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Her Bobrek Yetmezligi Ger¢ek midir?

Giilsah Kava Aksoy, Atilla Gemici, Elif Comak, Mustafa Koyun, Sema Akman

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Antalya

Giris: Munchausen by Proxy, ailelerin ya da ¢ocuga bakmakla yiikiimlii kimselerin ¢ocukta hastalik
yaratmasit ya da uydurmasidir. “Hasta” ¢ocuk doktora gotiiriilmekte ve doktorlar bu senaryoya
gereksiz girisimsel muayeneleri ve incelemeleri yaparak ya da gesitli ilaglar1 regete ederek istemeden

katilmaktadirlar.

Olgu: 16 yasinda kiz hasta bobrek fonksiyon testlerinde bozukluk nedeniyle diyaliz yapilmak tizere
merkezimize gonderildi. Ozgegmis sorgusunda primer bobrek hastaligindan siiphelendirecek bir
Oykiilye rastlanmadi. Anne ile baba arasinda akrabalik yoktu. Muayenesinde boy 75, kilo 50
persentilde ve non invaziv tansiyon Ol¢limii 115/65 mmhg (95. presentil 128/78 mmhg) saptandi.
Sistem muayenesinde patolojik bulguya rastlanmadi. Acil serviste bakilan tetkiklerde hemoglobin 8.4
gr/dl, trombosit 184000/mm3, BUN 108 mg/dl, serum kreatinin 14.8 mg/dl, sodyum 117 meqg/L,
potasyum 13.6 meq/L, kalsiyum 8.93 mg/dl, fosfor 16.1 mg/dl ve iirik asit 14.9 g/dl saptandi. idrar
analizinde ph 5, dansite 1029, prt ve hemoglobin negatif ve 12/hpf 16kosit izlendi. Hastanin tedavisine
baglanmadan &nce c¢ekilen elektrokardiyografide (EKG) hiperpotasemi lehine patolojik bulgu
izlenmedi. Servise yatirilarak yakin izleme alinan hastanin tetkikleri laboratuar hatasi siiphesi ile
yenilendi. Tekrar gonderilen tetkiklerin tamami normal saptandi. Hasta servis yataginda yakin izleme
alindi. Giindiiz doktor yaninda iken alan tetkiklerin normal, gece alinan tetkiklerin ise patolojik
oldugu fark edildi. Ozellikle idrarda yiiksek olan maddelerin degerlerinin degismesi ve periferik
yaymasinda canli basillerin ve epitel hiicrelerinin goriilmesi nedeni ile kan tiiplerine idrar
karigtirnlldigindan siiphe edildi. Cocuk istismari diisiiniilerek Cumhuriyet Savciligina bildirildi.
Annesinin de itiraft ile hastanin tanisinin Munchausen by Proxy oldugu dogrulandi. Anneye neden
boyle bir sey yaptigi soruldugunda, aile baskisi ve hastamiza taciz gibi sosyal nedenlerle yasadiklari

sehirden uzaklasmak i¢in yaptigini anlatt1.

Sonug: Giinlimiizde tetkiklerin ve laboratuvar sonug¢larinin tan1 koymada ne kadar yardimci oldugunu
bilmekle beraber her zaman iyi bir Sykiiniin ve laboratuar tetkiklerini dogrulacak ek bulgularin

aragtirilmasinin 6nemini vurgulamak istedik.
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Ksantiniirili Olguda Bobrek Nakli

Giilsah Kava Aksoy, Atilla Gemici, Elif Comak, Mustafa Koyun, Sema Akman

Akdeniz Universitesi T1p Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Antalya

Giris: Herediter ksantiniiri ksantin dehidrogenaz veya oksidaz enziminin eksikligine bagl

gelisen, tekrarlayan bobrek tasi ve bobrek yetmezligine yol agabilecek herediter bir hastaliktir.

Olgu: 1,5 yasinda atesli idrar yolu enfeksiyonu nedeni ile bagvuran hastanin sag bobreginde
10 mm boyutlu tas saptandi. Ailede bobrek tasi olan birey yok iken anne ile baba arasinda
birinci derece akrabalik mevcuttu. Tetkiklerinde serum iirik asit diizeyi 0,1 mg /dl, giinliik
idrar trik asit atilimi1 0.44 mg/kg/giin (N: 9+£3.75 mg/kg/giin) bulundu. Takipten ¢ikan hasta
15 yasinda kronik bobrek yetmezligi ile basvurdu. Obstriiksiyon olusturmasi nedeni ile
cikarilan tagin kimyasal analizinde ksantin tas1 oldugu 6grenildi. Hipoiirisemi, hipotirikoziiri
ve ksantin tasi ile hastaya herediter ksantiniiri tanisi konuldu. Bol hidrasyon ve piirin kisitlt
diyet onerildi. Ksantin dehidrogenaz geninde ilgili intronun ilk niikleotidinde ¢.306+1 G > A
degisimi hastamizda ve annesinde homozigot babasinda heterozigot bulundu (Tokyo
Universitesi Patofizyoloji Departmani, Japonya). izlemde son donem bobrek yetmezligine
ilerleyen hasta diyaliz tedavilerini uygulamayr reddetti. Genetik analiz sonucu heniiz
cikmamis iken haploidentik anneden bobrek nakli yapildi. Nakil sonras1 immiinsupresif olarak
prednizolon, takrolimus ve mikofenolatmofetil tedavileri uygulandi. Nakil sonrasi hastanin
hipotirisemisi devam etti. Posttransplant 22 aylik izlemde hastanin serum kreatin diizeyi 1,3
mg/dl, tahmini glomeriiler filtrasyon hizi 64 ml/dk bulundu. Sonografide tas izlenmedi.
Annesinin nakil sonrasi izleminde bobrek fonksiyon testlerinde bozulma gdzlenmedi, tas

izlenmedi.

Sonug¢: Hastamizin iki yillik yiiz giildiiriicii verilerini géz Oniine alarak herediter ksantintiri
tanili  hastalarda bobrek naklinin basarili  bir renal replasman tedavisi olarak

uygulanabilecegini diisiinmekteyiz.
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Nefrotik Sendromlu Olguda Hipersplenizm: Portal Ven Trombozu

Giilsah Kava Aksoy, Atilla Gemici, Elif Comak, Mustafa Koyun, Sema Akman

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Antalya

Giris: Nefrotik sendromun (NS) ekstrarenal komplikasyonlar1 hasta sag kalimini etkileyen
onemli faktorlerden birisidir. NS’da koagiilasyon kaskadinda yer alan proteinlerin diizeyleri
degisir; ayrica trombosit agregasyonu da artar. Bu olgu ile NS sonrasinda gelisen portal
ventrombozu ile NS hastalarinin tromboz riski agisindan yakin takip edilmesinin gerekliligini
vurgulamak istedik.

Olgu: 2 aylik kiz hastanin yaygin édem sikayeti ile bagvurusunda serum albumini0.9 gr/dl,
idrar protein kreatinin orani 5.4 mg/mg bulundu. Hiperlipideminin de eslik etmesi ile
konjenita Inefrotik sendrom tanis1 konuldu. Nefrin geninde IVS18+5G>A degisimi homozigot
saptanan hastaya 2 gr/kg/giin dozunda diizenli i.v. albumin verilmesine ragmen 6demin
devam etmesi ve hipoalblimineminin kontrol altina alinamamasi nedeni ile 4 aylik iken sol
nefrektomi yapildi. 16 aylik iken yapilan rutin muayenesi sirasinda splenomegalisinin oldugu
farkedildi. Hepatomegali eslik etmez iken orta diizeyde asiti mevcuttu. Splenomegali saptanan
hastanin tetkiklerinde Hb 7,3 g/dl, 16kosit sayis1 3200/mm? ve trombosit say1s1 82 bin/mm°®
bulundu. Lenforetikiiler organlar etkilen enfeksiyon etkenleri negatif bulundu. Kemik iligi
aspirasyon incelemesinde malignite veya hemofagositoz izlenmedi. Pansitopeni tablosunun
hipersplenizme bagli olabilecegi diisiiniilerek ¢ekilen tomografide portal venkonfluens
seviyesinden hilus seviyesine kadar ~2,5 cm'lik segmentte opasifiye olup, intraparankimal sag
ve sol dallar1 secilemedi. Splenik hilusta ise vendz kollaterallerin oldugu goriildii. Portal
ventrombozu tanisi ile diisiik molekiil agirlikli heparin tedavisi baslandi. Ancak tedavinin
ikinci aymda eritrosit ve trombosit transfiizyon ihtiyacinin giderek artmasi ve masif asiti
olmas1 nedeni ile splenektomi yapilmasina karar verildi. Es zamanli periton diyaliz katateri
takildi. Splenektomi sonrasi kan tablosu hizlica diizelen hastanin periton diyalizi ile asit s1vis1
kontrollii sekilde bosaltildi.

Sonug¢: Nefrotik sendrom komplikasyonu olarak gelisen portal ven trombozu olduk¢a nadir
goriilmekte ve literatiirde genellikle vaka bildirimleri ile sunulmaktadir. Diizelmeyen asiti,
karm agris1 veya hipersplenizm bulgular1 olan hastalarda mutlaka akilda tutulmasi

gerekmektedir.
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Akut Bobrek Yetmezligi Gelisen Bir Olgu

Songiil Yilmaz, Z. Birsin Ozcakar, Eda Didem Kurt Siikiir, Mesiha Ekim, Fatos Yalginkaya

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Ankara

Giris: Akut bobrek yetmezligi sik karsilasilan bir nefrolojik acildir. Nedenin belirlenmesi tedavi
yaklagimi agisindan hayati 6nem tasir. Bunun icin detayl1 bir 6ykii ve fizik muayene, dikkatli izlem ve
bazi durumlarda bdbrek biyopsisi cok Onemlidir. Bu metinde direngen ates nedeniyle hastaneye

bagvuran ve akut bobrek yetmezligi ile komplike olan bir olgu sunulmustur.

Olgu: 8 yasinda erkek hasta, ates ve halsizlik sikayeti ile bagvurdu. Oykiisiinden 2 hafta énce 39°C’yi
bulan ates ve gdgis agris1 nedeni ile dis merkeze basvurdugu ve pankardit tanisi aldigi, miyokardit
nedeni ile intra vendz immunglubulin (IVIG), hipotansiyon nedeni ile yogun bakimda izlenerek
dopamin, enfeksiyon olasilig1 agisindan vankomisin, seftriakson, gentamisin ve meropenem verildigi
Ogrenildi. Atesi devam eden hasta kendi istegi ile hastanemize bagvurdu. Laboratuar tetkiklerinde
bobrek fonksiyon testlerinde bozukluk, anemi, 16kopeni ve akut faz gostergelerinde yiikseklik
mevcuttu ve hastanin izleminde anurik oldugu goriildii. Kanama testleri bozuk oldugundan hemen
biyopsi yapilamadi. Izleminde eritrosit sedimantasyon hizinin giderek diismesi, 16kopeninin ve
aneminin derinlesmesi, trombositopenisinin de eklenmesi, ferritin yiiksekligi nedeni ile makrofaj
aktivasyon sendromuna gidis olabilecegi disiiniildii. Yapilan kemik iligi aspirasyonunda
hemofagositoz veya baska hastalik bulgusu saptanmadi. Hastaya intravenz yiiksek dozsteroid verildi
ve oral prednisolon tedavisi baglandi. Steroid tedavisinden sonra atesi olmadi, trombosit ve 1okosit
sayisi normale déndii. izleminde kanama testleri diizelen hastaya yapilan bobrek biyopsisi akut tiibiiler
nekroz ile uyumlu geldi. Yaklasik 2 hafta boyunca idrar ¢ikisi olmayan hasta diizenli hemodiyalize
alind1. Izleminde idrar yapmaya baslayan ve bobrek fonksiyonlar1 normale dénen hastamin diyalizine
son verildi. Hastamizda olasi bir enfeksiyonun inflamasyonu baglattigi, makrofaj aktivasyon
sendromuna gidisi tetikledigi, nefrotoksik ilaglarin ise bobrek yetmezligine neden olarak tabloyu

karmasik hale getirdigi diistiniildii.

Sonug: Tim ilaglar kullanilirken olasi yan etkileri dikkate alinmali, ¢ok miktarda nefrotoksik ilacin
birlikte kullanilmamasina 6zen gosterilmelidir. Bobrek yetmezligi ile bagvuran hastalarda 6zellikle ilag

kullanimi varliginda hastanin klinigi ne kadar agir olsa da akut tiibiiler nekroz akilda tutulmalidir.
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Makrofaj Aktivasyon Sendromu Gelisen Dermatomiyozit

Begiim Averl, Ash Kantar', Kaan Giilleroglu', Taner Sezer?, Lale Olcay?, Esra Baskin!
'Baskent Universitesi Pediatrik Nefroloji ve Romatoloji BD, Ankara

’Baskent Universitesi Pediatrik Noroloji BD, Ankara

$Baskent Universitesi Pediatrik Hematoloji BD, Ankara

Giris: Juvenil Dermatomiyozit (JDM) deriyi ve ¢izgili kaslar1 tutabilen immiin aracili inflamatuvar
multisistemik bir hastaliktir. Makrofaj Aktivasyon Sendromu (MAS), kontrolsiiz immun yanita yol
acan, hiperinflamasyonla karakterize klinik bir sendromdur, JDM’ de nadiren gelismektedir. MAS

gelisen ve solunum yetmezligi ile agir seyreden on bes yasinda kiz JDM olgusu sunulmustur.

Olgu: On bes yasinda kiz hastanin bagvurusundan 3 ay énce yiizde ve gozlerde sislik olarak baslayan
sikayetine, diz, bacak, kol agrisi ile birlikte kas gli¢siizliigli, sa¢in1 taramakta ve merdiven ¢ikmakta
zorluk eklenmis. Hastanin ilk tetkiklerinde AST, CK, CRP ve sedimentasyon yiiksekligi saptanmis ve
miyozit tanisiyla prednizolon, metotreksat tedavileri baslanmis. Takipte sikayetleri artan hastanin
solunum yetmezIligi gelismesi iizerine mekanik ventilatdrde izlemine gecilip, antibiyotik tedavilerine
yanit vermeyen atesi nedeni ile yapilan kemik iligi biyopsisinde hemofagoitoz saptaninca makrofaj
aktivasyon sendromu tanisiyla siklosporin, etoposid tedavileri verilmis. Bu tedaviler sonrasi kliniginde
diizelme olmayan hastanin servise kabiilii sirasinda fizik muayenesinde heliotrop dokiintiileri
mevcuttu. Motor kuvvet alt ve iist ekstremitelerde 1/5 idi. Laboratuvarda AST: 575U/L, LDH:
1291U/L, CK: 2871U/L, CRP: 6,8mg/L, Ferritin 1600mg/L, Hb: 7,7g/dl, 16kosit: 19970/uL, platelet:
162000/uL, trigliserid: 216 fibrinojen: 296 sedim: 2 bulundu. ANA: 1/320 graniiler 6zellikte pozitif,
antids-DNA, anti-Sm, anti-SSA, antiSSB, antikardiyolipin IgM ve 1gG, p-ANCA, c-ANCA negatif
saptandi. Kruris ve femur MR' larinda kas yapilarinda diffiiz 6dem ve kas yapilarini ¢evreleyen sivi
koleksiyonlart saptandi. Kas biyopsisi miyozit ile uyumlu bulundu. Dermatomiyozite bagli MAS tanisi
ile plazma degisimi uygulandi, puls metilprednizolon ve siklosporin tedavi verildi, kliniginde
degisiklik olmayan hastaya intravendz immunoglobiilin 2 g/kg/doz iki haftada bir olacak sekilde
verildi. Oral prednizolon ile tedaviye devam edilen hastanin tedavisine metotreksat eklendi. Takipte
motor kuvveti diizelen ve solunum kaslarinda da belirgin diizelme gozlenen hasta ekstiibe edildi ve
klinikte tam diizelme sonrasi ayaktan izlemine oral steroid, metotreksat ve aylik IVIG tedavisi ile

baslandi.

Sonug: Literatiirde bildirilen MAS gelismis JDM nadirdir. Ozellikle agir seyreden JDM’ de MAS

varlig1 mutlak arastirilmalidir.
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Hematolojik Bulgularla Tam Alan U¢ SLE Olgusu

Emel Iswvel', Ozlem Tiifekei®, Elif Comak?, Kiibra Oztiirk®

! Derince Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Nefroloji ve Romatoloji Béliimii, Kocaeli
2 Derince Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Hematoloji ve Onkoloji Béliimii, Kocaeli
¥ Kocaeli Universitesi tip Fakiiltesi Pediatrik Nefroloji ve Romatoloji Béliimii, Kocaeli

Giris: SLE cocukluk c¢aginda degisik yaslarda degisik klinik belirti ve bulgularla ortaya c¢ikan
otoimmiin bir hastaliktir. Burada spesifik olmayan belirtilerle bagvuran, hematolojik bulgularla tam

alan 3 SLE hastas1 6zetlenmistir.

Olgu 1. 17 yasinda kiz hastanin bir yil 6nce kronik ITP tamisi aldigi, steroid ve intravendz
immunoglobulin tedavisine yanit vermedigi, bas agris1 sikayeti ile hastanemize basvurdugu 6grenildi.
Beyin BT’de subaraknoid kanama saptanan hastanin trombositopeni ve anemisi olmasi nedeniyle puls
steroid, trombosit ve eritrosit siispansiyonu verildi. Laboratuvarda direk Coombs testi ++, C3¢ 72 (90-
180 mg/dl), ANA 1/160 ve Anti ds DNA 125 (<35 U/ml), antifosfolipid ve antikardiyolipin 1gG (-)
saptand1. Trombosit degerleri yiikselmeyen hastaya splenik arter embolizasyonu yapild:. Islem sonrasi
trombositlerde ylikselme saptanmadi..Steroid tedavisine siklosporin ve IVIG eklenen hastanin
yatisinin yedinci glintinde anizokorisi gelisti, nobet gecirdi Beyin BT kanamada artis, iskemiye ikincil
kanama alanlari, lupus beyin tutulumu? olarak yorumlandi. SLE tamsi ile rituksimab baglanmasi

planlanan hasta yatisinin yedinci giiniinde exitus oldu.

