifler 

• Hızlı ilerleyen nefrit durumunda kullanılır.  

o Makroskopik hematüri sıklıkla birkaç gün sürer, bazen yan ağrısı ve ateş eşlik 
edebilir.  

o Bazı hastalarda akut nefritik sendrom görülebilir. Hastaların %7 sinde nefrotik 
sendrom görülebilir. 

o Asemptomatik hastalarda persistan mikroskopik hematüri vardır, proteinüri 
sık olarak eşlik eder,  

o Çocuklarda e-GFR genelde normal ve hipertansiyon nadirdir. 
Laboratuvar 

o Serum IgA çocuklarda nadiren yüksek saptanır, diagnostik değildir. Ancak Gd-
IgA1 ve Gd-IgA1 / Total IgA çocuklarda anlamlı derece artmıştır ve tanısaldır.  

o İlk hematüri sırasında C3, C4 mutlaka ölçülmeli ve APSGN ve MPGN’den ayrım 
yapılmalıdır.  

o Böbrek biyopsisi hematüri, devam eden proteinürisi olup, C3 normal hastalarda 
tanı doğrulamak ve inflamasyon/nekrozun derecesini belirlemek için yapılır.   

Patoloji  
Işık mikroskopi 

o Primer IgAN’de tipik olarak mezengial hücrelerin fokal veya yaygın 
proliferasyonu ve hücre dışı matriksin genişlemesi görülür. 

o Çocuklarda histolojik özellikler genellikle hafif veya orta şiddettedir. Hafif bulgular 
yakınmasız mikroskopik hematürisi olan ve okul tarama programında saptanan 
çocuklardır.  

o IgAN için böbrek biyopsisini değerlendirmede klinik bilgilerden bağımsız olarak 
renal sağkalımı öngören histolojik risk skorlaması olan Oxford sınıflandırması 
kullanılır  
 

            Güncellenmiş Oxford sınıflaması, 2016  
Histolojik bulguya göre skorlama  
M0:  
M1:  

Glomerüllerin <%50’sinde mezengial hipersellülarite 
Glomerüllerin>% 50’sinde mezengial hipersellülarite 

E0:  
E1:  

Endokapiller hipersellülarite yok 
Herhangi bir endokapiller hipersellülarite varlığı 

S0:  
S1:  

Skleroz yok 
Herhangi bir glomerülde skleroz varlığı 

T0:  
T1:  
T2:  

Kortikal alanın % 0-25’ inde tübüler atrofi/fibrozis var 
Kortikal alanın % 26-50’ inde tübüler atrofi/fibrozis var  
Kortikal alanın >%50’ inde tübüler atrofi/fibrozis var 

C0:  
C1:  
C2:  

Kresent yok 
Glomerüllerin %0-25’inde kresent var  
Glomerüllerin ≥%25’inde kresent var 

M: mezengial hipersellülarite, E: endokapiller hipersellülarite, S: segmental glomerüloskleroz, T: tübüler 
atrofi/interstisyel fibrozis, C: kresent varlığı 
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İdiyopatik Nefrotik Sendrom 

 (Minimal Lezyon Hastalığı-MLH) 

• Herhangi bir sistemik hastalığın eşlik etmediği nefrotik sendrom idiyopatik 
nefrotik sendrom olarak tanımlanır.  

o 1-10 yaş arası nefrotik sendromların %90’ı,  
o >10 yaş hastaların %50’si idiyopatik nefrotik sendromdur.  
o Genellikle 2-7 yaşlarda başlar ve erkeklerde 2 kat daha sık görülür. 
o Mikroskopik hematüri %20 eşlik edebilir. 
o Serum albümin genellikle < 2 g/dL, seçici proteinüri vardır. 

• Tedavi başlangıcında atipik bulguları olanlar hariç böbrek biyopsisi gerekmez.  
• Hastalığın prognozunu başlangıçtaki steriod tedavisine yanıt ve relapsların sıklığı 

belirler.   
• Başlangıç tedavisi; oral steroid ve destek tedavilerinden oluşur.  

o 1 yaştan büyük, 10 yaştan küçük ise, 
o Kompleman düzeyi normal ise,  
o Hipertansiyon, makroskopik hematüri ve ekstrarenal bulgu yok ise steroid 

tedavisi başlanır. Tedavi önerileri aşağıdaki tablo ve algoritmalardadır.  
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KONJENİTAL NEFROTİK SENDROM (KNS) 

• Yaşamın ilk 3 ayında görülen nefrotik sendrom KNS olarak tanımlanır.  
• En sık neden genetik mutasyonlardır.  
• Daha nadir olarak enfeksiyonlar ve otoimmün hastalıklar KNS ye neden olabilir.    
• En sık NPHS1 (nefrin), NPHS2 (podosin), PLCE1 gibi izole mutasyonlar 

olabileceği gibi sendromik formlar (WT1 ve LAMB2) da neden olabilir.  
• İmmünsüpresif tedavilere yanıt vermeyeceğinden kullanılması önerilmez.   

 

Konjenital Nefrotik Sendrom 
İlk Başvuru Değerlendirme 

Öykü   • Aile öyküsü; akrabalık, etnik köken, erken bebek ölümü, bebekte 
tanı almamış nörolojik ve böbrek hastalığı  

• Prenatal ve perinatal öykü; ense kalınlığında artış, amniyotik sıvı 
alfa-fetoprotein artışı, fetal ödem, oligohidramniyos ve plasental 
ağırlığın yenidoğan ağırlığının>%25'i olması. 

• Hastada ateş atakları, ağrı, karın rahatsızlığı, şişlik, yorgunluk 
 

İlk değerlendirme  
 
 
 
 

Fizik inceleme  
• Boy-kilo, baş çevresi (<2 yaş) 
• Kan basıncı, 
• Volüm durumu, ödem bulgusu (asit, plevral efüzyon) 

Laboratuvar testleri 
• Kan sayımı,  
• BUN, kreatinin, elektrolitler, iCa, albümin, lipidler, kan şekeri 
• Parathormon, 25-OH vitamin D, 
• TİT, idrar protein/kreatinin  
• Tiroid fonksiyon testleri,  
• Serum IgG 

Görüntüleme 
• Abdomen US, Renal Doppler ve toraks US (efüzyon, asit, böbrek 

ekojenitesi ve boyutları, tromboz varlığını değerlendirmek için) 
• Ekokardiyografi (perikardiyal efüzyon ve sol ventrikül kitle indeksi) 

 
İleri inceleme • Dismorfik özellikler, iskelet anomalileri, genital anomali varlığı, göz 

ve işitme değerlendirmesi  
• Tam nörolojik inceleme, kognitif değerlendirme ± beyin MR 
• Seroloji; sifiliz, toksoplazma, CMV, rubella, kızamık, Hepatit V ve 

C HSV1-2, Herpers Zoster, HIV, Bordetella Pertussis 
• Endemik bölgelerde sıtma, ANA, C3, C4, anti-NEP antikor, idrar 

aminoasitleri (glutarik asidüri tip1, siyalik asit depo hastalığı, civa 
zehirlenmesi) 

• Karyotip (kuşkulu genitalyası ve fenotip olarak dişi olanlar, WT1 
mutasyonu olan bireylerde) 
 

Genetik  • Tüm hastalarda genetik inceleme yapılmalıdır.  
• Çoğunlukla otozomal resesiftir ve tekrar eden gebeliklerde %25 

ihtimalle tekrarlar.  
 

Böbrek biyopsi Genetik test negatif, enfeksiyon taramaları negatif ise gereklidir.  
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RENAL TÜBÜLOPATİLERE YAKLAŞIM 

• Böbrek tübülü, morfolojik ve fonksiyonel olarak dört ana segmente ayrılır;
proksimal tübül, henle kulpu, distal kıvrımlı tübül ve toplayıcı kanal.

• Su ve solüt geri emilimi, sekresyonu ve atılımı, asit-baz dengesi tübüllerde
gerçekleşir.

• Renal tübülopatiler konjenital veya kazanılmış nedenlere bağlı gelişebilir.

• Çoğu böbrek tübülopatileri, bebeklik döneminde;
o Poliüri (> 3 ml/ kg/saat veya 2 L/m2/gün)
o Polidipsi
o Büyüme geriliğine neden olmaktadır.

• Poliüri ve büyüme geriliği ile başvuran bebekler, kalıtsal tübüler hastalıklar
açısından araştırılmalıdır.

• Bununla birlikte; obstrüktif üropatiye ikincil tübüler hasar, renal displazi,
kazanılmış tübülointerstisiyel nefritler (TİN) ve nefrotoksinler her zaman
akılda tutulmalıdır.

