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  . Ö    

D Ğ     ÖĞ  Ç  M., Steroid Dirençli Nefrotik Sendromda 

 mmünsüpresif Tedavilerin Karşılaştırılması,  aziantep  niversitesi  ıp 
 akültesi Çocuk  ağlığı ve Hastalıkları  nabilim Dalı,  ıpta Uzmanlık 
Tezi, Gaziantep, 2024. 
 maç: Bu                            ö    i  i    f    ji                      i  
 i     i   f   i        m tedavisi i i             i          if      i   i  
etkilerinin                                . 
 ereç ve yöntem  B                -        i    i          G  i      Ü i    i   i 
T           i         i Ç     S                       K i i i                 Ç     

Nefroloji P  i  i i i    i               i    i     i   f   i                 
          if        i       i. Ç            i    i                     i     i   
ö                         i                           i       i       i                 
            nefrotik sendrom ö        i    i            i    i          if      i   , 
i          if      i   i          leri       i              i         i                
       ve    i         i       i  i.  
Bulgular: Ç                                           48 (  -171) ay iken, % 

 4  ’i i     , % 4   ’i i  i                 % 8   ’i           i            % 

   9’     C   % 9  ’i    C4         i i                %  6 4’                 
        i i          % 7  ’     A A    i if i i                   .            
 i    i                      ; % 4   ’      SGS, %  8  ’ i    MPGN, % 20 sinde 

MLH, %   6’      IgA nefropatisi, % 1 8’i    IgM nefropatisi, %   8’i    i   
RPGN     i     i. Si       i             i     j        ö                      % 

76,3           i                                     i              i                 
(p=0.003)          (           = .  9     = .   ). T     i    kullanan hastalarda 

% 6  6      i                     i    ildi. A                siklosporin hem 

takrolimus      i i                   i       i       i i                      a    n 

takrolimus                             (% 86,7), siklosporin tedavisinden cevap 

                     takrolimus                               (% 85,7)  ö    i  i. 
Si       i           i           i                            ö     . MMF 

kullanan hastalarda % 44 4      i                     i    i  i. MMF      i        
olanlarda sadece mikofenolat mofetil                 i i  i    i  i                    
   i                  ( = .  6)                       i                        
                         i    i  i                                      (p=0.786). 

Hem Siklosporin hem MMF      i i                  siklosporin tedavisinden cevap 

                  (% 57,1) MMF                              siklosporin 

     i i                                          (% 100,0) MMF              
                     i    i  i. Si      i  tedavsinin MMF den daha et i         
 ö     . Rituksimab kullanan hastalarda % 77 7      i                     i    i  i. 
Rituksimab i i       i           ö                             ;      i        
olanlarda sadece rituksi                    i    i  i                       i           
                (p=0.035). Siklofosfamid kullanan            (% 6 )      i        
             i    i  i. Tedavisinde azatioprin ve eculizumab            birer hasta 

olup istatiksel olarak herhangi bir                       . 
 onuç: Ç             ö    i                   i i           i   i     i   f   i  
                         SGS                 ,   f i i                     



  

 

 ö                i             i    i   i     i   f   i            

                    ö       i          d      bulduk. T    i i i   i     
i          if  j                   . D                 i       i   ö         
      i                       en                    , ancak siklosporinin relaps 

                          i     i . Di     j           MM    i uksimab, 

siklofosfamid, aza i   i       i                          i        i       i        
   i                   . A         j                         i   i        
   i  i    i i             i     i i             i         if             i  i    
                         .  
 

Anahtar kelimeler: nefrotik sendrom, steroid rezistans nefrotik sendrom, 

i          if      i. 
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   .  B    C  

DAGLAR SOGUTCU M., Comparıson of  mmune SuppressiveTreatments in 

Steroid Resistant Nephrotic Syndrome, Gaziantep University Faculty of 

Medicine, Department of Pediatrics, Medical Speciality Thesis, Gaziantep, 2024. 
Aim: This study aimed to compare the effects of immunosuppressive treatments used 

for the treatment of steroid-resistant nephrotic syndrome, an important nephrological 

disease of childhood. 

Materials and Methods: In this study, 55 cases with steroid-resistant nephrotic 

syndrome who were hospitalized in the Pediatric Health and Diseases Clinic of 

Gaziantep University Faculty of Medicine Hospital and followed up in the Pediatric 

Nephrology Polyclinic between 2011 and 2023 were retrospectively examined. Age, 

gender, family history, consanguinity, presence of hematuria, albumin level at the 

time of diagnosis, arterial blood pressure, history of nephrotic syndrome in siblings, 

biopsy diagnosis, immunosuppressive treatments given, duration of receiving 

immunosuppressive treatments, response to treatment, number of relapses under the 

given treatment of the children included in the study. and follow-up times were 

recorded. 

Results: The average age of the patients participating in the study was 48 (12-171) 

months, 54.5% were girls and 45.5% were boys, 80.0% had hematuria, 10.9% had 

C3, It was found that 9.1% had low C4 levels, 16.4% had high blood pressure values, 

and 7.3% had ANA positivity. Distribution of biopsy results of patients; It was FSGS 

in 40.0% , MPGN in 18.2% , MLH in 20% , IgA nephropathy in 3.6% , IgM 

nephropathy in 1.8% , and RPGN in 1.8% . It was determined that the use of 

cyclosporine was higher than other agents, 76.3% responded to the treatment, and the 

number of relapses was significantly lower (p = 0.003) (p = 0.019 and p = 0.021, 

respectively). It was determined that 63.6% treatment response occurred in patients 

using tacrolimus. At the same time, it was shown that patients who received both 

cyclosporine and tacrolimus treatment had a tacrolimus response (86.7% ), while 

patients who did not respond to cyclosporine treatment did not have a tacrolimus 

response (85.7% ). It was observed that the treatment responses of cyclosporine and 

tacrolimus were close. It was determined that 44.4% treatment response occurred in 

patients using MMF. It was determined that only the duration of mycophenolic acid 

use was statistically significantly higher in those with MMF treatment response 

(p=0.016), and although the number of relapses was lower in those with treatment 

response, this did not reflect statistical significance (p=0.786). It was determined that 

the patients who received both Cyclosporine and MMF treatment (57.1% ) also had 

an MMF response, while all of the 2 patients (100.0% ) who did not respond to 

cyclosporine treatment did not have an MMF response. Cyclosprine treatment was 

found to be more effective than MMF. It was determined that 77.7% treatment 

response occurred in patients using rituximab. In comparisons made according to 

treatment response for rituximab; It was determined that only the number of 

rituximab doses was statistically significantly higher in those with treatment response 

(p = 0.035). It was determined that patients using cyclophosphamide (60% ) 

responded to the treatment. Azathioprine and eculizumab were used in the treatment 

of one patient each, and no statistical studies could be conducted. 

Conclusion: We found that FSGS is responsible for the majority of steroid-resistant 

nephrotic syndrome, one of the important diseases of childhood, and that the 
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hematuria finding, which we see more in nephritic syndrome, is a common finding in 

our patients with steroid-resistant nephrotic syndrome. Many immunosuppressive 

agents are used for treatment. Although the more potent cyclosporine was seen, we 

found that tacrolimus had a similar success rate, but we found that the number of 

relapses of cyclosporine was lower. Although other agents, MMF, rituximab, 

cyclophosphamide, azathioprine, and eculizumab, were used, we found that they 

were not as effective as tacrolimus and cyclosporine. However, multicenter 

prospective studies are required to evaluate these agents more clearly and 

demonstrate their effectiveness. 

