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Sevgili meslektaglarimiz,
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alan, saglik hizmeti veren meslektaglarimizin énceki ilk iki baskinin kullanimina gésterdigi ilgi

ve hassasiyet, 3. baskiyi hazirlamamiz igin bizleri cesaretlendirmistir.

Gunidmiizde bilim ve teknolojideki gelismeler bilgi liretimini ve bilgiye ulasimi kolaylastirirken,
bilgilerin dogrulugu ve uygulanabilirligi sorgulanir hale gelmistir. Her okudugumuz yazida yeni
tanimlamalar, yeni standartlar, dolayisiyla bunlara gére énerilen tani ve tedavi yéntemleriyle
karsilasmaktayiz.

Bu nedenlerle elinizdeki kitap, énceki baskilarda oldugu gibi dil, 6grenme ve uygulama birligi
olmasi hedeflenerek temel nefroloji kitaplari, dergiler, ulusal/uluslararasi kilavuzlardan
yararlanilarak 6zenle hazirlanmigtir. Kitapta gecen tablo, sekil ve akis semalari ya belirtilen
kaynaklardan alinmig ya da yazarlar tarafindan yapilmistir.

Bu vesileyle giincel bilgileri sade ve anlasilir bir sekilde 6zenle hazirlayan degerli meslektas
yazarlara tesekkdiir ederiz.

En blyiik minnet ve tesekkiiriimiiz ise “Benim manevi mirasim bilim ve akildir”, “Eger bir giin
benim sézlerim bilimle ters diiserse bilimi segin” ifadeleriyle bizlere hedef belirleyen, rehberlik
eden, Cumbhuriyetimizin kurucusu, ulu énderimiz Mustafa Kemal Atatlirk ve bu dogrultuda
bizleri yetistiren anne-babalarimiz ve hocalarimizadir.

Siz degerli meslektaslarimiz ve 6grencilerimiz tarafindan kitabin yaygin kullanimi ve sizlere
yararliligi bizlere biiylik mutluluk verecektir.
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Dog. Dr. Funda Bastug  Prof. Dr. M. Hakan Poyrazoglu  Prof. Dr. Ruhan Diigiinsel
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Dinamik Renografi (99m Tc-DTPA veya 99m Tc-MAG 3)

o Renal kan akimi ve uriner obstruksiyonun yeri hakkinda bilgi verir.

o GFR hakkinda bigi verir (DTPA, MAG 3).

o DTPA genellikle bebek 3 aylik olmadan once ¢ekilmez.

o Ik 3 ayda MAG 3, daha bliyiik cocuklarda DTPA tercih edilir.

o Radyasyon dozu AC grafi’nin 100 katidir.

o Radyoizotop madde furosemid ile verilecegi icin hastalar iyi hidrate edilmis
olmahdir.

o Uptake, ekskresyon ve drenaj fazlarini gosteren bir renogram egrisi ¢izdirilir.

o Renogramda;

= Azalmis uptake o bobrekte fonksiyonun kotu oldugunu gosterir.
= Normal uptake ve ekskresyonda uzama obstriiksiyonu gosterir.

= T1/2>20dk === OBSTRUKSiIYON

= T1/210-20 dk === BELIRSiZ SONUG, TEKRARLA

» T1/2<10dk === NORMAL

2 dakika 4 dakika 6 dakika § dakika

normal obstruksiyon

aktivite
aktivite

'R
zaman (dk) zaman (dk) -

dilate nonobstruktif parsiyel obstruksiyon

N\

40 (] 2(]
zaman zaman (dk)
#= Tracerf= Furosemid

aktivite

S

akuvne

Renografi érnekleri

‘s
/\ r/ 10 dakika 12 dakika 14 dakika 16 dakika

L L LA
- - -
Iseme sonrasi 30. dakika 2. saat
- -
Sol UP darlik

RENAL GORUNTULEMEDE RADYONUKLID SEGimi

GFR 99m Tc-DTPA
GFR + Renal skar 99m Tc-MAG 3
Effektif renal plazma akimi 99m Tc-MAG 3
Renal skar 99m Tc-DMSA
Ust renal trakt obstriiksiyonu 99m Tc-DTPA
Ust renal trakt obstriiksiyonu + renal skar | 99m Tc-MAG3




e Maksimum Renal Tubliler Fosfat Esigi (TmP)

TmP =

Plazma P — (idrar P x Plazma Cr)

idrar Cr

BOLUM 1

e TmP/GFR: GFR’ye gore dizeltiimis maksimum fosfat esigi. Tubuler fosfat
kullanimini degerlendirmede onerilen bir metoddur.
e TmP/GFR >2,8 mg/dL ise normal
e TmP/GFR <2,8 mg/dL ise renal fosfat kaybi,
e TmP/GFR oraninin normal degerleri cocuklarda goreceli olarak yuksektir;

* 0-1ay :4-10,7 mg/dL
* 1-3ay : 4-9,5 mg/dL
* 3-6ay : 4-8,2 mg/dL

+ 6ay-5yas :2,9-4,6 (6,5 mg/dL
- 5412yas :2,8-4,4 (6,5) mg/dL

. >12 yas : 2,8-4,2 (6,5) mg/dL

(*: farkli kaynakta Ust sinir degeri)

TmP/GFR Ust siniri gegiyorsa hipoparatiroidizm dtsunuldr.

c.Transtubiiler Potasyum Gradiyenti (TTKG)
Kortikal toplayici kanaldan K atilimini degerlendirmede kullanilir.
indirekt olarak aldosteron aktivitesinin derecesini gosterir.

TTKG =

(idr. K* x plz. ozmolalitesi)

TTKG’nin normal degerleri

(plz. K* x idr. ozmolalitesi)

infant
Cocuklarda
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 kaybi)

: <5 (Hipoaldosteronizm)

e Dusuk TTKG renal potasyum atihminin dusuk oldugunu, dolayisiyla bagirsak
kayiplarina ve/veya yetersiz alima isaret eder.

e Tersine, yuksek bir TTKG renal potasyum kaybina isaret eder.

e Hipervolemi ve hipertansiyon varliginda yiuksek TTKG ile birlikte hipokalemi,
primer hiperaldosteronizm veya psoddohiperaldosteronizmi disundurar.

d.Ozmolalite

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

Plazma ozmolalitesi: (2x plz. Na ) + [ (plz. Glukoz /18) + (plz. BUN / 2.8) ]

Ozmolar gap = Olglilen plasma ozmolalitesi — Hesaplanan plasma ozmolalitesi.
Normal plazma ozmolar gap: 10-15 mOsm/kg
Yiiksek plazma ozmolar gap: metanol ya da etilen glikol zehirlenmesi, vb
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GCOCUK NEFROLOJI EL KITABI - KLINIK PRATIK YAKLASIMLAR

Primer ve Sekonder HT ayrimi

semptomlar

Klinik Primer HT Sekonder HT
Postpubertal Prepubertal
Yas BlyuUk ¢ocuk ve adodlesanlarda | Sekonder HT daha olasi
primer HT daha olasi (6zellikle <6 yas olanlarda)
Nokturnal HT ve/veya
ABPM’de Diyastolik HT varsa
Sekonder HT daha olasi
Asin kilolu-obez Primer HT daha olasi
HT’li aile bireyi Primer HT daha olasi Monogenik HT, ODPBH vs. de olabilir
Altta yatan . Altta yatan neden ile ilgili semptomlar
Asemptomatik basagrisi, terleme, tagikardi, vs

(Feokromasitomada oldugu gibi)

B. GOCUKLARDA HIPERTANSIYONA TANISAL YAKLASIM

Beyaz 6nllk hipertansiyonu ekarte edilerek HT tanisi alan hastalardan iyi bir
oykii (ilac-madde kullanimi?) ve fizik muayene (femoral nabizlar, 4 ekstremiteden
kan basinci 6lcim) sonrasinda etiyolojiyi aydinlatmak icin baslangicta asagidaki
tabloda bulunan “tarama testleri” istenir. Hastanin mevcut klinik bulgularina gére
de “Ozel testler”den uygun olanlar istenebilir.