Tübülopatiden şüphelenilen hastada ilk basamakta yaklaşım şunları içermelidir: 
1. TİT; dansite ve pH anormallikleri ve glukozüri, proteinüri, piyüri varlığı tübülopati

için yol göstericidir.
2. Ultrasonografi ve kan Cr; üriner obstrüksiyon, TİN, ABH poliürik fazı ve renal

displazi açısından bilgi verebilr.
3. Sabah, sıvı alımından önce, ilk idrar örneğinde dansite ve osmolalite;

dansite> 1020 veya ozmolalite >500 mOsm/L ise tübülopati olasılığı düşüktür.
4. Aile hikayesi, prematürite ve polihidramniyos, sorgulanmalıdır.
5. Çocuk dehidratasyon, zayıflık ve raşitizm bulguları açısından değerlendirmelidir.

Tübülopatili Hastada Değerlendirilmesi Gereken Parametreler 
• Proksimal tübül disfonksiyonu

o Yaygın aminoasidüri
o Proksimal renal tübüler asidoz
o Serum fosfatı normal iken fosfatüri [Tübüler P reabsorbsiyonu (TRP) <%78]
o Potasyum kaybı [Trans tübüler K gradiyenti (TTKG)> 12]
o Düşük molekül ağırlıklı proteinüri (örn., β2-mikroglobülin)
o Glukozüri (normal serum glukozu ile)

• Henle’nin çıkan kalın kolu
o FENa>% 1
o Artmış plazma renin düzeyi
o Hiperkalsiüri

• Distal kıvrımlı tübül
o FENa>% 1
o Artmış plazma renin düzeyi
o Hipokalsiüri

• Kortikal toplayıcı kanalı Na+/H+ değişimi
o Normal anyon açıklı asidoz (serum bikarbonat <21 mmol/L)
o İdrar pH> 6 (asidoza rağmen)
o Pozitif idrar anyonu açığı

• Kortikal toplayıcı kanalı Na+/K+ değişimi
o TTKG > 12 (potasyum kaybı)

• Medüller toplayıcı kanaldan suyun yeniden emilimi
o 6 saatlik su kısıtlamasından sonra idrar ozmolalitesi <150 mOsm/L

Tübülopati Düşünülen Hastada Laboratuvar Tetkikler ve Hesaplamalar 

 

 

• Serum
• Kan gazları ve eş zamanlı idrar pH’sı,
• Na+, K+, Cl-, fosfor, BUN, kreatinin, kalsiyum

• İdrar: Dansite, ozmolarite, Na+, K+, Cl-, protein, glukoz, kalsiyum, fosfor, kreatinin
• Plazma ve idrar anyon gap: Na+ – (Cl- + HCO3-) → (plazma ve idrar için aynı formül)

• Plazma AG: 8-16
• İdr AG: pozitif bir değerse renal neden düşünülür.

• Tübüler fosfor reabsorbsiyonu (TRP): [1 – (idr. P x plz. Cr) / (plz. P x idr. Cr)] x 100
TRP’nin normal değerleri: 0-2 yaş    : %85-98

2-10 yaş  : %82-98 (kız), %85-98 (erkek)
10-16 yaş : %79-98 (kız), %83-97 (erkek
16-18 yaş : %82-90 (kız), %82-90 (erkek)

  Fraksiyone Na ekskresyonu (FENa) (%): [(idr. Na x plz. Cr) / (plz Na x idr. Cr)] x100 
        Diğer elektrolitlerin FE’leri formülde Na yerine hesaplanacak madde konularak bulunur 

• FENa : % 0,3-1,6,      FEHCO3: < % 5, > %15 ise prox.RTA  FEP: % 15-30 
• FEK: % 10-30,      FE üa (ürikasit): % 5-13, 
• FEMg: % 3-5, Hipomagnezemide;  > % 1 Renal,   ≤ % 1 Böbrek dışı nedenler
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• Tedavi
•• Yüksek doz bikarbonat replasmanı; 10-25 meq/kg/gün,
•• Hipokalemi açısından yakın takip,
•• Erişkinlerde osteomalazi tedavisi; D vitamini ve kalsiyum takviyesi,
•• Çocuklarda rikets tedavisi; D vitamini takviyesi, fosfat tedavisi.

Geçici veya Sporadik Proksimal RTA 
• Bebeklerde proksimal sodyum-hidrojen değiştiricisinin (antiporter) işlevsel

olgunlaşmasının gecikmesi ve bu nedenle bikarbonat geri emilim
kapasitesinde bir azalmadan dolayı görülebilir.

• Tipik olarak, yaşamın ilk yılı içinde takipne, büyüme geriliği, tekrarlayan kusma
ve beslenme güçlükleri gibi semptomlarla başvururlar.

• Kemik hastalığı, hipokalemi ve idrar konsantrasyon bozuklukları nadirdir.
Hiperkalsiüri, nefrokalsinozis ve ürolitiyazis görülmez.

• Alkali tedavi ile semptomların çözülmesi ve büyüme oranında hızlı artış görülür.
Bu tedavi birkaç yıl sonra kesilebilir.

Proksimal RTA’nın Kalıtsal Birincil Nedenleri ve Özellikleri

Proksimal RTA tipi Gen Gen 
Lokusu Protein Klinik 

Otozomal Resesif SLC4A4 4q21 

Sodyum 
bikarbonat 
taşıyıcısı 
(NBC) 

• Şiddetli hipokalemik,
hiperkloremik metabolik asidoz ve
büyüme geriliği

• Göz anormallikleri, glokom,
katarakt ve bant keratopati

• Kalıcı dişlerde mine defektleri,
• Zihinsel ve bilişsel işlev

bozuklukları,
• Bazal gangliyonlarda opasite

Otozomal Dominant SLC9A3 
geni ? 

Bilinmiyor • Kısa boy ve metabolik asidoz

Renal Fanconi Sendromu 
•• Jeneralize proksimal tübüler disfonksiyon;

o Fosfatüri,
o Renal glukozüri (normal plazma glukoz konsantrasyonu ile),
o Aminoasidüri,
o Tübüler proteinüri

ile karakterize Fanconi sendromu hem kalıtsal hastalıklar hem de edinilmiş 
nedenler ile oluşabilir. 

Fanconi Sendromunun Özellikleri 
Metabolik anormallikler 

• Glukozüri
• Aminoasidüri
• Hipofosfatemi
• Asidoz
• Hipokalemi
• Hiperürisemi olmadan hiperürikozüri
• Hiperkalsiüri
• Hipokarnitinemi

Klinik özellikler 
• Raşitizm, osteomalazi
• Büyüme geriliği
• Poliüri
• Dehidratasyon

  Renal Fanconi Sendromu Nedenleri 
Kalıtsal Nedenler 

• Sistinozis
• Galaktozemi
• Herediter fruktoz intoleransı
• Tirozinemi
• Wilson hastalığı
• Lowe sendromu
• Dent hastalığı
• Glikojen depo hastalıkları
• Mitokondriyal sitopatiler
• İdiyopatik

Kazanılmış hastalıklar 

İlaçlar 
• Sisplatin
• İfosfamid
• Tenofovir
• Sidofovir
• Adefovir
• Didanozin
• Gentamisin
• Azatioprin
• Valproik asit
• Streptozosin
• Ranitidin

   Ağır metaller ile zehirlenme 
• Kurşun
• Kadmiyum

   Diğer zehirlenme 
• Çin bitkisel tıbbı
• Yapıştırıcı koklama

 Disproteinemiler 
• Multipl miyeloma
• Sjögren sendromu
• Hafif zincir proteinürisi
• Amiloidoz

  Diğer 
• Nefrotik sendrom
• Renal transplantasyon
• Akut tübüler nekroz
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SIVI─ELEKTROLİT BOZUKLUKLARI VE TEDAVİSİ 

A. SODYUM DENGESİ BOZUKLUKLARI

a) HİPONATREMİ
• Serum Na<135 mmol/L olması olarak tanımlanır (mmol/L=mEq/L).
• Genellikle böbreklerden serbest su atılımında yetersizlik ve bunun sonucunda

göreceli olarak serbest suyun dolaşımda artması nedeniyle olur.
• Nadiren de aşırı tuz kaybına bağlı olabilir.
• Hipotonik sıvının aşırı verilmesi ve ADH ↑ dilusyonel hiponatremiye yol açabilir.

Etiyoloji 
1. Hipovolemik hiponatremi
Ekstrarenal kayıplar

• Gastrointestinal → kusma, ishal
• Deriden → aşırı terleme, kistik fibrozis
• Üçüncü boşluğa kayıplar → yanıklar, travma, septik şok

Renal kayıplar 
• Diüretikler
• Tübülointerstisiyel hastalıklar→ meduller kistik hst., polikistik böb.
• Tübüler → proksimal RTA, Bartter sendromu
• ABH’nın poliürik fazı, post-obstrüktif diürez
• Prematurite
• Mineralokortikoid eksikliği
• Psödohipoaldosteronizm
• Serebral tuz kaybı

2. Övolemik hiponatremi
• Uygunsuz ADH sendromu
• Glukokortikoid eksikliği
• Hipotiroidi
• Psikojenik polidipsi
• İlaçlar (ADH artışı yapan) → desmopressin, karbamazepin, klorpropamid, vinkristin,

haloperidol, siklofosfamid
3. Hipervolemik hiponatremi

• Nefrotik sendrom
• Renal yetmezlik (akut / kronik)
• Konjestif kalp yetmezliği
• Karaciğer sirozu

4. Psödohiponatremi
• Hiperlipidemi
• Hiperproteinemi
• Hiperglisemi→ psödohiponatremi değil, translokasyona bağlı hiponatremi görülür.