Keywords: nephrotic syndrome, steroid-resistant nephrotic syndrome, 

                  treatments 
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1.     Ş 

 

Nefrotik sendrom (NS)      i   i   i         i   i  ö       

hiperkolesterolemi i           i                     ö              ö     

                  i i i i  ( ). D          i     i                                     

 i     nedene       olarak sekonder  S’ e  ö         i  (2).  S’   % 90 1-       

          ö         i i    i  nefrotik sendromdur (3). İ i    i   S’        ö      

tipi de minimal lezyon              (ML ) (1). 

NS’da                      i  i        ö    i            i   i nedeni ile 

             ö    i . P    i   i sonucunda ö   e ek olarak          i     

     i              ile enfeksiyon      i           sorunlar, anemi, tromboemboli 

v       e-   i       i i i  i i sorunlar    i   i       i  (  4). 

İ i     i   S’                                   normaldir hemoglobin ve 

hematokrit artabilir, trombositoz           (5). 

 S’   en        sebebi MLH olsa da streoid            , C3            

makroskobik        i   i  i  i       i                 fi              (G R) 

                                nda ve 1          nde olmak ve sistemik          

         i i      i  i   i             i    i                   i  (6). 

İ i    ik NS                   i          (SS S) ve steroid  i     i (SR S) 

              f             . S    i   i     i               4-6 hafta verilen steroid 

     i i                             . Bu grup          i i  siklofosfamid, 

siklosporin A, azatioprin, takrolimus, mikofenolat mofetil (MMF) ve rituksimab gibi 

f           i           i               (7). 

B            SR S                         if          i            i     i   

ö                         i                                      i       i  arteriyel 

                          S ö        i    i            i    i          if      i 

      i       i          leri,           i         i       i          ve verilen tedavi 

                        belirlemeyi          . E i  i i i  veriler               

  i i i i       i     i i i  SR S                  i i            fi  ö    i    i i, 

i          if      i                                  i          if      i cevap 

                                     i  i   i  i         i  i   i i                 bu 

         i i        i i      i           i i                  . 



  

  

2.       B        

2.1.  efrotı̇k  endrom 

  f   i          ( S)       i i         i                                  
      i    karakterize,                   ö              ö                       i  
tanesidir. Klasik olarak NS   f   i               i   i (≥4    / 2

/saat veya idrar 

     i /     i i        ≥       / L      i     ö                +      i )  
 i       i   i (<25 g/L), hiperkolesterolemi    ö                              (1). 

2.1.1. Epidemiyoloji 

Ç                i  S i  i                        .                 4 7 
(        1,15- 6 9)                i                i   ö             fi         ö   
ö    i    i i  i      ö          i  (1,8,9). A     '   i  i                G     
A                  S i  i      A                     ö                      
        i  i  i . Amerika                        i       i        i     Af i    ö    i 
A   i                A     '   i            ö                i  i  i              
 ö          i  (1,10,11). Afri    ö    i A   i                 ö      i    i i    
fokal segmental                  (FSGS) gö                  ha                 
(% 42-72) ve genel olarak bu                 ö     ö            i ine (SDBY) 

ilerleme ihtimali A                   ö                       ö    i  i  i . 
SR S'      i                    i   ö             fi         ö      f         

 ö          i . SR S       A             %     Af i          % 16- 7  A           
% 27- 4    G     A           % 20- 9         i  i  i  (1,12). 

2.1.2.  tyolojı̇ 
A   i  ’                             i  i                       if      

       i  i            ( EPT  E    f   i  S       Ç       A  )  S’      % 27’i 
MLH, %   ’i FSGS, %  ’i        ö   f     i (MGN) ve %  7’ i   i    
           f     ilerden           ö    i  i  i . P     ji i                    
        ö      i i  i   ö          i . Y                                   MLH 

 ö            i  i                   olarak MGN  ö   mektedir (1,13).  

2.1.3.  ınıflandırma 

Primer NS, sistemik  S      i             i  i                    
            ö      NS                  . Ç              S’        en      ö      
    i      i i     i  NS 1-                i                 9 '      f             
               i           ' i i     i          i  (3) (Tablo 2.1). İ i     i  NS 

                 i i  i i    rak      i                 ö          f          . 
 



  

  

2.1.3.1. Histopatolojik  ınıflandırma  
  f   i               i i          i                   i         ji bulgulara 

 ö   de     f          i       i  (T      .2). 

2.1.3.1.1. M n mal  ezyon Hastalığı 
Mi i       i i  i            (MLH)  ö       i                min 

                               i   i ile nitelendirilen, idiyopatik  S’   ö    i  i  

nedenidir. E i  i       i i     i   S                       %   'i i          . G    

                          i                . Bir         i            % 70-90'a 

           . Ç                                 i i                                 

     i         i i            i        ö      i    i i       i            . B  

                         i            S' i  MLH i                    

         i i .                  ji  ö    i i       i         i    ö     ö      

   i i  i    i                                  elektron mikroskobik incelemede 

silinmesidir. Nedeni tam olarak  i i          i  i    i       ji        i  i ler ve 

podositlerde                 i i  i    i                                         

                            i   i i    i         i   jik etki             

             i . T    i i  esas               i                   i           

f                            i                       i           i i  i         

s    i           i           if      i   i  i                                . 

S        i     i              i      cevap veren MLH f              i        i  

 ö                                 i      cevap vermeyen formlar daha sonra FSGS 

                     i       i . A                ö    i  i                    

                             i i              tedavisi gerektirir, yan etkiler 

sebebiyle ciddi morbiditeye sahiptirler (4). 
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 ablo 2.1.  S’   K i i  S   f            
Primer NS 
İ i     i   f   i  sendrom 

  Minimal    i i  i            (MLH) 

P i   f                              (FSGS) 

P i          ö            f i  (MGN) 

M           if    if           f i  (MPGN) 

IgAnefropatisi 

  C3             i 
Sekonder NS 
M      ö G          f i  (MGN) 

Sistemik lupuseritematoz 

  Kronik hepatit B enfeksiyonu 

Enfeksiyonlar 

Grup A streptokok (poststreptokokal            f i ) 
Enfektif endokardit 

Hepatit B veya C 

HIV 

CMV 

P     i    B19 

Konjenital sifiliz 

S     

Lupus Nefriti 

V     i     
I A      i i (Henoch-S  ö   i          ) 
ANCA ile i i  i i       i  
İ       ve toksinler 

Non-steroid antiinflamatuar i      , Eroin, Lityum, A     

Maligniteler 

Hodgkin            Non-hodgkin lenfoma 

Di    nedenler 

Orak                 
Hemolitik     i  sendrom 

Amiloidoz 

Genetik NS nedenleri 

Fin tipi konjenital nefrotik sendrom (NPHS1) 

Otozomal resesif steroide  i     i nefrotik sendrom (NPHS2) 

Diff   mezangial skleroz (WT1, PLCE1, LAMB2) 

Alport sendromu (COL4A5, COL4A4, COL4A3) 

Charcot-Marie-Tooth           (INF2) 