HIPERTANSIYONDA YAPILMASI GEREKEN TETKIKLER

TARAMA
TESTLERI

TIT (proteiniiri ve hematiiri agisindan),

Tam kan sayimi,

Elektrolitler, BUN, Cr, Ca, P, Urik asit,

Lipid paneli (trigliserid, kolesterol),

Uriner USG ve Renal Doppler USG,

Goz konstltasyonu (HT retinopati agisindan),

EKO (Sol ventrikil hipertrofisi ve aort koarktasyonu agisindan),
Hormon dizeyleri: sT4, TSH, renin, aldosteron.

OZEL
TESTLER

Aclik insulini ve glukozu, HbA1c, AST, ALT (obezite ve yagh KC igin),

24 sa. idrarda protein atilimi ve kreatinin klirensi (renal patoloji varsa),

Spot idrar Na, K (monogenik HT stphesinde),

Kan gazlari (monogenik HT sliphesinde),

24 sa. idrar ve plazma katekolamin veya metanefrin, 24 saatlik idrarda Vanil
mandelikasit (VMA), Homovalinik asit (HVA) ve 5 hidroksi indol asetikasit
(5HIAA) (Feokromasitoma kliniginde),

MIBG sintigrafisi (idrar metanefrinleri yiksek ise),

DMSA / MAG3 veya DTPA sintigrafileri (Uriner USG’de anomali varsa),
Kaptoprilli sintigrafi (renal arter stenozundan stpheleniliyorsa),

Renal anjiografi (DSA) veya MR anijiografi (DSA’dan daha az invaziv)

Plazma kortizol, ACTH, 24 saatlik idrar serbest kortizol (Cushing send.
kliniginde),

Plazma deoksikortikosteron ve kortikosteron, 11 deoksikortizol, 18-
hidroksikortikosteron ve 18-hidroksideoksikortikosteron (KAH kliniginde).
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BOLUM 2

D. HIPERTANSIF KRiZ YONETIMI VE TEDAVISI

Cocuklarda “HIPERTANSIF ACIL” ve “HIPERTANSIF ACILIYET”

Klinik Ozellikler

0-13y:

Akut siddetli HT icin net bir Ust esik deger yoktur.

>95 P + 30 mmHg

Adelésanlarda: >180/120 mmHg'nin komplikasyon riski yuksek
Hipertansif Acil

Semptomatik siddetli hipertansiyon veya kan basincinda hizl artis + bir veya daha fazla
hedef organ hasari

Nobet veya ensefalopati

Papil 6dem ve retinal hemoraji veya eksuda
Kalp yetmezligi

Bdbrek yetmezIigi

Hipertansif Aciliyet

Siddetli hipertansiyon veya kan basincinda hizli artis + hedef organ hasari veya major
semptomlari yok.
Diger bulgular (Hipertansiyonun etiyolojisinde altta yatan nedeni disinduren bulgular):

Hematduri, proteinuri ve 6dem (glomerulonefritler)

Ataksi, fokal norolojik defisit, letarji, koma (intrakranyal kitle veya intrakranyal travma)
Femoral nabizlarda azalma ya da alt ekstremite KB’de diisuklik (Aort koarktasyonu)
Yuksek doz sempatomimetik kullanimi (kokain, amfetamin, vb.)

Gebelik (eklampsi)

Abdominal Ufiirim (renovaskiler hastalik)

Tanisa

| degerlendirme

Asiri yiksek kan basincini dogrula (6lgiim teknigi, kaf boyutu ve yeri uygun mu?)

Dort ekstremiteden KB 6lgimu yap (6zellikle infant ve kiicik ¢ocuklarda)

Siddetli hipertansiyonun diger sebeplerini disla (primer kafa travmasi, intrakranyal
kitle, aort koarktasyonu, sempatomimetik kullanimi, ..)

Kan tetkikleri: CBC, retikulosit sayimi, serum elektrolitleri (Ca, Na, K,), BUN, Cr

idrar tetkikleri: TiT, idrar kiiltiir(, gebelik testi (post menars kizlarda), idr. ilag taramasi.
Diger tanisal testler: EKG, EKO, telekardiyografi (kalp yetmezligi), kranyal CT (travma
ya da intrakranyal kitle bulgusu varsa)

Hava yolunu ve solunumu degerlendir (gerekirse entiibe et).

Damar yolu ag,

KB 6lcimi igin mimkUinse intraarteriyel kateter tak, ya da sik KB dlglimi yap
(oskultasyon ya da osilometrik yontemle).

Tedaviyi geciktirme, hemen basla! (arteryel kaniilden énce basla).

Hipertansif acil icin, iV tedavi et ve ilk 8 saatte planlanan total KB diigiisiiniin
%25’inden daha fazla kan basincini diigiirme!

Hipertansif aciliyet icin klinik duruma gére IV ya da oral tedavi kullanilabilir.
Antihipertansif etkisi hizli olanlari tercih et.
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BOLUM 3

Asagida makroskopik ve mikroskopik hematuriye yaklagim algoritmalari verilmistir

MAKROSKOPIK/SEMPTOMATIK
HEMATURI

)

Munchausen by proxy

idrarda kan oldugunu dogrula
Ekarte et; Menoraji, endometriyozis,
koagulopati, hematospermi, egzersiz,

Parlak kirmizi idrar £ Alt idrar yolu semptomlarl
(dizlri, idrar sikliginda artis, karin ya da yan agrisi

]

Koyu kahverengi/ kola rengi idrar
* Odem , HT, oliguri, proteiniri

4

izomorfik eritrositler
Silendir yok
Protein(ri yok

Dismorfik eritrositler
Silendir var
Proteindri var

I

NON-GLOMERULER
HEMATURI

1

GLOMERULER
HEMATURI

IYE,

Travma

Hiperkalsiiiri, Bobrek tasi,
Pihtilagsma bozuklugu,
Vaskiiler malformasyon
Orak hiicre hastalig
Malignite

Akut GN, HUS, TTP,
Ailesel hematiiri sendromlan

1. Basamak

idrar kiltiri

Uriner USG

idrar kalsiyum / kreatinin

Bobrek tasi distinilen hastada metabolik panel

Renal doppler USG

Koagtlasyon belirtegleri (tam kan sayimi, APTT, PT)
Kontrasth abdomen+pelvis BT/MR (Travma varliginda)
2. Basamak

Adenovirus PCR/kiltdr, S. hematobium yumurta tayini
Uriner X-ray ya da tas protokollii BT (tas stiphesi varsa)
Kan ve idrarda tasa yodnelik tetkikler (tas varsa)

MR anjiografi (Nutcracker sendromu sliphesi)
Hemoglobin elektroforezi (orak hiicre anemisi?)

1. Basamak

Tam kan sayimi, PY

Serum kreatinin, albiimin, LDH
C3, C4, IgA, ASO

idrar protein/kreatinin orani

2. Basamak

anti-DNase B

ANA, Anti-Ds DNA, ANCA, anti-GBM antikorlari

COL4A mutasyon analizi (secilmis vakalarda)

Bobrek biyopsisi (secilmis vakalarda)

Sistoskopi (segilmis vakalarda)
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GCOCUK NEFROLOJI EL KITABI - KLINIK PRATIK YAKLASIMLAR

e Tedavi

AKUT POSTENFEKSIYOZ GLOMERULONEFRIT TEDAVISI

Hipertansiyon ve sivi yiikii e Su ve tuz kisitlamasi, yatak istirahati

e Furosemid
¢ Antihipertansif ilaglar; akut donemde hiperpotasemi riski
nedeniyle ACEi ve ARB den kaginiimalidir!!