HİPONATREMİLİ HASTADAN İSTENECEK TETKİKLER 
• Serum elektrolitleri, böbrek fonksiyon testleri
• Spot idrarda sodyum ve potasyum
• Serum ve idrar ozmolalitesi
• Serum ürik asit ve üre (Uygunsuz ADH send ve Serebral tuz kaybı ayırıcı tanısı)
• Kan gazları
• TSH ve kortizol düzeyleri

Kan osmolalitesi normal ise psödohiponatremidir. 

 HİPONATREMİYE YAKLAŞIM ALGORİTMASI 

HİPONATREMİ TEDAVİSİ 

• Hiponatremiyi tedavi ederken 3 faktör akılda tutulmalı;
o Hiponatreminin şiddeti ve süresi,
o Nörolojik semptomlar,
o Çocuğun volüm durumu

• Kronik hiponatremi (>48 saat) genellikle asemptomatiktir.
• Akut hiponatremi (<48 saat) ise genellikle semptomatiktir.
• Eğer hasta şokta ise ya da volüm deplesyonu varsa, serum sodyumunu

düzeltmeden önce, intravasküler volümü düzeltmek için izotonik salin verilir.
• Akut hiponatremi, özellikle hiponatremik ensefalopati, erken tanı ve tedavi

gerektirir.
• Kronik hiponatremili hasta eğer hızlı tedavi edilirse “serebral pontin

miyelinozis” gelişebilir. Kronik hiponatremi yavaş tedavi edilmelidir. Na düzeyi
günde 10 mmol/L’den ya da saatte 0,5-1 mEq/L’den daha hızlı
yükseltilmemelidir.



ÇOCUK NEFROLOJI EL KITABI - KLİNİK PRATİK YAKLAŞIMLAR

154

     HİPOPOTASEMİ TEDAVİ ALGORİTMASI 

b) HİPERPOTASEMİ

• Yenidoğanlarda serum K+ > 6 mmol/L,
• Prematürlerde serum K+ > 6,5 mmol/L,
• Çocuklarda serum K+ > 5,5 mmol/L olmasıdır.

  Hiperpotasemide EKG değişiklikleri 

a. Normal.
b. P dalgası kaybı ve sivri T dalgası
c. Geniş QRS kompleksi.
d. Sinüs dalgası

Etiyoloji 
1. Yalancı hiperpotasemi
• Hemoliz
• Lösemi; aşırı lökositoz / trombositoz
• Beklemiş kan

2. Hücre içinden hücre dışına geçiş (Redistribution)
• Hiperglisemi
• Asidoz
3. Aşırı alım
• Potasyum desteği (iv ya da oral)

4. Renal atılımda bozukluk
• Kronik böbrek hastalığı
• Mineralokortikoid aktivitesinde eksiklik ya da direnç

o Tübülointerstisiyel hastalık
o Addison hastalığı
o Tip IV RTA

• Sodyum atılımında azalma
o Oligürik akut böbrek hasarı
o Akut glomerülonefrit
o Gordon sendromu

• Anormal kortikal toplayıcı kanal
o Psödohipoaldosteronizm tip 1
o Tübülointerstisiyel nefrit
o Obstrüksiyon

4. İlaçlar
• Spironolakton, amilorid, triamteren
• Trimetoprim, pentamidin
• NSAİİ, COX2 inhibitörleri
• Siklosporin, takrolimus
• ACEİ, ARB, heparin

HİPERPOTASEMİLİ HASTADAN İSTENECEK TETKİKLER 

• EKG
• Serum bikarbonat
• Serum Na, K, Cl
• Serum Cr
• Spot idrar potasyum
• Transtübüler potasyum gradiyenti (TTKG)
• Plazma renin ve aldosteron
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c. HİPOFOSFATEMİ

• Fosfor düzeyi yaşlara göre değişmektedir. Yaşa göre alt sınırın altı
“hipofosfatemi” dir.

• 1 mmol/L PO4= 3.097 mg/dl PO4

• Fosfor düzeyi normal aralıkları: Yaş    mg/dl      mmol/L 
   0–5 gün   4.8–8.2        1.55–2.65 
   1–11 yaş       3.8–6.5        1.25–2.3 
   12–19 yaş  2.9–5.4        0.95–1.7 5 

     HİPOFOSFATEMİLİ HASTAYA YAKLAŞIM 

HİPOFOSFATEMİLİ HASTADAN İSTENECEK TETKİKLER 
• Serum Ca, P, ALP
• Serum 25 (OH) D3 vitamini
• PTH
• FEPO4, TmPO4 /GFR (Formülleri bölüm 1’de tübüler testler başlığında verilmiştir)
• Spot idrar Ca/Cr

       (FEPO4: İdrar fosfat ekskresyonu, TmPO4 / GFR (maximal tübüler fosfat reabsorbsiyonu) 
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ASİT-BAZ DENGESİ VE BOZUKLUKLARI 

GİRİŞ 
• Çocuklarda günlük 1-3 mmol/kg/gün asit üretimine rağmen plazma pH değeri

dar bir aralıkta (7.35-7.45) tutulmaktadır.
• pH, parsiyel karbondioksit basıncı (pCO2) ve bikarbonat (HCO3-) değerleri

kullanılarak matematiksel bir denklem ile hesaplanır;
Henderson-Hasselbalch denklemi:  pH: 6.1 + log([HCO3

-] ÷ [0.03xpCO2])

Vücutta asit baz değişikliklerine cevabın iki önemli komponenti vardır: 
• Tamponlama; ilk ve acil cevaptır. En önemli tampon HCO3- olup diğerleri fosfat,

hemoglobin, kemik, albumindir.
• Akciğer ve böbrekler yoluyla düzenleme; oksidatif metabolizma sonucu

üretilen uçucu asitler CO2 olarak akciğerlerden atılır. Böbrekler ise idrara asit
sekresyonu yaparak kan HCO3- dengesini sağlar.
pH’nın renal regülasyonu:
Böbreğin önemli bir fonksiyonu ekstraselüler sıvıdaki pH dengesinin
sağlanmasıdır. Normal idrar pH’sı 6 civarında olup, plazma pH’sından düşüktür.
pH’nın düzenlenmesindeki renal mekanizmalar:

o HCO3- reabsorpsiyonu
o H+ iyonu sekresyonu
o Titre edilebilen asitlerin ekskresyonu
o Amonyum (NH4+) iyonlarının ekskresyonu

ASİT-BAZ DENGESİ BOZUKLUKLARI 
• Düşük pH ya yol açan herhangi bir bozukluk asidoz, pH yükselmesine neden

olan bozukluk ise alkaloz olarak tanımlanır.
• Asit-baz bozukluğu primer olarak solunum fonksiyonundaki anormallikle ortaya

çıkarsa ve öncelikle pCO2 etkilenmişse ‘respiratuvar’,
• Primer olarak HCO3- konsantrasyon değişikliği ile oluşursa ‘metabolik’ olarak

adlandırılır.
• Arteriyel pH’da azalma asidemi, artma alkalemi olarak tanımlanır.
• Asidemide; miyokard kontraktilitesi ve periferik arter tonusu azalır,

hipotansiyon ve aritmiler, Kussmaul solunumu, siyanoz, akciğer ödemi görülür.
• Alkalemide; ise huzursuzluk, tetani, laringeal spazm, hiperaktif refleksler,

konvülziyon, ağır kardiyak aritmi görülebilmektedir.

