FIN TIPI KONJENITAL NEFROTIK SENDROM
(Bir Olgu Nedeniyle)

A. Al KUPELIOGLU=, Erdencr OZER*, Salih KAVUKCU##

LLEUL Tip Fakilesi Paoloji Anabilim Dah®
DELL Tip Fakillesi Cacuk Saghi ve Hastaliklare Anabilim Dali**

GZET
et Kongenital Nefeotik Sendvem (FTKNS),
dlkemizde gok seyeel girilen, ancok. venedlikle
hayatn ok yilinda Glitede sonuglanmas: nedosivie
dikkatl ceken bir infantil nefrorik sendrom Lpidi,
Feneralize Adem, Ipraproteimend, fuperfipidemi ve
fiperkotlesteralemi gibi klirmk ve laborativar bl
gular vansiea, FTENS, Watoloph olerak Grellikle
prcatmel iplevde ve slonieriilerin az bir Lisemin-
di belirgin dediyihlifler dibban cober. Burada k-
Ak, lataratuar ve histopatelogih Bufoulare (e
FERNS dte ayvamile Bir olguvi, fleili Liteealiiclerin

tyedenda inoeloniekieyis

Anahtar  sizelikler: Konfenitgl  Nefrotid

Seridran. Fin g

SUMMARY

Congenital Nepheotic Syndrome of the Fianish
Tupe (CNSET) iy alwiast vare in Turkey, bat it i5.a
Pype of the infumtile neghrotic syndeame wihich s
o B wellsknewn Because death wsnally occurs
witfun . the firse wear. As well ax clinieal
luboratory findings sweh as gencralized edema,
and

CNSET

hypaproteinemia, hyperiipidemi

ivperchiclesteralemia,  histologically
shows some sigrificiant changes In especially
procimal tahles and o few gplomerali. In othis
praper we preseated o cave which is rompatible
with CNSFT due to ity offmiced, tabaraioey amd
hestologival findings and rewivved the relevant

Tierdinres.

Key wards: Cangenital Neplirotic Syndrome,

Finnish 1ype

FTKNS, infantil nefrotik sendromlann hir
tipidir, Finlandiya'da 100.000 canli dogum-
da 10-12.5 pibi bir insidans giisterirken,
Tiirkiye'de ¢ok seyrek gtiilie. Genellikle
hayatin ilk birkag giniinde veya haftasinda
bulgular ortaya gikar. Odem, hipoproteinemi.
hiperlipidemi ve hiperkollesterolemi baghea
Klinik ve laboratuvar bulgulardir Olim genel-

de ik yal iginde goreiliir,
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Babrekler genelde nomial veyu hafif biiyi-
migttir. Bazen ulak kortikal kistler izlenir,
Histolojik olarak proksimal tiipler sosis bigi-
minde geniglemeler gisterir ve yag vakuoller
igeren algak kolumnar epitelle diselidir. Tutu-
lun a2 sayida glomeriilde ise kapiller damar-
larda skleroz, Bowman kapsiiliinii déseven
epitel hiicrelerinde proliferasyon, mezengial

selltilerite ve matriks amig gézlenir. Distal
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tipler ve toplayict kanallar korunmustur,
OLGU

7 aylik bir erkek bebek ishal, ates ve halsizlik
sikayetleri nedeniyle D.E.U,T.F. Cocuk Saj-
I ve Hastabklar Klinigi'ne getirildi,
Sistem bakisy ve fivik muavene dehidra-
tasyon bulgulart, tagikardi ve umblikal hemi
digmda dzellik gostermemekteydi. Bebek
driner enfeksivon ve dehidratasyon lamsiy-
fa yatirldi Oral rehidratasyon ve altermatif
antibiotik kombinasyonlarina (ormidaxole,
gentamisin, seltriakson ve piperasiling bus-
lunde, 4, giinde jeneralize Sdemy gelisti. Nef-
rotik sendrom diistinidlerck:; human albumin
kokieyl didretik, korikosteroid ve human
immuneglobulin cklendi, Ancak 6, giinde
kalp ve solunum yetmezlifiyle bebek kayhe-
dildi.

