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OZET

Cocuklarda nefrotik sendrom nedeni olarak en sik minimal degisiklik hastalig1 olarak gozlemlenirken, ikinci siray1 fokal
segmental glomeruloskleroz (FSGS) almaktadir. FSGS primer veya sekonder nedenlere bagh olusabilmektedir. Sekonder
nedenler arasinda morbid obezite siklifinin gittikce arttif1 dikkati ¢ekmektedir. Yapilan calismalarda viicut agirhgindaki
diistisiin proteintiride azalma ile iligkilendirildigi gosterilmistir. Bu amacla obezite ile iligkili FSGS olan adélesan iki olgunun
tibbi tedavisi ve diyet yonetimi makalede tartigilacaktir.

Anahtar kelimeler: Cocuklarda nefrotik sendrom, diyet yonetimi, fokal segmental glomertiloskleroz

ABSTRACT

The most common cause of nephrotic syndrome in children is the minimal change disease, followed by focal segmental
glomerulosclerosis (FSGS). FSGS may be caused by primary or secondary causes. Among the secondary causes, the incidence
of increased morbid obesity is noteworthy. The studies have shown that body weight loss is associated with a significant
reduction in proteinuria. For this purpose, dietary management and medical treatment of two adolescents with obesity-
related FSGS will be discussed in our article.
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GIRIS
Nefrotik sendrom, proteintri, hipoalbiminemi, minimal degisiklik hastalign karsimiza cikarken,
hiperkolesterolemi ve &6dem ile Kkarakterizedir. ikinci siray1 fokal segmental glomertiloskleroz (FSGS)

Nefrotik sendromdaki primer renal anormallik,
artmis glomeruler permeabiliteye bagli proteintri
iken hipoalbiiminemi, 6dem ve hiperkolesterolemi
sekonder olarak olusan fizyopatolojik olaylardir.
Cocuklarda nefrotik sendrom nedeni olarak en sik
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almaktadir. Son yillarda FSGS’nin goérulme sikligy,
minimal degisiklik hastaligina gore artmistir (1). FSGS
histolojik bir tanimlama olup primer veya sekonder
nedenlere bagh olusabilir. Primer FSGS’li olgularin
cogu asemptomatik proteiniiri veya nefrotik sendrom
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seklinde ortaya cikmaktadir. Sekonder nedenler
arasinda morbid obezite sikliginin gittikce arttigy
dikkati cekmektedir (2).

Sismanlik ve obezite dramatik olarak diinya genelinde
cocuk ve adolesanlarda artmaktadir. Epidemiyolojik
calismalar obezitenin bobrek hastaliklari ic¢in bir
risk etmeni oldugunu gostermistir. Obezitenin yani
sira diyabet ve arteriyel hipertansiyonun, diger

komorbiditeler gozlemlenmese de bobrek hastaligi ve
son déonem bobrek yetmezligine gecisi hizlandirdig:
(3). kronik bobrek

hastaliklarinin %14-30’unun sigsmanlik/obezite ile

bildirilmigtir Erigkinlerde

iligkili oldugu gosterilmistir (4).

Obezite ile iliskili FSGS ve primer FSGS’nin histolojik
ve klinik farklari Tablo 1’de 6zetlenmistir (4,5).

Tablo 1. Obezite ile iliskili FSGS ve primer FSGS’nin histolojik ve klinik farklari (4,5)

Obezite ile iliskili FSGS

Primer FSGS

Yavag artan proteintiri
Hastalarin ¢cogunda subnefrotik proteintri gérulir

Hastada masif proteiniiri olsa bile nefrotik sendrom (6dem,
hipoalbiiminemi) gézlenmez

Glomertlomegali
Elektron mikroskopik incelemede ayaksi cikintilarda
duizensiz silinmeler

Aniden ortaya ¢ikan proteintiri
Hastalarin cogunda nefrotik diizeyde proteintri gorulir.
Siklikla nefrotiksendrom bulgular1 gézlemlenir

Normal glomerul hacmi

Elektron mikroskopik incelemede ayaksi ¢ikintilarda diffiiz
silinme

FSGS: Fokal segmental glomeruloskleroz

Yapilan randomize Kkontrolli c¢alismalarla vicut
agirhgindaki diistisin proteiniride 6énemli dizeyde
azalma ile iligkilendirildigi kanitlanmigstir (6,7). Viicut
agirhik kaybi ister diyet ister bariatrik cerrahi ile
olsun beraberinde renin anjiotensinojen blokerleri ile
birlikte tedavide kullanildiginda hastaligin ilerleyisini
yavaglatarak son doénem bobrek hastaligina
gelinmesini 6nemli oranda azaltmaktadir.