Pulmoner 6dem ¢ Diliretik ve oksijen tedavisi

Hipertansif aciller e Oral; nifedipin, minoksidil

« |V; nitroprussid, labetolol

Hiperkalemi e Ditiretik, K kisitlamasi, sodyum polistiren sulfonat

e inhale bronkodilator, IV Ca, IV bikarbonat, insiilin tedavisi
¢ Direngli ise diyaliz

Diyaliz veya siirekli veno- ¢ Hayati tehdit edici hiperkalemi,
ven6z hemofiltrasyon e Dilretik cevapsiz hipervolemi

e Persistan oligo-anuri ile giden RPGN

Antibiyotik e Bogaz kultiru pozitif ve enfekte kisinin tedavisi

¢ Aktif enfeksiyon tablosu hari¢ antibiyotik verilmez.
APSGN’nin seyrini degistirmez, ancak A grubu beta
hemolitik streptokoklarin nefritojenik suslarinin yayilmasini
onlemek dnemlidir

Glukokortikoid ve diger e Hizli ilerleyen nefrit durumunda kullanilir.
immunsiipresifler

IgA NEFROPATISI

Persistan mikroskopik hematuri veya hematuriye eslik eden non-nefrotik duzeyde
proteinuri nedeniyle biyopsi yapilan ¢ocuklarda en sik konulan tanidir.
Hastalarin ¢ogu cocuklukta asemptomatiktir. idrar tarama programinin rutin
yapildigi Ulkelerde biyopsilerin %32-40’ini1 olusturur.

Patogenez

Klinik

Anormal sekilde glikozillenmis, galaktozdan fakir IgA1'in (Gd-IgA1) anormal
dretimi (1.vurug), ardindan spesifik bir 1IgG tepkisine (2. vurus), IgA immun
komplekslerinin dolasima girmesi ve glomeriler birikmesine (3. vurug) ve
kompleman aktivasyonuna neden olur. Glomeruler hasara yol agan birden fazla
mekanizmanin devreye girmesiyle glomeruler inflamasyon (4. vurus) ortaya
cikar. Ailesel yatkinlik ve yasanilan cografya patogenezde etkili olabilir.

o Her yasta gorulebilir. <3 yas nadirdir, daha siklikla adolesan yasta ve 2. ve 3.

66

dekatta gorulur.

Tipik bagvurusu; USYE, ishal, nadiren asilama nedeniyle olusan mukozal
inflamasyon sirasinda ortaya ¢ikan makroskopik hematiiridir (farenjitle es
zamanli hematuri). Tetikleyici olan olay ile makroskopik hematuri arasindaki
interval kisadir (12-72 saat).




YENi TANI NEFROTIK SENDROM

l

* Yas <3 ay veya
» Ekstrarenal 6zellikler veya
» Ailede SRNS oykiisii

Var l

Genetik test yapilir .

KNS ve SRNS
onerilerine bknz.

Yok L

Hematiiri,

Persistan hipertansiyon,
Hipovolemiile iligkisiz ABH,
Sistemik bulgular (rash,artrit)

q

| Genetik test |

Diisiik C3 [ Bobrek biyopsisi
1 vok
YAS
) I 1
3-12 ay arasi | 12 ay-12 yas | >12 yas
3 strateji T
l | Bobrek biyopsisi |
B S— I |
Sbrek biyopsisi__| MDH Diger histoloji
l l FSGS Spesifik tedavi
t_|£| Diger histoloji |[MDH algoritmasi
Spesifik tedavi || FSGS
algoritmasi

Steroid basla

l

| 4 haftada remisyon var mi? |

BOLUM 3

SRNS protokoliine geg

Yok

Parsiyel remisyon

5 ve 6. hafta
dogrulama periyodu
onerileriniizle

Tam remisyon
SSNS onerileri

Yok‘ 6. haftada tam remisyon

Var

idiyopatik Nefrotik Sendrom

(Minimal Lezyon Hastahgi-MLH)

e Herhangi bir sistemik hastaligin eslik etmedigi nefrotik sendrom idiyopatik
nefrotik sendrom olarak tanimlanir.

o 1-10 yas arasi nefrotik sendromlarin %901,

o >10 yas hastalarin %50’si idiyopatik nefrotik sendromdur.

o Genellikle 2-7 yaslarda baslar ve erkeklerde 2 kat daha sik goralur.

o Mikroskopik hematlri %20 eslik edebilir.
o Serum albumin genellikle < 2 g/dL, segici proteinuri vardir.
e Tedavi baglangicinda atipik bulgulari olanlar hari¢ bobrek biyopsisi gerekmez.
e Hastaligin prognozunu baslangigtaki steriod tedavisine yanit ve relapslarin sikhgi

belirler.

e Baslangi¢ tedavisi; oral steroid ve destek tedavilerinden olusur.
o 1 yastan buyuk, 10 yastan kuguk ise,
o Kompleman dizeyi normal ise,
o Hipertansiyon, makroskopik hematuri ve ekstrarenal bulgu yok ise steroid
tedavisi baslanir. Tedavi onerileri agagidaki tablo ve algoritmalardadir.
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KONJENITAL NEFROTIK SENDROM (KNS)

e Yasamin ilk 3 ayinda goérulen nefrotik sendrom KNS olarak tanimlanir.

e En sik neden genetik mutasyonlardir.

e Daha nadir olarak enfeksiyonlar ve otoimmun hastaliklar KNS ye neden olabilir.

e En sik NPHS1 (nefrin), NPHS2 (podosin), PLCE1 gibi izole mutasyonlar
olabilecegi gibi sendromik formlar (WT1 ve LAMB2) da neden olabilir.

e Immunsupresif tedavilere yanit vermeyeceginden kullaniimasi énerilmez.

Konjenital Nefrotik Sendrom
ilk Bagvuru Degerlendirme

Oykii + Aile dykiisii; akrabalik, etnik kdken, erken bebek 6limu, bebekte
tani almamis noérolojik ve bobrek hastaligi

* Prenatal ve perinatal 6ykii; ense kalinliginda artig, amniyotik sivi
alfa-fetoprotein artigi, fetal dem, oligohidramniyos ve plasental
agirhigin yenidogan agirliginin>%25'i olmasi.

* Hastada ates ataklari, agri, karin rahatsizligi, siglik, yorgunluk

ik degerlendirme Fizik inceleme

* Boy-kilo, bas cevresi (<2 yas)

« Kan basinci,

* Volim durumu, 6dem bulgusu (asit, plevral eflizyon)
Laboratuvar testleri

+ Kan sayimi,

* BUN, kreatinin, elektrolitler, iCa, albimin, lipidler, kan sekeri

* Parathormon, 25-OH vitamin D,

+ TIT, idrar protein/kreatinin

» Tiroid fonksiyon testleri,

*  Serum IgG
Goruntileme

+ Abdomen US, Renal Doppler ve toraks US (eflizyon, asit, bdbrek
ekojenitesi ve boyutlari, tromboz varligini degerlendirmek icin)

+ Ekokardiyografi (perikardiyal efizyon ve sol ventrikdl kitle indeksi)

ileri inceleme » Dismorfik dzellikler, iskelet anomalileri, genital anomali varligi, géz
ve igsitme degerlendirmesi

+ Tam noérolojik inceleme, kognitif degerlendirme £ beyin MR

+ Seroloji; sifiliz, toksoplazma, CMV, rubella, kizamik, Hepatit V ve
C HSV1-2, Herpers Zoster, HIV, Bordetella Pertussis

* Endemik bélgelerde sitma, ANA, C3, C4, anti-NEP antikor, idrar
aminoasitleri (glutarik asiddri tip1, siyalik asit depo hastaligi, civa
zehirlenmesi)

« Karyotip (kugkulu genitalyasi ve fenotip olarak disi olanlar, WT1
mutasyonu olan bireylerde)

Genetik + Tdm hastalarda genetik inceleme yapiimalidir.
* Cogunlukla otozomal resesiftir ve tekrar eden gebeliklerde %25
ihtimalle tekrarlar.

