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Konjenital Nefrotik Sendromlu Bir Olguda Agir
Hiperlipideminin Tibbi Beslenme Tedavisi

Medical Nutrition Therapy of Severe Hyperlipidemia in a Case with Congenital
Nephrotic Syndrome
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OZET

Konjenital nefrotik sendrom agwr proteiniiri, hipoalbiiminemi, hiperlipidemi ve édemle seyreden bir hastaliktir. Bu durum protein
malniitrisyonuna, biiyiime ve gelisme geriligine neden olmakta, immiin sistemin baskilanmasina ve son donemde bébrek yetmezligine
vol agmaktadir. Proteiniiriye ikincil gelisen hiperlipidemi de tek basina kardiyovaskiiler hastalik risk etmeni olmast nedeniyle prognostik
deger tasimaktadir: Bu nedenle hiperlipideminin gerek diyet/tibbi destekle, gerekse lipit aferezi ile tedavi edilmesi hayati énem
tasimaktadwr. Bu yazida konjenital nefrotik sendromlu bir olguda agir hiperlipideminin aferez gereksinmesi olmadan tibbi beslenme
tedavisi ile anlamli diizeyde azalmasi ile diyetin tedavide ki yeri vurgulanmigtir.

Anahtar kelimeler: Konjenital nefrotik sendrom, hiperlipidemi, aferez, beslenme destegi, diyet tedavisi

ABSTRACT

Congenital nephrotic syndrome (CNS) is a disease with severe proteinuria, hypoalbuminemia, hyperlipidemia and edema. This condition
leads to protein malnutrition, growth- development retardation, immune system inhibition and later end stage renal kidney disease.
Hyperlipidemia secondary to proteinuria, as the unique risk factor for the cardiovascular disease has prognostic value. Thus, it has
life worthy to treat hyperlipidemia either via diet/medical support or lipid apheresis. In this report, it has been emphasized that the
importance of diet in the treatment of a case with CNS having severe hyperlipidemia which significantly reduced by medical nutrition
therapy without apheresis.
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GIRIS

Cocuklarda nefrotik sendrom (NS), glomeriiler
slizme bariyerinin bozulmas1t sonucu agir
proteiniiri, hipoalbiiminemi, hiperkolesterolemi ve

ve istiinde protein olmasi veya idrar protein/
kreatinin oraninin 2 mg/mg Ustiinde olmasi) ve
hipoalbiiminemi (serum alblimin degerinin 2.5 g/

yaygin ddemle seyreden bir hastaliktir. Insidansi
yillik 100.000 ¢ocukta 2-7 yeni olgu seklindedir.
Gelismekte olan iilkelerde ise daha yaygindir (1).

Nefrotik sendrom, hiperkoagiilabilite, negatif
nitrojen dengesi, enfeksiyon gibi birgok
komplikasyona neden olabilir. Olgularda masif
proteiniiri (24 saatlik idrarda 40 mg/m?/saat

dL altinda olmas1) gozlenir. Nefrotik sendromda
O0dem, kiigiik c¢ocuklarda (<2 yas) sadece
periorbital olabildigi gibi pretibial, sakral, labial,
skrotal veya yaygin (anazarka) olabilmektedir.
Ikincil hiperlipidemi (12 saatlik aglik sonrasi
alman lipid degerlerinin ¢ocugun yasina gore 95
persentilin iizerinde olmasidir) gelisebilmektedir
(Tablo 1) (2-5).
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Tablo 1. Cocuklarda yasa gore kan lipid degerlerinin persentil degerleri (2-5)

Lipid degerleri Erkek Kz
(5-95. persentil) (5-95. persentil)
HDL kolesterol (mg/dL)
1-13 yas 35-84
14-19 yas 35-65
HDL kolesterol (mg/dL)
1-9 yas 60-140 60-150
10-19 yas 50-170 50-170
Trigliserit (mg/dL)
0-5 yas 32-99
6-11 yas 31-108 35-114
12-15 yas 36-138 41-138
16-19 yas 40-163 40-128
Total kolesterol (mg/dL)
4-6 yas 109-189 109--189
6-9 yas 126-191 122-209
10-14 yas 130-204 124-217
15-19 yas 114-198 125-212

Cocukluk c¢agi NS’lar1 yasa, tedavi yanitina,
patolojik bulgularma gore birgok farkli sekilde
gruplanabilir. Yasa gore yapilan siniflamada 0-3
ay aras1 baslayan olgular konjenital NS (KNS)
olarak adlandirilir. KNS olgularmin ¢ogu genetik
nedenli olup, NPHS1 (nefrin) mutasyonuna
baghdir. 11k kez Finlandiya’da tamimlanmis olan
tipi, Fin Tipi olarak adlandirilir. KNS, fin major,
fin mindr, non-finnish ve erken baslangichi NS
tiplerinden olusmaktadir (6).