Bu makalede obezite ile iligkili olarak gelisen FSGS
olan iki adolesan olgu ve uygulanan tibbi ve tibbi
beslenme tedavisi tartigilacaktir.

OLGU SUNUMU-1

Morbido bezite ve genetik sendrom ile izlemli erkek
olgu 14 yasinda olup, viicut agirhigi 142.3 kg (+5 SD),
boy uzunlugu 150.2 cm (-1.9 SD), boy uzunluguna gore
ideal agirligi 44.5 kg, beden Kkiitle indeksi (BKI) 58 kg/
m? (+5 SDydir. Ozel egitim alan hasta, hastanemiz
endokrinoloji  poliklinigine basvurmustur. Dort
yasindan itibaren vicut agirlifinda hizli bir artis
Oykusu olan hastanin ailesinde akrabalik oykusi,
bobrekyetmezligivediyalizoykiisibulunmamaktadir.
Baba 41 yasinda kalp krizinden ex olmustur.

Cocuk endokrinoloji poliklinigi tarafindan kan sekeri
yiiksekligi nedeniyle metformin HCL 2x100 mg/gin
baslanan, 2000 kkal/giin 3 ana, 3 ara 6gun diyabetik
diyet alan hasta idrarda protein atimi nedeniyle
Cocuk Nefroloji Poliklinigi'ne yonlendirilmistir. Fizik
muayenede obezite diginda herhangi bir patolojik
bulgusu olmayan hastanin tansiyonu 140/80 mmHg
Olcilmustur. Tam idrar tetkikinde 3+ proteinurisi
olan hastanin spot idrarda protein/kreatinin orani
2.5 idi. Kan biyokimyasinin degerlendirilmesinde
serum albuimin 2.5 mg/dL, serum kreatinin 0.9 mg/dL
bulunmustur. Lipit profilinde total kolesterol diizeyi
310 mg/dL, trigliserit 275 mg/dL, HDL kolesterol
66 mg/dL, LDL kolesterol 189 mg/dL’dir. Hastanin
izleminde kan basincinin yiksek seyretmesi tizerine
24 saatlik ayaktan kan basinci monitorizasyonu
yapimis ve genel degerlendirmede sistolik kan
basinc yukiunun %88, diyastolik kan basinci yukinun
%75 oldugu saptanmigtir. Hipertansiyon tanisi alan
olguya anjiyotensin donustiriciu enzim inhibitéra
ve anjiyotensin II antagonisti baglanmistir. Cocuk

Kardiyoloji Bolimu tarafindan degerlendirilen
hastanin yapilan ekokardiyografi incelemesi normal
bulunmustur. G6z muayenesinde hipertansif
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retinopati bulgusu yoktur. Nefrotik sendrom
etiyolojisinin aydinlatilmasina yonelik yapilan renal
biyopside hastanin morbid obezitesi nedeniyle yeterli
doku elde edilememis, sadece 2 glomerulin izlendigi
151k mikroskopik degerlendirmede bu glomertllerin
birinde global skleroz oldugu gozlenmistir.

Ayrica fiziksel olarak az aktif olan ve 6zel egitime giden
hasta 2100 kkal 3 ana, 3 ara diyabetik, kolesterolden
kisith ve 71 g proteinli tuzsuz diyet programina
alinmistir. Beraberinde klinik diyetisyeni tarafindan
tibbi beslenme tedavisi egitimi verilmistir. Guinlik
vizitlerle besin tiketimi izlenmistir. Ancak diyet
uyumu yetersiz olan hastanin, fiziksel aktivitesinde
de bir artis gézlenmemistir. Yaklasik 4 yildir Cocuk
Nefroloji ekibi tarafindan izlenen olguda nefrotik
sendromun donem dénem immiinsupresif tedaviye
kismi yanit vermesi nedeniyle imminolojik FSGS
olabilecegi dusiiniilmekle beraber hastanin tam
remisyonda oldugu bir déonem olmamuistir. Tedavide
steroid, siklosporin ve mikofenolatmofetil kullanilmis
ancak hastanin tedaviye yaniti sadece kismi olmustur.