Bobrek biyopsi Genetik test negatif, enfeksiyon taramalari negatif ise gereklidir.
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BOLUM 4

Tubulopatili Hastada Degerlendiriimesi Gereken Parametreler

o Proksimal tiibiil disfonksiyonu

Yaygin aminoasiduri

o Proksimal renal tubuler asidoz

o Serum fosfati normal iken fosfaturi [Tubuler P reabsorbsiyonu (TRP) <%78]
o Potasyum kaybi [Trans tubuler K gradiyenti (TTKG)> 12]
O
O

(@]

Dusuk molekil agirlikli proteintri (6rn., f2-mikrogloblin)
Glukozuri (normal serum glukozu ile)
e Henle’nin ¢ikan kalin kolu
o FENa>% 1
o Artmis plazma renin dizeyi
o Hiperkalsitri
o Distal kivrimh tiibdil
o FENa>% 1
o Artmis plazma renin dizeyi
o HipokalsiUri
o Kortikal toplayici kanali Na*/H* degisimi
o Normal anyon acikli asidoz (serum bikarbonat <21 mmol/L)
o lidrar pH> 6 (asidoza ragmen)
o Pozitif idrar anyonu acigi
o Kortikal toplayici kanali Na*/K* degisimi
o TTKG > 12 (potasyum kaybi)
o Mediiller toplayici kanaldan suyun yeniden emilimi
o 6 saatlik su kisitlamasindan sonra idrar ozmolalitesi <150 mOsm/L

Tubllopati Dusunulen Hastada Laboratuvar Tetkikler ve Hesaplamalar

Serum
» Kan gazlari ve es zamanli idrar pH’si,
* Na*, K*, CI, fosfor, BUN, kreatinin, kalsiyum
idrar: Dansite, ozmolarite, Na*, K*, CI, protein, glukoz, kalsiyum, fosfor, kreatinin
Plazma ve idrar anyon gap: Na* — (CI- + HCO3’) — (plazma ve idrar i¢in ayni forml)
* Plazma AG: 8-16
« idr AG: pozitif bir degerse renal neden disiniilir.
Tibiiler fosfor reabsorbsiyonu (TRP): [1 — (idr. P x plz. Cr) / (plz. P x idr. Cr)] x 100
TRP’nin normal degerleri: 0-2 yas : %85-98
2-10 yas : %82-98 (kiz), %85-98 (erkek)
10-16 yas : %79-98 (kiz), %83-97 (erkek
16-18 yas : %82-90 (kiz), %82-90 (erkek)

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

FENa : % 0,3-1,6, FEHCO3: < % 5, > %15 ise prox.RTA FEP: % 15-30
FEK: % 10-30, FE ia (lirikasit): % 5-13,
FEMg: % 3-5, Hipomagnezemide; > % 1 Renal, < % 1 Bobrek disi nedenler

115



GCOCUK NEFROLOJI EL KITABI - KLINIK PRATIK YAKLASIMLAR

Tedavi

Yuksek doz bikarbonat replasmani; 10-25 meqg/kg/gun,
Hipokalemi acgisindan yakin takip,

Erigkinlerde osteomalazi tedavisi; D vitamini ve kalsiyum takviyesi,
Cocuklarda rikets tedavisi; D vitamini takviyesi, fosfat tedauvisi.

Gegici veya Sporadik Proksimal RTA

Bebeklerde proksimal sodyum-hidrojen degistiricisinin (antiporter) islevsel
olgunlagsmasinin gecikmesi ve bu nedenle bikarbonat geri emilim
kapasitesinde bir azalmadan dolayi gorulebilir.

Tipik olarak, yagsamin ilk yili iginde takipne, buyume geriligi, tekrarlayan kusma
ve beslenme guglukleri gibi semptomlarla bagvururlar.

Kemik hastalgi, hipokalemi ve idrar konsantrasyon bozukluklari nadirdir.
Hiperkalsiuri, nefrokalsinozis ve urolitiyazis gorulmez.

Alkali tedavi ile semptomlarin ¢ozulmesi ve buyume oraninda hizl artis gorulur.
Bu tedavi birkag yil sonra kesilebilir.

Proksimal RTA’nin Kalitsal Birincil Nedenleri ve Ozellikleri

. . Gen . .
Proksimal RTA tipi Gen Protein Klinik
Lokusu
e Siddetli hipokalemik,
hiperkloremik metabolik asidoz ve
biydme geriligi
Sodyum . N
ot mal R i bikarbonat e GOz anormallikleri, glokom,
ozomal Resesl SLC4A4 | 4921 arbona katarakt ve bant keratopati
tasiyicisi ) . .
Kalici diglerde mine defektleri,
(NBC) o . .
e Zihinsel ve biligsel igslev
bozukluklari,
e Bazal gangliyonlarda opasite
SLCY9A3 | Bilinmiyor e Kisa boy ve metabolik asidoz

Otozomal Dominant

geni ?
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Renal Fanconi Sendromu
Jeneralize proksimal tubuler disfonksiyon;
o Fosfatiiri,
o Renal glukoziiri (normal plazma glukoz konsantrasyonu ile),
o Aminoasidiri,
o Tubduler proteiniri

ile karakterize Fanconi sendromu hem kalitsal hastaliklar hem de edinilmis
nedenler ile olusabilir.
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HIPONATREMIYE YAKLASIM ALGORITMASI

Psddo-hiponatremiyi ekarte et

!

GERGEK HIPONATREMI

]

H Volim durumunu degerlendir H

Ovolemi Hipovolemi Hipervolemi
Total vucut suyu 1

Efektif dolasan hacim |

]

Spot idrar Na >20 H Spot idrar Na H a Spot idrar Na H

Uygunsuz ADH send. >20 <20 <20

Hipotiroidi
Glukokortikoid eksikligi

Didretik Kusma ABH Nefr.otik sendrom
ATN ishal KBH KPHJ. Kalp yetm
RTA 3. bosgluga kayip Siroz

Aldosteron|
Serebral tuz kaybi

HIPONATREMI TEDAViISI

e Hiponatremiyi tedavi ederken 3 faktor akilda tutulmaili;
o Hiponatreminin siddeti ve siiresi,
o Norolojik semptomlar,
o Cocugun volim durumu

¢ Kronik hiponatremi (>48 saat) genellikle asemptomatiktir.

e Akut hiponatremi (<48 saat) ise genellikle semptomatiktir.

e Eger hasta sokta ise ya da volum deplesyonu varsa, serum sodyumunu
duzeltmeden once, intravaskuler voliumu duzeltmek igin izotonik salin verilir.

e Akut hiponatremi, Ozellikle hiponatremik ensefalopati, erken tani ve tedavi
gerektirir.

e Kronik hiponatremili hasta eger hizli tedavi edilirse “serebral pontin
miyelinozis” gelisebilir. Kronik hiponatremi yavas tedavi edilmelidir. Na duzeyi
glinde 10 mmol/L’den ya da saatte 0,5-1 mEg/L’den daha hizl
yukseltilmemelidir.
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HIPOPOTASEMI TEDAViI ALGORITMASI

Serum K* <3,5 mmol/L

2,5<K<3,5+ oral/NG alim var K<2,5 + oral alim yok

Oral KCI EKG

1-2 mmol/kg/giin)

KCI 0,5-1 mmol/kg/saat
%0,9 izotonik i¢inde iv 1
saatlik inflizyon

+

EKG monitorizasyonu

1

KCI 40 mmol/L
(periferal venden)

KCI 60-80 mmol/L
(santral venden)
+

EKG monitorizasyonu

b) HIPERPOTASEMI

¢ Yenidoganlarda serum K*> 6 mmol/L,
e Prematiirlerde serum K*> 6,5 mmol/L,
e Cocuklarda serum K* > 5,5 mmol/L olmasidir.

Hiperpotasemide EKG degisiklikleri

a b c d
l

Normal.

P dalgasi kaybi ve sivri T dalgasi
Genis QRS kompleksi.

Sinus dalgasi

o0 op
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. HIPOFOSFATEMI

(2

Fosfor diizeyi yaslara gore degismektedir. Yasa gore alt sinirin alt
“hipofosfatemi” dir.