Normal Kan Gazı Değerleri 
pH 7.35-7.45 
pCO2 35-45 mmHg
pO2 75-100 mmHg
HCO3 

- 22-26 mEq/L
Baz fazlası (BE) ±2 mEq/L 
Oksijen saturasyonu >%95 

Tanımlar 

Asidemi Arteriyel pH <7.35 

Alkalemi Arteriyel pH >7.45 

Asidoz Düşük pH ya yol açan süreç (H+ iyon kons. artar) 

Alkaloz Yüksek pH ya yol açan süreç (H+ iyon kons. azalır) 

Metabolik Asidoz pH’nın ve serum HCO3 kons. azaldığı durum 

Metabolik Alkaloz pH’nın ve serum bikarbonat kons. arttığı durum 

Respiratuvar Asidoz Arteriyel pCO2’yi artıran ve pH’yı azaltan durum 

Respiratuvar Alkaloz Arteriyel pCO2’yi azaltan ve pH’yı artıran durum 

Basit Asit-Baz Bozukluğu Uygun kompanzatuvar yanıtlı asit-baz bozukluğu 

Mikst Asit-Baz Bozukluğu Birden fazla asit-baz bozukluğunun aynı anda görülmesi 

Baz Fazlası (Baz excess) Kan pH’sını normale getirmek için gereken baz miktarı 

Formüller 

Kompanzasyon 

Primer bozukluk Kompanzasyon 
Metabolik asidoz Ventilasyonun artması 
Metabolik alkaloz Ventilasyonun azalması 
Respiratuvar 
asidoz 

Proksimal tübülde HCO3 geri emiliminin artması, distal tübülde 
H+ ekskresyonunun artması 

Respiratuvar 
alkaloz 

Proksimal tübülde HCO3 geri emiliminin azalması, distal tübülde 
H+ ekskresyonunun azalması 

Mikst asit baz 
bozukluğu 

pH’nın normal veya anormal olmasıyla sonuçlanan birden fazla 
asit-baz bozukluğudur. Asidoz asidemiye, alkaloz alkalemiye 
neden olduğundan mikst bozukluklarda pH normal bulunabilir. 

Baz fazlası Kan pH’sını normale getirmek için gerekli olan baz miktarıdır. 

Serum anyon açığı 
Anyon gap (AG) 

[Na+] - ([Cl- ]+ [HCO3-])  (Normal değer 12±4 mEq/L) 

Düzeltilmiş AG 
Hipoalbuminemi varsa 

 AG + 2,5 X (4-ölçülen albumin) 

Delta oranı 
Artmış AG varsa 

ΔAG/ ΔHCO3= (Hesaplanan AG-12) / (24-ölçülen HCO3) 
ΔAG: Anyon açığı değişikliği = Hesaplanan AG- 12   
ΔHCO3: HCO3 değişikliği= 24 - ölçülen HCO3 

İdrar anyon açığı İdrar ([Na+] +[K+]) -[Cl- ]   (pozitif ise renal kaynaklı) 
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• Trombotik mikroanjiopatilerde TTP ve HÜS ayrımı çok önemlidir. Bu ayrım 
ADAMTS 13 (a disintegrin and metalloproteinase with thrombospondin type 1 
motif, member 13) aktivitesi ile belirlenir.  

• ADAMTS 13 veya diğer adıyla von willebrand faktörü (vWF) parçalayan 
protein, çinko içeren bir metalloproteinaz enzimdir. Görevlerinden biri endotel 
hücrelerinden salgılanan vWF’ yi parçalamaktır. 

• Eğer ADAMTS13 miktarında veya aktivitesinde azalma olursa, vWF’nin küçük 
parçalara ayrılması işlemi gerçekleşemez. Büyük vWF multimerleri endotele 
yapışıp zincirler oluşturur. Özellikle dolaşımın daha yavaş olduğu 
mikrodolaşımda trombositlerin vWF multimerlerine bağlanmasıyla trombosit 
agregatları meydana gelir. Mikrovasküler trombüslere bağlı organ hasarı, 
trombositopeniye bağlı kanama bulguları ve mekanik hemolizle ilişkili bulgular 
TTP klinik tablosunun ortaya çıkmasına neden olur. 

• HÜS’ de ADAMTS13 aktivitesi normaldir ve TTP ile ayrımında aktivite tayini 
önemlidir. 

 

 
B. HEMOLİTİK ÜREMİK SENDROM (HÜS) 

 
• HÜS: Klasik olarak üç klinik bulgunun varlığı ile karakterizedir. 

o Mikroanjiopatik hemolitik anemi; hemoglobin seviyesinin 8 g/dL'nin 
altında olması, direkt coombs testinin negatif olması ve periferik kan 
yaymasında çok sayıda şistosit (eritrositlerin %10'una kadar) ve miğfer 
hücreleri gösterilmesiyle belirlenir. 
 

o Trombositopeni; trombosit sayısının <140.000/mm3'ün olmasıyla 
karakterizedir ve genellikle yaklaşık 40.000/mm3 civarındadır. Düşük 
trombosit sayısına rağmen, tipik olarak purpura veya aktif kanama 
yoktur. Trombositopeni derecesi, böbrek disfonksiyonunun ciddiyetiyle 
ilişkili değildir. 



ÇOCUK NEFROLOJI EL KITABI - KLİNİK PRATİK YAKLAŞIMLAR

190

• Tedavi destekleyicidir.  
• Ek olarak, kültür sonuçları ve duyarlılıklar beklenirken invaziv pnömokok 

hastalığı için ampirik antibiyotik tedavisi başlatılmalıdır. Antibiyotik dirençli 
pnömokok suşları ve genellikle altta yatan enfeksiyonun ciddiyeti nedeniyle, 
kapsam hem vankomisini hem de geniş spektrumlu bir sefalosporini 
(örneğin, sefotaksim veya seftriakson) içermelidir.  

• Alanında uzman birçok kişi, T antijenine karşı doğal IgM sınıfı antikorlar içeren 
taze donmuş plazmanın hemolizi kötüleştirebileceği endişesi nedeniyle 
plazma infüzyonundan veya plazmaferezden kaçınmaktadır. Ancak bu 
kanıtlanmamıştır ve bu antikorların 4°C'de aktif olduğu ve 37°C'de (vücut 
sıcaklığı) aktif olmadığı göz önüne alındığında olası görünmemektedir.  

• Ayrıca, ek anti-T antijen antikorlarının verilmesini önlemek için kan 
ürünlerinin yıkanması gerektiği önerilmiştir.  

• Ağır olgularda eculizumab tedavisi verilmesini öneren çalışmalar 
bulunmaktadır. 

Prognoz: STEC hastalığı olanlara göre daha yüksek mortalite ve morbidite oranı 
vardır. Ölüm nedeni genellikle altta yatan enfeksiyondan kaynaklanır. 

 

ATİPİK HÜS (aHÜS) 

• Alternatif kompleman sisteminin kontrolsüz aktivasyonu ile ortaya çıkan bir 
hastalıktır. Çoğunlukla genetik bir bozukluktan kaynaklanmaktadır.  

• Çocukluk dönemi HÜS hastalarının %10’ unu oluşturur.  
    

   
 aHÜS’te kontrolsüz kompleman aktivasyonu sonucunda damar endotel hasarı ve klinik sonuçları 

 

• Hastaların çoğu alternatif kompleman yolundaki proteinleri kodlayan genlerde 
bir mutasyona sahiptir; 

o Fonksiyon kaybı mutasyonları: CFH, CFI, MCP, trombomodulin  
o Fonksiyon kazandıran mutasyonlar: CFB, C3, Anti-CFB antikorları 

 
    Kompleman ilişkili aHÜS patogenezi                                                       MAC; membran atak kompleksi 

 

SDBY; son dönem böbrek yetmezliği 
 

aHÜS Sınıflaması 
• Alternatif kompleman yolağında bozukluk  

o Kompleman Faktör H mutasyonları (CFH) 
o Membran kofaktör protein (CD46) mutasyonları (MCP) 
o Kompleman Faktör I mutasyonları (CFI)  
o Kompleman Faktör B mutasyonları (CFB) 
o Kompleman C3 mutasyonları 
o Trombomodulin mutasyonları (THBD) 
o Anti Faktör H antikorları  

• Diaçilgliserol kinaz epsilon enzim (DGKE) mutasyonu  
• Kobalamin C mutasyonu 
• Plasminojen gen mutasyonları 
• Sebebi bilinmeyen aHÜS 

aHÜS ile İlişkili Genetik ve Kazanılmış Anormalliklerin Sıklığı 
Alt grup Sıklık (%) Başlangıç yaş SDBY (%) aHÜS tekrarı (%) 
CFH 20-30   <2 y   50-70   30-50 
CFI   4-10   <2 y   50-60   10-30 
MCP (CD46)   5-15   >1 y   <20   58-90 
C3   2-10   Her yaş   60-80   40-50 
CFB   1-4   1 ay   50-70   Nadir  
THBD   3-5   6 ay   50-60   Nadir 
Anti-CFH      6    5-13 y   30-40        - 
CFH/CFHR1-5   3-5      -   30-60   23-60 
Birden fazla kompl. bzk   3-4      -       -       - 
DGKE      ?  Her yaş       -        - 
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a. Yoğun Birikim Hastalığı (DDD) 
 
Eski sınıflamada MPGN tip 2 olarak isimlendirilir. 
 

 
Klinik Bulgular 

• Proteinüri (nefrotik sendrom), hematüri, hipertansiyon ve böbrek yetmezliği en 
sık görülen bulgulardır. 

• Serum C3 düşüklüğü ve takiplerde C3 düşüklüğünün sebat etmesi yaygındır.  
• %45 hastada kompleman genetiğinde mutasyon tespit edilmektedir. 
• C3 nefritik faktör, C4 nefritik faktör ve C5 nefritik faktör gibi otoantikorlarda 

hastalığa neden olabilir. 
• SDBY’ ye ilerleme yaklaşık %50’ dir. 
• Prognoz, başlangıçtaki proteinürinin şiddeti, nefrotik sendromun olması, 

başlangıç yaşının ileri olması ve böbrek biyopsisindeki fibrozisin derecesi gibi 
faktörlere bağlıdır. 