Denys-Drash sendromu (WT1) 

Fabry           (GLA) 

Frasier sendromu (WT1) 

Galloway-Mowat sendromu (WDR73, LAGE3) 

Herlitz             epidermolizis         (ITGB4, ITGB3) 

Mitokondriyal bozukluklar 

 Nail-patella sendromu (LMX1B) 

Pierson sendromu (LAMB2) 

Schimkei     -    ö  i     i i (SMARCAL1) 

Alfa-1 antitripsin    i  i i (SERPINA1) 
 

 

 



  

  

 ablo 2.2.   f   i  S          i         ji  S   f           
 
Mi i       i i  i            (MLH)  

                     i  (FGS)  

                               i  (FSGS)  

                             i  (FGGS)  

Mezengialproliferasyon (MezPGN)  

P   iff        i      if        

S                   f i i  
M           if    if           f i  (MPGN)  

 Tip-I MPGN; Subendoteliyal depolanma  

 Ti -II MPG ; İ           ö      depozitler  

 Ti -III MPG ; T           ö  depolanma  

M      ö            f i  (MGN)  

K   i             f i  (KGN) 
 

 

2.1.3.1.2. Fokal Segmental  lomerüloskleroz 

Fokal segmental                 ,                    (f    )            

    i i   i i    i                    i            i          (         )    i      

                                i                     i     i     i     ji   i   ö     

            i i  ( 4,15).  SGS' i        ö    i    i      i i              i f        

             i    i i i i i  i   i                   i                   f       

 ö      i     i  i                               i   i    i i  (15,16). 

 SGS               f   i          ( S)             neredeyse % 20'sinden 

ve    i  i       % 4 '      sorumludur           i  i         .     i i            i   

               . A      SGS' i          i  i           i   i  i                  

 ö      i sebebiyle  i  i          fi           f          r  i                  

(14,17,18). 

2.1.3.1.3. Membranoproliferatif  lomerülonefr t 
M           if    if           f i  (MPG )   ö      i    i i    

 i          i                                 (GBM)                    i        

              i  i        i       i     i i  i    i     i  i                     

     i i . MPG   i     ji   i                   ifi   i                  na delalet 

etmez. 

Mezangiyokapiller            f i             i i    MPG ’         

mikroskobunda mezangial  i          i           i         if                      

       damar duvarlar           if                  ö         i  (Ş  i  2.1). 
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MPG   i  I          f i i     ö                 i               i i     

           i   i i i i i                             i                    

         i      i     birikimlerle karakterizedir (Ş  i   .2). 

MPGN tip II’   (           i            (DDD))             i           i     

B w                                               i           i        i 

birikintiler  i        i i i  (Ş  i  2.3) (19,20).  

 MPG   i  III                i i i  i   i              i             i i i  i    de 

        MPG   i  I'  benzer ö    i          . (Ş  i  2.4). Elektron mikroskopi 

                       MPG   i  III        i i                        f          . 

S  if     A                  B                    f                      i i i  

        i                                 (GBM)       i  i i      i  i . 

 

 

Şek l 2.1. MPG ’                      i   i                        (           )       ji    
   i      (*)                 i                                                   
             (           ) i    i  i                                ö        . 
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Şek l 2.2. Ti  I MPG            i      f                             i      i i i     (   
    )          i                 i i  (  )        i    i      i       i  i                 
 ö          i . I     i             if          ö                         i   
i       i                                            (GBM) i i               . 

 

 

Şek l 2.3. Y      i i i               (DDD)           i                              
i           ö          i            i        i  ö         (  )            i              
                         i              ( if    )  ö          i . 
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Şek l 2.4. Ti  III MPG            i       i i                                 i  i  
           (      i              f    )                                  i    ff f         
(     ) i                          i                         i             ö    i . K      
                 i               . 

 

2.1.3.1.4. Membranöz  lomerülonefr t 
M       ö             f i  (MG ), beyaz   i  i       i nefrotik sendrom 

                              i     '              (21,22). MG         i            

                  i  i          ö   ebilmektedir, ancak birincil MG   4           

                           ö         i . G               MGN, sistemik lupus 

  i                i               . MG                      ö         

           genellikle      i  B                               i           i oid 

          i   i i  i i i  (22). 

MGN, subepitelyal i               i i i i                           

                                        i      i     bir            . Primer 

MG '             i       i                        i    i       i    i endojen 

   ij                                i                i           i       . İ i  i  

MG '             i    ij     i  (    j            j  )  i                i     

hatta monoklonal i           i    i                             subepitelyal 

    f    "        i     i"    i                                i     i 

             i  (22). 
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2.1.3.1.5. Mesengial Proliferatif  lomerülonefr t 
Mezengial proliferatif            f i    (M  PG )       i           i  

                        i  i                 (      i       if       )   ö   i  

i fi          (          )     i                 i          i    i  i           

mezengial matriks (skleroz) ve Bowman            i       i    fibroepiteliyal 

proliferasyon (kresent           )  i               . İ     f        mikroskopi 

              if i . Ç           i    i         M  PG   ö                     % 2-

 ’ i . B             %    ’     i       i         i  %   ’    i       i       i  

etmektedir. B            % 7 ’i steroide  i     i i  (23).  

2.1.4. Nefrotik Sendromun Patofizyolojisi 

2.1.4.1. Podosit ve  lomerüler  iltrasyon Bariyeri  usurları 
P    i       ö    i                           fi              i        

desteklemek ve devam ettirmek i i  i      ö            f                     i . B  

                                           f           i                        olan bir 

       ö    i           . Ayak                 i  i               filtrasyon bariyerini 

                  i  f           i    ö         -                       i    ir. 

K         i        i      i                            f                

hareketlere               i       i                 i i  i      i i         i i  

     i         ö    i i ve ayak                                   (Ş  i  2.5). Podosit 

        i i   ö            i      kabiliyeti                  sebeple yaralanmalara 

                   lar (1,24). K i i   i        i      i         i    i             ile 

birlikte    i  ö                          sara da         i       i . Podositlerin 

%   '    f                       ö    i                     i i i      i      i i 

 ö     f    i             neden olabilmektedir (1,25). P    i            i    

i    i    i      i                          konjenital veya genetik SRNS olarak 

meydana gelen  ö     f    i                sebep olur. Bilinen en eski genetik 

                               i  f         i    i   f i  ( P S )         i i 

( P S )                i i   i      (1,26). CD2AP ve INF2 dahi              

     i    i        i      i i                   i                SR S 

f    i    i    i i  i i i . S                i               i    i (WT )             

bazal membran proteinleri (LAMB2) ve mitokondriyal proteinler (COQ2), 



   

  

          fi         f    i                                         i  i 

ilerleyici formlara sebep podositopatilerdir (1). 

 

 

Şek l 2.5. G         fi            i   i  i       i  i                                    
                i          i i     i        i                   ( 7)  
 

2.1.4.2.  mmun Bouzkluk 

 S’   tedavisinin temelini kortikosteroidlerle i               

                 i           i  i i                      patojenik bir rol 

                     ilir. İ           i  i   i i  i      i                   

alerjenlere maruziyet            meydana gelen  S' i    i i   ö       i   

                 (28). A           i      i    T       i    f          S’  

i   k     i     i   ve kemoterapinin          daha sonra  S’   remisyona 

 i   i     i     i           mevcuttur (29). Her ne kadar belirli bir sitokin  S’  

tetiklemese                          i i i    i i          i             

    fi     ji i    T       i       i  i i i   i                   i  i    

 ö          i  (1). 