Olgu 2. 10 yasinda erkek hastanin 2 haftadir solukluk, halsizlik sikayeti ile hastanemize basvurdugu,
anemi ve lokopenisi saptandi. Direk Coombs testi +++ idi. Idrar tetkikinde hematiiri ve proteiniiri
saptandi. Laboratuvarda, C3c 46, ANA 1/160 ve Anti ds DNA 1236, antifosfolipid ve antikardiyolipin

1gG (-) idi. SLE tanist ile steroid ve imuran tedavisi baslandi.

Olgu 3. 10 yasinda erkek hasta ates, viicutta toplu igne basi biiyiikliiglinde dokiintii olmasi nedeniyle
hastanemize basvurdugu, laboratuvarda 16kopeni ve trombositopeni saptandigi, direk Coombs testinin
+++ oldugu dgrenildi. idrar tetkikinde anormallik olmayan hastanin C3c 64, ANA 1/320, Anti ds
DNA 43, antifosfolipid ve antikardiyolipin IgG (+) idi. SLE tanis1 konulduktan sonra pulse steroid
tedavisi verildi, 16kopenisi diizeldi ancak trombositopeni diizelmedigi i¢in plazma degisimi yapild1 ve

rituksimab, hidroksiklorokin, siklosporin, oral steroid baslandi.

Sonu¢: immiin aracili anemi, trombositopeni, direk Coombs pozitifligi varliginda SLE tanisi
diistiniilmeli, ¢ocuklardaki hizli koétiiye gidis géz oOniinde bulundurularak uygun tedaviye hizla

baglanilmalidir.
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Nefropatik Sistinozisli Bir Olgu

Evrim Kargin Cakicr’, Ozlem Aydog', Emine Polat?, Mehmet Biilbiil®, Fatma Yazilitag®

'Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligir ve Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi,

Pediatrik Nefroloji ve Romatoloji Klinigi, Ankara

’Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi

Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi, Ankara

Giris: Nefropatik sistinozis, sistinin lizozomlardan tasinma defektine bagl gelisen OR gegisli
bir hastaliktir. insidans 1/100000-200000 bildirilmistir. Sistin bobrek, karaciger, bagirsak,
dalak, lenf nodu, kemik iligi, korneada birikerek multisistemik hastaliga neden olur. Ug tipi
mevcut olup en agirt nefropatik sistinozistir. Bebekler dogumda normal olup sistinin renal
tiibiillerde birikmesiyle 3-12 ayda bulgular baglar. Fanconi sendromunun en sik kalitsal
nedenidir. Ac¢ik renk sa¢ ve cilt, biiyiime/gelisme geriligi, politiri/polidipsi, kusma,
dehidratasyon ve metabolik asidoz baslica bulgulardir. Sistin kristallerinin kornea, kemik iligi,
bobrek, lenf nodlart ve rektal mukozada gosterilmesi tanisaldir. Olgumuz, Fanconi sendromu
tablosunda gelen infantlarda sistinozisin diisiiniilmesi ve 10kosit sistin diizeyinin erken

tanidaki 6nemini vurgulamak amaciyla sunuldu.

Olgu: 5 aylik kiz hasta, bir aydir kilo alamama, ¢ok su i¢gme, ¢ok idrar yapma sikayetleri ile
getirildi. Birinci dereceden kuzen anne-babanin 2.cocuguydu ve 5 yasindaki kardesi
saglikliydi. Fizik incelemede VA 4800gr (<3p), boy 62cm (3p) olup sa¢ renginin agikligi ve
tas bebek yiizii dikkati ¢ekiyordu. Idrar analizinde pH 5, dansite 1010, protein (-), glikoz 2+,
mikroskopi normaldi. Biyokimyasal incelemede; Na 136mEqg/L, K 3mEg/L, Cl 107mmol/L,
irik asit 1 mg/dl, Ca 9.7mg/dl, P 1.7mg/dl, alkalen fosfataz 468U/L, PTH 139,2pg/ml (11-
67), pH 7.32, HCO3 14mEq/L bulundu. Tiroid fonksiyonlar1 ve el-bilek grafisi normaldi.
Idrarda jeneralize masif aminoasidiiri saptandi. Fanconi sendromu tanisi konulan hastada
kemik iligi aspirasyonunda ve korneada sistin kristalleri goriilemedi. Lokosit sistin diizeyi cok
yiiksek (12,0 nmol Y sistin/mg protein; N <1) bulunan hastaya nefropatik sistinozis tanisi
konularak oral sisteamin, sisteamin oftalmik soliisyon ve destekleyici tedaviler baglandi.

Sonug¢: Fanconi sendromu tablosunda gelen, kemik iligi ve korneal sistin depolanmasinin
heniiz saptanamadigi kii¢iik ¢ocuklarda, invaziv olmayan 16kosit sistin diizeyi ol¢iimii ile
sistinozis tanist konularak erken donemde spesifik sisteamin tedavisinin baslanmasi

prognozda ¢ok dnemlidir.
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Pediatrik Nefroloji ve Romatoloji Klinigi, Ankara

’Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi
Pediatrik Kardiyoloji Klinigi,

*Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Egitim ve Arastirma Hastanesi,

Kardiyovaskiiler Cerrahi Klinigi, Ankara

Giris: Nefrotik sendromlu (NS) hastalarda goriilen komplikasyonlardan biri enfeksiyonlar
olup peritonit, sepsis, tUriner sistem enfeksiyonu, selliillit ve menenjit sik goriiliir.
Immiinglobulin G fraksiyonlari ile Faktdr I ve B’nin idrarla kaybi; opsonizasyon, fagositoz ve
bakteri Oliimiinde azalma ile immiinitede defektlere neden olur. Ciddi hipoalbiiminemi ve
steroid gibi immiinsupresif ilag kullamimi enfeksiyon insidansini artirmaktadir. Kalp
kapaklarinin ve endokardin iltihabi inflamasyonu olan infektif endokardit, mortalite riski
tastyan ciddi bir enfeksiyon tablosudur. Etken siklikla streptokok viridans olarak
raporlanmigtir. Vejetasyonun ekokardiyografik tespiti taniyr dogrular. Burada opere VSD
kalintis1 olan, steroid direnci nedeniyle tedaviye siklosporin eklenen NS’lu hastamizda
Granulicatella spp. ile gelisen ve cerrahi miidahaleye ihtiya¢ duyulan infektif endokarditli bir

olgu sunulmugtur.

Olgu: NS ile izlenen, prednizolon (0,5mg/kg) ve siklosporin alan 9 yasindaki erkek hasta 1-2
aydir devam eden ates sikayetiyle bagvurdu. Dis merkezde yatirilarak antibiyotik alan hasta
atesinin devam etmesi tizerine getirildi. Fizik muayenesinde 3/6 sistolik Uiflirliimii mevcuttu.
Laboratuar tetkiklerinde BUN 50mg/dl, kreatinin 0,76mg/dl, albiimin 3,2g/dl, beyaz kiire
18,900/mm?®, hemoglobin 6,7gr/dl, trombosit 294000/mm?®, CRP 92,9mg/L, ESH 105mm/s
saptandi. Idrar analizinde protein 1+, mikroskopi normaldi. EKO’da aortik kapakla iliskili
18x18 mm, trikiispit kapak iizerinde 11x7 mm boyutlarinda vejetasyonlar; 2° aort yetmezIligi
ve 1° trikiispid yetmezligi saptandi. Infektif endokardit tanistyla ¢oklu antibiyotik ve clexan
tedavisi baglandi. Kan kiiltiiriinde Granulicatella spp. iiredi. Antibiyotikle atesin kontrol altina
almamamasi, kontrol EKO’da vejetasyonlarda kii¢iilme olmamasi, bakteriyeminin devam

etmesi (5 kan kiiltiirlinde ayni mikroorganizma {iretildi) nedeniyle opere edilen hastada



vejetasyonlar temizlendi, aort kapagina biyoprotez kapak replasmani yapildi. Postoperatif 6.
giin EKO’sunda vejetasyon gozlenmedi; kan kiiltiirlinde iireme olmadi. Operasyon sonrasi
serum kreatininde artig goriildii; ancak diyaliz ihtiyaci olmadi. Postop. 15. giinde idrar proteini
eser, serum kreatinin 0,7mg/dl, alblimin 3.4g/dl olan hasta diisiik doz steroid ve kumadin ile

taburcu edildi.

Sonug¢: Enfeksiyonlara egilimin arttig1 NS’lu hastalarda; gecirilmis kalp ameliyat1 dykiisii de
varsa morbidite ve mortalitesi yiiksek infektif endokarditin akla gelmesi, uygun erken

tedavinin baslanmasi agisindan ¢ok onemlidir.
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Grup A Beta Hemolitik Streptokok Enfeksiyonu Sonrasi Gelisen Henoch-Schonlein
Purpurasi, Poststreptokoksik Glomerulonefrit ve Akut Romatoid Kardit

Secil Arslansoyu Camlar®, Alper Soylu®, Ipek Akil?, Mehtat Unlii®, Senol Coskun®, Salih
Kavuk(;u1

'Dokuz Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, izmir

?Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Manisa
3Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji ABD, Izmir
*Celal Bayar Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji BD, Manisa

Giris: Grup A beta hemolitik streptokok (GABS) enfeksiyonlar1 sonrasinda glomerulonefrit
(PSAGN) ve/veya akut romatizmal kardit (ARA) gelisebilmektedir. Ote yandan, cocukluk
cagimin en sik vaskiiliti olan Henoch-Schonlein purpurast (HSP) olgularinin yaklasik
yarisinda tetikleyici etken GABS enfeksiyonlaridir. Burada GABS enfeksiyonu seyrinde HSP,
PSAGN ve ARA birlikteligi goriilen bir olgu sunulmustur.

Olgu: Yedi yasinda kiz olgu her iki ayak bileginde dokiintii, sislik, tizerine basamama
yakinmalar1 ile bagvurdu. Hastanin ates, bogaz agris1 ve karin agris1 yakinmalarinin oldugu
ogrenildi. Fizik muayenesinde tonsiller hiperemik ve hipertrofik, ayak bileklerinde purpurik
lezyonlar yanmisira sislik ve 1s1 artist mevcut, batinda hassasiyet saptandi. Hastanin dort
yasindaki kiz kardesinde de es zamanli ve benzer yakinmalar oldugu 6grenildi. Tetkiklerinde
diskida gizli kan pozitif, mikroskobik hematiiri mevcut, akut faz yamiti artmis, bdbrek
fonksiyonlart normal sinirlarda bulundu. Bogaz kiiltiirinde GABS iiredi, ASO titresi yliksek
bulundu (1180 IU/mL). Penisilin tedavisi uygulanan olgu HSP iligkili gastrointestinal tutulum
diisiiniilerek hastaneye yatirildi ve steroid tedavisi baglandi. Izleminin 5. giiniinde oligiiri,
hipertansiyon ve solunum sikintis1 gelisen hastanin tetkiklerinde azotemi, nefrotik diizeyde
proteiniiri ve hipoalbuminemi saptandi; bilateral plevral efiizyon ve asit gelisti;
ekokardiyografide mitral yetmezligi saptandi. HSP iliskili nefrit siiphesi ile 3 giin pulse
steroid tedavisi uygulandi. Bu donemde C3 diisiikliigii belirlendi; ANA, anti-dSDNA ve
ANCA negatif bulundu. Bobrek biyopsisinde endokapiller proliferatif glomerulonefrit ve
ekstrakapiller proliferasyon saptandi (Sekil 1). Immunfloresan mikroskobi IgG, IgA, IgM,



C3c ve Clq birikimi saptandi. PSAGN lehine yorumlandi. ARA tedavisi ve profilaksisi

uygulanan hastanin proteiniirisi 2 ay sonra geriledi.

Sonu¢: Hastamizda GABS enfeksiyonu sirasinda HSP klinigi, bir hafta sonra ise
hipokomplementemi ile birlikte nefrit ve kardit gelisti. Olaylarin gelisimi GABS
enfeksiyonunun bu hastalik tablosunda rol oynadigini diisiindiirmektedir ve literatiirdeki az

sayidaki benzer olgular da bu olasilig1 desteklemektedir.
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Sekil 1. Endokapiller proliferatif glomerulonefrit ve ekstrakapiller proliferasyon
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Periton Diyalizi Hastasinda Perikardiyal Diyalizat Ka¢ag:

Secil Arslansoyu Camlar', Alper Soylu!, Seyma Sebnem Mumcu®, Mustafa Kir', Tugra
Gengpinar®, Mehmet Atilla Tiirkmen®, Salih Kavukeu®

'Dokuz Eyliil Universitesi T1ip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart ABD, izmir

>Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Kalp Damar Cetrahisi ABD, Izmir

Giris: Periton diyalizi yapilan hastalarda perikardiuma diyalizat kagag1 nadir, ama ciddi bir
sorundur. Periton basmcinin artmasi, peritonit veya intraabdominal girisimlere baglh

yapisikliklar 6nemli risk faktorleridir.

Olgu: Nefronofitiziye ikincil son dénem bobrek yetmezligi nedeni ile 4 yildir periton diyalizi
tedavisi uygulanan 12 yasinda kiz hasta {iglincii peritonit atagi tedavisinden 3 giin sonra
epigastrik ve retrosternal agri ve nefes alirken zorlanma yakinmalari ile bagvurdu. Fizik
muayenede epigastrik hassasiyet ve kalp seslerinde azalma saptandi. Akut faz yaniti artmis
olan hastanin akciger radyografisinde kardiyotorasik oranda artis  belirlendi.
Ekokardiyografide masif perikardiyal sivi ve perikardiyal dren ile yaklagik 500 ml sivi
bosaltildi. Perikard sivisinda enfeksiyoz ajan gosterilemedi. Hastaneye yatirilarak
antibiyoterapi baslanan hastaya periton diyalizi kateterinden verilen 700 mL sivinin perikard
dreninden geldigi goriildii ve hemodiyaliz tedavisine gegildi. 1ki ay sonra canli dondrden

bobrek nakli yapilan hasta, nakil sonras1 7. ayinda izlenmektedir.

Sonug: Periton diyalizi yapilan hastalarda perikardiyal diyalizat kagagi intraperitoneal
gadolinium veya radyoniiklid madde verilmesini takiben manyetik rezonans goriintiileme
veya dinamik sintigrafi ile gosterilebilir. Bizim olgumuzda, peritona verilen diyalizatin

perikardial drenden derhal disar1 atilmasi ile taniya ulasildi.
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Siyah Renkli Idrar Yakinmas: fle Basvuran U¢ Olgu: Alkaptoniiri

Burcu Aslan’, Sibel Yel?, Hiilya Nalcacioglu®, Funda Bastug®, Yasemin Altuner Torun'

! Emel -Mehmet Tarman Cocuk Hastanesi, Pediatri Klinigi, Kayseri

2 Emel ~Mehmet Tarman Cocuk Hastanesi, Pediatrik Nefroloji Klinigi, Kayseri

Giris: Alkaptoniiri, tirozin metabolizmasiyla ilgili, karacigerde bulunan bir enzim olan,
homogentisat 1-2 dioksigenazin eksikligi sonucunda ortaya ¢ikan otozomal ¢ekinik kalitim
gosteren bir hastaliktir. Cocukluk c¢aginda en sik rastlanan 6zelligi, idrarin beklemekle
siyahlagsmasidir. Bu yazida koyu renkli idrar yapma yakinmasi ile getirilen Alkaptontiri teshisi

konan 2’si kardes olan ti¢ hasta bildirilmektedir.

Olgu: Idrarda siyahlik ve i¢ camasirinda siyah lekelenmeler olmas sikayeti ile getirilen ikisi
kardes olan ii¢ hastanin rutin fizik muayeneleri ve tam idrar tetkikleri normaldi. Daha 6nce
defalarca yapilmis olan basit idrar tetkiklerinde 6zellik yoktu. Aileden idrarin ilk yapildiginda
normal sar1 renkteyken birkac saat beklediginde siyah renge dondiigii 6grenildi. Alkaptoniiri
on tanist ile yapilan idrar organik asit analizinde homogentisik asit tespit edilerek teshis

dogrulandi.

Sonug: idrarda renk degisikligi ile bagvuran hastalarda nadir bir kalitsal metabolik bozukluk

olan Alkaptoniiri hastalig1 akilda tutulmaldir.
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HNF1p Mutasyonu; Kistik Bobrek hastaligi ve Hipomagnezemi

Hakan M Poyrazoglu', Ziibeyde Giindiiz', Ruhan Diisiinsel', Anke Raaijmakers®, ismail

Dursun®
! Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji Klinigi, Kayseri

? pediatric Nephrology, UZ Leuven, Leuven, Belgium

Giris: Hepatosit niikleer faktor 18 (HNF1B) geni bobrek, karaciger, pankreas ve genital
organlarin gelisimini diizenleyen, bobrekte epitelyal farklilasmada rol oynayan oldukca
onemli bir transkripsiyon faktoriidiir. Bu yiizden gende ortaya ¢ikan mutasyonlar cogu
organda anormallikle iligkili olabilir. CAKUT un en stk monogenik nedenlerinden biri olup,
ayn1 zamanda renal magnezyum kaybi ile de iliskili oldugu bilinmektedir. Burada baslangicta
kistik bobrek hastaligi nedeni ile izlenen, izlemde asemptomatik hipomagnezemisi saptanan
ve genetik olarak HNF1p geninde mutasyon saptanan olgu kistik bobrek hastaligi

hipomagnezemi iligkisini vurgulamak amaci ile sunulmustur.