1 mmol/L PO4= 3.097 mg/dl PO4

e Fosfor diizeyi normal araliklari: Yas mg/di mmol/L
0-5 giin 4.8-8.2 1.55-2.65
1-11 yas 3.8-6.5 1.25-2.3
12-19yas 2.9-54 0.95-1.75

HIPOFOSFATEMILI HASTADAN ISTENECEK TETKIKLER
e Serum Ca, P, ALP
e Serum 25 (OH) D3 vitamini
e PTH
e FEPO4, TMPO, /GFR (Formuilleri bolim 1°de tibuler testler baghginda verilmistir)
e Spotidrar Ca/Cr

(FEPOau: idrar fosfat ekskresyonu, TmPO4 / GFR (maximal tiibiiler fosfat reabsorbsiyonu)

HIPOFOSFATEMILi HASTAYA YAKLASIM

Hipofosfatemi

idrarda fosfat atilimini hesapla

EVET HAYIR
Respiratuvar alkaloz veya Renal kayip
Glukoz-insilin inflizyonu ﬂ
EVET HAYIR
Redistrubisyon Gastrointestinal kayip
Alim eksikligi YUKSEK NORMAL DUSUK
Primer Vit D
hiperparatiroidi Eksikligi

Primer renal fosfat kaybi
Fanconi sendromu

llaglar (ditiretik, steroid,..)
Toksinler (civa, kurgun,..)

161
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ASIiT-BAZ DENGESIi VE BOZUKLUKLARI

GIRIS

Cocuklarda gunluk 1-3 mmol/kg/gun asit Uretimine ragmen plazma pH degeri
dar bir aralikta (7.35-7.45) tutulmaktadir.

pH, parsiyel karbondioksit basinci (pCO2) ve bikarbonat (HCOs") dederleri
kullanilarak matematiksel bir denklem ile hesaplanir;

Henderson-Hasselbalch denklemi: pH: 6.1 + log([HCO37] + [0.03xpCO-])

Viicutta asit baz degisikliklerine cevabin iki onemli komponenti vardir:

174

Tamponlama; ilk ve acil cevaptir. En 6nemli tampon HCO3- olup digerleri fosfat,
hemoglobin, kemik, aloumindir.
Akciger ve bobrekler yoluyla diizenleme; oksidatif metabolizma sonucu
Uretilen ugucu asitler CO2 olarak akcigerlerden atilir. Bébrekler ise idrara asit
sekresyonu yaparak kan HCO3 dengesini saglar.
pH’nin renal regulasyonu:
Bobregin 6nemli bir fonksiyonu ekstraselller sividaki pH dengesinin
saglanmasidir. Normal idrar pH’si 6 civarinda olup, plazma pH’sindan duguktdr.
pH’nin diizenlenmesindeki renal mekanizmalar:

o HCOs reabsorpsiyonu
H* iyonu sekresyonu
Titre edilebilen asitlerin ekskresyonu
Amonyum (NH4*) iyonlarinin ekskresyonu

o O O

ASIT-BAZ DENGESi BOZUKLUKLARI

DuslUk pH ya yol agan herhangi bir bozukluk asidoz, pH yikselmesine neden
olan bozukluk ise alkaloz olarak tanimlanir.

Asit-baz bozuklugu primer olarak solunum fonksiyonundaki anormallikle ortaya
cikarsa ve dncelikle pCO:2 etkilenmisse ‘respiratuvar’,

Primer olarak HCO3™ konsantrasyon degisikligi ile olusursa ‘metabolik’ olarak
adlandirilir.

Arteriyel pH'da azalma asidemi, artma alkalemi olarak tanimlanir.
Asidemide; miyokard kontraktilitesi ve periferik arter tonusu azalir,
hipotansiyon ve aritmiler, Kussmaul solunumu, siyanoz, akciger 6demi goruldr.
Alkalemide; ise huzursuzluk, tetani, laringeal spazm, hiperaktif refleksler,
konvulziyon, agir kardiyak aritmi gorulebilmektedir.

Normal Kan Gazi Degerleri

pH 7.35-7.45
pCO, 35-45 mmHg
pO- 75-100 mmHg
HCO3" 22-26 mEq/L
Baz fazlasi (BE) 12 mEq/L
Oksijen saturasyonu | >%95
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Trombotik mikroanjiopatilerde TTP ve HUS ayrimi gok énemlidir. Bu ayrim
ADAMTS 13 (a disintegrin and metalloproteinase with thrombospondin type 1
motif, member 13) aktivitesi ile belirlenir.

ADAMTS 13 veya diger adiyla von willebrand faktora (vVWF) pargalayan
protein, cinko iceren bir metalloproteinaz enzimdir. Gorevlerinden biri endotel
hdcrelerinden salgilanan VWF’ yi pargalamaktir.

Eger ADAMTS13 miktarinda veya aktivitesinde azalma olursa, vVWF’nin kliguk
pargalara ayrilmasi islemi gerceklesemez. Bliyuk vVWF multimerleri endotele
yapisip zincirler olusturur. Ozellikle dolasimin daha yavas oldugu
mikrodolagsimda trombositlerin VWF multimerlerine baglanmasiyla trombosit
agregatlari meydana gelir. Mikrovaskuler trombuslere bagli organ hasari,
trombositopeniye bagli kanama bulgulari ve mekanik hemolizle iliskili bulgular
TTP klinik tablosunun ortaya ¢gikmasina neden olur.

HUS’ de ADAMTS13 aktivitesi normaldir ve TTP ile ayriminda aktivite tayini
onemlidir.

ADAMTS 13
' aktivitesi
- - -\,V /. - N
‘\ <%10 | >%10
r hY a @ A
\\ TTP \ \ HOS |

Konjenital )
TTP

A 4

Edinsel
Anti ADAMTS 13 antikorlari

B. HEMOLITIK UREMiK SENDROM (HUS)

HUS: Klasik olarak (¢ klinik bulgunun varhg: ile karakterizedir.

o Mikroanjiopatik hemolitik anemi; hemoglobin seviyesinin 8 g/dL'nin
altinda olmasi, direkt coombs testinin negatif olmasi ve periferik kan
yaymasinda ¢ok sayida sistosit (eritrositlerin %10'una kadar) ve migfer
hlcreleri gosteriimesiyle belirlenir.

o Trombositopeni; trombosit sayisinin <140.000/mm3in olmasiyla
karakterizedir ve genellikle yaklasik 40.000/mm? civarindadir. Disuk
trombosit sayisina ragmen, tipik olarak purpura veya aktif kanama
yoktur. Trombositopeni derecesi, bobrek disfonksiyonunun ciddiyetiyle
iligkili degildir.
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o Tedavi destekleyicidir.

e EKk olarak, kaltur sonuglari ve duyarliliklar beklenirken invaziv pndmokok
hastalidi igin ampirik antibiyotik tedavisi baslatiimalidir. Antibiyotik direncli
pndmokok suslari ve genellikle altta yatan enfeksiyonun ciddiyeti nedeniyle,
kapsam hem vankomisini hem de genis spektrumlu bir sefalosporini
(6rnegin, sefotaksim veya seftriakson) icermelidir.

e Alaninda uzman bircok kisi, T antijenine karsi dogal IgM sinifi antikorlar iceren
taze donmus plazmanin hemolizi koétllestirebilecegi endigesi nedeniyle
plazma inflzyonundan veya plazmaferezden kaginmaktadir. Ancak bu
kanitlanmamistir ve bu antikorlarin 4°C'de aktif oldugu ve 37°C'de (vicut
sicakh@i) aktif olmadi§i géz ontine alindiginda olasi gérinmemektedir.

e Ayrica, ek anti-T antijen antikorlarinin verilmesini 6nlemek icin kan
urunlerinin yikanmasi gerektigi onerilmistir.

e Agir olgularda eculizumab tedavisi veriimesini Oneren calismalar
bulunmaktadir.

Prognoz: STEC hastaligi olanlara gore daha yuksek mortalite ve morbidite orani
vardir. Oluim nedeni genellikle altta yatan enfeksiyondan kaynaklanir.

ATIPIK HUS (aHUS)

e Alternatif kompleman sisteminin kontrolsuz aktivasyonu ile ortaya ¢ikan bir
hastaliktir. Cogunlukla genetik bir bozukluktan kaynaklanmaktadir.
e Cocukluk dénemi HUS hastalarinin %10’ unu olusturur.