2.1.4.3. Sistemik Dolaşım  aktörleri 
D         i    i     i  f   ö    i               S’   patogenezinde de rol 

oynayabilir. B          SGS            ö         i sonra           i   i i  

             (30) ve ö    i                                      ö    plazma 

   i i i             SGS' i  i             i                   i i  (31). A       



   

  

 SGS' i                                  ö       i         i   i i    i    i  ve 

     i                       i     i i              (32,33). 

2.1.4.4. M n mal  ezyon Hastalığı Patogenezi 

ML ’    altta yatan sebebi    i  i  i . M                 i    i  T       i 

f    i                                i     i  f   ö          i i    

                ö          i . B            i f   ö                           

                     i           i  i       i   i                       i i    i   

neden ol        . ML '               i                       i  f     i     i   f i i 

    f            i                            i                  i       i  (4). 

2.1.4.5. Fokal Segmental  lomerüloskleroz s Patogenezi 

 SGS    k mikroskopisindeki belirtilere  ö  ;     i      i i              

(        )            i        i                              gru              . K   i  

varyant g          i           bir          (f    )    i      i                

           i   ö        (         )            i i   i i   nitelendirilir. Perihiler 

varyantta segmental                    i  %   ’ i     f             i i    hiyalinoz 

ve skleroz mevcuttur. Mezangial                  yoktur, karakteristik olarak 

podositlerde hipertrofi ve hiperplazi  ö      . S        (        ) grupta s      i  

          i    i  i          i  i                      i                     %   ’    

fazla fokal ve segmental endokapiller                  i   nitelendirilir. Genellikle 

                     i  i    i      mevcuttur ve bu etkilenme      i   i    i   i i   

i i  ilidir. Kollapsa giden varyant e      i             segmental veya global 

kollaps ve visseral epitelde  i      fi     i       i        i             . 

Endokapiller                        . T       atrofi, interstisyumda fi      ö       

inflamasyon     i                i  i   i        i      i                    . K        

giden grupta primer     i     i  i i  IV        i    B 9   f   i      i    f ron 

alfa ve pamidronat toksisitesi ile de           . B                      i   i        

            i i                             ö   i i    i . Y             i       i i 

   i i    i  i .  

Tip varyant         i             tubuler polde segmental    i   i i         

    i    ifade edilir. Ti              i i  ö    i    i i              SGS’    daha 

     i i       i i  i                    i i  ö    i  i  i . Genellikle NS ile 

meydana gelmektedir (34,35). 



   

  

2.1.5. Klinik Bulgular 

 S'                        i  i  bulgu, periorbital, labial/skrotal ve alt 

       i    i    i     i  i     ö      ö    i  (1,4). Daha ciddi klinik senaryolarda 

anazarka (      )          ö       i   i i       i   plevral/perikardiyal  f       i i 

tablolara neden olabilir. B      i     f         i                                    

dispneye ve so           i               i i  (1). 

K                      nda,  S’   bilinen ve ö emli bir sorunu olan spontan 

bakteriyel peritoniti ekarte etmek i i       i   i                              

gerekir.  

Genelde  S' i           T       i f    i                 i       

i           i        sebebiyle    i   i       i       ö   i  i i ö    i bakteriyel 

  f   i                         i             lar. E f   i      S' i            

morbiditenin ve tarihsel olarak mortalitenin ö               i i . (1,36). 

O i   i    i                i                 i   i i            S’ i  bir 

 i    ö    i      i                   ö                      i i . E          

  f   i          f      i  i                      SR S  ö    i    NS'lu olup 

                            AB     i     i  i i         (37). 

 S' i      i              (DVT)            i       ö  trombozu, pulmoner 

emboli, renal ven trombozu ve daha nadir olarak arteriyel            i     i  i 

         i             i               i               i i  i i       i  (38). 

 i             i i      fi     ji i     f   ö                    i           i  

f   ö             (f   ö  V    VIII    fi  i  j  )        sit                i     

              i         f   ö    i  i             (     i  C    S       i     i  III) 

   i                i             i   i  (39).  

 i    i i   i    f   i                    i                            i     

mekanizman                  i i       i . K    i      kolesterol, trigliserid ve 

 i       i        i i           a    i i                                       

nedeniyle hipoalbumineminin kendisi, normalde LDL'nin VLDL'                   

               i       i  i       i i   i i               DL' i            i i i i 

ö       i                                     i i -        i   i      f     (LCAT) 

   i  i i  S’    ö       i    i i   i i          i     i  (40).  



   

  

 S' i                       i i           i                            i i    

   i  i i          i       i  i                    S' i              i 

    i                             i i         i     ö    i        i           

         i i  i   i                                    (41,42). 

2.1.6. Laboratuar Sonuçları 

2.1.6.1. Kan Tetkikleri  

MLH'               ö     f    i              i           i . B        

 ö     f    i                 MLH     i i i                       i i . B       

 i  i      ö     f    i                     ML                              . 

MLH'              i                i                           ö     

f    i                                     i i  (2,43). Ek olarak,  S           

                               AKI      ö       i           (2,3). Bu hasta 

grubunda AKI i i   i   f   ö    i                       f   i       f      i  

 j                           i    i     i                   (3,43). 

Serum kompleman testi,  S’                    ifi   i   ö           i    i  

                     f           i i . İ i    tik  S’  olan hastalarda serum 

                  i  (2). D     C3 seviyeleri tipik olarak MPGN ve enfeksiyon 

                   f i                ö      (2). 

 S’               ö    i    ML '               i    i             i  

sonucu olarak hemoglobin ve hematokrit artabilir. Trombositoz      ö      ve 

       i            i    i         .    i      i                  i i . 

                            i      i             i             i  

     i                          i i . Y                      i        NS ö    i i 

   i  i       f   i                i          ilir (2). 

Hiperlipidemi,  S’           i  i   i  ö    i i i . Hiperlipideminin 

         i i    i i i         i i       i i     i       i                       

         i i                i     i                     i            i i       i    

       . İ                        i         i i       i i            i          i  (2). 

A  i i    i         (AD )              i       i                 

kaynaklanan serbest su a                        i     i        i            i i . 

 i        i               i       i   i                       i             

                            (  +        )                     (K+        ) 
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ozmollerin                                  (2,45). O i   i                   

                     i i .  i       i   i i   i                          i     

               i   i       i          i           i . 

2.1.6.2.  drar Tetkikleri  

MLH'li hastalarda nispeten aktif olmayan bir idrar sedimenti        (   i  

          i i  i    i     i   i   i    i                                               

            i              i    i           ). A  if i        i    i i          

           inflamasyonu ve ol      f i i             ö    i  (2). Ç                 

         4   / 2/    i          f   i        i   4    / 2/     (          /  /   ) 

          i  i  i  i . S    i          i /     i i          (  /  ) i                

i     S'              ’ i      i    i  (2). 

2.1.7. Nefrotı̇k Sendromda Biyopsi Endı̇kasyonları 
Ç              S’             ML ’  r                        i    i 

gerekmez. A              ifi              i    i    i              . B      

                    i       i  i  i  i  (6,46,47). 