Olgu: Unitemize otozomal resesif polikistik bobrek hastalizi (ORPKBH) 6n tanisi ile
gonderilen 8 yasinda kiz hastanin bobrek USG’si ORPKBH ile uyumlu ve anne-baba arasinda
akrabalik var idi. Halsizlik ve yorgunluk disinda sikayeti olmayan hastanin laboratuar
degerlendirmelerinde inatg1 hipomagnezemi ve hipermagneziiri saptanmasi {izerine yapilan
genetik calismada HNF 1B geninde tam delesyon saptandi. HbA1C ve kan sekeri normal olan
olgunun anne ve babasinin ultrasound ve biyokimya sonuglari normal idi. Hafif psikomotor
geriligi de saptanan hastada HNF1f geninde de-nova mutasyon oldugu diisiiniildii. Oral
magnezyum destegi sirasinda ilag iliskili anaflaksi gelisen ve ilact bir siire kesilen hastaya
ciddi hipomagnezemi gelismesi lizerine desensitizasyon ile oral magnezyum tedavisi baslandi.

Hasta halen bolimiimiizde izlenmektedir.

Sonu¢: HNF1B gen mutasyonu oldukga heterojen klinik bulgulara yol agan bir bozukluk olup,
kistik bobrek hastaligi ile izlenen hastalarda yalnizca serum magnezyum diizeyinin 6l¢iilmesi

erken tani, genetik danigma ve rasyonel tedavi bakimindan faydali olacaktir.



P13

Deferasirox Kullannomina Bagh Gelisen Bartter Sendromu
Ashihan Kara', Mehmet Yusuf Sari?, Metin Kaya Gﬁrgézel

YFirat Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Nefroloji BD, Elazig
?Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Yogunbakim BD, Elazig

Giris: Talasemimajor, 6miir boyu kan transfiizyonlarina ihtiya¢ gosteren bir hastaliktir. Hastalarda
demir yiikiine, kronik anemiye ve selasyon tedavilerine bagli renal bozukluklar ortaya cikabilir.

Talasemimajor tanili bir ¢cocuk hastada deferasirox iligkili Bartter Sendromunu sunuyoruz.

Olgu: 10 yasinda kiz hasta Mardin’den ishal, kusma ve uykuya meyil sikayetlerinin olmasi iizerine
acil poliklinigimize getirildi. Talasemi major tanisi olan hasta aralikli olarak kan transfiizyonlar
almakta ve demir yiikiine yonelik Deferasirox (exjade) kullanmakta idi. Hikayesinden kusma sikayeti
ile bagvurdugu dis merkezde Bartter sendromu tanis1 konularak indometazin ve Potasyum tedavilerini
almakta oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde boy ve kilo persentilleri {i¢iin altinda idi. Acil servise
kabuliinde genel durumu kotii, bilinci letarjikti, malniitre olan hasta kuadrisefalik goriinimde ve cilt
rengi ikterik idi. Cilt turgor ve tonusu azalmusti. Kan gazinda metabolikalkalozu ( pH:7,56,
pCO2:30,6mmHg ve HCO3:29,5mmol/L) vardi. Ure:38mg/dL, kreatin:0,95mg/dL, Na:132mEq/L,
K:2,9mEq/L, Cl:97mEg/L, tam kan sayiminda anemisi mevcuttu. Aldosteron: 508 pg/ml ve
Renin:10,1 ng/ml/saat ile yiiksek idi. Ultrasonunda her iki bobrek boyutlari normaldi ancak evre 1
ekojenite artis1 izlendi. Hastaya Na* ve KCI destegi saglandi ve kullanmakta oldugu indometazine
devam edildi. Elektrolitleri normale gelen hastanin renaltiibiiler hastalik ve gelisen akut bobrek
yetersizliginin (eGFR’si 81ml/dl/1,73m?) kullanmakta oldugu deferasirox tedavisine bagli oldugu
diisiiniilerek almakta oldugu exjade kesildi. Takibinde klinigi, kan biyokimyas1 ve kan gazi degerleri
normale geldi. Hastanin tiim destek tedavileri kesildikten sonra kontrolde kan elektrolitleri diizelen

hasta deferasiroxa bagli Bartter sendromu olarak degerlendirildi.

Sonug: Literatiirde Deferasirox’a bagli bobrek fonksiyon bozuklugu bildirilmis olup bunlarin tamami
renal tiibiiler asidoz ile bagvuran olgulardir. Olgumuz ise Deferasirox iliskili Bartter Sendromu
geligebilecegi bildirilen literatiirde gorebildigimiz ilk hastadir. Talasemili hastalarda oral selasyon
tedavileri, nadir de olsa elektrolit imbalans1 ve Bartter Sendromuna yol agabilir ve ilacin kesilmesi ile
bu etkiler ortadan kaldirilabilir. Bu nedenle, selasyon tedavisi kullanan hastalarda renal fonksiyon,

elektrolit diizeyleri ve kan gazinin aralikli olarak bakilmasi uygun olacaktir.
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Epidermolizis Biillozali Hastada Steroide Direngli Nefrotik Sendrom
Aslihan Kara', Metin Kaya Giirgoze', Selma Dertlioglu®, Kiibra Kalkan®

YFirat Universitesi T1ip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Elaz1g

?Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Dermatoloji ABD, Elazig

Giris: Epidermolizisbiilloza (EB) genetik gegisli bir hastalik olup, nadir goriilen, kronik seyirli, deride
ve miikdzmembranlarda minimal travmalarlabiil ve erozyonlarin olustugu heterojen bir hastalik
grubudur.  Bildirimizde = kullandigi  yara  ortiilerinden  sonra  nefrotiksendrom  gelisen

epidermolizisbiillozali bir hastamizi sunuyoruz.

Olgu: 16 yasinda EB tanisi olan kiz hasta tiim viicutta ve yiizde olan sislik, oksiiriik, ates, halsizlik,
yutma gli¢liigii, karin agris1 ve ylirimede zorlanma sikayetleri ile bagvurdu. Yenidogan doneminde EB
tanist konan hastanin son bir aydir tiim viicutta yaygin biilloz cilt lezyonlari igin ‘Mepilex’ yara Ortiisii
kullandig1 sikayetlerinin ise son 10 giindiir bagladig1 6grenildi. Fizik muayenesinde genel durumu orta
ve digkiin goriinlimde idi. Tim viicutta biillloz lezyonlar, deskuamasyonlar ve yer yer hemorajik
kurutlarin bulundugu eritemlierode cilt lezyonlar1 vardi. Bacaklarinda iki pozitif gode birakan pretibial
6demi mevcuttu. Idrar incelemesinde protein 3+ idi. Serum kreatin diizeyi 0,14 mg/dl, iire 11mg/dl,
total protein 4,8g/dl, albiimin 1,9 g/dl ve total kolesterol 203mg/dl olarak saptandi. 24 saatlik idrar
protiniirisi 116mg/m*/giin olarak hesaplandi. Kompleman diizeyleri normal idi. Batin ultrasonunda
batin i¢i serbest mayi mevcuttu. Tanisal amacli bobrek biyopsisi planland1 ancak biyopsi bolgesi
alaninda enfekte cilt lezyonlar1 oldugundan ve aile izin vermediginden biyopsi yapilamadi. Hastaya
steroid tedavisi verildi. Ancak 8 haftalik tedaviye ragmen yanit vermedi. Gen mutasyonlar1 gonderilen
ve steroide direngli nefrotiksendrom olarak kabul edilen hastaya siklosporin tedavisi eklendi.
Nefrotiksendromun kullanilan siirekli giimiis salinimi yapan, antimikrobiyal, silikon kopiikten
yapilmis yara ortiisiine sekonder olusabilecegi diisiiniildii ve kullanimina ara verilmesi onerilse de cilt

lezyonlar1 ¢ok agir oldugundan cilt ortiisiiniin kullanimina devam edildi. Ancak takip ve tedavilerine

Sonug¢: immiin iliskili olarak gelistigi kabul edilen nefrotiksendromun kullanilan ilaglar sonrasinda
olabildigi bildirilmektedir. Literatiirde yanik tedavisinde kullanilan giimiis kremler sonrasi nefrotik
sendrom gelisen olgular mevcuttur. Olgumuzda EB tedavisinde giimiis i¢eren yara Ortiilerinin

kullanilmasindan sonra nefrotik sendrom gelismesi nedeni ile sunulmasi1 uygun goriildi.
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Nadir Bir Uriner Anomali: Uretral Duplikasyon
Aslihan Kara', Tung Ozan’, Metin Kaya Giirgdze®, irfan Orhan®
'Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Elaz13

?Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Uroloji ABD, Elazig

Giris: Uretral duplikasyonlar nadir goériilen iiriner anomalilerden olup bildirimizde tek

bobregi ve ¢ift tiretral meatusu olan komplet iiretral duplikasyonu olan hastamizi sunuyoruz.

Olgu: Ug aylik erkek bebek, Diyarbakir’dan poliklinigimize bir haftadir olan idrar yaparken
zorlanma ve huzursuzluk sikayeti ile bagvurdu. Antenatal donemde oligohidramnioz ve sag
renal agenezi tespit edildigi, bir hafta yenidogan sariligi nedeniyle yatarak tedavi aldigi,
boy, kilo ve bas ¢evresi 3-10 persentilde idi. Genitoliriner sistem muayenesinde siinnetli olan
bebegin cift tiretral orifisinin oldugu ve her iki orifisten de sizma seklinde idrar cikisinin
oldugu goriildi. Diger sistem muayeneleri ise dogaldi. Laboratuvar incelemelerinde ise tam
idrar tahlili, tam kan ve biyokimyasal parametreleri normal sinirlardaydi. Batin ultrasonunda
ise sag renalagenezi, sol bobrekte evre iki hidrolireteronefroz, renalpelvis AP c¢apt 16mm
olarak saptandi. Voidingsistoliretrografi ¢ekildi, mesane trabekiilasyonunda artis, mesane
boynu komsulugunda iiretrada dolum fazlaligi, divertikiil izlendi. Hastaya proflaktik
trimetoprim-siilfometaksazol baslandi. DMSA’sinda sag bdbrege ait aktivite tutulumu
izlenmez iken, sol bobregin iist poliinde parankim defekti mevcuttu. Sol ireter dilate ve ileri
derecede tortuoze goriiniimde olup evre 2 hidroiireteronefrozu mevcuttu. Uroloji bdliimiine
konsiilte edilen hastaya sistoskopi yapildi. Pediatrik sistoskopla alt {iretral meadan viziialize
edildi. Hastada her iki iiretra deliginden idrar akim1 mevcuttu. Her iki tiretral agikligin mesane
boynunun hemen altinda verumontanum hizasinda birlestigi tespit edildi. Bu Efmann
siiflamasina gore tip 2A-2 tretral duplikasyona uymakta idi. Ek olarak (posterior iiretral

valv) PUV da saptanan hastanin PUV urezeke edildi.

Sonug¢: Uretral duplikasyon oldukga nadir goriilen konjenital bir anomalidir. Aileler siklikla
penil deformiteler, rekiirren idrar yolu enfeksiyonlari, iseme problemleri ile bagvururlar. Dig

merkezde hem poliklinik muayeneleri hem de siinnet operasyonu sirasinda iretral



duplikasyonu oldugunun belirlenememesi, ¢ocuklarin genitoiiriner sistem muayenelerinin her
olguda dnemini tekrar gdstermistir. Ureterovezikal darliginin, PUV’unun ve tek bdbreginin
olmasi nedeniyle kompleks iiretral duplikasyon tanisi konan olgumuza benzer literatiirde

bildirime rastlanmamustir.
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Tedaviye Direncli Kawasaki Hastaligi

Deniz Gezgin Yildirnm®, Fatma Canbeyli3, Vildan Atasayan3, Yesim Ozdemir?, Tugba

Bedir Demirag®, Arzu Okur®, Hasan Tezer*, Serdar Kula® Necla Buyan'? Sevcan
Bakkaloglul'2

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Romatoloji BD, Ankara

2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Ankara

%Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji BD, Ankara

*Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Enfeksiyon Hastaliklar1 BD, Ankara

® Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Onkoloji BD, Ankara

Giris: Kawasaki hastaligi tanisi iyi tanimlanmis Klinik Kriterler ile konur. Diagnostik
labaratuvar testi yoktur. 6 ay ile 5 yas arast ¢ocuklarda siklikla koroner arter
anevrizmalar: ile seyreder. Hastaligin klinige ilk bagvuru tablosu alisilmisin disinda

olabilir.

Olgu: Bes yasinda erkek hasta {i¢ giinliik ates, kusma ile dis merkeze bagvurdugunda,
tipik klinik bulgulari, akut faz reaktanlar yiliksekligi ve ekokardiografisinde sol koroner
arter anevrizmasi saptanip Kawasaki hastalign tamist konularak iki kez IVIG,
antiinflamatuar dozda aspirin ve antibiyotik tedavisi baglanmis. 11 giin devam eden
direngli atesi nedeniyle hastanemize yonlendirilmis. Fizik muayenesinde; yiiksek ates,
bilateral 6n servikal bolgede 4x5cm, inguinalde 3x2 cm, aksiller bolgede 1x1 cm
boyutunda konglomere lenfadenopatiler, c¢ilek dili, ayak sirtinda 6dem, el ve ayak
parmaklarinda soyulma mevcuttu. Oz ve soyge¢misinde; anne baba arasinda iigiincii
derecede akrabalik ile 1.5 yasinda iken spontan pnomotoraks ve atesli hastalik sonrasi
eksitus olan bir kardes oykiisii vardi. Laboratuvar tetkiklerinde akut faz reaktanlarinda
artig, 16kositoz, anemi ve hipoalbuminemi saptandi. Brusella, Kandida PCR, quantiferon
tetkiki, viral ve otoimmiin serolojileri negatifti. Kemik iligi aspirasyonunda sola kayma
goriildii. Eksizyonel inguinal lenf nodu biyopsisinde malignite bulgusuna rastlanmadi. 14
giindiir atesli seyreden hastaya 3 doz pulse metilprednisolon ve idame oral steroid
tedavisi ile, perikardiyal eflizyonuna yonelik ibuprofen baslandi. Yatisinin ikinci
haftasinda boyunda lenfadenopatiler disinda ani bir siglik gelisti. Tomografide



retrofarengeal infiltrasyon, akciger parankiminde nodiiller izlendi. Infliximab tedavisi
verilmesi planlanan hastada, takipte steroid altinda ates kayboldu. Ekokardiografilerinde
perikardiyal eflizyon ve koroner arter anevrizmasi diizeldi. Lenfadenopatileri kiiciildi,
akut faz reaktanlarinda gerileme goriildii. Steroid tedavisi doz azaltim plani yapildi.
Aspirin antitrombotik doza inildi. Ibuprofen ve antibiyotik tedavisi kesildi. Akciger

nodiiler lezyonlar1 klinik ve radyolojik takibe alindi.

Sonu¢: Kawasaki hastaliginda tekrarlanan 1VIG tedavisi ile yanit alinamadig1 hallerde,
steroid tedavisi verilmektedir. Ancak atipik olgularda steroid tedavisi dncesinde ayirici
tanida yer alabilecek malign veya enfeksiyoz hastaliklar ekarte edilmelidir. IVIG ve
steroide yanitsiz olgularda infliximab denenebilir. Atipik seyirde hizla ayirict tani ile
tedaviye gecikmeden baslanmasi kardiyak komplikasyonlarin 6nlenmesi agisindan biiyiik

Onem tasimaktadir.
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Ailevi ADCK-4 Iliskili Glomeriilopati

Yesim Ozdemir', Sevcan A. Bakkaloglul, Deniz Gezgin Y11d1r1m2, Fatih Oza1t1n3, Betiil

0giit4, Ipek Isik Goéniil%, Kibriya Fidan', Oguz Séylemezoglu', Necla Buyan'

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Ankara
?Gazi Universitesi T1p Fakiiltesi, Pediatrik Romatoloji BD, Ankara

% Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Ankara
*Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji ABD, Ankara

Giris: Koenzim Q10 glomeriilopatilerinden biri olan ADCK-4 iligkili glomeriilopati, AarF
Domain Containing Kinase-4 genindeki mutasyon sonucu ortaya g¢ikar ve nefrotik sendroma
neden olur. Oral CoQ10 takviyesi hastaligin erken déneminde proteiniiriyi azaltip bobrek

fonksiyonlarini stabilize edebilir ve hastaligin progresyonunu yavaslatabilir.