• Böbrek dışı bulguları: Gözde maküler birikimi, drusen ve kazanılmış parsiyel 
lipodistrofi eşlik edebilir. DDD'li hastalarda kazanılmış parsiyel lipodistrofi 
Barraquer-Simons veya Dunnigan-Kobberling sendromu olarak isimlendirilir. 
 

b. C3 Glomerülonefrit (C3GN) 
 

• C3GN, C3 glomerülopatisinin bir alt tipidir. 
• C3 birikimi mezengiumda, kapiller duvarda ve subendotelyal veya subepitelyal 

alanda görülür.                                                                                                                                                                                                                                                                                                                          
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b. Tutulan damara göre özgün bulgular  
 
 
 
 
 

 

 

 
 

b. Monogenik vaskülit düşündürecek bulgular 
 
 
 
 
 

 

 

 
 
Vaskülitten şüphelenilen hastadan istenilecek tetkikler 

 

• Nabızsızlık 
• Aort üzerinde üfürüm 
• Hipertansiyon 
• Ekstremiteler arası tansiyon farkı 
• Konjestif kalp yetmezliği 
• Kardiyomiyopati 

• Hipertansiyon 
• Karın / Göğüs ağrısı 
• Klodikasyon 
• Fokal defisit / Nöropati 
• Orşit 
• Gangren 
 

• Purpura  
• Yüzeyel cilt ülserleri 
• Mukozal ülserler 
• Pulmorenal sendromlar 
• KBB hastalıkları 
• Astım 

Büyük damar tutulumu 
baskın vaskülitler 

Orta damar tutulumu 
baskın vaskülitler 

Küçük damar tutulumu 
baskın vaskülitler 

• Erken başlangıç (<5 yaş) 
• Livedoid raş 
• Lakuner inme 
• Sitopeni 
• Hepatosplenomegali 
• PAN benzeri bulgular 

• Erken başlangıç 
• Telenjiektazi 
• Püstüler ya da büllöz döküntü 
• Gangrenöz lezyonlar 
• İnterstisyel akciğer hastalığı 
• Gangren 
 

• Ateş 
• Pannikülit 
• Chillblain 
• Lipodistrofi 
• Artropati 
• Serebral kalsifikasyon 

 DADA2 

 

SAVI CANDLE 

 
 
 

Vaskülit ile Karışabilecek Durumlar 
İlaçlar ve toksinlere maruziyet 

Penisilin, aminopenisilin, sulfonamid, NSAII, tiyazidler, warfarin, hidantoin, 
leflunomid, anti TNF, anti tiroid ilaçlar, kokain, marihuana 

Enfeksiyonlar 
Subakut endokardit, bakteriyemi, meningokoksemi, HIV, HBV, CMV, EBV, 
Parvovirus B19, HZV/VZV, Tüberküloz, sifiliz, riketsiya, tifüs 

Maligniteler 
Lenfoma, lösemi 

Otoimmün/İnflamatuar Hastalıklar 
SLE, dermatomiyozit, skleroderma, sarkoidoz, inflamatuar bağırsak hastalıkları 

Kalıtsal hastalıklar 
Marfan sendromu, Ehlers Danlos sendromu tip IV, psödoksantoma elastikum, 
nörofibromatozis tip I, fibromüsküler displazi, moyamoya hastalığı 

İmmün Yetmezlikler 
Yaygın değişken immün yetersizlik, HLA sınıf I eksikliği 

Diğer 
Segmental arteriyal mediolysis, kardiyak miksoma, postradyoterapi 

NSAII: Non steroid anti inflamatuar ilaçlar, Anti TNF: anti tümör nekrozis faktör, CMV: sitomegalovirus, EBV: Ebstain-Barr virüs, 
HBV: Hepatit B virüs, HIV: İnsan immün yetmezlik virüsü, HZV: Herpes zoster virüs, VZV: Varicella zoster virüs, SLE: Sistemik 
lupus eritematozus, HLA: İnsan lökosit antijenleri 

 
Çocukluk Çağı Vaskülitlerinde Tedavi 

• Hastalık aktivasyonu ve şiddetine göre yararlar-zararlar göze alınarak tedavi belirlenir. 
• Kendi kendini sınırlayan IgA vasküliti ve Kawasaki hastalığı dışındaki primer sistemik 

vaskülitler remisyon ve relapslarla giden kronik seyirli hastalıklardır. Bu nedenle 
yükleme, devam ve relaps tedavileri uygulanmaktadır. 

• Remisyon indüksiyon ve remisyon idame tedavi modeli yan etkisi en az, mortalite 
ve morbiditeyi azaltacak şekilde önerilen tedavidir. 

• Tedavi hastalığın şiddeti ve tutulan organa göre belirlenmelidir. 
• Siklofosfamid (iv/po) ve glukokortikoid tedavideki temel ilaçlardır.  
• Hızlı ilerleyen böbrek hastalığı olanlarda siklofosfamid ve steroide ek olarak plazma 

değişimi yapılabilir.  
• Çocuklarda siklofosfamid ve glukokortikoid tedavisinin etkisiz olduğu durumlarda 

rituksimab düşünülmelidir. Tekrarlayan hastalıkta rituksimab ilk tercih olabilir. 
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Ayırıcı Tanı  

• Damarların konjenital ve gelişimsel anomalileri; aort koarktasyonu, Marfan 
sendromu, fibromüsküler displazi, nörofibromatozis,  

• Otoimmün primer vaskülitler; Behçet hastalığı, Kawasaki hastalığı, Tromboanjitis 
obliterans, Wegener hastalığı, poliarteritis nodoza, dev hücreli arterit,  

• Sekonder vaskülitler; SLE, Spondiloartropatiler, sarkoidozis, romatizmal ateş, 
• İnfektif aortitler; tüberküloz, sifiliz, S. aureus, Salmonella, Treponema, HIV, CMV 

ve HSV, 
• Diğer nedenler; sepsis, malignite, radyasyon fibrozisi, immünglobulin G4 ilişkili 

hastalık. 

Laboratuvar testleri  
• Tam kan sayımı; kronik hastalık anemisi. BK sayısı sıklıkla normal aralıktadır. 
• Eritrosit sedimentasyon hızı ve CRP; çoğunlukla yüksektir. 

Görüntüleme yöntemleri 
• Konvansiyonel anjiyo altın standarttır, ancak damar duvarı hakkında bilgi vermez. 
• MR anjiyografi, non invazivdir, kalsifikasyonu göstermez.  
• BT anjiyografi kalsifikasyonu da gösterir, radyasyon riski mevcuttur.  
• Doppler ultrasonografi faydalıdır, fakat yapan kişinin deneyimine bağlıdır. 
• Son zamanlarda florodeoksiglukoz pozitron emisyon (FDG-PET) tomografi 

kullanılmaktadır, inflamasyonu gösterir, yüksek radyasyon riski vardır. 
• Kontrastlı Ultrason (CEUS), neovaskülarizasyonun kontrastlanma olduğunu 

göstererek hastalık aktivitesini ölçebilen yeni bir antitedir.  
• CEUS'ta karotis duvarı kontrastlanmasının varlığının, üç ayrı çalışmada hastalığın 

aktif evreleriyle ilişkili olduğu gösterilmiştir. 
 

•  TA anjiyografik sınıflandırması 
Tip Damar tutulumu 
I Aortik ark dalları 
IIa Çıkan aorta, aortik ark ve dalları 
IIb Çıkan aorta, aortik ark ve dalları, torasik, inen aorta 
III Torasik, inen aorta, abdominal aorta ve /veya renal arterler 
IV Abdominal aorta ve /veya renal arterler 
V Tip 2 ve 4 kombinasyonu 

 

Çocuklarda torasik ve abdominal aorta en sık etkilenen damarlardır. 

 En sık görülen damar anomalileri: Stenoz %53, oklüzyon %21, dilatasyon %16, 
anevrizma ise %10 oranlarında görülmektedir. 

Hastalık Aktivasyonunun Takibi 

• Klinik değerlendirme, akut faz reaktanları ve görüntüleme yöntemlerinde yeni 
lezyon tespiti ile TA aktivasyonuna karar verilmesi önerilmektedir. 

 

    2021 American College of Rheumatology (ACR) Takayasu Yönetim Kılavuzu 

 

     

Cerrahi Tedavi:  

• Cerrahi yöntemlerin başarısızlığının yüksek olması ve restenoz gelişiminin fazla 
olması nedeniyle cerrahiye verilecek vakalar dikkatli seçilmelidir. 