-

KLINIK SONUGCLAR

Kontrol edilemeyen _,

kompleman Trombosit tiiketimi
aktivasyonu Mekanik hemoliz
N - Pihtilasma
Damar tikanikligi
Inflamasyon
Iskemi
‘ o
@ O '
\ﬂULTIORGAN HASARu
@ L] o

3 a 9 ™~ 1
aHUS'te kontrolsiiz kompleman aktivasyonu sonucunda damar endotel hasari ve klinik sonuglari

e Hastalarin cogu alternatif kompleman yolundaki proteinleri kodlayan genlerde
bir mutasyona sahiptir;
o Fonksiyon kaybi mutasyonlari: CFH, CFl, MCP, trombomodulin
o Fonksiyon kazandiran mutasyonlar: CFB, C3, Anti-CFB antikorlari
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C3 Glomerulonefrit (C3GN)

C3GN, C3 glomerulopatisinin bir alt tipidir.
C3 birikimi mezengiumda, kapiller duvarda ve subendotelyal veya subepitelyal
alanda gorulur.

" Isik mikroskopi bulgulari;
mezanjiyal proliferasyon,

| membranoproliferasyon ve

endokapiller proliferasyon

immiinfloresan mikroskopi
bulgulari; yogun C3 boyanma

”Elektron mikroskopi bulgulari;
subendotelyal ve mezengial
elektron yogun birikimler
gorulmektedir.

+ Elektron mikroskopik géruntii DDD gibi osmofilik ya da serit halinde degildir.
« DDD'de oldugu gibi postenfeksiy6z GN ile klasik olarak iliskili olan
subepitelyal "hérgli¢" benzeri birikimler mevcut olabilir.

« DDD gibi ekstrarenal bulgular eslik etmez

« SDBY'ye ilerleme daha az gorilmektedir.
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b. Tutulan damara gore 6zgiin bulgular

* Nabizsizlik

* Aort Uzerinde Uftrim

* Hipertansiyon

 Ekstremiteler arasi tansiyon farki
 Konjestif kalp yetmezIigi

» Kardiyomiyopati

* Hipertansiyon

» Karin / Gogus agrisi

* Klodikasyon

 Fokal defisit / Néropati
* Orsit

» Gangren

* Purpura

* Yuzeyel cilt Ulserleri

* Mukozal Ulserler

* Pulmorenal sendromlar
» KBB hastaliklari

* Astim

Biliyiik damar tutulumu
baskin vaskilitler

Orta damar tutulumu
baskin vaskiilitler

Monogenik vaskilit dusundiirecek bulgular

Kuguk damar tutulumu
baskin vaskiilitler

» Erken baslangi¢ (<5 yas)
» Livedoid ras

* Lakuner inme

» Sitopeni

* Hepatosplenomegali

* PAN benzeri bulgular

 Erken baslangi¢

* Telenjiektazi

* Plstller ya da bulléz dokintu
» Gangrendz lezyonlar

« interstisyel akciger hastalig

» Gangren

* Ates

» Pannikdlit

+ Chillblain

* Lipodistrofi

* Artropati

* Serebral kalsifikasyon

DADA2

214

*Tam kan sayimi

*Tam idrar analizi
«Karaciger enzimleri
*Serum kreatinini ve BUN
*Sedimentasyon ve CRP

Vaskiilit siiphesi
varsa baslangicta
istenecek testler

*von Willebrand faktér
*c-ANCA ve p-ANCA
*ANA ve anti GBM
*Kompleman C3 ve C4

*Bakteriyel ve viral
enfeksiyon testleri

SAVI

Vaskilit varhigini
dogrulamada

CANDLE

Vaskiilitten suphelenilen hastadan istenilecek tetkikler

yardimci ileri testler (

N—

~
*Solunum fonksiyon testi
*Toraks tomografisi
*Ekokardiyografi

+BT veya MR anjiografi
+Sinls BT veya sinis MR
*Doku biyopsisi

Siuphelenilen organlara
spesifik goriintilleme ve
fonksiyon testleri
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Hastalik Aktivasyonunun Takibi

e Kilinik degerlendirme, akut faz reaktanlar ve goruntileme yontemlerinde yeni
lezyon tespiti ile TA aktivasyonuna karar verilmesi dnerilmektedir.

2021 American College of Rheumatology (ACR) Takayasu Yonetim Kilavuzu

Klinik ve Radyografik Degerlendirmelere Dayali Takayasu Arteriti (TAK) Tedavisine Genel Bakig

immiinsupresif tedavi Goriintiileme galismalariile
almayan aktif TAK tanimlanmis damarsal degisiklikler
Yiiksek doz oral steroid Yeni geligen damarsal Mevcut damarsal
o bolgede inflamasyon lezyonlarin ilerlemesi
immiinsupresif ajan (tikaniklik veya damar
LI e A duvarinda kalinlagma) l
EVE"J Klinik iyilesme |-Hay|r Semptomatik vel/veya Goriintiileme* ile aktif
(g ) | goriuntiileme* ile aktif hastalik bulgusu olmaksizin
. .. . hastalik bulgusu asemptomatik hasta
Giinliik oral steroid azaltilr, Bagka bir ll_“mt_l_nful_)_rﬁSlf
immiinsupresif ajana devam ajana gegig duglnulur
edilir (MTX, AZA, TNFi veya TCZ)
, immiinsupresyon artirihir Tedaviye devam ve takip
Degerlendirilen l
| hastalik durumu
Evet | ilerleyiciiskemi | Hayir
Hastalik durum ‘J y Ll y
karar noktasi .
Cerrahi girisim Tedaviye devam
Tedavi segenegi diigtintlur ve takip

kosullu 6neri

AZA = azathioprine; CT = computed tomography; FDG-PET = '*F-fluorodeoxyglucose positron emission tomography; GC = glucocorticoids; MR = magnetic resonance:
MTX = methotrexate; TCZ = tocilizumab; TNFi = tumor necrosis factor inhibitor

*MR veya BT anjiografi ile duvar kalinhginda artis ve/veya kontrast tutulumu, vaskiiler dem veya PET ile arter duvarinda suprafizyolojik FDG tutulumu

Cerrahi Tedavi:

e Cerrahi yontemlerin basarisizliginin yiksek olmasi ve restenoz gelisiminin fazla
olmasi nedeniyle cerrahiye verilecek vakalar dikkatli secgilmelidir.

e Endovaskuler cerrahi, aort koku rekonstriksiyonu ve vaskuler bypass greftleme
cerrahi tedavi segeneklerdir. Cerrahi tedavinin eger mumkunse hastaligin
remisyon doneminde yapilmasi onerilmektedir.
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A. COCUKLARDA URINER SISTEM TAS HASTALIGI

246

Tanimlamalar

Uriner sistem tas hastaligi (Urolitiyazis): N g o Petistas
Uriner sistemde herhangi bir lokalizasyonda 5L ks tag
tasin bulunmasi,

Nefrolitiyazis: Pelvis ve kaliks tasi,
Ureterolitiyazis: Ureter tasi,
Sistolitiyazis: Mesane tasi,
Mikrolitiyazis: <3 mm olan taslar.

Staghorn tasi

@< Uretertag!