Olgu: 16 yasinda kiz hasta 2 aydir olup son 4 giindiir artan bacak sisligi nedeniyle bagvurdu.
Anne-babasi arasinda akrabalik olmayan hastanin kendisinden biiyiik 3 erkek kardesi olup, en
biiyiik kardesinde etiyolojisi bilinmeyen kronik bobrek hastaligi (KBH) nedeni ile renal
transplantasyon oykiisli vardi. Bagvuru fizik muayenesinde viicut agirligi ve boy persentilleri
normal, kan basmci 130/80 mmHg, her iki ayak sirtt ve bacaklarda 6dem mevcuttu.
Laboratuvar tetkiklerinde hemogram normal, BUN: 22.8 mg/dl, kreatinin (cr) 2.2 mg/dl,
alblimin 3.2 gr/dl, trigliserid, total kolesterol ve parathormon degerleri yiiksekti. ANA,
antidsDNA, C3, C4 normal, viral seroloji negatifti. idrar tetkikinde protein ++, 24 saatlik idrar
analizinde 7560mg/giin (180mg/m2/h) proteiniirisi mevcuttu. USG’de her iki bdbrek
ekojenitesi grade III artmisti. Idrar ¢ikisi normaldi. ACE inhibitorii baslandi. Kendisinden ve
fonksiyone renal allograftla izlenen 24 yasindaki agabeyinden nefrotik sendrom mutasyon
analizi gonderildi. Renal biyopside 34 glomeriilden 29°’unda global, 1’inde segmental
glomeriiloskleroz, sklerotik glomeriillerde kollaps, nonsklerotik glomeriillerin ikisinde seliiler
kresent, tiibiiler sistemde yaygin atrofi, intersitisyumda yaygin fibrozis goriildii. Oral steroid
baslanip, tedavinin ilk haftasinda oral siklofosfamid eklendi. 8. haftada 24 saat idrar protein
6940mg/giin, serum cr: 4.1 idi. Hasta ve kardesinin genetik inceleme sonuglarinda ADCK4
geninin 15. ekzonunda homozigot ¢.1339dupG (p.Glu447Glyfs10) mutasyonu oldugu tespit

edildi ve her ikisine de CoQ10 baslandi. Aile bireylerinden genetik inceleme ve idrar analizi



gonderildi. Tedaviye yanit olmamasi ve mutasyon saptanmasi iizerine siklofosfamid tedavisi

sonlandirilip, steroid azaltilarak kesildi. Bagvurusunun {igiincii ayinda diyalize baslandi.

Sonu¢:  ADCK-4 iliskili glomeriilopati tedaviye direngli NS/FSGS ve/veya nedeni
bulunmayan KBH ayirict tanida 6nemli bir nedendir. Addlesan baglangicli, proteiniirik
bobrek hastaligi olan ve otoimmiin etiyolojiler ekarte edilen hastalarda endojen CoQ10 sentez
yolaginda gorev alan enzimleri kodlayan genlerdeki mutasyonlara mutlaka bakilmali;
mutasyon saptanan bireylerin  asemptomatik  kardesleri mutlaka taranmali ve
mutasyon/proteiniiri tespit edilirse erken donemde CoQ takviyesi baglanmalidir. Erken evrede
hastaligin taninmasi ve CoQ replasmaninin erken baslanmasi son donem bobrek yetmezligine

ilerleyisi geciktirmesi/engellemesi agisindan 6nemlidir.
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Akut Poststreptokoksik Glomeriilonefrit, Poliarteritis Nodosa ve Ailevi Akdeniz Atesi
Birlikteligi

Yesim Ozdemirl, Betiil Emine Derinkuyuz, Sevcan A. Bakkaloglu1

'Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Ankara
2Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Radyoloji BD, Ankara

Giris: Cocuklarda Ailevi akdeniz atesi (AAA) zemininde vaskiilitlerin daha sik gelistigi bilinmekle
birlikte; AAA, poliarteritis nodoza (PAN) ve eslik eden akut poststreptokoksik glomeriilonefrit (
APSGN) olgusuna rastlanmamustir.

Olgu: 4 giindiir olan ates, karin agrisi, diziiri ve idrar renginde koyulagma ile basvuran, fizik
muayenesinde hipertansiyon, bilateral pretibial 6dem, yaygin karin ve kas hassasiyeti saptanan 7 yas
kiz hastanin tetkiklerinde Hb 10g/dl, CRP 185 mg/L, ESR 68mm/h, fibrinojen 282 mg/dl, cr 0.2
mg/dl, albiimin 2.4 g/dl saptandi. Idrar1 kola renginde olup, idrar mikroskobisinde dismorfik
eritrositler ve eritrosit silendirleri goriildii. 24 saat idrar proteini 55mg/m2/h idi. ASO: 3886 1U/ml,
viral seroloji negatifti. C3 48.3, C4 3.78 mg/dl, ANA, antidsDNA ve ANCA negatifti. Bogaz, kan ve
idrar kiiltiirlerinde iireme olmadi. APSGN tanis: ile destek tedavisi baglandi. Ik bagvurdugu saglik
kurulusunda iiriner sistem enfeksiyonu distiniilerek baslanmis olan, 3 giindiir almakta oldugu
seftriakson tedavisine ragmen sikayetlerinde gerileme olmayip, tedavi klindamisin ile degistirildigi
halde atesi ve akut faz reaktan1 yiiksekligi devam etmekteydi. Karin hassasiyetinin de giderek artmasi
iizerine bakilan abdomen BT anjiografisinde sol hepatik arterin periferal dallarinda mikroanevrizmalar
(Sekil 1a, 1b) saptandi ve PAN tanisi kondu. 3 doz pulse steroid ardindan oral steroid tedavisine
gecildi. 1. doz pulse steroid ile birlikte hastanin klinik bulgularinda dramatik diizelme saptanirken, 1.
haftada proteintirisi geriledi, 4. haftada da kompleman diizeyleri normale geldi. Klinik cevaba ragmen
akut faz reaktanlarimin halen yiiksek seyretmesi iizerine bakilan FMF gen analizinde homozigot
M694V mutasyonu saptandi ve kolsisin baslandi. Klinik ve serolojik remisyonun saglanmasiyla
steroid tedavisi azaltilarak kesildi. Takibinin 2. yilinda hasta halen remisyonda olup kolsisin tedavisi
ile izlenmektedir.

Sonug¢: PAN ve FMF birlikteligi iyi bilinmektedir. FMF’te APSGN veya diger glomeriilonefritler
goriilebilirken, PAN’da arteriol, veniil ve kapiller tutulumu olmadigindan glomeriiloneftit beklenmez.
APSGN ile prezente olan bu olguda PAN’1n tetikleyicisi de streptokokal enfeksiyon olabilir. Kutantz
PAN etiyolojisinde streptokoklar rol alirken, sistemik PAN’da streptokoklarin etiyolojideki rolii net
degildir. Ug¢ ayr1 hastaligin goriildiigii bu nadir olguda MEFV genindeki mutasyonun streptokokal
enfeksiyonlara artmis yanita neden olarak APSGN ve PAN gelisimine neden olabilecegi

diistintilmiistiir.
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Bobregin Kistik Hastaliklarinda Nadir Bir Neden: Joubert Sendromu

Mehtap Akbalik Kara!', Beltinge Demircioglu Kili¢!, Ayse Aysima Ozcelik?, Mithat

Biiyiikgelik', Ayse Balat'
'Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji Bilim Dal1, Gaziantep
2Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Néroloji Bilim Dali, Gaziantep

Giris: Joubert Sendromu (JS) beyin sapi ve serebellar malformasyonlarla karakterize santral sinir
sisteminin nadir gelisimsel bir bozuklugudur. G6z, okiilomotor, kas-iskelet ve bobrek gibi sistemik
bozukluklarla iliskili olabilir. Renal anomaliler JS'da nadir olup nefronofitizi ve diger kistik displaziler
JS'na eslik edebilir.

Olgul: 16 giinliik kiz hasta morarma yakinmasiyla getirildi. Ozgegmisinde 10 giin yenidogan
yogunbakim {nitesinde pnomoni nedeniyle yatirildigi, 2 giin ventilatdr destegi aldigi 6grenildi.
Soyge¢missinde kuzen anne-babanin 5. ¢ocugu oldugu, ve 4 saglikli kardesinin oldugu 6grenildi.
Fizik bakisi normal olan hastanin yapilan biyokimyasal tetkiklerinde herhangi bir 6zellik yoktu.
Ekokardiyografi ve transfontonel USG normaldi. Noroloji tarafindan hipoksik ndbet olarak
degerlendirilip fenobarbital baslandi. Yapilan MR'da serebellar vermisin izlenmedigi, 4. ventrikiiliin
elonge ve deforme oldugu, pedikiillerde ve mezensefalonda molar dis gdriiniimii saptandi. Hastada JS
diistiniildii. Goz ve isitme bulgular ile EEG'si normal olan hastanin yapilan USG'sinde sag bobrek orta
alt zonda mediiller bolgede kistik genislemeler izlendi.

Olgu2: 12 yasinda erkek hasta bulanti, kusma ve ¢ok su igme yakinmasiyla getirildi. Ozge¢misinde
yenidogan doneminde morarma nedeniyle bir hafta kiivozde kaldigi, basmi tutmaya 1 yasinda,
oturmaya 3 yasinda, yiirimeye 4 yasinda basladig1 6grenildi. Soyge¢misinde 3. derece akraba anne-
babanin 1. ¢cocugu oldugu ve 3 saglikli kardesinin oldugu 6grenildi. Fizik bakisinda biiylime gelisme
geriligi ve motor mental ratardasyon ile gozde sasilik ve nistagmus olan hastanin yapilan tetkiklerinde
iire:386 mg/dl, kreatinin:4.7 mg/dl, HCO3:9.2mmol/L, PTH:487pg/ml, Ferritin:305ng/ml saptaninca
kronik bdbrek yetmezligi disiiniildii. USG'de sagda daha fazla olmak iizere bilateral bobrek kistlerinin
oldugu, refliisiiniin olmadig1 saptandi. Mental retardasyonuna yonelik bakilam 1Q:35-40, TANDEM
ve IKAA normaldi. Gozde nistagmus ve egzotropya disinda patoloji olmayan hasanin isitmesi
normaldi. Kranial MR'da serebellar morfoloji anomalisi, vermis hipoplazisi ve molar dis goriintiisii
saptandi1. Hastada JS diisiiniildii. Hasta kronik periton diyalizi programina alindu.

Sonug: Joubert Sendromu genetik heterojonite gosteren OR, nadir goriilen bir sendromdur. Bu
sendromdaki 6nemli sistemik bozukluklardan biri de renal kistik degisiklikler olup, kronik bdbrek

yetmezligi agisindan yakin takip ve tedavisi onemlidir.
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Eculizumab Tedavisine Direncli Bir Atipik Hemolitik Uremik Sendrom Vakasi

Mihriban inézii, Bora Giilhan, Rezan Topaloglu, Ali Diizova, Nesrin Besbas, Fatih Ozaltin

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Ankara

Giris: Atipik hemolitik iiremik sendrom (aHUS) alternatif kompleman yolaginin kontrolsiiz
aktivasyonu ile karakterizedir. Diagilgliserol kinaz-¢ (DGKE) mutasyonu ise protein kinaz
C’yi aktive ederek protrombotik duruma ve trombotik mikroanjiopatiye yol acar. Yasamin ilk
yilinda DGKE mutasyonu aHUS tablosuna yol acabilir. Yapilan calismalarda hayatin ilk bir
yilinda tan1 alan ailesel aHUS olgularinin yarisinda DGKE mutasyonu saptandigi

gosterilmistir. Hastaligin baglangi¢ yas1 genetik caligmalara yol gostermektedir.

Olgu: Dort yasinda, aralarinda ikinci derece kuzen evliligi olan anne babanin {igiincii ¢ocugu
olarak diinyaya gelmis erkek cocuk; kusma, karin agris1 ve idrar miktarinda azalma sikayeti
ile bagvurdu. Hemolitik anemi, trombositopeni, hipertansiyon ve bobrek yetmezligi saptandi.
Kompleman seviyeleri, ADAMTS13 aktivitesi normaldi. Hemodiyaliz ve taze donmug plasma
tedavisi baslandi. Takip eden giinlerde hemotolojik parametrelerinde iyilesme gozlendi, LDH
seviyeleri geriledi, idrar voliimii artti fakat ¢oklu antihipertansif tedavi gerektiren ciddi
hipertansiyon ve bobrek yetmezligi devam etti. aHUS &n tanisi ile eculizumab bir hafta sonra
baslandi ve her iki haftada bir devam edildi. Hasta bes ay boyunca eculizumab tedavisi
almasina ragmen kronik hemodiyaliz programinda kaldi. Hastadan tani aninda gonderilen
genetik analizde DGKE’de ¢.791G>C (p.Cys264Ser) ve ¢.881+71 73insATA compound
heterozigot varyasyon saptandi, ilki de nova iken, ikincisinin babadan kalitildig:

gosterilmistir.

Sonu¢: aHUS morbidite ve mortalitesi yiiksek olan bir hastaliktir ve bunlari énlemek igin
hizli bir miidahale gerekmektedir. Kompleman kaskatini hedef alan tedaviler DGKE
mutasyonu olan hastalarda etkili olmamaktadir. Bu nedenle hastaligin patofizyolojisi 1s181nda

yeni terapotik yaklagimlara gereksinim vardir.
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Adolesan Hastada Tedavi Uyumsuzlugu ile Yasanan Greft Kaybi

Cemile Pehlivanoglul, Zeynep Yiiriik Yildirim®, Adem Bayraktarz, Yasemin Ozliik®, Seving

Emrel, Hiiseyin Bakkalogluz, Ahmet Naylrl, Isin K111g:aslan3, Alev Yllmazl, Ali Emin Aydln2
Yistanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Pediatrik Nefroloji BD, Istanbul

? jstanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Genel Cerrahi ABD, stanbul
® fstanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi Tibbi Patoloji ABD, Istanbul

Giris: Greft sag kalimi alici-vericinin yasi, alicinin 1tk ve cinsiyeti, 6nceden yapilan transplantasyon
ve transfiizyonlar, HLA uyumsuzluklari, rejeksiyon epizodlar1 ve komplikasyonlar gibi bir¢cok
faktorden etkilenir. Immiinsiipresyona uyumsuzlugun akut ve kronik rejeksiyon ataklari ve diisiik greft
sag kalimi ile iligkili bulundugu bildirilmistir. Bir olgu ile ergenlik doneminde immiinsiipresyona
uyumsuzluk ve buna bagli greft kaybin1 degerlendirmeyi amacladik.

Olgu: Renal displazi ve bilateral veziko iireteral reflitye sekonder kronik bobrek yetersizligi nedeniyle
izlenen 11 yasinda kiz hastaya 5.06.2013 tarihinde kadavradan bobrek transplantasyonu yapildi.
Siklosporin-A  (CyA), mikofenolat mofetil (MMF) ve kortikosteroid tedavisi baslandi.
Transplantasyon sonrasi 4-5. ayda CyA diizeyinde diizensizlikler saptandi. Bobrek
transplantasyonunun 6.ayinda kreatinin degerinde yiikselme saptandi. Greft biyopsisinde akut selliiler
rejeksiyon tespit edildi. Pulse steroid ve antitimosit globiilin (ATG) verildi. ATG sonras1 hastanin
kreatinin degeri 1.9 mg/dl’den 1 mg/dI’ye geriledi. CyA kesilerek takrolimus (TAC)’a gecildi. Takipte
TAC diizeyi ile ilgili diizensizlikler izlendi. Ilk rejeksiyon tedavisinden 9 ay sonra kreatinin 2mg/dl
saptand1. Ikinci renal biyopsi akut selliiler rejeksiyon bulgular1 yaninda C4d negatif olmakla birlikte
agir glomerulit ve peritubuler kapillerit olmasi nedeniyle antikor aracili rejeksiyon ile uyumlu
bulundu. Pulse steroid, ATG tedavisi, 5 seans plazmaferez ve intravendz immunglobulin
uygulandiktan sonra kreatinin degeri 1.6 mg/dl’ye geriledi. Transplantasyon sonrasi 2.yilda kreatinin
degeri tekrar 2.4 mg/dl saptandi. Renal biyopsi 3.kez yapildi, akut selliiler ve antikor aracili rejeksiyon
bulgular goriildii. Pulse steroid ve ATG kullanim takibinde kreatinin degeri 2 mg/dl’ye geriledi.
Ugiincii rejeksiyon tedavisinden 3 ay sonra kreatinin 3.1 mg/dl saptanarak yatirildi. PRA negatif
saptandi. Dordiincii renal biyopside fokal C4d pozitifligi ile antikor aracili rejeksiyon ve selliiler
rejeksiyon ile uyumlu degisiklikler izlendi. Hastaya ATG tedavisi, plazmaferez, intravenoz
immunglobulin ve rituksimab tedavisi verilmesi planlandi. Ancak hastanin majér depresyonu olmasi

nedeni ile bu tedaviler uygulanamadi.

Sonug: Ergenlik ve erken yetiskinlik donemi immiinsiipresyona uyumsuzluk akut ve kronik rejeksiyon

ataklar1 ve diisiik greft sag kalim ile iligkilidir.
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6 Yasinda Cocukta Sepsis ve Hiponatremik Dehidratasyona Sekonder Yaygin Renal
Kortikal Nekroz

Elif Bahat Ozdogan®, Sevdegiil Mungan?, Giilay Kaya®, Giilben Ozgiil®

'Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Trabzon
2Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji ABD, Trabzon
*Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Yogun Bakim BD, Trabzon

Giris: Renal kortikal nekroz olgularmin ancak %10’u ¢ocukluk yas grubunda goriliir.
Burada oncesinde saglikli 6 yasinda kiz ¢ocukta sepsis ve hiponatremik dehidratasyona

sekonder gelisen bir yaygin renal kortikal nekroz olgusu sunulmustur.