1) Steroide yanıtsızlık: 60 mg/m2/    prednizolon tedavisinden 4-8 hafta sonra 

i            i                        i      i                                i i i .    

2) C3 düşüklüğü: Ç          MPGN, APGSN ve SLE de C3                          

                              ji   i  i    i i    ö    i    i i .  

3) Yaş   S                                                  ML            

              i    i             .  

4) Makroskobik hematür , h pertans yon ve     düşüklüğü: B    MLH 

             i       i         i    G R            ö       i                  

 i     S      i            ji                                           . Bu sebeple 

  i i i    makroskobik        i,                          G R                ve 

hipertansiyonu bulunan     olgularda  i    i           tavsiye edilmektedir.  

5) Sistemik tutulum: Bö                            genellikle sekonder NS 

sebeplerini ilk                     i i   i    i i                        

gerekmektedir. 

 

 



   

  

2.1.8. Nefrotik Sendromun Tedavisi 

2.1.8.1. Semptomatik Tedavi 

2.1.8.1.1.Diyet 

Ö                           i            i i . Ç               ö          

            S'   ö              i i            i        i isi i . Di                

        i      Eq/  '                     i                        . Ödemli bir 

                                   ö   i ö    i ö      i i    i                f zla 

      i i i i i        ilir (48). 

2.1.8.1.2.Aktivite  

T        i  i i ö      fi i        i i   i      i    i    i      i . B   ö    

                         i                       ö                   f        

                               (7).  

2.1.8.1.3.Diüretik 

Ö   i   i    i                    i i    i            ö    i    i  

                    i i . Ci  i ö   i olan,                    i                 i 

bulunan hastalarda  i    i       i i i  ö   i           f          i   i 

              (48,49,50). Furosemid bu          i i             tercih edilen 

 i    i  i .        i                             i   i      i  i         i    i        

                . 

              i    i  i   i i  (ö  .    i    i   i      i   )                  i  

   i     i i           i       i      i         i    i    i  devam eden oral 

           i       i ve         i                 neden olabilmektedir. 

 S’              i                       i        i      i i            i     

     f        i                     i i . D                            ö     

       i i i            i i                                                   i  i i 

       i i  (5,48,51).    i     i    i      i       i                    i  i    i  

                       i i  (48,52). Ciddi komplikasyon potansiyeli nedeniyle 

 i    i       i i   S' i                    f    ji i            f      karar verilmeli 

ve denetlenmelidir. 

2.1.8.1.4. Hipertansiyon 

NS'lu    i       i       i                         i   ö            i i   

ilerleme                          i  (48). 
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 S     i       i                   i i     ji      i   ö             i  

(ACE) i  i i ö    i        ji      i  II       ö          i (ARB'   )        i    i     

   i     i   i  f             ö            i i i  i        i i            yetenekleri 

     i        i    i       i i       if  j        . M   i       i     i   i     i  ö   

  f          ö    i  (48,53). A  i     i   i     i              i      /     

 i    i                i i  (48,54). Hiperkalemi kontrol edilemiyorsa veya plazma 

     i i                                i i          '      f             ACE 

i  i i ö    i    ARB tedavisi                   . 

NS'lu                        i       i i       if  j                    

bloke            i                   i         . 

2.1.8.1.5. Hiperlipidemi 

Dislipidemi,  i     i NS'lu                                                 

 i         f                  i i   i   i   f   ö             i   ö     

       i i i  i        i        oynayabilir (48,55). NS'un               i i  

        i    i    i           i    ö   . S     i      i   i i            SR S ve 

 i    i i   i i                                   i       i  (LDL)            

     lerine        i                    i i   i     i   f   ö    i i                  

        i    i i   i      i i ö   i mektedir (48). 

Persistan NS'lu             i    i i   i i     i         i i  i i         i  

(48,56). NS'lu                               i  ö           i                 i  

tedavisi, total kolesterol    LDL            i     i  i   i          i i              i i 

         i i  (48,57). B        i  i                                            i    i  

 i     i                         i  (48,57).  i    i i   i i     i     i  S' i 

hastalarda steroid tedavisi ile bi  i    LDL  f    i ö   i     ö           i  (48,58). 

2.1.8.1.6. Antiagregan Tedavi 

Şi     i hipoalbuminemisi olan  S’   hastalar tromboembolik komplikasyon 

 i  i           lar. E f   i                        ö  tromboembolizm riski daha 

       i  (48,59). Ö    i i     i              i    i i                         i 

                                   i       i                

                                                      ö                         

ve sepsi        i       i i             i i          (48). 
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Ç      i i                    fi    i     i                    i       i  

     i       . B          i       ö       ö     i                i  i i i    

      i i i    i       i i        i                               (38,48). Bununla 

 i  i      i i     i   i            fi i                 ö    i  i         i          i  

                       i       i           i i  i   i      fi i i  

         i i    i ö    i i . B                            i                      

 / L' i  (    /L)                 i i     i   f   ö    i               (12         i 

        ) dahil olmak               i   i              fi    i                

               i     i       i  (39,48,60). 

2.1.8.1.7. Hipotroidi 

T    i                     S’   hastalarda serbest ve proteine        i  i  

              i                eniyle hipotiroidizm    i   i       i  (48,61,62). 

L    i    i                 i  i                         i (    /L     i) ve 

       i    i  (T4)      ii     i   i  (T ) i               i   i  i i   i           

ö   i       i  (63). 

2.1.8.1.8. Metabolik Kemik Hastalıklarının Önlenmesi 

NS'lu hastalarda kemik histolojisindeki anormallikler iki                 

                  . Bi i  i       D  i   i i                i          . NS'lu 

            D  i   i i                i i  i                    i   i       i       

25-OH D3 vitamini (25-hidroksikolekalsiferol)                      

          i       i  (44,48). İ i  i       i             i     i       i       i inin 

kemik histolojisinde anormalliklere (64)                         (51) yol 

    i    i i  (48,65,66). 

Y                                       ö    i              i      /     D 

 i   i i                       ö    i  i i                          i    (    

  /   )    D  i   i i (     i   4      i  )     i     i verilmesi             i i . 

A                tedavinin    i i           ö        i  i     i                 

(48). 

2.1.8.1.9. Enfeksiyon  

 S’                       bakterilerle enfeksiyon (peritoni     ö   i    

    i   i i)    i    riski           (41,42,67). E       ö          j   S             

pneumoniae olup, bunu Escherichia coli ve Hemophilus İ f       takip etmektedir. 
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 S        i           i  G                                          

     i    i                                              i          if      i i  

                 i      f   i                        . 

Ş       i      f   i      i        i i    f   i     ö    i          ö      

  f   i         i              j                 i i     i             

   i i   i    i                i   i  (48,68,69). A          f   i       i i i i 

ö      i                   . P  fi    i     i i   i            ö   i         i  

(46,68).   f   i                            i      f   i     i  i i          i i  

                                                   (48). 

A      NS    ö            i i  ulusal         i i                ö      

        ek olarak      ö           i i i i      PPSV                            

      i                i   i  i          . A  i            ö    i        i    S’   

                         i                      PPSV   ö  rilmektedir (48). 

NS'lu                i                                                  

         i              9        i                (COVID- 9)                     

tavsiye edilmektedir. B           i    i                              i    i i 

                i  ö     S’             i    if   i                     (48). 