Mesane tagi

Bobrek tagi olusumunu etkileyen faktorler
o Genetik yatkinlik; monogenik hastaliklar
o Diyet; tuzlu ve yuksek proteinli yiyecekler
o Anatomik faktorler; Uriner staza neden olan yapisal anomaliler
o Metabolik risk faktorleri:
= Hiperkalsiuri (en sik)
= Hipositraturi
= Hiperoksaluri
= HiperurikozUri
= Hipomagnezuri
= Sistinari
o IYE; Ureaz (ireten bakteriler-proteus, pseudomonas, vb.
o llaglar; ditretikler, vit D, triamteren, topiramat, vb.
o Diger; sicak iklim, formul mamalar (melamin igeren), malnutrisyon.
Bobreklerde tas olusumu
o Idrarda tas olusumuna neden olan iyonlarin siipersaturasyonu (Ca, Ua,
oksalat, P, sistin)
o Tas olusumunu inhibe eden iyonlarin (sitrat, Mg, pirofosfat, K*) ise
azalmasi ile olur.
o Sistin ve Urik asit — asidik idrarda
Kalsiyum fosfat— alkali idrarda kristalize olup tas olusturur.

m'ag icin metabolik risk faktorlerini arastirmada 2 yontem kullanilir; \
1. Spot idrarda soltut/Cr orani
2. 24 saatlik idrarda solut atilim;

(mg/dl)
V x idr (Ca, oks, sitrat,ﬂ>
Formiil: Xiri = mg/kg/giin
VA (kg) x 100
24 saatlik idrar dogru toplandi mi? V: 24 saatlik idrar volimii (ml)

KCr atilimi 5-25 mg/kg/gln ise idrar dogru toplanmigtir.  x: Atilimi hesaplanan soliit J
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Fizik muayene

e Batinda fekal kitle (fekalom) palpe edilebilir, kabizlig1 gosterir.

e Batin palpasyonunda mesane distansiyonu (glob) saptanabilir.

e Bel bolgesinde presakral gamze, sa¢ yumagi, lipoma, renk degisikligi olmasi,
gluteal yarikta asimetri ve alt ektremitelerde noérolojik defisit bulunmasi spina
bifida okulta disundurur.

e Genital muayenede peniste meatal stenoz, labialarda yapisiklik, epispadias,
idrar damlamasi gorulebilir.

e Camasirda fekal soiling gorulebilir, kabizlida isaret eder.

A

Bel bolgesinde lipoma

Laboratuvar
e Tam idrar tetkiki:
= Nitrit pozitifligi/ I6kositlri; varsa idrar kultur istenmeli.
= Hematiiri; aciliyet hissi ve iseme sayisinda artisa hemattri de eslik
ediyorsa spot idrarda kalsiyum/kreatinin oranina bakilmali (idiopatik
hiperkalsiuri).
Uriner USG
e Uriner sistemdeki anormallikler tespit edilebilir
e Tranvers rektal cap = 3cm ise kabizlik dastndurar.
o Disfonksiyonel isemede bilateral hidronefroz gorulebilir.
e Mesane;
= Duvar kalinhgi: dolu mesanede <3 mm, bos mesanede <5 mm olmal..
Mesane duvari kalinlagmasinin goérildiaga alt  driner sistem
disfonksiyonlari asiri aktif mesane, disfonksiyonel iseme ve mesane
boynu disfonksiyonudur.
= Biiyuk hacimli mesane az aktif mesane dusundurdr.
= Postmiksiyon rezidiT (PMR)'de artis alt Uriner sistem
disfonksiyonlarindan
= Az aktif mesane,
= Disfonksiyonel iseme ve
= Mesane boynu disfonksiyonunda goéralur.
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e Dig uretral sfinkter EMG; bazal potansiyeller, refleksler, iseme veya bosaltma
manevralarina cevap degerlendirilir.
o Ik Grodinami spina bifidalilarda 2-3 aylikken yapilmali.
o Diger norojen mesane sebeplerinde hemen yapilimali.
o Takipte Urodinami -mesane guvenli ise- bir yil sonra yapilir.
e Urodinamide detriisér ve sfinkter aktivitesine gére nérojen mesane dort tipe
ayrilabilir. Asagidaki sekilde norojen mesane tipleri gosterilmigtir.
e En riskli tip agin aktif detriisor ve asin aktif sfinkter birlikteligidir.

0 [

Asin aktif detrlisor Asin aktif detrlisor Az aktif detrisor Az aktif detriisor
Asin aktif sfinkter Az aktif sfinkter Asin aktif sfinkter Az aktif sfinkter

Urodinami bulgularina gére baslica nérojen mesane tipleri

Voiding sistoiiretrografi (VSUG)
e Videourodinami imkani yoksa urodinami ile birlikte VSUG yapillir.
e Mesane duvar 6zellikleri,
e Mesane boynu goérinumu ve pelvik taban pozisyonu,
e Vezikoureteral reflu,
¢ Mesane bosaltma yetenegi degerlendirilir.
Nukleer tarama
e Refli varsa DMSA tarama
e Hidronefroz varsa MAG3 diuretik renogram yapilmalidir.

Norojenik Mesane Tedavisi
Acik spinal kord lezyonlarina bagli nérojen mesane tedavisi dogumdan hemen
sonra baslar ve tum ¢ocukluk donemi boyunca devam eder.
e Temiz aralikli kateterizasyon (TAK)
o Spina bifidalilarda TAK’a dogumdan hemen sonra baglanmalidir.
o Urodinamide mesane ¢ikis obstriiksiyonu saptanmayanlarda yakin takip
sartiyla TAK ertelenebilir.
e Vezikostomi: Yiksek mesane basinci oldugu halde ailesi TAK yapamayan
sut cocuklarina gecici olarak vezikostomi yapilabilir.
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. VUR

Primer VUR Ureterovezikal bileskedeki anormallik sonucu olusmaktadir.
Tanida altin standart yontem VSUG'dur. VSUG’a gore VUR bes dereceye
ayrilir:
o Evre-1: Kontrast madde yalnizca Ureteri doldurur.
o Evre-2: Kontrast madde renal kalikslere kadar ¢ikar, dilatasyon yoktur.
o Evre-3: Ureter ve renal pelvis hafif-orta derecede dilate, kalikslerde
hafif kiintlesme var.
o Evre-4: Ureterler orta derecede dilate ve tortiyoze, renal pelvis orta
derecede dilate, kalikslerde orta derecede kintlesme var.
o Evre-5: Ureterler belirgin tortiyoze ve dilate, renal pelvis ve kaliksler
oldukca dilate, papillalarda silinme var.

M99

Evre 1 Evre 2 Evre 3 Evre 4 Evre 5

UV DARLIK (Primer obstriiktif megaureter)

Antenatal USG’de hidronefroz ve UV bileskeye kadar Ureterde dilatasyon
goruldr. Olgularin %25'i bilateraldir.

Spontan duzelme orani yuksektir.

Ureter gapi> 10-15mm ise cerrahi girisim ihtimali yiksektir.

Belirgin obstriiksiyon, boliinmiis fonksiyonlarda bozulma veya tekrarlayan IYE
varsa cerrahi girisim dusunulir (MAG-3 sintigrafide T1/2>20 dakika, bolunmus
fonksiyon<%40, fonksiyonda bozulma>%5).

g. URETEROSEL

Terminal Ureterin kistik dilatasyonudur.

USG'de mesane icinde Kkistik kitle ve Ureteroselin oldugu tarafta
hidroureteronefroz izlenir.

VSUG’da mesane iginde dolum defekti seklinde gorular.

Cok genis olursa mesane boynunu ve hatta karsi taraf Ureter orifisini
kapatarak bilateral hidrolreteronefroza yol agabilir.

Genellikle ¢ift toplayici sistemin Ust polinu drene eden Ureterde olur.
VUR/obstriksiyon eslik edebilir. VUR eslik ediyorsa ¢ogunlukla cift toplayici
sistemde alt polUu drene eden sistemdedir.
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ODPKBH riski tasiyan ve ODPKBH'1 olan ¢ocuk hastalar icin tarama algoritmasi

‘ ODPKBH riski tastyan ¢ocuk ‘ ODPKBH'l cocuk hasta ‘

Yilhk tarama

e Kan basincini izleyin

* Bobrek fonksiyonunu izleyin
o idrar tahlili

« idrar proteini/kreatinin orani

Yilik tarama

¢ Kan basincini izleyin

¢ Bobrek fonksiyonunu izleyin

e idrar tahlili

e idrar proteini/kreatinin orani
Ailesinde intrakranyal anevrizma dykiisii
olan 18 yasindaki hastalarda MR

=

Normal degerlendirme ‘ |Anorma|de§er|endirme ‘

‘ Bobrek ultrasonu |

Spesifik anormalliklerin - t
hedefe yonelik aragtirilmasi m m

Guay-Woodford LM. Cystic kidney disease; Autosomal dominant polycystic kidney disease / Diagnostic evaluation, Clinical Pediatric

%+ Miimkiinse mikroalbumin bakilmali Nephrology.