• Endovasküler cerrahi, aort kökü rekonstrüksiyonu ve vasküler bypass greftleme 
cerrahi tedavi seçeneklerdir. Cerrahi tedavinin eğer mümkünse hastalığın 
remisyon döneminde yapılması önerilmektedir. 
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A. ÇOCUKLARDA ÜRİNER SİSTEM TAŞ HASTALIĞI

• Tanımlamalar

• Böbrek taşı oluşumunu etkileyen faktörler
o Genetik yatkınlık; monogenik hastalıklar
o Diyet; tuzlu ve yüksek proteinli yiyecekler
o Anatomik faktörler; üriner staza neden olan yapısal anomaliler
o Metabolik risk faktörleri:

 Hiperkalsiüri (en sık)
 Hipositratüri
 Hiperoksalüri
 Hiperürikozüri
 Hipomagnezüri
 Sistinüri

o İYE; üreaz üreten bakteriler-proteus, pseudomonas, vb.
o İlaçlar; diüretikler, vit D, triamteren, topiramat, vb.
o Diğer; sıcak iklim, formül mamalar (melamin içeren), malnütrisyon.

• Böbreklerde taş oluşumu
o İdrarda taş oluşumuna neden olan iyonların süpersaturasyonu (Ca, üa,

oksalat, P, sistin)
o Taş oluşumunu inhibe eden iyonların (sitrat, Mg, pirofosfat, K+) ise

azalması ile olur.
o Sistin ve ürik asit → asidik idrarda

Kalsiyum fosfat→ alkali idrarda kristalize olup taş oluşturur.

 

 

Üriner sistem taş hastalığı (Ürolitiyazis): 
Üriner sistemde herhangi bir lokalizasyonda 
taşın bulunması, 
Nefrolitiyazis: Pelvis ve kaliks taşı, 
Üreterolitiyazis: Üreter taşı, 
Sistolitiyazis: Mesane taşı, 
Mikrolitiyazis: <3 mm olan taşlar.    

Taş için metabolik risk faktörlerini araştırmada 2 yöntem kullanılır; 
1. Spot idrarda solüt/Cr oranı
2. 24 saatlik idrarda solüt atılımı;

 (mg/dl) 
 V x idr (Ca, oks, sitrat,...)  

Formül:       X’üri =   mg/kg/gün 
 VA (kg) x 100 

24 saatlik idrar doğru toplandı mı?  
Cr atılımı 5–25 mg/kg/gün ise idrar doğru toplanmıştır. 

V: 24 saatlik idrar volümü (ml) 
X: Atılımı hesaplanan solüt 
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Fizik muayene 
• Batında fekal kitle (fekalom) palpe edilebilir, kabızlığı gösterir.
• Batın palpasyonunda mesane distansiyonu (glob) saptanabilir.
• Bel bölgesinde presakral gamze, saç yumağı, lipoma, renk değişikliği olması,

gluteal yarıkta asimetri ve alt ektremitelerde nörolojik defisit bulunması spina
bifida okulta düşündürür.

• Genital muayenede peniste meatal stenoz, labialarda yapışıklık, epispadias,
idrar damlaması görülebilir.

• Çamaşırda fekal soiling görülebilir, kabızlığa işaret eder.

Bel bölgesinde lipoma 

Laboratuvar 
• Tam idrar tetkiki:

 Nitrit pozitifliği/ lökositüri; varsa idrar kültürü istenmeli.
 Hematüri; aciliyet hissi ve işeme sayısında artışa hematüri de eşlik

ediyorsa spot idrarda kalsiyum/kreatinin oranına bakılmalı (İdiopatik
hiperkalsiüri).

Üriner USG 
• Üriner sistemdeki anormallikler tespit edilebilir
• Tranvers rektal çap ≥ 3cm ise kabızlık düşündürür.
• Disfonksiyonel işemede bilateral hidronefroz görülebilir.
• Mesane;

 Duvar kalınlığı: dolu mesanede <3 mm, boş mesanede <5 mm olmalı.
Mesane duvarı kalınlaşmasının görüldüğü alt üriner sistem
disfonksiyonları aşırı aktif mesane, disfonksiyonel işeme ve mesane
boynu disfonksiyonudur.

 Büyük hacimli mesane az aktif mesane düşündürür.
 Postmiksiyon rezidü (PMR)’de artış alt üriner sistem

disfonksiyonlarından
 Az aktif mesane,
 Disfonksiyonel işeme ve
 Mesane boynu disfonksiyonunda görülür.



ÇOCUK NEFROLOJI EL KITABI - KLİNİK PRATİK YAKLAŞIMLAR

272

• Dış üretral sfinkter EMG; bazal potansiyeller, refleksler, işeme veya boşaltma 
manevralarına cevap değerlendirilir. 

o İlk ürodinami spina bifidalılarda 2-3 aylıkken yapılmalı. 
o Diğer nörojen mesane sebeplerinde hemen yapılmalı. 
o Takipte ürodinami -mesane güvenli ise- bir yıl sonra yapılır.  

• Ürodinamide detrüsör ve sfinkter aktivitesine göre nörojen mesane dört tipe 
ayrılabilir. Aşağıdaki şekilde nörojen mesane tipleri gösterilmiştir. 

• En riskli tip aşırı aktif detrüsör ve aşırı aktif sfinkter birlikteliğidir. 
                 

 
Ürodinami bulgularına göre başlıca nörojen mesane tipleri 

 
Voiding sistoüretrografi (VSUG) 

• Videoürodinami imkânı yoksa ürodinami ile birlikte VSUG yapılır. 
• Mesane duvar özellikleri, 
• Mesane boynu görünümü ve pelvik taban pozisyonu, 
• Vezikoüreteral reflü, 
• Mesane boşaltma yeteneği değerlendirilir. 

 Nükleer tarama 
• Reflü varsa DMSA tarama 
• Hidronefroz varsa MAG3 diüretik renogram yapılmalıdır. 

 
Nörojenik Mesane Tedavisi 

Açık spinal kord lezyonlarına bağlı nörojen mesane tedavisi doğumdan hemen 
sonra başlar ve tüm çocukluk dönemi boyunca devam eder. 

• Temiz aralıklı kateterizasyon (TAK) 
o Spina bifidalılarda TAK’a doğumdan hemen sonra başlanmalıdır. 
o Ürodinamide mesane çıkış obstrüksiyonu saptanmayanlarda yakın takip 

şartıyla TAK ertelenebilir. 
• Vezikostomi: Yüksek mesane basıncı olduğu halde ailesi TAK yapamayan 

süt çocuklarına geçici olarak vezikostomi yapılabilir. 
 
 

• Antikolinerjik 
o Ürodinamide aşırı aktif mesane saptananlara antikolinerjik başlanmalı.   
o İdrar retansiyonu olanlarda TAK yapılmaksızın, tek başına antikolinerjik 

kullanılması kontrendikedir. 
• Alfa blokerler: Mesane boşaltımını kolaylaştırabilir. 
• İYE’den korumak için antibiyotik profilaksisi: Nörojen mesanede rutin oral 

antibiyotik profilaksisi önerilmez. 
• Kabızlık tedavisi: Nörojen mesaneli çocukların çoğunluğunda kronik kabızlık 

da vardır, tedavi edilmelidir. 
• Botulinum toksin A enjeksiyonu: Antikolinerjiklere dirençli vakalarda 

detrüsör kası içine uygulanır. Dirençli vakalarda çıkış direncini azaltmak için 
üretra sfinkterine uygulanması düşünülebilir. 

• Mesane büyütme ameliyatı (Bladder augmentation): Aşırı aktif detrüsörü 
veya kötü kompliyanslı mesanesi olup tedaviye dirençli hastalarda yapılır. 
Amaç mesane kapasitesi ve kompliyansı arttırmaktır. 

• Mesane boynu cerrahisi: Mesane çıkımı zayıf olanlarda kuruluğu sağlamak 
için yapılabilir.  
 

Aşağıda yaş gruplarına göre miyelodisplazisi olan nörojenik mesane hastalarının 
nefro-ürolojik açıdan yönetimi ve tedavisi Avrupa Üroloji Derneğinin (EAU) 2022 
yılında yayınlanmış olan kılavuzundaki algoritmalar eşliğinde verilmiştir.  

 
 

Nörojenik Mesane Tedavi Algoritması 
 

 
EAU Guidelines on Pediatric Urology 2022  
TAK; temiz aralıklı kateterizasyon, VUD; video ürodinami, VCU; voiding sistoüretrografi, AB; antibiyotik 
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e. VUR 
• Primer VUR üreterovezikal bileşkedeki anormallik sonucu oluşmaktadır. 
• Tanıda altın standart yöntem VSUG’dur. VSUG’a göre VUR beş dereceye 

ayrılır:  
o Evre-1: Kontrast madde yalnızca üreteri doldurur. 
o Evre-2: Kontrast madde renal kalikslere kadar çıkar, dilatasyon yoktur. 
o Evre-3: Üreter ve renal pelvis hafif-orta derecede dilate, kalikslerde 

hafif küntleşme var. 
o Evre-4: Üreterler orta derecede dilate ve tortiyoze, renal pelvis orta 

derecede dilate, kalikslerde orta derecede küntleşme var. 
o Evre-5: Üreterler belirgin tortiyoze ve dilate, renal pelvis ve kaliksler 

oldukça dilate, papillalarda silinme var. 