BULGULAR

[drar ve kan bulgulan (Tablo 1) ile prolein
clektroforesi bulgulan ve GFR (Tablo 11
nifrolik sendrom ve drner sistem enfeksiyon
ile uyumluydu, Diskr muayenesinde Ente-
meeha histolitica kistleri ve Proleus mirabilis
saptandl. Bibrek ulirasonogralisinde hibrek
ckosunda arhis ve abdomende serbest sivi

izlendi.
Tablo I. Olgunun Kan ve Idrar Bulgulan

Idrar: Lokosit 5-6/hpl

Frovein 4+, total prolein
16gdaiin

ki
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dunsite 1020
lipich ve hyalin silendirler
Kan: Likosil 47.000 mm?3
totl protein 4.0 gidl
albumin 0.9 g/dl
Kreatinin 1.7 mgfdl
Bun 3.9 mg/di
Kollesterol 215 mg/dl
Tablo 1. Olgunun Protein Elekirolorez ve
GFR Bulgulan

albuniin: 1.96 g/fdl

alfa | globulin: 0.1 6g/dl
alfa 2 globulin: O.85/dl
heta globulin: 023g/d1
gamma globuling .30z/dl
GFR; 50.6 mlfdak,

Yapilun postmortem iki tamih biébrek biopsi-
sinden elde edilen kesitlere Hematoksilen-
Eosin yamsira; Masson-Trikrom, Methena-
mine-Silver ve Periodic Acid Schift dzel
boyalun uyguland:, Histolojik olarak 22 adet
plomeril]l degerlendirildi, Bunlann cogu
normil olmakla birlikie; birkag glomerilde
halif mezengial seflilerite ve matriks artis
vardt, Hemen hemen L proksimal dbiller
difate idi ve sosis higimini andirmaktayd

(Sckil 1) Bunlann doseyicl epitellen vasst-
lasnus ve baslannda lipid vakuoller xlen-

mekieydi (Sckil 2). Distal tibiller ve opla -
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viet kanallar ivi korunmakla birlikee, birkagi-

min limeninde kalkosteriter bulunmaktaydi,

Sekil 1. Proksimal tiiplerde sosis biciminde
dilatasyon (HE 200,

Sekil 2. Proksimal Lidp diseyici epilelinde

Hpid vakuolizasyonu (HE x 400)
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TARTISMA

Konjenital nefrotik sendromiar; FTKNS gibi
idiopatik ya da civa zehirlenmesine. intra-
uterin sitomegaloviriis veya sifiliz enfeksi-
yonlanna sckonder gelisebilir. Yasamm ilk
giinlerinden baglayarak, kendini mental ve
motor gerilik, tekrarlayicr enfeksiyonlarla
gisterir. Nefrotik sendrom bulpulan ve
tekrarlayicr enfeksiyonlar sonucu: ik wil
iginde hasta  kaybedilir. Steroidlere yanut
zayiftr (1.

Patogenczinde otozomal resesif bir gegis ile
birlikte, Immunolojik veya metabolik bir

bozukluk savunulmusgtur (1),

Ammniotik sivida reaktif olarak yiiksek treha-
lase aktivilesinin ve ulfa feto protein diize-
yinin preniatal tam defen olabilir (1.2), Pre-
matiirite stkiir. Plesenta genellikle biiyiik,
villiz vaskiilarizasyonu azalmig, ancak total

villdz voliim degismemistir (3).

Makroskopik olarak, bobrekler 2-3 kez bii-
yilk olabilir (4}, Bazt olgularda cok ufik
kortikal kistler gtsterilmisgtir (1), Histopato-
lojik bulgular ayiner tanida oldukea degerli-
dir. Proksimal tiplerde mikrokistik ditatas-
yon ve doseyici epitelindeki lipid vakuolizas-
yonu dikkat gekicidir (1.5). Bir iki glome-
rilde; hafif anmig mezengial sellifterite; kapil-
ler duvar kalinlagmas) ve nadiren immatii-
rasyon olabilir (1) Bu defisikliklerde klinik
gidige paralel bir artis izlenmez (4). Distal



Bokue Eylal Lamversitesh Ty Fakulest Dergis
Yoli 19948 Ciley 8 Savi; 2

tipler ve toplayier kanatlar ise genellikle ko-
runmustur. Elektron mikroskopik ¢alisma-
far glomertl epitelinde ayaks: ¢ikant kayh
ve immuntloresuns ¢absmalan bazal mem-
branda C} ve C3 kompleman birikimi gibi
nonspesilik bulgulan onaya koymustur{1}).
Ayncd ultrasonogralik olarak infantil poli-
kistik bbrek hastalif ile kansabilir (@),

Hgumuzun klinik ve laboratuvar bulgulan
arasinda yer atan jeneralize ddem, sik 1ekrar-
layan enfeksiyonlar, hipoproteinemi, hiper-
kollesterolemi ve alfa 2 globulin yitkscklifi
teellikle nelrotik sendrom yiniinden dikkat
gekicidir, Proksimal tiiplerde ve bazi glome-

riiflerde giiriilen histopatolojik degisiklikler,
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