Konjenital nefrotik sendromda agir
proteiniiri  gézlenmektedir. Bu durum protein
malniitrisyonuna, biiyiime ve gelisme geriligine
neden olmakta, immiin sistemin baskilanmasina
ve son donemde bobrek yetmezligine yol
acmaktadir (7). Yine proteiniiriye ikincil gelisen
hiperlipidemi de tek bagina kardiyovaskiiler
hastalik risk etmeni olmasi nedeniyle prognostik
degeri vardir. Bu nedenle gerek diyet/medikal
destekle, gerekse lipid aferezi ile tedavi edilmesi
hayatt onem tasimaktadir. Bu olgu sunumunda
konjenital nefrotik sendromlu bir olguda agir
hiperlipideminin aferez gereksinmesi olmadan
diyet ve ila¢c tedavisinin etkinligi birlikte
degerlendirilmistir.

Olgu Sunumu

Olgu, 36 yasindaki annenin 3. gebeliginden 36
haftalik dogan bir kiz ¢cocuktur. Solunum sikintisi
ve yaygin 6dem nedeniyle yeni dogan iinitesine
yatirilmustir. Ileri derecede oligohidroamniyozu
olan olgunun fizik muayenesinde viicut agrilig

3100 g, boyu 54 cm olarak 6l¢iilmiistiir. Anazarka
tarz1 60demi olup, sistem muayenesinde oOzellik
bulunmamistir. Anne baba arasinda 2. derece
akrabalik mevcuttur. Hastanin 12 yasinda sag-
saglikli bir ablas1 ve 1 aylikken KNS, sepsis
nedeniyle 6len bir kardes dykiisii vardir. Servise
kabuliinde alinan tetkiklerinde aclik kan glukozu
88 mg/dL, kalsiyum 8.6 mg/dL, alblimin 1.2 g/
dL, trigliserit (TG) 272 mg/dL, ¢ok diisiik agirlikli
lipoprotein (VLDL) 54 mg/dL, total kolesterol 436
mg/dL, tiire 9 mg/dL, kreatinin 0.2 mg/dL olarak
saptanmustir. Idrar tetkikinde protein ++++, spot
idrar protein/kreatinin oran140 olarak bulunmustur.
Elde edilen bulgular esliginde olguya konjenital
nefrotik sendrom tanis1 konulmustur. Bébreklerin
ultrasonografik incelemesi normaldir ve ikincil
nefrotik sendrom acisindan yapilan viral tarama
testlerinde o0zellik yoktur. Hastanin tromboza
egilimi olmast nedeniyle aspirin baglanmistir.
Hipotiroidisi nedeniyle L- tiroksin, enfeksiyon
profilaksisi i¢in Amoksisilin verilmistir. Alblimin
degerini kontrol altinda tutabilmek i¢in 2x1 g/kg/
doz giinliik albiimin destegi ve yiiksek proteinli
enteral besleme baslanmistir. Protein atimini
azaltmak amactyla Ramipril verilmistir. Albiimin
gereksinmesi haftada 1’e diisen olgu taburcu
edilmistir. Izlemde albiimin infiizyonuna gerek
kalmamistir. Serum albiimin degeri 1.8 mg/
dL diizeyinde seyretmistir. Bir yasinda bobrek
islevleri bozulan olgunun 1.5 yasinda kreatinin
degerleri 1.7 mg/dL’ye ¢ikmistir. Olguya kronik
bobrek yetmezligine yonelik destek tedavileri
baslanmustir.
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Tablo 2. Hastaya uygulanan tibbi ve beslenme destek tedavileri