2.1.8.2. Spesifik Tedavi  

 S i i   i i  i              i   96 ’            i   i          i i    

          (% 3'e kadar)     S' i                     % 80'inde remisyona neden 

          f  i             i       i     i  (1) (Tablo 2.3). K   i       i    i     i  i 

mekanizmalarla    i i                      i  i    genel olarak spesifik etkileri 

halen                            . Temel etkilerini, anti-inflamatuar sitokinleri 

kodlayan g     i i                  -inflamatuar  i   i       ö   i        i 

                       i  i        ö            i   i            syonunun 

           i          ö          i    . K   i       i    i  T       f    i       

                                 i        i      i i     i i      i i  i  i i  i  i  

(1,70). 

B             i       i       i i    ö   i         Kidney Disease Global 

Outcome (KDIGO)              4-6 hafta boyunca g                       i      6  

mg/m
2/    (maksimum 6    /   ) olmas    ö         i . B              i 

              sonra 40 mg/m
2/                  i    i    i ve daha sonra doz 



 9 

  

az          tedavinin 2-                i i ö         i . Toplam tedavi en az 12 

  f              i    i i  (1,71). 

 S'                        i     i       i       i i i         i   i        

                       i i i     i  i  i           i         i  (  7,72,73). A      

    i                                       i                       i    ji           

             (  7,74). Y                  S’                  i     f          i   

i  i                ö  ö                                            i           

 S'                          i                      i             . 

2.1.8.3. Relaps Tedavisi  

İ i    i   S'                       % 80 ila % 9 '  i                       

                 % 40 ila %   ' i      i                   i  (SBNS)                

     lar.             i i i i       l KDIGO prednizon/prednizolon tek dozu 60 

mg/m
2/             /  /    (    i    6    /   )                        

idrarda protein negatif olana yani remisyona girene kadar verilir. A        

prednizon/prednizolon 4   f                4    / 2
 veya 1,5 mg/kg           

verilir (maksimum 50 mg/toplam doz) (7,75). 

K   i       i                        i  ö                                 i   

         S                  i                  i i i                        

    i       i  6                                  i i . Ö   i                if 

                     /  '    (7,76,77). 

 

 ablo 2.3. S    i         i   i  i i              (  7 78) 
Remisyon: 24 saatlik idrarda 4 mg/m

2/                  i   i                          i            if 
                i   i 

 

 Steroide yanıt: kortikosteroid tedavisinin ilk 4   f        tam remisyon            
 

  tero de d renç: 8   f      kortikosteroid tedavisinin          tam remisyon               
 

Relaps: Remisyondan sonra 24 saatlik idrarda 40 mg/m
2/         i           /  /        i 

     i   i                      spot idrarda +++ protein mevcut olm    
 

 ık relaps: İ                     6 ay i   i i     ’    relaps veya herhangi bir 12        ö emde 

4’    fazla relaps        
 

 tero de bağımlık: kortikosteroid tedavisi           veya tedavinin kesilmesinden sonraki 14     

i i    art arda iki relaps o      
 

Erken cevapsızlık: İ   relapsda steroide cevap verilmemesi 

 

 eç cevapsızlık: D    ö    steroide cevap vermesine                   cevap vermemesi 



   

  

2.1.8.4 Alternatif Tedaviler  

R  i                         i i                   i       i   i  i    

                i         i   i                   i            i       i    i       

             i ö i  i  i i ö    i ( i       i  A veya takrolimus), mikofenolat 

mofetil, levamizol, siklofosfamid ve rituksimab ye       (7). 

Levamizol: T-        i         ö    i i      i  i       i         i i 

   i    i  i   i  i      . B         i                                  i               

bilinmektedir. SR S              ise genel olarak tercih edilmez. KDIGO             

                                   /  '     i      ö         i . Ç                

levami       i  i i             i       i . A      nö      i        i          

 ö     i i yan etkileri olabilmektedir (1,7,79-82). 

Siklofosfomid: Siklofosfamid, DNA replikasyonunu inhibe ederek apoptoza 

               i       f  i         i     i      i     i   i         i    i i  i   j     . 

B           ö     i         i     i        i        ji   i  i       f   i     i ki 

 i i  i     ö    i       kilere de sahiptir (1,83). Gonadal disfonksiyon ve infertilite, 

ö    i                       i   f  f  i        i               ö    i sekellerdir 

          if                     i i                 (1,36). B  i       i     i i    

f                               KDIGO                  SS S i i  (    /  /   ) 

8-     f   (    i           if      68   /  )    i    i i ö         i  (1,71). 

A       i   f  f  i i  SRNS'ye f                    i i       i  (1,85). 

 alsinörin inhibitörleri (   ): Siklosporin ve takrolimusun her ikisi de     

tekrarlayan ve      i           S tedavisinde etkilidir (1,85,86). A      i  i  

        i i i                                  . M                       i       i i  

   i  i i i  ö     i  i ;        i     i        i    i  i       i i i  ö    i       i  

       i   i      i          i     i           f                     .     i i i       

hipertansiyon    ö     f    i                        i i                         

olan diyabet potansiyeline sahiptirler (1,86,87). K   i    f      i i   ö    i    

         i         i i                i         i          i       i i .  

Si       i  i i  KDIGO  i i  ö              i    4-    /  /   '     i  

               ö         i  (1,71). E           i      (i                  ö    i 

0. saat)                          i    i      i    i         f           i i    



   

  

ay       . İ         inin 0.saat 60-100 ng/mL, dozdan 2 saat sonra ise 300–700 

ng/mL                      ö   i       i  (1,85,89).  

T     i    i i  ö   i        i i  ö              i          /  /    i   

       (1,71)       i             i     i   i   8   / L                              

(1,88).  

İ       i   i i  i       i              KNİ ilgili                   i     

              i i     i    i                        leri     n        (K İ 

           ) (1,91,92)                i      i                . B               K İ 

tedavisinin nefrotoksisite  i  i      i                                   i i i ö   

         i  (1,86). KDIGO tedavinin minimum 12 ay            i i ö         i  

(1,71). KNİ        i       i           i            i i                durumlarda 

                    SR S'nin    i                 i i            i i  (1,93,95). 

Mikofenolat mofetil: Mikofenolat mofetilin (MMF), T ve B lenfositleri ve 

 i   i                      i    i  i i ö     i   i        (1,95). MMF tedavisi hem 

    i ö i  i  i i ö    i i          i   f  f  i i       ö    i        i   i i 

        i i        i                    NS veya SBNS tedavisinde           . 

E  i  i            MM                   NS'lu                     i ö        

siklosporinden daha az etkilidir. A     K İ'   i  nefrotoksik yan etkilerinden 

                (1,96,97). KDİGO MM     i  i i     i                      

tekrardan                i      MM ' i  (          dozu 1200 mg/m
2/  n) en az 

              i i    ö                 i       i   si ö   ilmektedir (1,71). 

Advers etkileri genelde       i     i                (              i           ) 

    i                      ö        i  i i i                   i          i     i    

kanama                  ö      yan etkilerdir. 

Rituksimab: B         i     i    i CD      ij  i          n monoklonal 

bir antikor olan Rituksimab, SSNS           i i          i  i       ö i   j     . 