 

f. UV DARLIK (Primer obstrüktif megaüreter) 
• Antenatal USG’de hidronefroz ve UV bileşkeye kadar üreterde dilatasyon 

görülür. Olguların %25’i bilateraldir. 
• Spontan düzelme oranı yüksektir.  
• Üreter çapı> 10-15mm ise cerrahi girişim ihtimali yüksektir. 
• Belirgin obstrüksiyon, bölünmüş fonksiyonlarda bozulma veya tekrarlayan İYE 

varsa cerrahi girişim düşünülür (MAG-3 sintigrafide T1/2>20 dakika, bölünmüş 
fonksiyon<%40, fonksiyonda bozulma>%5). 

 
g. ÜRETEROSEL 
• Terminal üreterin kistik dilatasyonudur.  
• USG’de mesane içinde kistik kitle ve üreteroselin olduğu tarafta 

hidroüreteronefroz izlenir.  
• VSUG’da mesane içinde dolum defekti şeklinde görülür.  
• Çok geniş olursa mesane boynunu ve hatta karşı taraf üreter orifisini 

kapatarak bilateral hidroüreteronefroza yol açabilir.  
• Genellikle çift toplayıcı sistemin üst polünü drene eden üreterde olur. 
• VUR/obstrüksiyon eşlik edebilir. VUR eşlik ediyorsa çoğunlukla çift toplayıcı 

sistemde alt polü drene eden sistemdedir.  
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ODPKBH Genetik Test Endikasyonları 
• ODPKBH olan hastaya donör olabilecek akrabanın genetik değerlendirilmesi 
• Aile öyküsü negatif olanlarda kesin tanı için 
• ODPKBH orijininin belirsiz olması veya negatif aile hikayesi durumunda risk ve aile 

planlaması amacıyla 
• Çok erken başlangıçlı hastalarda kompleks genetik hastalık veya biallelik hastalık 

açısından 
• Klinik çalışmaya alınacak hastalarda tedavi öncesi tanıyı kesinleştirmek ve hızlı 

progresyon riskini değerlendirmek için 
 
 

OTOZOMAL RESESİF POLİKİSTİK BÖBREK HASTALIĞI (ORPKBH) 

• Nadir görülür (1:20.000). 
• OR, PKHD1’de mutasyon saptanır.  
• Genellikle neonatal başlangıç görülür. 
• Antenatal dönemde kortikomedüller ayrımın bozulduğu büyük böbrekler ve 

oligohidramnios uyarıcıdır.  
• Pulmoner hipoplazi, ciddi solunum sıkıntısı ve buna bağlı ölüm görülebilir. 
• Daha büyük çocuklar poliüri, hipertansiyon, renal disfonksiyon ve tekrarlayan 

İYE ile başvurabilir. 
• Karaciğer tutulumu (hepatik fibrozis) %50-60 oranında görülür.   

 

Otozomal Resesif Polikistik Böbrek Hastalığı Tanı Kriterleri 
Aşağıdakilerden biri veya fazlası varsa; 

• 30 yaş sonrasında değerlendirilmişse anne veya babada kist olmaması,
• Hepatik fibrozis için klinik, laboratuvar veya radyolojik kanıt,
• Duktal plate anomali gösteren hepatik patoloji,
• Kardeş öyküsü,
• Akraba evliliği,
• Büyük, ekojenik, kortikomedüller ayrımı zor böbrekler. Kistler çok küçüktür ve

rezolüsyonu yüksek USG’ de görülür.

Otozomal Resesif Polikistik Böbrek Hastalığı Klinik ve USG bulguları 
KLİNİK 

• Solunum sıkıntısı (YD)
• Hiponatremi (YD)
• Hipertansiyon
• Böbrek yetmezliği
• Piyüri, İYE
• Proteinüri
• Gelişme geriliği
• Hepatomegali
• Portal Hipertansiyon
• Özofagus varisi

USG bulguları 
• Ekojenitesi artmış büyük böbrekler,
• Başlangıçta nadiren basit böbrek kisti tanısı alabilir,
• İlerleyen hastalıkla birlikte kistler belirginleşir.
• Medulladan kortikal bölgeye uzanan kistik

dilatasyonlar,
• Kanalların kistik dilatasyonu yelpaze şeklindedir.

Çocukluklarda Polikistik Böbrek Hastalığında Ayırıcı Klinik Özellikler 
ODPKBH lehine klinik bulgular ORPKBH lehine klinik bulgular 

• Asemptomatik prezentasyon
• Aile öyküsü (ODPKBH) olması
• Tek taraflı/iki taraflı kistler
• Ekstrarenal kistler; dalak, over, KC., vb.
• Serebral anevrizma

• Yenidoğan döneminde prezentasyon
• Aile öyküsü (ODPKBH) olmaması
• Hepatosplenomegali
• Portal hipertansiyon
• Bakteriyel kolanjit

OD ve OR polikistik böbrek hastalığı ortak klinik özellikleri 
• Büyük böbrekler
• Sistemik hipertansiyon
• İdrar konsantrasyon defekti
• Steril piyüri

B. OTOZOMAL DOMİNANT TÜBÜLOİNTERSTİSİYEL BÖBREK HASTALIĞI

• Yeni tanımlanmış bir klinik tablodur (önceden medüller kistik hastalık olarak adlandırılırdı).
• Heterojen fenotipe sahiptir.
• Çocukluk çağında çok farklı klinik formlarda tespit edilir.
• Üromodulin (UMOD), mucin-1, HNF1B, renin, SEC61A1 gibi gen mutasyonları

tespit edilmiştir.
• Genellikle OD geçişli olup aile öyküsü pozitiftir.
• Tanı genetik analiz ile konur.
• Tübüler atrofi, interstisiyel fibrozis ve erişkin dönemde KBH ile karakterizedir.
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ABH’da tanısal testler 
İdrar Çubuk testi: nitrit, lökosit estreraz (İYE), glukoz, keton (DM), dansite (ATN, 

interstisiyel nefrit), hematüri (nefrit), proteinüri (nefrotik sendrom)  
Mikroskopi: Eritrosit ve lökosit silendirleri (nefrit), granüler silendirler (ATN), 
eozinofilüri (akut interstisiyel nefrit) 
Proteinüri: Glomerüler proteinüri (albümin:kreatinin oranı), tübüler proteinüri 
(β2 mikroglobulin) 
FENa: prerenal ABH’da <%1; ATN’de >%2  
FEÜre: prerenal ABH’da <%35; ATN’de >%35  

Serum Üre, Cr, elektrolitler, Ca, P, ürik asit 
Hb, Plt (HÜS ve TMA’da düşük) 
Kan gazları 
Albümin 
KC enzimleri (hepatorenal sendrom) 
İlaç düzeyleri 
PT, PTT (DİC’te ve biyopsi öncesi bakılmalı) 
CK (rabdomiyolizde artar) 
Otoimmün hastalıklar için testler (ANA, ANCA, C3, C4, vb) 

Görüntüleme Renal USG (ATN’de artmış ekojenite, kortikomedüller ayrımının kaybı, 
obstrüksiyonda üriner sistem dilatasyonu) 
Renal ven Doppler (ATN’de ve trombozda artmış rezistans),  
CT/MRI (Renal damarlanmayı değerlendirmede) 
Radyonüklit tarama (Yenidoğanlarda kortikal nekrozda kanlanmada azalma, 
Konjenital obstrüktif üropatinin değerlendirilmesi) 
Voiding sistoüretrografi (PUV, nörojen mesane tanısı) 

Renal biyopsi Glomerülonefrit, Akut interstisiyel nefrit 
ABH 
Biyobelirteçleri 

NGAL, TIMP-2, IGFBP-7 gibi 

Akut böbrek hasarını, kronik böbrek hasarından ayırt etmek için bazı 
parametreler kullanılabilir. Aşağıdaki tabloda ABH-KBH ayrımı özetlenmiştir. 