Kog N ve ark

Kontrol Tibbi tedavi Beslenme tedavisi Lipid profili
1 «  Statin: 10 mg/giin Diyetle alinan protein: 1.5-2 g/kg/giin Total kolesterol: 568 mg/dL (0-200)
»  Statin dozu: 20 mg/giin Diyetle alinan enerji: 700-800 kal/giin Trigliserit: 1133 mg/dL (0-150)
Lipit aferezi 6nerildi. Diyetle alinan yag enerjinin %25’ HDL: 39 mg/dL (40-60)
Ramipril: 6 mg/m?giin LDL: 302 mg/dL (<159)
*  Yas: 1y, 10/12 VLDL: 227 mg/dL (0-40)
*  Viicut agirhigi: 9 kg (-3SD-2SD)
*  Boy: 79 cm (-3SD-2SD)
2 »  Statin dozu: 20 mg/glin’e ¢ikarildi Diyetle alinan protein: 2.2 g/kg/glin Total kolesterol: 537 mg/dL (0-200)
Omega-3 basland1. Diyetle alinan enerji: 912 kkal/giin Trigliserit: 490 mg/dL (0-150)
Lipit aferezi yapilamadi. (%70 dogal besinler + %30 peptit bazli  HDL: 69 mg/dL (40-60)
Yas: 2y, 2/12 pediatrik enteral {iriin LDL: 370 mg/dL (<159)
Viicut agirhigi: 9.2 kg (-2SD-1SD) VLDL: 98 mg/dL (0-40)
Boy: 80 cm (-2SD)
3 *  Yas:2y,4/12 Diyetle alinan protein: 3 g/kg/giin Total kolesterol: 395 mg/dL (0-200)

Viicut agirhigr: 10.3 kg (-2SD-1SD)

*  Boy: 81.5 cm (-2SD)

Diyetle alinan enerji: 1012 kkal/giin
(%60 dogal besinler + %40 peptit bazlt
pediatrik enteral tiriin

Trigliserit: 332 mg/dL (0-150)
HDL: 65 mg/dL (40-60)
LDL: 263 mg/dL (<159)

VLDL: 66 mg/dL (0-40)

Agir hiperlipidemisi nedeniyle Cocuk Beslenme
ve Metabolizma Poliklinigi’nde de izlemde olan
olgu, basvuru sirasinda 22 aylik olup, anne siitii
almaktaydi ve viicut agirlig1 9 kg (-3SD-2SD), boy
79 cm (-3SD-2SD) idi. Yiiksek doz atorvastatin
(20 mg/gilin), beslenmesine ek modiiler enerji
ve protein {irlinleri ve tuzsuz diyet kullaniyordu.
Total kolesterolii 537 mg/dL, trigliserit 1133
mg/dL, LDL kolesteroli 370 mg/dL, VLDL
kolesterolii 98 mg/dL, HDL kolesterolii 69 mg/
dL olarak Oolciilmiistiir. Hastaya lipit aferezi
yapilmasi planlanmis, ancak teknik nedenlerden
dolay1 uygulanamamistir. Hastanin orta zincirli
yag asidi (MCT) igeren pediatrik enteral beslenme
riinii kullanim1 sonras1 bakilan trigliserit degeri
490 mg/dL’ye gerilemistir. Anne ¢ocugun istahsiz
oldugunu, anne siitii aldigini, baska bir besin
yediremedigini, modiiler triinleri veremedigini
ifade etmistir. Hastadan aliman 3 giinliik besin
tilkketim kaydinda 700-800 kkal/giin enerji ve 1.5-
2 g/kg protein aldigi belirlenmistir. Diyet ile aldigi
yag, toplam enerjinin %25’ini gegmiyordu. Genel
olarak diyetin karbonhidrattan zengin, protein
ve yagdan diisiik oldugu, hastanin yetersiz ve
dengesiz beslendigi, cocuga sadece anne siitiine
verildigi i¢in hastanin agir malniitrisyonda oldugu
saptanmistir. Hastaya uygulanan tibbi ve beslenme
destek tedavisinin igerigi Tablo 2’de gosterilmistir
(3-5).

TARTISMA

Konjenital nefrotik sendrom olgularinda agir
proteinliri ve bu duruma ikincil hiperlipidemi

goriilmektedir. Agir proteiniirisi olan olgularin
%90’1nda serum kolesterolil yiiksek bulunmustur
(8). Trigliserit diizeyleri oldukca degiskendir.
Hiperlipideminin agirligi serum albiimini ile
ters ilintilidir. Serum alblimini azalinca plazma
onkotik basmeci da azalir ve hepatik lipoprotein
sentezi de tetiklenir. Agir hipoalbiiminemide TG
ve VLDL diizeyleri artar.