Ç                          NS ve SBNS'de    i                      ö     i  i ; 

      SR S i i                   i i           ö              (1,98,99).  

Ri  xi                   f      i i          i                fibrozis, 

Pneumocystis jiroveci   ö   i i       i  B  i             i             if     

 ö      f      i  i                    if    i              i     i i       i     larak 



   

  

ciddi yan etkileri        (1,100,101). T    i i            i                     

          i       i  i . 375 mg/m2 dozunda haftada bir 1-4             (1,71). 

2.1.9. Nefrotı̇k Sendromun Komplı̇kasyonları 
NS’       i      i           potansiyel olarak ciddidir. Bunlar iki ana alt 

             i i . Bunlardan birincisi   f   i                         i           

ö    i      f   i                     i          , ikincisi ise NS ve tedavisinin 

          i         i  ö    i       i                    i            i     

    i    i    i   idir. B               S’                i     i     i    i   i   ojik 

etki ve sosyal    i   i        ö    i                   i       i  (102,103). 

2.1.9.1.  nfeks yöz Komplikasyonlar 

Ciddi enfeksiyonlar  ö    i         i                   i       i   i     f   i  

              i           i   i i . P  i   i        % 2-6'    ve                % 

1,5'lik bir              i  i      lar (103). B     i      f   i                 i     

fazla predispozan f   ö    i i  i i i . K                      i         

                     i   i        i          ö    i       S             

pneumoniae'nin temizlenmesini geciktirir (103,104,106). 

 S’                i i    ö                ö   i i . (103,105)         

             i i i  i      fi    i       i ö   i  i  i                       

                      i        (103,107).                           if       i    

  f   i                     (103,106,108). 

İ i     i   S’    i           su  i   i                               su 

 i   i      i   i      f   i     ö     i           i i . B                       

     i                                      i i     i      zoster i          i i i   

   fi    i       i ö   i       i  (103,106,109). Remisyon                    i   i 

      i                     i       i i  ö         i                          

           i i                   i i  (103,110,111). O      i    i i             

              i       i                   i  i     i   i   f   i          ö      i i  

(103,112). 

2.1.9.2. Hipovolemi 

                    i    i    i  i                   f   i                 

          ö    i    MLH             i    i     if  i            i  i       i   i  

                   fi                           i                          i  i i 



   

  

   i              i              i  i   i  ö    ebilir         i  i ebilirler (106,113). 

 i       i  i i           f                                                  

            . B                  i    i       i i      i       i      i i        i       

 i      i           i                 i i  (106). 

2.1.9.3. Tromboembolik Komplikasyonlar 

  f   i                                            i  i           lar. 

Y  i  i            i                %4 '                    (103). Nefrotik 

                    i  i  ö                   (%1,8-5, )                  

trombotik          i     i     i i  (103,114). 

NS’                         i       i        i  i i               i  i 

f   ö                    . Hemakonsantrasyonla birlikte hipovolemi, özellikle        

ö   i      hastalarda hareketsizlik, enfeksiyon, s          ö a        i          altta 

             i       i        fi i    i i   i   f    ö    i             (103,106,115). 

Bu anormalliklere ek olarak NS, antitrombin III, serbest protein S ve 

     i  j           i           (i                             )              

proteinlerin (fibrinojen    f   ö     V    VIII)           i     i           

                        trombosi               i          i    i i      

 i             i i   i i  i i i  (106). 

NS’                         i       i                       ö  tromboz, 

pulmoner emboli ve renal ven           i i  i  i     i i   i   i i  i i     i i  (106). 

Hastada tromboembolik olay    i i    i i           i                   

 / L'    (    /L)        fi  i  j        i 6  /L'                   i     i  III 

     i       i        7 'i                             i  i                 

profilaktik    i            ö   illmemektedir (106). 

K         ö                                         i  i          i    

profilaktik    i                      i i . D                            i   i  

        if  j               i i        i i        i  i          i     i  III           

gerektirir (103,116). Ö    i           i     i     i       i            i i     i i  

            i i . 

2.1.9.4. Ödem  
Anazarka          ö                     i     i                     ö    

     i              , di  f             i i      i            plevral  f         
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  /        if   i       i                     , doku    f               ,      i  ve 

b         i    i   i  i i      i             i   i       i . 

R  i                   S’                            i             f   i  

sendromu olan has                  i      i       i i i   i       i               

                  i     i i  (106). 

2.1.9.5.Olası Diğer  omplikasyonlar  
NS’                          i       i          i         i          

           

 Dislipidemi: NS’    i    i i   i                       tal kolesterol, LDL 

                i  i   i          i i                      DL            

        i            i  dir. Di  i i   i      i                     i  

     i        i  i i                            (106,116,117).  

 Anemi: Remisyona girmeyen  S’   hastalarda idrarla demir, transferrin, 

  i     i  i               i    /            i i                         

           i    i   i mektedir (106,118). 

 Endokrin komplikasyonlar: NS’                     T4    T          i 

          i i                       T4    T  i    i      i  (TS ) 

                             i i                      llikle klinik olarak 

ö i  i  i  (106). Ek olarak serum kalsidiol (25-hidroksivitamin D) ve 

    i  i                           i i  (106,119), ancak fizyolojik serum 

serbest kalsitriol konsantrasyonu normaldir (116,120). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



   

  

3.     Ç    YÖ   M 

3.1. Hasta  eç m  ve Yöntem 

B            2011-        i    i          G  i      Ü i    i   i T   

        i         i Ç     S                       K i i i                 Ç     

Nefroloji P  i  i i i    izlenen   S           neden olabilecek genetik ve sistemik 

herhangi bir           olmayan 55 SR S’   vaka           if        i       i. B  

                    i    i i i  G  i      Ü i    i   i T           i E i  K     

             (T  i   26.10.2022 Karar No:2022/377). 

NS ö        if      i   i (4    / 2/         i i            i          /     

i          i /     i i                /           i)  i       i   i    

hiperlipideminin birlikte        klinik tablo olarak ifade edilir. Steroide       

(   i    ) 4-6   f          /  /         6    / 2/    (    i    60 mg/   ) 

prednizolon tedavisini           i            i                   i (4   / 2/saatin 

        i          i          /     i          i /     i i            .     /           

      i)   i       i   i     i    i i   i i    i  i      i i         ö   i  

        i olarak           . 4-6   f           i           i i                 

                            i        i    i                    i  i. B  

               ö                           i    i     i                   dahil 

edildi.  

Ç            i    i                     i     i   ö                         i 

                             i       i       i                              S ö       

 i    i              i            i          if      i   i          leri, tedaviye 

           i         i                           i         i       i  i.  