Diyete uyumda olduk¢a zorlanan hastada ayhk
izlem ile vicut agirhigindaki artis, tedavinin ilk iki
yil1 siiresince yavaslayarak devam etmis ve viicut
agirligl 160 kg dizeyine ulagmis olup, son iki yilda
vicut agirhik kayb: sturecine girerek 155 kg’a kadar
gerilemistir. Boy uzunlugunda ise 5 cm’lik bir artig
olup, 155.2 cm diizeyine ulagmistir (Sekil 1). izlem
surecinde kan albtimin, tre, urik asit ve kreatinin
degerleri Sekil 2’de verilmistir.
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Sekil 2. Olgu T’in izlem surecinde bazi biyokimyasal
bulgular1

OLGU SUNUMU- 2

Tan almadan iki ay 6nce ayaklarinda sislik olmasi
nedeniyle doktora bagvuran 15 yasinda kiz olgunun,
serum albtiimin diizeyi dustk (2.19 mg/dL), trigliserit
(236 mg/dL) ve kolesterol (347mg/dL) diizeyleri yiiksek
olup, idrarda 3+ proteiniuri saptanmas: nedeniyle
nefrotik hastalik tablosu 6n tanisi ile hastanenin
cocuk nefroloji poliklinigine yonlendirilmistir.

Daha oOnce gecirilmis bir hastalik dykisi olmayan
olgununailede,babavekuzenlerdeyayginnefrolitiazis
oykusiu bulunmaktadir. Ayrica ailede hipertansiyon,
kalp damar hastaliklari, diyabet ve guatr oldugu da
belirtilmistir. Anne baba arasinda uzak akrabalik s6z
konusudur.

Fizik muayenede belirgin bir 6demi olmayan hastanin
kan basinci 140/100 mmHg idi. Vicut agirhg 102.4
kg (+4.93 SD), boy uzunlugu 161.8 cm (+0.02 SD), boy
uzunluguna gore ideal agirhig 55.3 kg, BKI 39.1 kg/m?
(+3.89 SD) olup, obezite saptanmigtir. Yatisl yapilan
hastanin spot idrarda bakilan protein/kreatinin orani
6.1 bulunmustur (spot idrarda protein 741.0 mg/
dL, kreatinin 121 mg/dL). Hastanin serum albimin
diizeyi 2.3 mg/dL, kreatinin dizeyi 0.85 mg/dL olarak
saptanmistir. Lipit profilinde total kolesterol diizeyi
350 mg/dL, trigliserit duzeyi ise 150 mg/dL olarak
bulunmusgtur. Fiziksel olarak aktivitesi de oldukca az
olan hastaya klinik diyetisyeni tarafindan 2100 kkal/
gln, tuzsuz, kolesterolden kisitli diyet baslanmistir.
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aydinlatilmasi amaciyla yapilan bobrek biyopsisi ) ) B )
“fokal segmental glomertloskleroz” olarak Dinya genelinde her yas grubunda yiksek vicut

raporlanmigtir. Hastaya oral steroid baslanmigtir.
Izlemde tansiyon yiiksekligi ve bas agrilar1 devam
eden hastada steroide bagh yaygin kushingoid
goriunim saptanmasl Uzerine, tedaviye sadece kismi
yanit veren hastanin steroid tedavisi azaltilarak
kesilmis ve anjiyotensin II antagonisti baglanmistir.