Olgu: 10 giindiir devam etmekte olan ishal ve kusma yakinmalari olan, kustugu i¢in yeterli
stvi alamayan, bu yakinmalarla iki kez bagvurdugu yerel merkezde elektrolit Olgiimii
yapilmadan IV mayi verilen ve son bagvurusunda serum sodyumu 113 mEq/L olup agir
dehidratasyon saptanan ve genel durumunun kotii olmasi, idrar ¢ikarmamasi ve bobrek
fonksiyon testlerinde bozukluk olmasi, nedeniyle sivi tedavisi sonrasi sevk edilen 6 yasinda
kiz hastanemize kabul edildi. Fizik incelemede genel durumu kétii, bilinci bulanik, A: 37°C,
N: 98/dk, SS: 40/dk TA: 108/83 mmHg, gbéz kapaklar1 o6demli idi. Laboratuar
degerlendirmede BUN: 99 mg/dl, Cre: 6.5 mg/dl Na: 119 mEq/L LDH: 2173 U/L, CRP: 14
mg/dl, Prokalsitonin 66 pg/L, Hb: 11 g/dl, Trombosit: 100.000 BK: 29.000/mm3, PT: 17.5sn
INR: 1.44, aPTT: 33sn ve ddimer: 17.6 ng/L, PY’da PMNL hakimiyeti, sola kayma ve toksik
graniilasyon saptandi. Aniirik seyreden hasta giinliikk hemodiyaliz programinda izlendi. Sepsis
acisindan antibiyotik, plazma ve destek tedavileri verildi. Izleminin 3. haftasinda halen idrar
cikarmayan hastaya yapilan perkiitan bobrek igne biyopsisinde korteksin %90’ indan fazlasin
tutan yaygin nekroz saptandi. Toplam 31 glomerulun temsil edildigi biyopside fibrin trombiis

veya kresent yoktu.

Sonu¢: Yaygin renal kortikal nekroz g¢ocukluk yas gurubunda sik goriilmese de sepsis,
ekstraseliiler hacim kaybi ve sok onemli nedenleri i¢indedir. Hiponatremik dehidratasyon
ekstraseliiler hacimde daha ciddi azalmaya neden olacagindan egilimi artirabilir. Uzamis
aniirili hastalarda bobrek biyopsisi hem taniyr dogrulamak hem de prognozu belirlemek

amaciyla yardimcidir.
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Kolsisin ve Anakinra Direncli Bir FMF Olgusunda Kanakinumab Etkisi

Celalettin KOSAN?!, Nuran KUCUK?, Dr.Mustafa BULGAN?

1Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Erzurum
2Kartal Dr.Liitfi Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatri Klinigi, Istanbul
3Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 Hastaliklart ABD, Erzurum

Giris: Ailevi Akdeniz Atesi(FMF), tekrarlayan serozal veya sinovyal inflamasyon ile birlikte
seyreden, genellilke 12-72 saat siiren ates ataklariyla karakterize en yaygin otoinflamatuar
hastalik grubudur. 1972°den beri kolsisin, ana tedavi unsurudur. Kolsisin direngli veya
kolsisini tolere edemeyen FMF tanili hastalarin ¢ogunda IL-1 inhibisyonu tedavi se¢enegidir.
Esasen IL-1 reseptdr antagonistinin rekombinant formu olan ve giinliik enjeksiyonlar seklinde
uygulanan anakinra ile basarili sonuglar elde edilmistir. Kolsisine yeterli yanit alinmayan
hastalarda ataklar1 kontrol etmede kanakinumab tedavisi etkili bulunmustur. Kanakunimab,

tamamen insan kaynakli, selektif anti-1L-1p antikorudur.

Olgu: Bu sunumda 3 yasindan itibaren karin agrisi, ates, gogiis agrisi, eklem agrist sikayetleri
olup 9 yasindan itibaren kolsisin 1mg/giin baslanarak Atatiirk Universitesi Cocuk Nefroloji
polikliniginde takip edilen 15 yasinda kiz olgu sunulmustur. Babast FMF tanil1 olan olgunun
o donemde akut faz reaktanlar1 yiliksek olup M694V ve R761H compound heterozigot
mutasyon saptanmis. Takiplerinde 3 yil sonra yeniden atak gecirmeye baslayan hastanin akut
faz reaktanlar1 da yiiksek olup kolsisin dozu 1,5mg/giine ¢ikildi. Ancak diizelme olmayinca
anakinra tedavisi baslandi. Sonrasinda ataklar1 kayboldu ve akut fazlari normal simnirlara
dondii. 1,5 yil sonra yeniden atak gecirmeye basladigi i¢in olguya kanakinumab tedavisi
baslandi. Takiplerinde ataklar1 kayboldu ve akut fazlari normal smirlara dondii. Aylik

enjeksiyonlar seklinde uygulandigi i¢in de olgunun tedaviye uyumu daha rahat oldu.

Sonug¢: Kolsisin ve anakinra tedavisine direng gelisen olgularda kanakinumab tedavisinin

fayda saglayabilecegini diisiinmekteyiz.
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Bronsektazi ve ikincil Amiloidoz: Bir Olgu Sunumu
Ash _Celebi Tavfur!, Ziilfikar Akelma?, Aydin Ece®, Aysun Caltik Yilmaz®, Evsen Cetin4,
Mesut Koc;ak4, Sacit Giinbey4
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*Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 ABD, Diyarbakir

*Kegioren Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Klinigi, Ankara
Giris: Amiloidoz, anormal prekiirsor proteinlerin hiicre dig1 birikimi ile karakterize sistemik bir
hastaliktir. ikincil amiloidoz, kronik enflamatuvar hastaliklar, kronik enfeksiyonlar ve bazi kanser
hastaliklarinin seyrinde gelisen amiloidoz tipidir.

Olgu: On-sekiz yasinda erkek hasta halsizlik ve bacaklarda sislik nedeni ile hastanemize basvurdu. Ug
yasindan itibaren kilo aliminda gerilik, ates, sik akciger enfeksiyonu ve ishal sikayetlerinin oldugu, 4-6
yas arasinda 15 giinde bir kan transfiizyonu aldig1 ve bu donemde sikayet siklig1 ve siddetinin azaldigi,
ebeveynleri arasinda 1. derece akrabalik oldugu, 1 kardesinin enfeksiyon nedeni ile ex oldugu
ogrenildi. iki ay once aym sikayetlerle dis merkezde yatirilarak izlenen hastanin bronsektazi, kronik
siniizit, hipotroidi ve nefrotik sendrom tanilari aldigy; tiiberkiiloz, gliiten enteropatisi ve kistik fibrozis
incelemelerinin, viral belirleyicilerin ve MEVF mutasyonunun negatif bulundugu, kantitatif
immiinoglobulin diizeylerinin diisiik bulundugu ve bobrek biyopsisinde AA tip amiloidoz saptandig
Ogrenildi. Hastanemize basvurusunda hastada yaygimm Odem, hipotansiyon, biiylime geriligi,
dismorfizm, el ve ayak parmaklarinda c¢omaklagsma, bilateral akcigerlerde krepitan raller,
hepatomegali, kalpte tiim odaklarda 3. derece sistolik iifiirim ve mental retardasyon mevcuttu.
Laboratuvar bulgularinda anemi, bdbrek fonksiyon bozuklugu, hipoalbuminemi, hiperlipidemi,
hipotroidi, hipogammaglobulinemi, osteoporoz, proteiniiri, perikardiyal ve pleural effiizyon, kistik ve
diffiiz brongektazi, mitral valv prolapsusu ve mitral yetmezlik saptandi. Total immiinoglobulin diizeyi
<100 mg/dL idi. Hastada antikor iiretiminin primer bozuklugu ile seyreden immiin yetmezlik (yaygin
degisken immiin yetmezlik/agammaglobulinemi), bronsektazi ve amiloidoz tanmilar1 diistiniildi.
Albilimin, intravendz immunoglobulin (IVIG), genis spektrumlu antibiyotik, L-tiroksin, gemfibrozil,
N-asetil sistein, bactrim proflaksisi, depo penisilin ve diger destek tedavileri verildi. Malniitrisyonuna
yonelik olarak beslenmesi diizenlendi. Bagvurudan 7 giin sonra genel durumu kétiilesen hasta 9. giinde
ex oldu. Hastanin IVIG o6ncesinde alinan kan orneklerinde immiin yetmezlik nedenlerine yonelik
caligmalar1 devam etmektedir.

Sonug: Antikor iiretiminin primer bozuklugu ile seyreden hastaliklarda gelisen kistik ve diffiiz

bronsektazi, amiloidoza ve kronik bobrek yetmezligine neden olabilmektedir.
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Periferik Fasial Paralizi ile Basvuran Hastada Ciddi Sistemik Hipertansiyon

Bahar Bﬁvﬁkkaragﬁzl, Aysun Caltik Yllmazl,EmeI Saylamz,Deniz Yllmaza,Osman

Ozdemir*

'Kegioren Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Nefroloji Bolimii, Ankara
’Kecidren Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi, Ankara
3K ecidren Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Néroloji Bsliimii, Ankara
*Kecidren Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Kardiyoloji Boliimii, Ankara

Giris: Pediatrik hastalarda periferik fasiyal paralizinin en sik nedeni idiopatik (Bell paralizisi)
olmakla birlikte, bu tablo sistemik hipertansiyonun ilk bulgusu olabilir. Bu galismada sol
periferik fasiyal paralizi ile bagvurup renal nedenlere bagl ciddi hipertansiyon saptanan bir

olgu sunulmustur.

Olgu: 6,5 yasinda kiz hastaya sol goziinii kapatamama ve agzinda saga kayma nedeniyle
bagvurdugu dis merkezde periferik fasiyal paralizi tanistyla 1 mg/kg/gilin prednizolon verildigi
ogrenildi (Resim 1). Ertesi giin bas agris1 yakinmasi eklenen hastanin acil serviste viicut 1sist:
38,1°C ve TA: 190/140 mmHg (>95p/95p) bulunarak yatirildi. Ozge¢misinden sik sik
ateslendigi ancak hi¢ idrar incelemesi yapilmadigi ogrenildi. Kan basinci akut donemde
uygulanan oral nifedipin sonrasi1 idame enalapril ve amlodipin ile kontrol altina alindi.
Tetkiklerinde tam kan sayimi normal, kreatinin: 0,85 mg/dl, C-reaktif protein: 1,82 mg/dl (0-
0,5), tam idrar tetkikinde yogun I6kositiiri saptanarak intravendz seftriakson baslandi. Kranial
BT incelemesi normaldi. G6z dibi incelemesinde evre 1-2 hipertansif retinopati ve
ekokardiyografide hafif diizeyde sol ventrikiil hipertrofisi saptandi. Uriner sistem USG’de sag
bobrekte fokal piyelonefritik alan ve sol bobrekte atrofi saptandi. Renal doppler USG
normaldi. Idrar kiiltiirinde 100000 koloni E.coli iiremesi {izerine duyarli oldugu antibiyotik
tedavisine devam edildi. Izlemde idrar bulgular1 diizelen hastada voiding sistoiireterografi
(VSUQG) ile sol bobrekte Grade 3-4, sag bobrekte Grade 3 vezikotireteral reflii (VUR)
saptand1 (Resim 2). 24 saatlik idrarda 14,2 mg/mz/saat proteiniiri mevcuttu. Trimetoprim-
stilfametoksazol ile profilaksiye alinarak taburcu edildi. Ayaktan izlemin birinci ayinda fizik
inceleme bulgulari normale dondii. Bu donemde DMSA sintigrafisinde sag bobrek %75, sol
bobrek %25 katilim gostermekte olup, her iki bdobrekte yaygin skar goriinimii mevcuttu.

Hastaya {iroloji boliimii tarafindan bilateral subiireterik dextranomer/hyaluronik asit



enjeksiyonu uygulandi. Kontrol VSUG’da VUR saptanmamasi iizerine antibiyotik profilaksisi

kesildi. Hasta halen enalapril tedavisi ile normotensif olarak izlenmektedir.

Sonug¢: Periferik fasiyal paralizi ile basvuran pediatrik hastalarda kan basmci Ol¢timii

onemlidir. Hipertansif olgularda steroid tedavisinin mevcut tabloyu daha da

kotiilestirebilecegi akilda tutulmalidir.

Resim 1: Hastada sol periferik fasiyal paralizi goriiniimii

VOIDING

Resim 2: Hastamin iseme fazinda VSUG incelemesi
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Renal Kitlelerin Ayirict Tanisinda Lober Nefronia

Nurdan YlldlZl, Sercin Gﬁvenl, [brahim Gé')kg:el, Giilnur Tokug, Harika Alpay1

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Istanbul

Giris: Lober nefronia akut fokal bakteriyel nefrit olarak da bilinen, interstisyel bakteriyel
nefritdir. Daha c¢ok eriskinlerde goriiliir, ¢ocuklarda nadiren gelisir. Bobrekte lokal
enfeksiyon sonucu hipodens, izodens ya da hiperdens lezyon geligir ve yer kaplayict lezyon
olarak tanimlanabilir. Bu bildiride bdobrekte kitle 6n tanisiyla bagvuran bir lober nefronia

olgusu sunularak ayiric1 tanidaki 6nemi vurgulandi.

Olgu: Bes yasinda erkek hasta iki ay once gegirdigi atesli enfeksiyon sonrasi servikal bilateral
LAP gelismesi ve USG’sinde sag bobrekte 27x24 mm ekojenite artist olan kitle saptanmast
nedeniyle tarafimiza gonderildi. Oykiisiinde ates odagmin bulunmadigi, idrar tahlili
yapilmadigi ve antibiyotik kullanildig1 6grenildi. Manyetik rezonans incelemede sag bdbrekte
USG’de tanimlanan alana uyan, T2 de sinyal artiglarinin izlendigi lezyon enfeksiyona ikincil
ya da sekel degisiklik olarak yorumlandi, primer bobrek tiimorii ya da lenfoproliferatif
hastalik dislanamadi. Fizik muayene servikal LAP disinda normaldi. Laboratuvar
incelemelerinde bobrek fonksiyonlart normal, proteiniirisi ve tiimér belirtecleri negatif idi.
Servikal lenf bezi biyopsisi reaktif hiperplazi olarak degerlendirildi. Tan1 amacli bobrek
biyopsisini kabul etmeyen ailenin bir yillik izleminde bobrekteki kitle bulgusu radyolojik
olarak degismedi. On dort aylik izlem sonrasi bobrek biyopsisi yapildi. Isik mikroskobisi
incelemesinde 15 glomertiil incelendi. Glomeriillerde hafif irilesme, bir glomeriilde global
skleroz, tubulointerstisyel alanda fokal seyrek inflamatuvar hiicre infiltrasyonu izlendi,
immiinfloresan inceleme negatif saptandi.  Radyolojik ve patolojik inceleme sonucu

bobrekteki kitle “lober nefronia” olarak degerlendirildi.

Sonu¢: Oykiisinde yakin zamanda gecirilmis atesli {iriner sistem enfeksiyonu olan
cocuklarda akut lober nefronia nadir olmakla birlikte goriilebilir ve bobrekte kitle benzeri
lezyon gelisebilir. Bobrekte yer kaplayict lezyonlarin ayirict tanisinda ¢ocuklarda nadir

goriilen “akut lober nefronia” akilda tutulmalidir.
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Akut Lenfoblastik Loseminin Nadir ilk Basvuru Bulgusu: Bilateral Nefromegali

Enes Celikl, Sercin Giiven®, Emel Senays, Nurdan Yildiz', ibrahim Gékgez, Ahmet Kog3,

Harika Alpay?

"Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1t ABD, Istanbul
?Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Istanbul
*Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji&Onkoloji BD, Istanbul

Giris: Nefromegali, infiltratif hastaliklar, polikistik bobrek hastaligi, hidronefroz, Wilms
tiimori gibi hastaliklarda goriilmektedir. Akut lenfoblastik 16semide(ALL) bobrek tutulumu
%7-42 olup, bilateral nefromegali olduk¢a nadir goriilmektedir. Karinda siskinlik sebebiyle
basvuran, bilateral nefromegali saptanan ve pre B ALL tanis1 alan olgu sunularak

nefromegalinin ayirici tanisinda l6semik infiltrasyonun 6neminin vurgulanmasi amaglandi.

Olgu:18 aylik kiz hasta, 3 haftadir farkedilen karinda siskinlik sikayeti ile poliklinige
basvurdu. Fizik muayenesinde batinda distansiyon ve palpasyonla bilateral kitle benzeri yap1
saptandi.  Hepatosplenomegali ve  LAP saptanmadi. Laboratuvar tetkiklerinde
16kosit:12700/ul, noétrofil:4700/ul, hb:8.8 gr/dl, trombosit:411000/ul, sedimentasyon 77
mm/saat, BUN: 4 mg/dl, kreatinin: 0.26 mg/dl, iirik asit: 5.6 mg/dl , laktat dehidrogenaz: 411
U/L idi. Serum elektrolit, bikarbonat seviyesi, karaciger fonksiyon testleri ve idrar analizi
normaldi. Iki defa yapilan periferik kan yaymasinda atipik hiicre goriilmedi. Viral seroloji
testleri negatif sonuglandi. Anemi tetkiklerinde vitamin B12 eksikligi disinda anormallik
yoktu. Batin USG’de her iki bobrek boyutlar: normalden biiytik olup, diffiiz evre 2 ekojenite
artis1 mevcuttu. Kontrasth batin tomografisinde sag bobrek 108 mm(95. persantil 63 mm),
parankim kalinlig1 38 mm; sol bobrek 101 mm, parankim kalinligr 29 mm olarak o6l¢iildii.
Infiltratif hastaliklar agisindan anlamli oldugu seklinde yorumlandi. Karaciger 124 mm olup
hafif hepatomagalisi tespit edildi, splenomegali saptanmadi. Izlemde b&brek biyopsisi
planlandi ancak hemoglobin 6,5 gr/dl’ye, trombosit sayis1 77000/ul’ye diismesi lizerine kemik
iligi aspirasyonu yapildi ve blast goriildii, ALL distiniilerek tetkikleri gonderildi, bobrek
tutulumunu gostermek amaciyla bobrek biyopsisi yapildi. Kemik iligi lenfositlerinin

immiinofenotifik analizi preB-ALL olarak sonuc¢landi, patolojik incelemesi akim sitometri



sonucu ile uyumluydu. Bobrek biyopsi patolojisi 10semik infiltrasyon olarak degerlendirildi.
Kemoterapi sonrasit kemik iligi aspirasyonunda blast goriilmedi. Kontrol batin MR
goriintliilemesinde karaciger boyutu normal olup, bobrek boyutlarinda %30 kiiciilme saptandi.