ODPKBH Genetik Test Endikasyonlari

+ ODPKBH olan hastaya donor olabilecek akrabanin genetik degerlendiriimesi

* Aile dykusu negatif olanlarda kesin tani igin

+ ODPKBH orijininin belirsiz olmasi veya negatif aile hikayesi durumunda risk ve aile
planlamasi amaciyla

* Cok erken baslangi¢l hastalarda kompleks genetik hastalik veya biallelik hastalik
acisindan

* Klinik calismaya alinacak hastalarda tedavi 6ncesi taniyi kesinlestirmek ve hizli
progresyon riskini degerlendirmek icin

OTOZOMAL RESESIF POLIKiISTIK BOBREK HASTALIGI (ORPKBH)

e Nadir goralur (1:20.000).

e OR, PKHD1’de mutasyon saptanir.

e Genellikle neonatal baslangi¢ goralir.

¢ Antenatal ddnemde kortikomeduller ayrimin bozuldugu buyuk bdbrekler ve
oligohidramnios uyaricidir.

e Pulmoner hipoplazi, ciddi solunum sikintisi ve buna bagl 6lum gorulebilir.

e Daha buyuk ¢ocuklar polilri, hipertansiyon, renal disfonksiyon ve tekrarlayan
IYE ile bagvurabilir.

e Karaciger tutulumu (hepatik fibrozis) %50-60 oraninda goérulur.
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ABH’da tanisal testler

idrar Cubuk testi: nitrit, I6kosit estreraz (IYE), glukoz, keton (DM), dansite (ATN,
interstisiyel nefrit), hematiri (nefrit), proteinuri (nefrotik sendrom)
Mikroskopi: Eritrosit ve 16kosit silendirleri (nefrit), graniler silendirler (ATN),
eozinofillri (akut interstisiyel nefrit)

Proteiniiri: Glomeriler proteiniri (albimin:kreatinin orani), tibuller proteiniri
(B2 mikroglobulin)

FENa: prerenal ABH'da <%1; ATN'de >%2

FEUre: prerenal ABH'da <%35; ATN’de >%35

Serum Ure, Cr, elektrolitler, Ca, P, iirik asit
Hb, PIt (HUS ve TMA’da disiik)
Kan gazlari
Albiimin
KC enzimleri (hepatorenal sendrom)
ilag diizeyleri

PT, PTT (DiC'te ve biyopsi 6ncesi bakilmali)
CK (rabdomiyolizde artar)
Otoimmun hastaliklar igin testler (ANA, ANCA, C3, C4, vb)

Gorintiileme Renal USG (ATN’de artmis ekojenite, kortikomeddller ayriminin kaybi,
obstriiksiyonda Uriner sistem dilatasyonu)

Renal ven Doppler (ATN’de ve trombozda artmis rezistans),

CT/MRI (Renal damarlanmayi degerlendirmede)

Radyoniiklit tarama (Yenidoganlarda kortikal nekrozda kanlanmada azalma,
Konjenital obstriktif Gropatinin degerlendiriimesi)

Voiding sistoiiretrografi (PUV, nérojen mesane tanisi)

Renal biyopsi Glomerdlonefrit, Akut interstisiyel nefrit

ABH NGAL, TIMP-2, IGFBP-7 gibi
Biyobelirtecleri

Akut bobrek hasarini, kronik bdbrek hasarindan ayirt etmek igin bazi
parametreler kullanilabilir. Asagidaki tabloda ABH-KBH ayrimi 6zetlenmisgtir.

Cocuklarda ABH ve KBH’nin ayrimi

Bulgular ABH KBH

Serum BUN ve Cr BUN ve Cr’de progresif artis BPN ve Cr.degerlerlmn stabi
yukselmesi

ST s ABH i¢in pozitif 6¥ku (yak'lr? dénemde  Kronik hipertansiyon dykusu /

streptokok enfeksiyonu gibi) bulgusu

Buyiime Normal buylime Buyume geriligi

Kemikler Normal Renal osteodistrofi bulgusu — kirik,
anormal tibial torsiyon, PTH
yuksekligi

Idrar sedimenti Silendir olmamasi Biylk mumsu idrar silendirleri

Hematokrit Anemi genelde hafif Derin anemi olmasi

Bobrek ultrasonu Normal/biylk bobrekler Kiglk bobrekler

BUN: Kan Ure Azotu, PTH: Parathormon
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1. RENAL ANEMI

e Anemi Tanimlamasi

KBH olan ¢ocuklarda anemi tanimlamasi i¢in hemoglobin (g/dL) ust sinirlar

Yas Hb duzeyi (g/dL)

KDIGO (2012)

6 ay- 5 yas 11.0

5-12 yas 11.0

12-15 yas 12.0

>15 yas 12.0 (kiz) 13.0 (erkek)
RA (2017)

<2 yas 10.5

2 2 yas 11.9

KDIGO; Kidney Disease: Improving Global Outcomes, RA; Renal Association

e KBH’da anemi nedenleri
o Eritropoetin eksikligi ve/veya disregulasyonu
o Demir kisitli eritropoez
= Mutlak demir eksikligi
» Fonksiyonel demir eksikligi
=  Demir trafiginin bozulmasi
inflamasyon ve hepsidin artisi
Akut ve kronik kan kaybi
Uremi ve oksidatif stres
Hiperparatiroidizm ve miyelofibrozis
Hipervolemi
Nutrisyonel eksiklikler
= B12, folat, karnitin, C vitamini, bakir
o llaglar
= ACEIi
= Anemi tedavilerine uyumsuzluk
» jlag toksisitesi
= Eritropoezi uyaran ajanlara bagh saf kirmizi hiicre aplazisi
o Enfeksiyonlar

O O O O O O
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/Fosfor baglayicilarla ilgili notlar: \

» Kalsiyum karbonatin 1 g'inda 20 mEq = 400 mg elemental Ca vardr.

» 1 g kalsiyum karbonat 39 mg fosfati,

* 1 g kalsiyum asetat 45 mg fosfati,

* 400 mg sevelamer HCI 32 mg fosfati baglar.

* Aluminyum igeren fosfat baglayicilarin, magnezyum iceren antiasitlerin,
K kalsiyum sitrat ve lathanum karbonatin kullanimi ¢ocuklarda ('jnerilmemektedir.j

e D Vitamini
o Evre 2-4 KBH hastalari igin serum 25-OH D vitamin degeri referanslari;
= Ciddi D vitamin eksikligi: <5 ng/mL
= D vitamin eksikligi: 5-20 ng/mL
= D vitamin yetersizligi: 20-30 ng/mL

o Tedavi KDOQI onerisi;
= 16-30 ng/ml: 2000 IU/gin 3 ay veya 50.000 IU/ay 3 ay boyunca,
= 5-15ng/ml: 4000 IU/gin 3 ay veya 50.000 |U/hafta 3 ay boyunca,
= <5 ng/mL: 8000 IU/gin 4 hafta daha sonra 4000 IU/gin 2 ay
boyunca toplam 3 ay veya 50.000 IU/hafta 1 ay boyunca ve
sonrasinda 50.000 IU/2hafta 2 ay boyunca, toplam 3 ay.

o Tedavi ESPN oOnerisi;

Kronik bobrek hastaligi olan ¢gocuklarda D vitamini tedavisi

Yas Serum 25-OH D vit | Doz (IU/giin) | izlem
Yogun replasman fazi
<1 yas - 600
. — Serum ve idrar Ca:

<5 Agir eksiklik 8000 KBH evresine gore 1-3ayda bir
>1yas | 5-20 Eksiklik 4000 25-OH D vit: 3 ay sonra

21-30 Yetersizlik 2000
idame fazi
<1yas >30 400

25-OH D vit: 6-12 ayda bir

>1yas | >30 1000-1200

25-OH D vitamini seviyesinin 75-120 nmol/L (30- 48 ng/ml) arahdinda tutulmasi
onerilmektedir.
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