Nefrotik sendrom olgularinda lipit profilinin
aterojenik ozellikte olmasi, kardiyak 6liim riskini
5 kat arttirmaktadir. Hiperlipideminin kendisi de
renal disfonksiyonu arttirmaktadir. Bu nedenle
hiperlipideminin diyet veya tibbi tedavi, yanitsiz
durumlardaise aferez ile azaltilmasi gerekmektedir

).

Hastanin diyeti 3 g/kg/giin protein, 130-140 kkal/
kg/giin olacak sekilde planlanmistir. Almasi
gereken toplam proteinin ve yagin yarisi, 1 kkal/1
mL enerji ve MCT igeren peptit bazli, aromalt
pediyatrik enteral beslenme iiriiniinden (400 mL/
giin) saglanmistir. Modiiler iriinler beslenme
planindan ¢ikarilmistir. Annenin giindiiz anne siitii
vermemesi,geceyekaydirarak,yavasyavaskesmesi
Onerilmistir. Hasta ayda bir izleme cagrilmistir.
Diyet orlintiisii genisletilmistir. Yarim yagl siit ve
stit Urtinleri tercih etmesi, kat1 yag kullanmamasi
ve yemekleri az miktarda zeytinyagi ve misirozii
yag1 ile hazirlamasi Onerilmistir. Anneye kiigiik
porsiyonlarda besin degeri yiiksek meniiler tarif
edilerek cocuga tiikettirilmesi saglanmistir. Ara
ogiinlerde beslenme destek iirlinlinii kullanmasi
onerilmistir. Tuzsuz diyet ilkeleri anlatilmistir.
Omega-3 destegi baglanmistir. Son kontroliinde
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viicut agirlig1 ve boy uzunlugu artist olan hastanin
lipit profilinde diisme gdzlenmistir (Tablo 2).

Normal kosullarda albiimin katabolizmasinin bir
kismi1 bobregin proksimal tiibiillerinde olur ve
ortalama giinde 2-3 g albliimin glomeriillerden
gecerek tiiblillerden geri emilir (5). Nefrotik
sendromda bazal membran negatif ylikiiniin
azalmasina bagli olarak albliminiiri, buna paralel
olarak da tiibiiler geri emilim ve katabolizma
artmistir.  Bunlar g6z Oniine  alindiginda
pozitif nitrojen dengesini saglamak igin
yiiksek proteinli diyet Onem kazanmaktadir.
Cocuklarda protein gereksinmesi yetiskinlerden
farklilik gostermektedir. Yetigkinlerde protein
gereksinmesi yikim ve sentez arasindaki dengeyi
saglamak i¢indir. Oysa c¢ocuklarda hem yeni
dokularin sentezi hem de yagsiz doku kiitlelerinin
fazla olusu nedeniyle gereksinimler yetiskinlerden
fazladir (10). Konjenital nefrotik sendromda
ise dogumdan hemen sonra agir proteiniiri,
hipoalbiiminliri ~ gdzlemlendiginden  hastalar
yliksek proteinli diyetten yarar gérmektedir.

Beslenme programinda doymus yaglar ve bu
yaglardan zengin yiyeceklerden (yagl siit, yagh
peynir, yagh et, kaymak, mayonez) kaginilmall,
zeytinyagl, aycicegi veya musirdzii  yagi
giinliik enerjinin %30’unu gegmeyecek sekilde
ayarlanmalidir. Kolesterolden zengin besinler en
fazla 300 mg/giin olacak sekilde verilmelidir (11).

Sonug olarak konjenital nefrotik sendromu olan
cocuklarda, dogumdan itibaren ciddi 6dem ve
proteiniiriden dolay1 biiylime gelisme geriligi
ve malniitrisyon siklikla karsimiza g¢ikmaktadir.
flerleyen yaslarda hastaliga ikincil gelisen
hiperlipidemi agir seyretmektedir. Tedaviye
eklenen statin grubu ilaglarin yani sira diyet
yaginin azaltilarak, yag iceriginin modifikasyonu
ve omega 3 yag aside destegi hastalarin lipit
profilinin diizelmesinde biiyiik 6nem tagimaktadir.

Bu olgularin tedavisi, ¢ocuk nefroloji ve ¢ocuk
metabolizma hekimi, diyetisyen ve aile isbirligi
ile yasam boyu stirmelidir.
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