Tuzsuz diyete uyumu zayif olan ve genel olarak
porsiyonlarini
agirlik artis1 devam edip bir yilin sonunda 111 kg’a
ulagmistir. Boy uzunlugu 2 cm artmigtir. (Sekil 3).
Olgunun izlem siirecinde kan albiimin, ire, Urik asit
ve kreatinin degerleri Sekil 4’de verilmistir.

da kugcultemeyen hastanin vicut
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Sekil 3. Olgu 2’nin izlem siirecinde vicut agirlifi ve boy
uzunlugu
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Sekil 4. Olgu 2’nin izlem siirecinde bazi biyokimyasal
bulgular:

agirhigy, yiiksek BKI ve morbid obezite dramatik
olarak artmaya devam etmektedir (3). Pediatrik
Metabolik ve Bariatrik Cerrahi Rehberleri 2018’de
adolesanlarda 2012 yilindan bu yana yapilan obezite
cerrahisi uygulamalarinda da 6nemli bir artis oldugu
bildirilmistir (8). Bu calismada ise verilen birinci olgu
morbid obez olup, sismanligin modern siniflamasina
gore 3. dereceden obezdir (95. persentilin %140,
BKi= 58 kg/m2). Ikinci olgu ise obez olup, 2. dereceden
obezdir (95. persentilin %120’si, BKi= 39.1 kg/m?).

Genel olarak BKI’nin ilerleyici artisi kronik bébrek
hastalig1 ve son donem bobrek yetmezligine gecisi
hizlandirmaktadir. Obezitenin sadece primer
bobrek hastaliklarini degil ayni zamanda FSGS’yi
de ortaya cikardigi ve eriskinlerde son 20 yilda
obezite ile iliskilendirilen FSGS prevalansinin arttif1
gozlemlenmistir (3,4). Bu calismada ise ilk olguda
morbid obezite ve yogun adipozite nedeniyle renal
biyopsi yapilamamustir. ikinci olguda ise yapilan
renal biyopsi sonrasi FSGS tanisi netlestirilmigtir.
Ancak elektron mikroskopisi degerlendirmelerinin
yetersizligi, obeziteye sekonder FSGS’yi tanimlayacak
net kriterlerin olmamasi nedeniyle hastalarin FSGS’i
obeziteyle net olarak iligkilendirilememistir.

Obezitenin tedavisinde diyet yonetimi ¢ok énemli bir
konu olup, 6glin planina hastanin uyumu oldukca
zor bir surectir. Morbid obez olan ilk olguda 4 yillik
izlem sonucunda vucut agirhginda bir miktar dusus
olurken son iki yilda tekrar artis siirecine girmistir.
Sedanter yasayan olgunun hafif derecede mental
retardasyonu olmasi nedeniyle yeme istegi, istahi
higbir dénem kontrol altina alinamamugtir. Ikinci
adolesan kiz olgu ise daha aktif olup, elinden gelen
gayreti gostermesine ragmen her iki olguda da hedef
viicut agirhigina erisim saglanamamigstir (Sekil 1-4).

Bu hastalarda diyet yonetimini zorlastiran diger
bir 6nemli nokta ise tedavide kullanilan immiun
stipresifler ve steroidlerdir. Istah1 ve yeme sikligin
arttiran tim bu etmenler addlesanlarin diyete
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uyumunu zorlastirmaktadir (4). Ulkemizde morbid
obezitenin tedavisinde bariatrik cerrahi uygulamalari
yuzyilin en 6nemli bilimsel ve teknolojik kesfidir.
Pediatrik Metabolik ve Bariatrik Cerrahi Rehberleri,
morbid obezite sorununun c¢ozlimlenmediginde tim
organlarda ciddi hasarlara yol a¢tigini bildirmektedir
(8). Bu uygulamanin nefrotik sendromlu pediatrik
hastalarda kullamimina iligkin genis kapsaml
calismalara gerek vardir.

Sonug olarak, immiin sipresyonun mu
obeziteye, obezitenin mi FSGS’ye yol actif1 net
aciklanamamaktadir. Bu amacgla yeni tanisal
belirteclerin arastirilmasi ve bunlarin 1s181inda tedavi
planlarinin yapilmas:1 gerekmektedir. Bu konuda
yapilacak olan calismalarin hastalarin hayatina c¢ok
onemli katkilar saglayacagi asikardir. Obezitenin
yasam boyu multidisipliner bir ekip tarafindan
izlemi, yasam tarzi degisiklikleri, diyet yonetimi ve
dogru zamanda bariatrik cerrahi uygulamalarina
basvurmak, her yas grubunda bircok hastalifin
olusumunun 6niine gececektir.
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