Hastanin idame tedavisi halen devam etmektedir.

Sonuc: Bilateral nefromegali ile bagvuran hastada ayirici tanida ALL akilda tutulmalidir.
Bobrek tutulumunun periferik yaymada blast goriilmeyen hastalarda da olabilecegi
unutulmamali, bu nedenle ayirici tanida ALL diisiliniilen hastalarda periferik yayma normal

olsa dahi kemik iligi incelemesi yapilmalidir.
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Lupus On Tamsiyla Degerlendirilen Ailevi Akdeniz Atesi Vakasi

Ali Delibas 1, iclal Giirses?, Goniil Parmaksiz®, Serra Siirmeli Déven®, Ebru Balli*, Kaan

Esen®, Selma Unal®, Meltem Cobanogullar1 Direk’, Cetin Okuyaz’,

"Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Mersin
?Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji ABD, Mersin

*Mersin Kamu Hastaneler Birligi Mersin Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi,
Pediatrik Nefroloji Klinigi, Mersin

*Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Histoloji ve Embriyoloji ABD, Mersin
> Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dal1, Mersin
® Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Hematoloji BD, Mersin

’ Mersin Universitesi Tip Fakiiltes, Pediatrik Noroloji Bilim Dali, Mersin

Olgu: Oniki yasinda kiz hasta, sol kolda kasilma ve gézde kayma seklinde nobet gecirerek
bagvurdugu merkezde kan basinct 150/100mmHg saptanmis. Fenitoin, amlodipin ve enalapril
tedavisi baslanan hasta hastanemize sevkedilmis. Ozgecmisinden hastanin alti yil &nce
apendektomi oldugu ve bes senedir Ailevi Akdeniz Atesi(AAA) tanisiyla izlendigi ve
Kolsisin 1x1 tablet kullandig1 6grenildi. Hastanemize yatirildiginda siddetli kas ve eklem
agrilar1 olan ve makroskopik hematirisi bulunan hastanin fizik muayenesinde genel durumu
orta kan basinct: 130/70 mmHg, oral aftoz lezyonlar, eklemlerde ve kaslarda palpasyonla
hassasiyeti mevcuttu. Laboratuvar incelemelerinde Hgb:6,7 gr/dl, Lokosit say1s1:17200/mm3,
sedim:66 mm/sa, tire:13,7 mg/dl, kreatinin:0,3 mg/dl, Albumin:3,2 g/dl, Na:129 mEg/L, K:4
mEg/L, CRP:16 mg/L, ASO:2270 1U/ml, RF:22,7 IU/ml, Fibrinojen:537 mg/dl Tam idrar
tetkikinde; idrar ¢ay renginde Dansite:1012 protein(-) mikroskopide bol dismorfik eritosit
goriildii. Serebral MR ve EEG normal olarak degerlendirildi. ANA: 1/100 (+), AntiDs-DNA:
<10 1U/ml, ACA-IgM(-) ACA-IgG:(-) Factor VIII1:%83, Factor VIII inhibit6r:<0,5, lupus
antikoagulan taramasi(+) dogruilamasi(-), VDRL(-) ve ENA profili negatif olarak geldi.
MEFV:M694V/M694V  saptandi. Coombs (+) hemolitik anemi saptanan hastada kemik
agrilarinin da olmasi1 sebebiyle maligniteyi ekarte etmek i¢in yapilan kemik iligi aspirasyonu
normal olarak degerlendirildi. Hastaya IVIG verildi. G6z muayenesinde {iveit saptanmadi.
Agizda aftlarin bulunmasi, Coombs(+) hemolitik anemi, proteiniiri (345 mg/m2/giin),
hematiiri, eklem agrilari, nobet gecirme hikayesi ve ANA(+)’ligi saptanan hastada Sistemik

Lupus Eritematozus (SLE) nefriti 6n tanisiyla bobrek biyopsisi yapildi. Bobrek biyopsi



sonucu membranoproliferatif glomerulonefrit (MPGN) ile uyumlu olarak degerlendirildi.
Hastaya prednizolon (60mg/m2/giin) tedavisi baglandi. Genel durumu iyi olan hasta, yatisinin
15. giiniinde fenitoin, kolsisin ve prednisolon tedavileriyle taburcu edildi. Ug ay sonra bakilan
idrar mikroskopisinde hematiirinin diizeldigi tespit edildi. Prednizolon ve fenitoin azaltilarak
kesildi. Onbir aydir izleniyor. Hastanin aktif sikayeti yok. Kolsisin 3x1 kullanmaya devam

ediyor.

Sonu¢: AAA nedeniyle izlenen hastanin hipertansiyon ve ndbetleri gecirmis oldugu Akut
glomeriilonefrite (MPGN) baglandi. Kolsisin uygun dozda kullanilmadigi i¢in araya giren
AAA ataginin klinik durumu karistirdigi disiiniildi.
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Amiloidozise Bagh Nefrotik Sendromlu iki Olgu

Demet Tekcan', Burcu Bulum', Ozlem Kazanci', Bilge Can Meydan?,Giirkan Geng'

'Ondokuz Mayis Universitesi, Pediatrik Nefroloji BD, Samsun
2Ondokuz Mayis Universitesi, Patoloji ABD, Samsun

Giris: AA tipi amiloidozis ¢ocukluk ¢aginda sekonder nefrotik sendromun en sik nedenidir.
Ulkemizde AA tipi amiloidozisin en sik nedeni ailevi akdeniz atesi olmakla birlikte kronik

inflamasyon ve kronik infeksiyona neden olan tiim hastaliklar etyolojide akilda tutulmalidir.

Olgu 1: Epidermolizis biilloza tanili 16 yasinda erkek hasta yiizde ve bacaklarda sislik nedeni
ile bagvurdu. Muayenesinde egzamatdz, biilloz, iilsere cilt lezyonlari, pretibial 2+ gode
birakan 6dem vardi. Elleri metakarpofalangeal eklemlerden, ayaklari metatarsofalangial
eklemlerden ampute goriinlimde idi. Tetkiklerinde; kreatinin 0,17 mg/dl, kolesterol 180
mg/dl, total protein 4.5 g/dl, albumin 1,37 g/dl, C3 111 mg/dl (79-152), C4 26,5 mg/dl (16-
38), Hemoglobin 8,9 gr/dl, beyaz kiire 15250, trombosit 887000, CRP 27,1 mg/L (0-5),
sedimentasyon 93 mm/h, 24 saat idrar protein 81 mg/m?/saat saptandi. Hematiiri yoktu.

Bobrek ultrasonografisi normaldi.

Olgu 2: Meningomyelosel operasyon dykiisii olan ventrikiiloperitoneal santli 12 yasinda kiz
hasta 15 giindiir devam eden bacaklarda sislik sikayeti ile basvurdu. Nefrolojik agidan takibi
olmadigi ve erken yaslarda tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlart oldugu 6grenildi.
Muayenesinde 17 kg, genel durumu iyi, biling acik, alt ekstremite plejik, belirgin ddemi
yoktu. Tetkiklerinde; kreatinin 0,34 mg/dl, albumin 2,48 g/dl, total protein 4,9 g/dl,
Kolesterol:234 mg/dl , C3 1,21 g/L (0,8-2), C4:0,35 (0,15-0,5), CRP: 12 mg/L,
sedimentasyon 43 mm/h, 24 saat idrar protein 469 mg/m?/saat, hepatit panel ve HIV negatif
saptand1. Hematiiri yoktu. Uriner ultrasonografide bilateral hidronefroz, DMSA da sag bébrek
%81 sol %19 ve sol bobrekte boyut azalmasi ile birlikte, bilateral parankimal disfonksiyon ile
uyumlu heterojen kortikal tutulum saptandi. Her iki olgunun da bdbrek biyopsisi AA tipi
amiloidoz ile sonuglandi. Her iki olgunun da FMF gen analizi, tuberkiiloz, malignite ve
immun yetmezlik agisindan tetkikleri negatif idi. Amiloidoz ilk olguda epidermolizis
biillozaya, ikinci olguda tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlarina baglandi.  Tedavi;

destekleyici tedavi, kolsisin ve kanakinumab olarak planlanda.

Sonug: Olgularimiz amiloidozisin nadir rastlanan nedenlerinden oldugu i¢in sunulmustur.
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Es Zamanh Henoch Schonlein Purpura ve Akut Poststreptokoksik Glomeriilonefrit

Saptanan Bir Olgu

Demet Tekcan', Burcu Bulum', Ozlem Kazanc1', Bilge Can Meydan?, Giirkan Geng'

'Ondokuz Mayis Universitesi, Pediatrik Nefroloji BD, Samsun
20ndokuz Mayis Universitesi, Patoloji ABD, Samsun

Giris: Akut poststreptokoksik glomeriilonefrit (APSGN) ve Henoch schonlein purpurasi (HSP)

cocukluk caginin sik karsilasilan akut glomeriilonefrit nedenleridir.

Olgu: 11 yasinda kiz hastaya iist solunum yolu enfeksiyonu sonrasi gelisen dokiintii ve sag dizde sislik
ile HSP tanis1 konularak non-steroid anti-inflamatuar ilag baglanmis. Tedavinin 3. giiniinde halsizlik,
basagrisi, kusma, el sirtlarinda sislik ile tekrar doktora bagvurmus, bobrek fonksiyonlarinin bozulmasi
iizerine tarafimiza yonlendirilmis. Muayenesinde; genel durumu orta, kalp tepe atimi 96/dk, solunum
sayist 20/dk, TA 112/62 mmHg, periorbital 6dem, yaygin palpabl purpura, bilateral 2-4.
metakarpofalangeal eklemlerde sislik ve kizariklik vardi. Laboratuvarda; BUN 144 mg/dl, kreatinin
2,5 mg/dl, total protein 6 gr/dl, aloumin 3,2 gr/dl, idrar tahlilinde; dansite 1010, pH 6, protein 300
mg/dl, glukoz negatif, nitrit negatif, her alanda 10 16kosit, 15 eritrosit ve graniiler silendirleri vardi. 24
saat idrar protein 104 mg/m?/saat, beyaz kiire 9800/mm°  hemoglobin 9.8 gr/dl, trombosit
441000/mm?®, C3 0.57 gr/l (0.8-2), C4 0.06 gr/l (0.15-0.5), ASO 762 IU/ml, koagiilasyon testleri
normal, hepatit panel, ANA, anti-ds-DNA, p-anca, c-anca negatif saptandi. Uremik semptomlari
nedeni ile acil hemodiyalize alinarak ve hizli seyirli glomeriilonefrit tanisi ile pulse steroid (30
mg/kg/giin)  tedavisi 3 glin uygulandi. Cilt biyopsisi 16kositoklastik vaskiilit, bobrek biyopsisi
postenfeksiy6z glomeriilonefrit ile uyumluydu. Biyopside 63 adet glomeriil, endokapiller
proliferasyon, nétrofilik infiltrasyon vardi, immunfloresanda IgG-1gA-IgM negatif, C3 ve Clq baz1
glomeriillerde periferal, yamasal 1+ boyanma izlendi. Hastanin 4. giin hemodiyaliz ihtiyaci kalmadi,
1.haftada bobrek fonksiyonlar1 normale dondii. 1. ay kontroliinde kompleman diizeyi normallesti ve

mikrokospik hematiiri kayboldu. 2. ayinda halen 54 mg/m2/sa proteiniiri ile izlenmektedir.

Sonug: Olgumuzun 6zelligi HSP ve APSGN’nin birlikte gelismis olmasidir. Tipik dokiintii, artrit,
biyopside l0kositoklastik vaskiilit saptanmasit HSP ic¢in kanit olusturuyorken, iist solunum yolu
enfeksiyonu Oykdisii, nefritik sendrom bulgulari, hipokomplementemi, ASO yiiksekligi APSGN ig¢in
kanit olusturmaktadir. Literatiirde APSGN’ye neden olan grup A streptekoklarin HSP etyolojisinde de
yer aldigin1 gosteren ¢alismalar mevcuttur. Olgumuz bu etyolojiyi destekler nitelikte oldugu igin

sunulmustur.
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Bobrek Nakli Sonrasinda Parvoviriis B19 Iliskili Saf Eritroid Hiicre Aplazisi Gelisen
Cocuk Olgu

Serdar Sarltasl, Caner Alparslan?, Nejat Aksu?, Dilek Yilmaz Ciftdogan3, Baris Malbora®,

Eda Ataseven *, Belde Kasap Demir*®, Onder Yavascan®, Fatma Mutlubas Ozsan?, Demet

Alaygut®.

1Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari Klinigi, izmir
®Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Nefroloji Klinigi, Izmir
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Giris: Parvoviriis (Pv) B19 enfeksiyonlar diinya ¢apinda yaygin olarak goriilmektedir. Klinik
bulgular konagin yanit durmuna gore degiskenlik gostermektedir. Saglikli insanlarda besinci
hastalik, immiin supresif bireylerde ve solid organ transplantasyonlu olgularda ise saf eritroid

aplaziye neden olabilmektedir.

Bu yazida, Alport sendromu (AS) nedeni ile son dénem bobrek yetmezligi (SDBY) gelismesi
sonrasinda babasindan bobrek nakli yapilan hastada, izleminin 4. ayma gelisen Parvoviriis

B19 enfeksiyonuna bagli saf eritroid aplazisi sunulmak istenmistir.

Olgu: 12.5 yas erkek, AS'na ikincil SDBY nedeni ile babasindan pre-emptive bobrek nakli
gergeklestirilen olgunun immunsupresif tedavisi takrolimus (0.15 mg/kg/gilin), mikofelonat
sodyum (750 mg/m?/giin), prednizolon (30 mg/kg/giin azaltilarak 20 mg/giin) seklinde
diizenlendi. Izleminin 4. aymda hemoglobin (Hb) diisiikliigii (9.8 g/dl) nedeni ile tetkik edildi.
Periferik yaymasinda hipokrom mikrositer anemi saptandi. Serum demir parametreleri normal
sinirlarda bulundu. Iliskili olabilecegi diisiiniilerek mikofelonat sodyum dozu azaltildi ve
trimetoprim sulfometaksazol tedavisi kesildi. 1. hafta kontroliinde Hb: 4.4 g/dL. bulundu.
Retikiilosit sayis1 %0.1, coombs testleri negatif olarak saptanmasi iizerine yapilan kemik iligi
aspirasyonunda iri eritrositer onciiller goriildii, diger serileri normal olarak degerlendirildi.
PvB19 serolojisi gonderildi. Eritrosit siispansiyonu verilerek, 100 U/kg/hafta eritropoietin
uyarici ajan (EUA) baslandi. PvB19 serolojisi sonucunda aktif enfeksiyon diisiiniilmedi.

Anemisi devam etmesi iizerine EUA dozu 150U/kg/haftaya ¢ikildi. 2 kez daha eritrosit



stispansiyonu verildi. Mikofenolat tedavisi tamemen kesildi. PvB19 serolojisi tekrar edildi ve
negatif olarak sonug¢landi. Bunun {izerine periferik kan ve kemik iligi aspirasyonunda ayrilan
kandan PvB19 PCR tetkiki gonderildi. Her iki o6rnekte de PCR ile PvB19 pozitif olarak
bulundu. Mevcut enfeksiyon i¢in olguya IVIG 400 mg/kg/giin (5 giin) verildi. Takrolimusun
parvoviriis B19 enfeksiyonu kolaylastirici etkisi olmasi nedeni ile tedavisi 7 mg/kg/giin
siklosporin A ile degistirildi. Mikofelnoat sodyum 360 mg/giin olacak sekilde diisiik doz
tekrar baslandi. EUA kesildi. Tedavinin 5. glin bakilan hemogram degeri 8.0 g/dL, retikiilosit
sayis1 % 3 olarak saptandi. Hastanin son kreatinin degeri 1.0 mg/dL (bazal kreatinin 0.9-1.1
mg/dL) olarak izlemine devam etmekte olup tedavisinin 1. ayinda parvoviriis B19 PCR tetkiki

planlanmustir.

Sonug¢: Sonug olarak organ nakli sonrasinda retikiilositopeninin eslik ettigi direngli anemi
gelisen hastalarda parvoviriis B19 iligkili saf eritroit hiicre aplazisi mutlaka akla getirilmelidir.
Ayrica bu hastalarda serolojik tetkiklere gilivenilmemeli ve kesin tani icin PCR analizi

istenmeli
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Bobrek Nakli Sonrasinda Akut Tiibiiler Nekrozise Bagh Gelisen Spontan Greft Riiptiiri

Fatos Mutlubas Ozsan®, Cengizhan Elmas?, Caner Alparslan®, Cem Tugmen®, ismail Sert®,

Belde Kasap Demir**, Onder Yavagcan®.

1Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Nefroloji Klinigi, izmir
2Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi, Izmir
3Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Organ Nakli Boliimii, Izmir

*izmir Katip Celebi Universitesi, Pediatrik Nefrolojisi BD, izmir

Giris: Spontan akut greft riiptiirii (AGR) bobrek naklini takiben nadir goriilen siklig1 % 0.3-3
arasinda bildirilen nadir bir komplikasyondur. Bu komplikasyon greft ve hasta sag kalimini
ciddi anlamda tehdit edebilir. Klinik belirtiler hipotansiyon, greftte sisme, agr1 ve hemoglobin
degerinde ani disiistiir. Olgularin biiyiik ¢ogunlugunda tedavide ilk yaklasim nefrektomi
olarak bilinmesine ragmen riiptiiriin biiyiikligline gore riiptiir tamiri ile de yiiz giildiiriicti
sonuclar bildirilmektedir. Bu yazida spontan AGR yasanan ve konservatif yontemler ile

kontrol altina alinan bir gocuk olgu sunulmaktadir.

Olgu: 5 yas kiz olgu; kistik bobrek hastaligima ikincil son déonem bobrek hastaligi nedeni ile
6 aydir kronik periton diyalizi uygulanan olgunun, 3 yasinda iken Caroli hastaligina ikincil
karaciger sirozu gelistigi ve takibinde bir yil igerisinde karaciger nakli gerceklestirildigi
belirtildi. Giircistan'dan bobrek nakli amaciyla bagvuran olguya nakil islemi anneden (41 yas)
2 HLA missmatch ile gerceklestirildi. Post-op 6. saat Hb degeri 9.3g/dL, iire 141mg/dL,
kreatinin 4.2mg/dL olarak bulundu. Ilk 24 saatlik izleminde oligoiiri nedeni ile diiiretik
infiizyonu basland1. 24. saat renal doppler ultrason incelemesinde bébrek kanlanmasmin (Ri:
0.56, renal/eksternal iliak maks. sistolik hiz < 2) 1yi oldugunu rapor edildi. 2. giin Hemoglobin
disiikliigiine (7.2g/dL) trombositopeni (100.000/L) eklendi. Kreatinin yliksekliginin devam
etmesi nedeniyle takrolimus tedavisi baslanmadi. 3. glinde metabolik asidoz ve hipervolemi
nedeniyle hemodiyaliz uygulandi. 4. giiniinde yapilan greft biopsisi akut tiibiiler nekroz ile
uyumlu bulundu. 5. giinde foley kateter ve drenaj hattindan hemorajik vasifta geleni saptandi.
6. glinde klinik durumun kotiillesmesi ve tekrarlayan ERT ihtiyacina neden olan kanamalari
olmasi nedeniyle eksplorasyon yapildi. Bol miktarda retroperitoneal ve intraperitonal

hemorajik s1vi goriildii, greftin iist poliinde ise yaklasik 2cm boyunda riiptiir saptandi. Riiptiire



alan biyolojik doku yapistiricisi ve spongostan kullanilarak tamir edildi. Riiptiir tamiri sonrasi
klinik durumu diizelen olgunun iire ve kreatinin seviyelerinin normale dondigi goriildii.
Kontrol doppler ultrasonda greft kanlanmas1 ve bobrek ekosu normal olarak saptandi. 14 aydir
klinik izlemde olan olgunun son kreatinin degeri 0.7mg/dL olup sorunsuz olarak

izlenmektedir.

Sonug¢: Spontan AGR bdbrek nakli sonrasi goriilebilen nadir bir komplikasyondur. Ozellikle
erken donemde genel durum ve hemodinamik bozuklugun israr etti§i olgularda mutlaka

diistiniilmelidir.
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Periton Diyaliz Kateteri Kaybi ile Sonuclanan Stenotrophomonas Maltophilia Relapsing

Peritoniti

Elif Perihan Oncel', Caner Alparslan?, Serdar Saritas’, Onder Yavascan?, Belde Kasap

Demir®®, Demet Alaygut®, Fatos Mutlubas Ozsan®, Nejat Aksu®.

'"Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi, Izmir
2Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Nefroloji Klinigi, Izmir
3[zmir Katip Celebi Universitesi, Pediatrik Nefroloji BD, Izmir

Giris: Stenotrophomonas-maltophilia gram negatif bir basil olup daha ¢ok nazokomiyal bir
patojendir. Kronik Periton diyalizi (PD) yapan hastalarda artan siklikta bildirilmekte olup,
genellikle kotii prognozlu bir enfeksiyon klinigine ve periton diyalizi kateteri kaybina yol
agmaktadir. Biz burada 6 yasinda Stenotrophomonas-maltophilia iliskili relapsing peritonit
nedeni periton diyalizi Kkateteri ¢ekilerek kronik hemodiyaliz programina alinmak zorunda

kalinan bir hasta ile ilgili deneyimimiz aktarmak istedik.

Olgu: 6 yas kiz olgu. Nedeni bilinmeyen SDBY tanisi ile 2 yildir SAPD programinda izlenen
olgunun basvurusundan 3 giin 6nce baslayan istahsizlik sikayetlerine 1 giindiir eklenen
kusma, karin agrisi, ates ve diyaliz sivisinda bulaniklagma iizerine peritonit tanisi ile servise
yatirildi. Yabanci dil sorunu nedeni ile iletisim sorunu olan hastanin Oykiisiinde 2 kez
kalp tepe atimi: 94/dk, solunum sayisi: 20/dk, kan basinict: 129/100 (>95.p/>95.p) mmHg,
viicut sicakligt 38°C olup karinda distansiyon ve yaygin hassasiyet saptandi. Beyaz
kiire:13.100 U/L, kreatinin: 4.6 mg/dL, tre:86 mg/dL bulundu. Periton sivist bulanik ve
mikroskopik incelemesinde >1000 hiicre/mm? saptandi. Olgunun kan ve periton sivisi
kiiltiirleri alinarak intraperitoneal sefazolin (500 mg/L yiikleme, 125 mg/L idame) ve
seftazidim (500 mg/L yiikleme, 125 mg/L idame) antibiyotik tedavisi baslandi. Periton sivist
kiiltiirtinde Stenotrophomonas-maltophilia (seftazidim orta duyarli, sefazolin direngli) tiremesi
goriildii. Sefazolin tedavisi kesildi. Giinliik hiicre sayisinda azalma goriilmeyen olguya
trimetroprim  sulfometaksazol sistemik (5 mg/kg/giin) ve intraperitoneal (yiikleme:
320/1600mg TMP-SMX, idame 80/400mg TMP-SMX) baslandi. 2 kez intraluminal
peritoneal kateter fircalama islemi yapildi ve sonrasinda hiicre sayisinin 40/mm® distiigi

gorildii. Kontrol peritoneal sivi kiiltiirlinde aynt m.o ile tekrar liremesi olan olgunun



tedavisine levofloksasin (8mg/kg/giin) seklinde damar i¢i baslandi. Levoflaksasin tedavisi 10.
giiniinde pansitopeni gelisen olgunun mevcut durumu levofloksasin yan etkisi olarak
degerlendirildi ve tedavisi sonlandirildi. Kontrol periton sivi kiiltiiriinde iiremeleri
goriilmemesi iizerine intraperitoneal tedavisi 21 giine tamamlanan olgunun son 3 giinliikk
mikroskopik incelemesinde 40-0-20 hiicre/mm® goriilmesi iizerine taburcu edildi.
Taburculugundan 24 saat sonra genel durumunda bozulma, yaygin karin distansiyonu, kusma
ve ates yiiksekligi ile tekrar klinige bagvuran olgu septis ve peritonit ile uyumlu olarak
degerlendirildi. Periton sivis1 bulanik ve kisa siirede jelatinimsi bir yap1 olusturdugu goriildii.
Mikroskopide >1000 hiicre/mm® olarak saptandi. Hasta relapsing peritonit olarak kabul
edilerek PD kateteri cikarildi, kronik hemodiyaliz programina alindi. Kan ve periton sivi
kiiltiirleri alinmasi sonrasinda vankomisin, flukanazol ve amikasin tedavileri damar ici

baslandi. Kiiltiirlerde tireme goriilmedi. Tedavisi 21 giine tamamlanarak taburcu edildi.

Sonu¢: Sonug¢ olarak PD hastalarinda Stenotrophomonas-maltophilia iligkili peritonitlerde
kotii klinik gidis ve direngli/relapsing peritonit nedeni ile periton diyaliz kateteri kaybi

yasanabilecegi akilda tutulma
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Post - Renal Transplantasyon Vezikoiireteral Reflii Gelisen Ug Olgu.

Demet Alaygutl, Elif Perihan Oncelz, [smail Sert3, Cem Tugmens, Hiiseyin Tarhan4, Onder

Yavagcan', Belde Kasap Demir™®, Fatos Mutlubag Ozsan®, Caner Alparslan®, Nejat Aksu’.

'Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Nefroloji Klinigi, izmir

2Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi, Izmir
3Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Organ Nakli Birimi, Izmir

“Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Uroloji Klinigi, izmir

*[zmir Katip Celebi Universitesi, Pediatrik Nefroloji BD, izmir

Giris: Post transplant iirolojik komplikasyonlar, yiiksek morbidite, graft kayb1 ve mortalite ile
iligkilidirler. = Post transplant vezikotireteral reflii (VUR)’de sik gorillen iirolojik
komplikasyonlardadir. VUR, ozellikle immunsuprese olan bu hastalarda artmis pyelonefrit
riski ile beraberdir. VUR gelisimi tesbit edildiginde, treteral reimplantasyon veya nativ
iireterin transplant renal pelvise pyeloiireterostomi ile birlestirilmesi gibi komplike cerrahi
islemler yani sira endoskopik injeksiyon yontemleri kullanilarak da tedavi edilebilir. Bu

yazida post transplantasyon VUR gelisimi tesbit edilen ii¢ olgu sunulmustur.

Olgu: Farkli etyolojilere bagli son donem bobrek yetmezligi gelisen ve bobrek nakli yapilan 3
kiz olguya ait demografik 6zellikler, primer tani, transplantasyon yasi, transplantasyon dncesi
diyaliz siiresi ve diyaliz tipi, verici niteligi, nakil Oncesi iirolojik degerlendirme, post
transplantasyon idrar yolu enfeksiyonu varligi, post transplantasyon yapilan voiding
sistolireterografi (VCUG) ve DMSA sonuglari, rejeksiyon varligi, post transplantasyon eslik
eden enfeksiyonlar, son kreatinin, kreatinin klirensi, VUR ac¢isindan uygulanan tedaviler ve

izlem siireci Tablo 1’de gdsterilmistir.

Sonug: Graftta gelisen VUR, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlar1 ve pyelonefrit gelisimi ile
karakterize ve graft kaybina yol acabilecek Onemli bir komplikasyondur. Klinisyenlerin
gelisebilecek bu iirolojik komplikasyon konusunda dikkatli olmalari, gerek duyulan hastalarin
iirolojik degerlendirmelerini yaparak, antibiyotik profilaksisi ve davranigsal iseme egitimi

disinda cerrahi gereklilik konusunda da multidispliner ¢alismalar1 gerekmektedir.

Tablo 1: Hastalara ait demografik ve klinik o6zellikler



OLGU 1 OLGU 2 OLGU3
Yas 6,5 yas 9 yas 9 yas
Cinsiyet Kiz Kiz Kiz
Primer tani Infantil NS Bilateral displastik bobrek + | Nefronofitizi
VUR
Tx yas1 5 yas 8 yas 6 yas
Pre tx diyaliz siiresi 2yl 6 yil 3ay
Pre tx diyaliz tipi PD PD PD
Verici niteligi Kadavra (50 yas) Kadavra (30 yas) Canli (Anne, 31 yas)
Nakil oncesi iirolojik | Sag grade 2 VUR, spontan | Bilateral grade 3 VUR nedeni | Ozellik yok
degerlendirme gerileme ile enjeksiyon tedavisi, iseme
disfonksiyonu yok
Post tx IYE sayisi 5 atesli, 3 atessiz IK’de | 3 atesli, 2 atessiz IK’de iireme | Post tx ilk yilda 3 atesli 8
lireme atessiz IK’de iireme
Post tx VCUG Grafta grade 4 VUR Grafta grade 4 VUR Grafta grade 3 VUR
Post tx DMSA Graftta ist pol ve alt pol ve | Graftta iist polde kortikal | Graftta alt  lateralde
orta lateralde kortikal defekt | diizensizlik ve hipaktif alan, | parankim kaybi
lateral alt polde parankimal
defekt
Rejeksiyon varhigi Yok Yok Yok
Post tx enfeksiyon CMV enfeksiyonu Giardiazis Yok
CMV enfeksiyonu

Son kreatinin/ CrClI

1,0 mg/dl, 55 mi/dk

0,7 mg/dl, 88 ml/dk

0,7mg/dl, 75 ml/dk

Tedavi/izlem

Post tx 9. Ay enjeksiyon
(Basarisiz)

Urodinami: Yiiksek basmgl
mesane, iseme

disfonksiyonu

Profilaksi ve antikolinerjik
tedavi altinda izlemi devam
ediyor

Post tx 3. Ay enjeksiyon
tedavisi, halen  supresyon
almakta, enjeksiyon sonrasi 1
atesli IYE, kontrol VCUG
planlandi.

Profilaksi
iseme egitimi

+ davranigsal

12 ay sonra Kkontrol
VCUG’da  refli  yok,
izlemde IYE yok,
hipoaktif alan persiste
ediyor.

Tx: transplantasyon, NS: Nefrotik sendrom, PD: periton diyalizi, IK: idrar kiiltiirii, CMV: Sitomegalovirus
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Ailesel Akdeniz Atesine Baghh Amiloidoza Sekonder SDBY Nedeni ile Kronik Periton

Diyalizi ile izlenen Olguda Pseudomonas Putida Peritoniti

Belde Kasap Demir*?, Fatos Mutlubas Ozsan', Onder Yavascan', Duygu Ertan®, Demet
Alaygut', Caner Alparslan', Serdar Saritas®, Nejat Aksu*

'"Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pedaitrik Nefroloji Klinigi, izmir
2[zmir Katip Celebi Universitesi, Pediatrik Nefroloji BD, Izmir

3Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Klinigi, Izmir

Giris: Peritonit periton diyalizinin (PD) en 6nemli komplikasyonlarindan birisi olup, bu
hastalarda, hastane  yatislarinin =~ %15-35'inden  sorumludur.  Peritonitlerin  biiyiik
cogunlugundan koagiilaz negatif stafilokoklar sorumludur. Pseudomonas putida gram negatif
aerobik bir mikroorganizma olup genellikle hastane ortaminda bulunmaktadir. Siklikla immun
yetmezligi olan olgularda enfeksiyona neden olmaktadir. Bu yazida Ailesel Akdeniz Atesi'ne
(AAA) bagh amiloidoza sekonder SDBY nedeniyle kronik PD programinda izlenen ve
kanakinumab tedavisi alan bir hastada gelisen pseudomonas putida peritoniti sunulmak

istenmistir.

Olgu: 14 yasinda kiz olgu, 8 yildir Ailesel Akdeniz Atesi (AAA) nedeniyle takipli olan, 2011
yilinda proteiniiri nedeniyle yapilan bobrek biyopsisinde amiloidoz saptandi. Klinik izleminde
olgunun bobrek fonksiyon testlerinin bozulmasi sonucunda SDBY gelismis olup, olgu son 1.5
yildir kronik PD programinda izlenmektedir. Direngli AAA nedeni ile olgu yaklasik bir yildir
IL1B blokdrii olan kanakinumab (2 mg/kg/4hafta) kullanan olgunun bagvurusundan 1 giin
once baslayan karm agrisi, ates yiiksekligi (en yiiksek 38.5°C) ve 1 kez de kusma sikayetinin
oldugu ayrica periton sivisinin bulaniklastig tariflendi. Fizik bakida; kalp tepe atimi: 80/dk,
solunum sayist: 18/dk, kan basmci: 100/60 mmHg olup batinda yaygin hassasiyet saptandi.
Laboratuvarinda; BKH: 16800\uL, hemoglobin: 11.4mg\dl, trombosit: 437.000\uL,
kreatinin: 3.3mg\dL, iire: 35, albumin: 2.7gr\dL, CRP:71.8 mg\L bulundu. Periton sivisi
bulanik goriiniimde olup, mikroskopik incelemesinde ¢ok sayida 16kosit (%100 noétrofil)
izlendi. Kan ve periton sivist kiiltiirleri alinarak intraperitoneal sefepim (500 mg/L yiikleme,
125 mg/L idame) tedavisi baslandi. Izleminde periton diyaliz kataterinde drenaj sorunu
yasanmas1 lzerine olgunun tedavisine sistemik sefepim (100 mg/kg/giin) eklendi. Kan

kiiltiirlinde {ireme saptanmayan olgunun periton sivist kiiltiirlinde “Pseudomonas putida”



(sefepim duyarli) tiremesi saptandigi i¢in tedavide degisiklik yapilmadi. Kateter drenaj sorunu
laktasif tedavisi ile geriledi. Tedavinin 3. giiniinden itibaren klinik yakinmasi olmayan
olgunun periton sivisi mikroskopisinde hiicre saptanmadi. Kontrol periton sivi kiiltliriinde
iireme goriilmedi. Klinik ve diyaliz sorunu olmayan olgunun intraperitoneal tedavisi 14 giine

tamamlanarak kesildi.