Çocuklarda ABH ve KBH’nın ayrımı 
Bulgular ABH KBH 

Serum BUN ve Cr BUN ve Cr’de progresif artış BUN ve Cr değerlerinin stabil 
yükselmesi 

Tarihsel bulgular ABH için pozitif öykü (yakın dönemde 
streptokok enfeksiyonu gibi) 

Kronik hipertansiyon öyküsü / 
bulgusu 

Büyüme Normal büyüme Büyüme geriliği 
Kemikler Normal Renal osteodistrofi bulgusu – kırık, 

anormal tibial torsiyon, PTH 
yüksekliği 

İdrar sedimenti Silendir olmaması Büyük mumsu idrar silendirleri  
Hematokrit Anemi genelde hafif Derin anemi olması 
Böbrek ultrasonu Normal/büyük böbrekler Küçük böbrekler 
BUN: Kan Üre Azotu, PTH: Parathormon 
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1. RENAL ANEMİ  
 

• Anemi Tanımlaması  

KBH olan çocuklarda anemi tanımlaması için hemoglobin (g/dL) üst sınırları 

Yaş  Hb düzeyi (g/dL) 

KDIGO (2012)  

6 ay- 5 yaş 11.0 

5-12 yaş 11.0 

12-15 yaş 12.0 

>15 yaş 12.0 (kız)       13.0 (erkek) 

RA (2017) 

<2 yaş 10.5 

≥ 2 yaş 11.9 
KDIGO; Kidney Disease: Improving Global Outcomes, RA; Renal Association 

 
 

• KBH’da anemi nedenleri 
o Eritropoetin eksikliği ve/veya disregülasyonu 
o Demir kısıtlı eritropoez 

 Mutlak demir eksikliği 
 Fonksiyonel demir eksikliği 
 Demir trafiğinin bozulması  

o İnflamasyon ve hepsidin artışı 
o Akut ve kronik kan kaybı 
o Üremi ve oksidatif stres 
o Hiperparatiroidizm ve miyelofibrozis 
o Hipervolemi 
o Nutrisyonel eksiklikler 

 B12, folat, karnitin, C vitamini, bakır 
o İlaçlar 

 ACEİ 
 Anemi tedavilerine uyumsuzluk 
 İlaç toksisitesi 
 Eritropoezi uyaran ajanlara bağlı saf kırmızı hücre aplazisi 

o Enfeksiyonlar 
 

 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

• KDIGO 2021 Anemi değerlendirme sıklığı için öneriler  
o Anemisi olmayan KBH hastaları için; 

 Klinik endikasyon olduğunda, 
 Evre 3 KBH hastalarında yılda en az bir kez, 
 Diyaliz yapılmayan evre 4-5 KBH hastalarında yılda en az iki kez,  
 Hemodiyaliz veya periton diyalizi yapılan evre 5 KBH hastalarında en 

az 3 ayda bir kez. 
 

o ESA ile tedavi edilmeyen anemili KBH hastaları için; 
 Klinik endikasyon olduğunda, 
 Diyaliz yapılmayan evre 3-5 KBH ve periton diyalizi yapılan evre 5 KBH 

hastalarında en az 3 ayda bir kez,  
 Hemodiyaliz yapılan evre 5 KBH hastalarında en az ayda 1 kez. 

 
o ESA tedavisi alan KBH hastalarında;  

 ESA tedavisinin başlangıç fazında aylık olarak,  
 Diyaliz tedavisi olmayan hastalarda idame fazında 3 ayda bir,  
 Diyaliz hastalarında idame fazında aylık olarak değerlendirilmelidir. 

 
 
 
 

Renal Anemi Değerlendirmesinde İstenecek Tetkikler 
• Tam kan sayımı, 
• Retikülosit sayımı,  
• Serum ferritin seviyesi, 
• Serum transferrin saturasyonu (TSAT), 
• Serum vitamin B12 ve folat seviyesi bakılmalıdır. 

o Eritropoez stimülan ajan (ESA) tedavisi gören fonksiyonel demir 
eksikliği olan hastalarda sıklıkla normal veya yüksek ferritin 
seviyeleri ile düşük TSAT değerleri vardır; bu da hastaların 
intravenöz demir tedavisinden fayda görebileceğini gösterir. 

o Ferritinin akut faz reaktanı olarak etkilendiği durumlarda 
flowsitomertik olarak ölçülen hipokromik retikülosit yüzdesi 
(%HRC) kullanılabilir. HRC’nin %6’nın üzerinde olması intravenöz 
demir desteğinden fayda görebilecek anemiyi gösterir.  

 



BÖLÜM 5

337

Günlük fosfor alımı öner�ler� 

Yaş 
aralığı 

PTH ve P normal  PTH ve P 
yüksek  

Tolere ed�leb�len üst 
sınır 

0-5 ay 100 mg/gün 800 mg/gün - 

6-12 ay 275 mg/gün 220 mg/gün - 

1-3 yaş 460 mg/gün 368 mg/gün 3000 mg/gün 

4-8 yaş 500 mg/gün 400 mg/gün 3000 mg/gün 

9-19 yaş 1250 mg/gün 1000 mg/gün 4000 mg/gün 
 

 Fosfor bağlayıcılar  
o Kals�yum karbonat (Antifosfat CC 500 mg tb) 

 End�kasyon: Ca desteğ� sağlamak ve P düzey�n� azaltmak 
 Doz: 50–150 mg/kg/gün, 3–4 dozda, yemeklerle, max 6 gr/gün 
 Kullanım: P bağlanması �ç�n yemeklerle b�rl�kte PO; Ca alımı �ç�n 

öğün aralarında 
 Yan etk�ler: H�perkalsem�, metabol�k alkaloz 

o Kals�yum asetat (Ant�fosfat CA, Phos-ex, 500 mg tb) 
 End�kasyon: Ca desteğ� sağlamak ve P düzey�n� azaltmak 
 Doz: 50–150 mg/kg/gün, 3–4 dozda, yemeklerle, max 6 g/gün 
 Kullanım: P bağlanması �ç�n yemeklerle b�rl�kte PO; Ca alımı �ç�n 

öğün aralarında 
 Yan etk�ler: H�perkalsem� 

o Sevelamer karbonat (Renagel, 800 mg tb) 
 End�kasyon: P düzey�n� azaltmak 
 Doz: VYA 0.75–1.2 m² �se; 0,8 g/öğün 

         VYA>1.2 m²  �se; 1.6 g/öğün 
         Gerekt�ğ�nde 0.4-0.8 g doz başına artırılab�l�r 

 Kullanım: Yemeklerle b�rl�kte PO 
 Yan etk�ler: Metabol�k alkaloz 

 Sevelamer tedav�s�ne başlayab�lmek �ç�n SUT’a göre;  
 D�ğer fosfor düşürücü �laçların en az 3 ay süre �le kullanılmış olması ve bu durumun 

raporda b�ld�r�lmes� gerekmekted�r.  
Bu süre sonunda:  

 Kals�yum ve fosfor çarpımı 72 ve üzer�nde olan veya PTH 100 pg/ml 
altında olan ad�nam�k kem�k hastalığı olgularında,   

 Kt/V değer� 1.4 ün üzer�nde olmasına rağmen Ca x P > 55 olanlar,  
 Kt/V değer� 1.4'ün üzer�nde olan hastanın PTH değer� ≥ 300 pg/ml olanlarda 

sevelamer başlanab�l�r. 

 
 
 
 
 
 

• D Vitamini
o Evre 2-4 KBH hastaları için serum 25-OH D vitamin değeri referansları;

 Ciddi D vitamin eksikliği: <5 ng/mL
 D vitamin eksikliği: 5-20 ng/mL
 D vitamin yetersizliği: 20-30 ng/mL

o Tedavi KDOQI önerisi;
 16-30 ng/ml: 2000 IU/gün 3 ay veya 50.000 IU/ay 3 ay boyunca,
 5-15 ng/ml: 4000 IU/gün 3 ay veya 50.000 IU/hafta 3 ay boyunca,
 <5 ng/mL: 8000 IU/gün 4 hafta daha sonra 4000 IU/gün 2 ay

boyunca toplam 3 ay veya 50.000 IU/hafta 1 ay boyunca ve
sonrasında 50.000 IU/2hafta 2 ay boyunca, toplam 3 ay.

o Tedavi ESPN önerisi;

Kronik böbrek hastalığı olan çocuklarda D vitamini tedavisi 

Yaş Serum 25-OH D vit Doz (IU/gün) İzlem 

Yoğun replasman fazı 

<1 yaş - 600 
Serum ve idrar Ca:  
KBH evresine göre 1-3ayda bir 
25-OH D vit: 3 ay sonra>1 yaş

<5 Ağır eksiklik 
5-20 Eksiklik
21-30 Yetersizlik

8000 
4000 
2000 

İdame fazı 

<1 yaş >30 400 
25-OH D vit: 6-12 ayda bir

>1 yaş >30 1000-1200 

25-OH D vitamini seviyesinin 75-120 nmol/L (30- 48 ng/ml) aralığında tutulması
önerilmektedir.

Fosfor bağlayıcılarla ilgili notlar: 
• Kalsiyum karbonatın 1 g’ında 20 mEq = 400 mg elemental Ca vardır.
• 1 g kalsiyum karbonat 39 mg fosfatı,
• 1 g kalsiyum asetat 45 mg fosfatı,
• 400 mg sevelamer HCl 32 mg fosfatı bağlar.
• Alüminyum içeren fosfat bağlayıcıların, magnezyum içeren antiasitlerin,

kalsiyum sitrat ve lathanum karbonatın kullanımı çocuklarda önerilmemektedir.