Sonug¢: Pediatrik PD hastalarinda genel olarak az goriilmek ile birlikte olgularda mutlaka
gram pozitif mikroorganizma dis1 patojenler akilda tutulmali ve klinik yonetim buna gore

yapilmasi gerektigini diisiinmekteyiz.
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Saghkh Kiz Cocukta Akut Fokal Bakteriyel Nefrit

Onder Yavascan®, Belde Kasap Demir'?, Demet Alaygut', Serdar Saritas®, Fatos Mutlubas

Ozsan', Caner Alparslan', Nejat Aksu*

"Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Pediatrik Nefroloji Klinigi, Izmir
?zmir Katip Celebi Universitesi, Pediatrik Nefroloji BD, izmir
3Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi, izmir

Giris: Akut fokal bakteriyel nefrit (AFBN), bobrekte abse formasyonu olmaksizin lokalize
bakteriyel enfeksiyonun yarattig1 yangisal kitledir. Pyelonefrit ile intrarenal abse arasinda
bir noktadadir. Bir¢ok vakada eslik eden vezikotireteral reflii ve yapisal iiropati mevcut iken
saglikli cocuklarda da goriilebilmektedir. Bu yazida ultrasonografi ve bilgisayarli tomografi
(BT) ile tanis1 konan ve ardindan intravendz antibiyotik ile tedavi edilen saglikli 8 yasinda

kiz olgu sunulmustur.

Olgu: 8 yasinda oncesinde saglikli oldugu 6grenilen kiz hasta {i¢ giin 6nce baslayan ve en
yiiksek 40 BC dereceye ulasan ates yiiksekligi, giinde birkag¢ kez olan kusma yakinmalari ile
yatirildi. Oz ve soygeemisinde dzellik yoktu. Fizik muayenede agirlik ve boy 25 persentilde,
vital bulgular1 yasina uygun normal sinirlarda, sol kostavertebral ag1 hassasiyeti disinda eslik
eden ek sistemik muayene bulgusu bulunmadi. Laboratuvar incelemelerinde 16kositozu
mevcut (BK:19,600 /mm?®) akut faz reaktanlar1 (AFR) yiiksek ( CRP 360 mg/dL (N:0-5),
Prokalsitonin 0,33 ng/mL (N:0-0,1), idrar tetkikinde dansite, pH normal, nitrit (-)
mikroskopide 2-3 16kosit vardi. Renal ultrasonografide (RUSG) sol bobrek boyutlart yasina
gore artmis, lst kesimde 32x36 mm boyutlarinda hiperekojen alan( fokal pyelonefrit ?)
izlendi. Intravendz (IV) Amikasin tedavisi baslanan olgunun idrar kiiltiiriinde {ireme olmadi.
Renal statik bobrek sintigrafisinde sol bobrek iist polde parankim dokusu azalmig ve skar
lehine olabilecek kortikal defekt saptandi. Abdomen bilgisayarli tomografisinde (ABT) sol
bobrek iist zonda kortikomediiller yerlesimli yamasal fokal degisiklik saptandi. Tedavi 14
giine tamamland1 ve kontrol RUSG’de bulgularin diizelmesi {izerine hasta ayaktan kontrole

gelmek tizere taburcu edildi.

Sonu¢: AFBN, persistan ates ve yan agrisi sikayeti ile gelen hastalarda diisiiniilmeli, her
zaman altta yatan patolojik bir durum olmayacagi, saglikli ¢ocuklarda da goriilebilecegi ve

idrar kiiltiiriinde tireme elde edilemeyecegi unutulmamalidir.
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Paraneoplastik Sendroma Bagh Ortaya Cikan Nefrotik Sendrom: Olgu Sunumu

Okan Akaci', Osman Dénmez?, Metin Demirkayaz, Salih Giiler?
'Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Nefroloji BD, Bursa
2Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Onkoloji BD, Bursa

Giris: Malignitelere bagl ortaya ¢ikan paraneoplastik sendromlar timor hiicreleri tarafindan iiretilen
hormon, sitokin ve biiyiime faktorlerine bagl olusan klinik tablolardir. Paraneoplastik sendromlar
arasinda yer alan nefrotik sendrom ¢ocukluk ¢agi malignitelerinde nadiren goriiliir. Bu yazida nefrotik
sendrom klinigi ile bagvuran ve ileri tetkiklerinde Hogdkin Lenfoma (HL) tanis1 konulan bir olgu

sunulmustur.

Olgu: On ¢ yasinda kiz hasta klinigimize son 3-4 giindiir olan yiizde, ekstremitelerde sislik ve
oOksiiriik sikayetleriyle bagvurdu. Fizik muayenesinde viicut agirligi: 65kg (>97p, son 1 haftada 3 kg
artig var), boy 157cm (75-90p), kan basinci 110/70 mmHg , viicut 1s1s1 36.1°C, nabiz sayist 118/dk,
solunum sayist 24/dk idi. Bifissiir ve pretibial 6demi, dinlemekle her iki akciger bazalde solunum
seslerinde azalma, sagda supraklavikular bolgede 1cm, sag aksiller bolgede 2 adet 2 cm lenf adenopati
mevcuttu. Bagvuru sirasindaki laboratuvar incelemesinde; WBC 11.700/mm3, Hb 10.3g/dl, trombosit
514.000/ mm3, tire 19mg/dl, kreatinin 0.55 mg/dl, total protein 4.5g/dl, alblimin 1.5 g/dl, LDH 432
IU/L, total kolesterol 380 gm/dl, trigliserit 182 mg/dl, C-reaktif protein 7.22 mg/dL, ESH 79 mm/saat,
C3 218 mg/dl, C4 48 mg/dl, tam idrar tetkikinde dansite 1025, protein +3, eritrosit negatif, 24 saatlik
idrar proteini 10.4gr/giin olarak bulundu. Toraks tomografisinde sag paratrakeal, pretrakeal,
subkarinal, paradzefagial alanda konglomere goriiniimde en biiyiigii 56x41 mm boyutlarinda multipl
lenf nodlari, boyun USG’de en biiyiigii 4 cm uzunlugunda c¢ok sayida lenf nodu saptandi. Tanisal
amacli yapilan biyopsi sonucu klasik HL ile uyumlu buluna hastaya kemoterapi baslandi. Kemoterapi

ile birlikte hastanin nefrotik sendrom klinigi diizeldi.

Sonug: Paraneoplastik sendromlar direkt tiimdr bilylimesi, invazyonu ya da metastaz ile ilgili
olmayip, tiimdr hiicreleri tarafindan {iretilen hormon, sitokin, ve bilylime faktorlerinin bobrege etkileri
sonucu ortaya ¢ikar. Yetiskinlerin aksine malignite ve nefrotik sendrom birlikteligi cocuklarda
nadirdir. Minimal lezyon hastaligit Hodgkin hastaliginda en fazla bildirilen glomerulopatidir. Sonug
olarak nefrotik sendrom klinigi ile bagvuran hastalarin dikkatli muayene edilmesi ve nadir goriilen

etyolojik nedenlerin de g6z Oniine alinmasi gerektigi vurgulanmustir.,
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Giris: Patent duktus arteriozusun (PDA) koil ile kapatilmasi son yillarda rutin olarak kullanilan
giivenilir bir yontem olup komplikasyonlar1 nispeten azdir. Ancak koil migrasyonu ve rezidiiel sant
akimina bagl intravaskiiler hemoliz gibi nadir fakat ciddi yan etkiler de bildirilmistir. Bu yazida 3
aylik iken pulmoner bant operasyonu uygulanan, takiplerinde PDA’s1 saptanip transkateter yontem ile
kapatilan ve 2 ay sonra ciddi intravaskiiler hemolize bagli tubiilopatisi tespit edilen bir vaka sunuldu.
Olgu: Dogdugunda iifirim nedeniyle yapilan ekokardiyografisinde fonksiyonel tek ventrikiil, sag
ventrikiil hipoplazisi saptanan 8,5 yasindaki olguya 3 aylik iken pulmoner bant operasyonu uygulandi.
Hastaya 6 yasinda kateter anjiyografi yapildi ve PDA’s1 tespit edildi. Hastanin PDA’s1 4*4 mm ADO-
2 (Amplatzer) cihaz ile kapatildi. Takibinin 2. ayinda idrar renginde koyulasma ve sarilik sikayeti ile
bagvuran hasta dis merkezde hepatit on tanisi ile tetkik edilmis. Daha sonra tarafimiza bagvuran
hastanin yapilan tetkiklerinde Hb:7,8 g/dl, retikiilosit: %5, Tam idrar tetkikinde +2 eritrosit ve +2
protein saptanan hastanin idrar mikroskopisinde 6zellik yoktu. Biyokimyasal parametrelerinden iire;19
mg/dl, kreatinin;0,4 mg/dl, LDH; 3640 IU/L, total bilirubin; 2,06 mg/dl, indirekt bilirubin; 1,34 mg/dl
olan hastanin periferik yaymasinda fragmente eritrositler goriildii. C3ve C4 diizeyleri normal idi.
Renal Doppler USG’si normal saptandi. Proteiniirisi olan hastaya bobrek biopsisi yapildi ve tubiil
epitel hiicrelerinde belirgin hemosiderin pigment birikimleri goriildii. Hemoglobin diisiikliigi devam
eden olguya tekrar kateter anjiyografi yapildi ve duktusa konulan cihazin kenarindan kiigiik bir sant
oldugu, cihazin pulmoner artere dogru sarktigi ve antegrad akimla beraber hareket ettigi goriildii.
Takibinde hemoliz bulgulari devam eden hasta kalp-damar cerrahisi tarafindan opere edildi. Biiyiik
oranda pulmoner arter iginde olan ADO-2 cihazi ¢ikarildi ve duktus ligasyonu yapildi. Operasyondan
hemen sonra hemoliz bulgulari diizelen hasta 3. gliniinde taburcu edildi.

Sonu¢: PDA’nin transkateter yontem ile kapatilmasinin nadir bir komplikasyonu olan intravaskiiler
hemoliz litaretiirde %0,5-3 arasinda bildirilmektedir. Ozellikle genis PDA’larda rezidiiel santa bagl
oldugu diisiiniilmektedir. Bizim vakamizda pulmoner batin olmasinin ADO cihazina bagli hemolizi
kolaylastirdig1 diistiniildii. Duktal okluder cihazinin neden oldugu hemoliz, operasyon sonrasinda
geriledi. Sonug olarak PDA kapatma sonrasinda idrar renginde koyulagma ve anemi gelismesi rezidiiel

santa bagli intravaskiiler hemolizi akla getirmelidir ve cerrahi olarak cihazin ¢ikarilmasini gerektirir.
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Giris: Saglikli bireylerde asemptomatik olan gegirilen BKV enfeksiyonlar1 bobrek nakli gibi
immun sistemin baskilandig1 hallerde latent olarak kaldigi {iriner sistemde reaktive olarak
graft kaybma kadar gidebilen BKV nefropatisine (BKVN) neden olabilmektedir. Bu
calismada BKVN nedeniyle izlenen transplant alicis1 ¢ocuk hasta literatiir ile birlikte
degerlendirilmistir.

Olgu: Konjenital NS sekonder KBY nedeniyle 4 yil dnce anneden nakil yapilan 5,5 yasinda
erkek olgu sirolimus, takrolimus ve prednizolon tedavisi altinda takip edilirken istahsizlik,
kusma, ishal ve ates yliksekligi sikayetleriyle tarafimiza bagvurdu. Olgunun muayenesinde
halsiz, dehidrate goriinlimde, batinda distansiyonu ve suprapubik hassasiyeti mevcuttu.
Laboratuvar tetkilerinde WBC: 15.000 K/uL, (%59.3 lenfosit), Hgb: 11.3 g/dl, trombosit:
541x103, iire: 193 mg/dl, kreatinin: 2.32 mg/dl, tirik asit: 14.4 mg/dl, albiimin:4.3 g/dl, AST:
41 TU/L, ALT: 36 IU/L, LDH: 345 TU/L, sodyum 128 mmol/l, CRP:3.55 mg/dl, kan gazinda
agir metabolik asidoz, idrar tetkikinde protein: +1, mikroskobik analizde 10 16kosit ve 36
maya hiicresi saptandi. Ishal ve ates sikayeti destek tedaviye ragmen gerilemeyen, genel
durumu kotii olan hastanin izlemde kreatinin degeri: 5.58° e kadar artig gosterdi. BKV-PCR
(serum): 60,000 kopya/ml, BKV-PCR:(idrar) >500 milyon kopya/ml olarak saptanan olguda
BKVN yonelik ilk olarak takrolimus dozu azaltild1 ve IVIG desteginde bulunuldu. Azaltilmis
immunsupresif tedaviye karsin viremide artis devam eden hastaya 2 hafta arayla 1mg/kg doz
sidofovir tedavisi baslandi. Ikinci doz sidofovir sonrast serum BKV kopya sayisi gerileyen ve
vital bulgular1 stabil hale gelen olgunun bobrek biyopsisi BKVN ile uyumlu olarak
degerlendirildi.

Sonu¢: BKVN en sik nedeni yogun immunsupresif tedavidir. Diger risk faktorleri arasinda
alicinin 5 yasindan kiiciik olmasi, BKV antikorun negatif olmasi, erkek cinsiyet ve transplante
bobrege iireterik stent takilmasi sayilabilir. BKVN tedavisinde en Onemli basamak
immunsupresyonun azaltilmasidir. Transplant alicilarinda ani ortaya cikan iire, kreatinin

artislarinda BKVN akla gelmeli ve erken donemde tedavi baglanmalidir.
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Giris

Membranoproliferatif Glomerulonefrit (MPGN) primer ¢ocukluk cagi nefrtoik sendromlarinin nadir
nedenlerinde birisidir. MPGN’li ¢ocuk hastalarin bir ¢cogunda steroid tedavisine yanit iyi degildir. Bu

yazida C3 diisiikliigii persiste eden 3 MPGN hastasi giincel tedavi yaklagimlari 1s1g1inda tartisilmastir.
Olgu 1

On yedi yasinda erkek olgu yaygin 6dem, idrar miktarinda azalma sikayetleriyle tarafimiza bagvurdu.
Fizik muayenesinde 150/100 mm/Hg olarak 6l¢iildii. Tiim viicutta yaygin 6demi vardi. Laboratuvar
incelemesinde; tire 74 mg/dl, kreatinin 0,93 mg/dl, albimin 1,8 g/dl, LDH 322 IU/L, sodyum 132
meg/L, potasyum 5,26 meg/L, ANA negatif, anti-ds DNA negatif, C3 <16,8 mg/dl (90-180), C4 23,8
mg/dl (10-40), C3-Nefritik faktor pozitif, CH-50 aktivitesi 46 (n: 60-130), idrar proteini +3, eritrosit
+3, 24 saatlik idrar proteini 6,4 gram/giin bulundu. Bobrek biyopsisi Tip-2 MPGN olarak yorumlandi.
Hastaya pulse steroid yapildi ve ardindan oral steroid tedavisi idame edildi. Klinik ve laboratuvar
yanitinda diizelme olmayan olguya sirastyla pulse siklofosfamid ve plazma exchange tedavisi yapilda.
Plazma exchange tedavisi esnasinda ciddi alerjik reaksiyon olmasi nedeniyle islem 5 seanstan fazla
yapilamadi. Rituximab tedavisi yapilan olgunun agir proteiniirisi ve hipokomplementemisinin devam

etmesi nedeniyle Eculizumab tedavisi baslandi.
Olgu 2

On sekiz yasindaki kiz hastaya 4 yil 6nce yiizde ve alt ekstremitlerde sislik sikayetleriyle bagka bir
merkezde yapilan tetkiklerinde nefrotik sendrom tanis1 konularak renal biyopsi yapilmis. Biyopsi
sonucu Tip-2 MPGN ile uyumlu olan hastaya oral steroid tedavisi baglanmis. Hastanin steroid tedavisi
alirken proteiniirisinin negatiflesmesi nedeniyle izlemde steroid tedavisi kesilmis. Hematiiri ve
proteiniirinin tekrarlamasi nedeniyle 2,5 yil o6nce hastaya yeniden oral steroid tedavisi baslanmis.
Tedaviye ragmen hematiiri ve proteiniirisi devam eden olgu tarafimiza bagvurdu. Bagvuruda yapilan
fizik muayenesinde T.A: 140/90 mm/Hg olarak Ool¢iildii, diger muayene bulgulart normaldi.
Laboratuvar degerlerinde iire 28 mg/dl, kreatinin 0,57 mg/dl, albiimin 2,8 g/dl, LDH 234 IU/L,



sodyum 136 meg/L, potasyum 4,68 meg/L, ANA negatif, anti-ds DNA negatif, C3 17,4 mg/dl, C4
40,1 mg/dl, C3-Nefritik faktdr pozitif, spot idrar proteini +2, eritrosit +1, 24 saatlik idrar proteini 1,5

gram/giin olarak bulundu. Hastaya Eculizumab tedavisi baslandi.
Olgu 3

On bir yasinda kiz olgu karin agrisi, kusma sikayetleriyle nedeniyle yapilan tetkiklerinde hematiiri ve

proteiniiri saptanmasi nedeniyle bagvurdu.

Fizik muayenesinde, T.A 110/60 mm/Hg ol¢iildii, pretibial +1 O6dem saptandi. Laboratuvar
incelemesinde, iire 17 mg/dl, kreatinin 0,6 mg/dl, albiimin 4,8 g/dl, LDH 534 IU/L, sodyum 137
meq/L, potasyum 3,3 meg/L, ANA negatif, anti-ds DNA negatif, C3 33,1 mg/dl, C4 11,1 mg/dl, C3-
Nefritik faktor pozitif, idrar proteini +2, eritrosit +3, 24 saatlik idrar proteini 0516 gram/giin saptandi.
Biyopsi sonucu Tip-2 MPGN ile uyumlu bulundu. Hastaya oral steroid tedavisi ve ACE-I tedavileri

baslandi.
SONUC

Sonug olarak akut nefritik sendromun yani sira mikroskopik hematiiri ile seyreden olgularda Tip-2

MPGN géz 6niinde bulundurulmalidir.