3.2.  stat ksel Değerlend rme 

S     i    i           i   ( i -    )         i     i                  

    i    if      i  i  i . S     i    i       i         i      i    i K         -

Smirnov Uy   İ i i i T   i i              . V  i                                   

               i       M    W i       T   i               . K      i     i    

arasındaki ilişki Ki-karetesti, Fisher’in Kesin Testi veya Mc Nemar Testi ile 

                   . A   i     IBM SPSS     i     7.  (IBM C       i    A       

 Y   SA) i              . İ    i  i                     i  < ,05 olarak kabul 

  i  i  i . 
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4. BU  U    

 

                          48 (  -171) ay iken, %  4  ’i i       % 4   ’inin 

i                 % 8   ’i           i            %    9’     C3, % 9  ’i    C4 

        i i                %  6 4’                         i i         ve % 

7  ’     A A    i if i i           sapt     (Tablo 4.1).             i    i 

                        ; % 4   ’    FSGS, %  8  ’ i in MPGN, % 20 sinin MLH, 

%   6’      IgA nefropatisi, %   8’nin IgM nefropatisi, %   8’ in ise RPGN 

                  belirlendi (Tablo 4.2). 

 ablo 4.1.            i         fi       i i  ö    i     ( =  ) 
 Median (min-maks)  

Yaş (ay) 48 (12-171) 

 akip  üresi (ay) 52 (2-156) 

 re 25 (10-223) 

Kreatinin 0,3 (0,01 – 7,6) 

Albumin 2,2 (1,1 – 4,7) 

 n (% ) 

Hematüri  
 Var 

 Yok 

 

44 (80,0) 

11 (20,0) 

C3 

 Normal 

 D     

 B          

 

45 (81,8) 

6 (10,9) 

4 (7,3) 

C4 
 Normal 

 D     

 B          

 

45 (81,8) 

5 (9,1) 

5 (9,1) 

 an basıncı 
 Normal 

 Y      

 

46 (83,6) 

9 (16,4) 

ANA 
 Negatif 

 Pozitif 

 B          

 

41 (74,5) 

4 (7,3) 

10 (18,2) 

 Anti Ds DNA  

 Negatif     43 (78,2) 

 B          12 (21,8) 
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 ablo 4.2.            i   ö      i    i                       ( =  ) 
Biyopsi sonucu                     n (% ) 

 Y          

MPGN 

 MLH 

 FSGS 

 IgM nefropatisi 

 IgA nefropatisi  

 RPGN 

 T         i  i    i  

                   1 (1,8) 

                  10 (18,2) 

                   11 (20,0) 

                   22 (40,0) 

                   1 (1,8) 

                    2 (3,6) 

                    1 (1,8) 

                    7 (12,7) 

 

Siklosporin                             4 ’ i in (% 76,3) tedaviye cevap 

    i i     i    i  i. Si       i  i i       i           ö                             ; 

tedaviye cevap verenlerde    i         i i      i       i                  i i  

i    i  i                       i           (           = .  8     < .   )  relaps 

            i              i                            ( = .   )                 i i  

        i          i                   f                    i    i  i ( > .  ). 

Akraba    ö          i  sinde NS ö                    i   ö      bilinmeyenlerde 

     i                               i                           (           = .  9 

ve p=0.021). Anti-Ds-D A      if                                               

 ö     . Cinsiyet,        i          C3, C4, ANA, ve patoloji                         

farklar tespit edilmedi (p>0.05) (Tablo 4.3, 4.4). 

 

 ablo 4.3. Si       i  i i       i         i    i               ö   ( =  ) 
Biyopsi sonucu   edavi cevabı yok 

(n=13) (% ) 

 edavi cevabı var 
(n=42) (% ) 

p 

Y          
MPGN 

ML 

FSGS 

IgM nefropatisi 

IgA nefropatisi  

T         i  i    i  
RPG 

 

0 (0,0) 

3 (30,0) 

2 (18,2) 

5 (22,7) 

0 (0,0) 

1 (50,0) 

1 (14,3) 

1 (100,0 

1 (100,0) 

7 (70,0) 

9 (81,8) 

17 (77,3) 

1 (100,0) 

1 (50,0) 

6 (8,75) 

0 (0,0) 

 

 

 

0.614** 

p<0.05, * Mann Whitney U Testi, ** Ki-         i  ***  i    ’i  K  i  T   i  
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 ablo 4.4. Si       i       i                             
  edavi cevabı yok 

(n=13) (% ) 
 edavi cevabı var 

n=42) (% ) 

p 

 

Yaş (ay)  
 akip  üresi (ay)  
Siklosporin kullanım süresi (ay)  
 iklosporin relaps sayısı 
 re (mg/d ) 
Kreatinin(mg/dL) 

Albumin(g/dL) 

Cinsiyet 

 Erkek 

  ız 

 krabalık 

 Var 

 Yok 

 Bilinmiyor 

 ile öyküsü 

 Var 

 Yok 

 Bilinmiyor 

Hematüri 
 Var 

 Yok 

C3 

 Normal 

 Düşük 

Bakılmamış 

ANA 

 Negatif 

 Pozitif 

 Bakılmamış 

Anti Ds-DNA  

 Negatif 

 Bakılmamış 

 

43 (14-150) 

18 (2-120) 

6 (1-9) 

5 (2-11) 

25 (10-74) 

0,28 (0,1–0,9) 

2,0 (1,5–4,0 

 

 
5 (20,0) 

8 (26,7) 

 
2 (25,0) 

9 (42,9) 

2 (7,7) 

 
0 (0,0) 

11 (39,3) 

2 (7,7) 

 

11 (25,0) 

2 (18,2) 
 

13 (28,9) 

0 (0,0) 

0 (0,0) 

 

11 (26,8) 

2 (50,0) 

0 (0,0) 

 

13 (30,2) 

0 (0,0) 

 

 

49 (12-171) 

56,5 (3-156) 

31 (0-79) 

3 (0-28) 

25,5 (11-223) 

0,30 (0,01–7,6) 

2,2 (1,1–4,7) 

 

 
20 (80,0) 

22 (73,3) 

 
6 (75,0) 

12 (57,1) 

24 (92,3) 

 
1 (100,0) 

17 (60,7) 

24 (92,3) 

 

33 (75,0) 

9 (81,8) 

 

32 (71,1) 

6 (100,0) 

4 (100,0) 
 

30 (73,2) 

2 (50,0) 

10 (100,0) 

 

30 (69,8) 

12 (100,0) 

 

 

0.684* 

0.018* 

<0.001* 

0.003* 

0.766* 

1.000* 

0.445* 

 

 

0.562** 

 

 

 

0.019** 

 

 

 

0.021** 

 

 

 

1.000*** 

 

 

0.151** 

 

 

 

0.088** 

 

 

 

 

0.049*** 

 

p<0.05, * Mann Whitney U Testi, ** Ki-         i  ***  i    ’i  K  i  T   i 

 

 

Takrolimus                              4’    (% 63,6) tedaviye cevap 

    i i tespit edildi. Takrolimus i i       i           ö                             ; 

tedaviye ceva   olanlarda sadece takrolimus kullanma        i i  istatistiksel olarak 

           i                  belirlendi (p<0.001). Yi           i       i, relaps 

                  i i          i          i          , cinsiyet, ak        ö        i   
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ö              i          C   C4  A A  A  i D -DNA ve patoloji                

        f           i    i    i ( > .  ) (T     4.5). 

 
 ablo 4.5. T     i         i                             
  edavi cevabı yok 

(n=13) (% ) 
 edavi cevabı var 

n=42) (% ) 

p 

 

Yaş (ay)  
 akip  üresi (ay)  
Takrolimus süresi (ay)  
Takrolimus relaps sayısı 
 re (mg/d ) 
Kreatinin(mg/dL) 

Albumin(g/dL) 

Cinsiyet 

 Erkek 

  ız 

 krabalık 

 Var 

 Yok 

 Bilinmiyor 

 ile öyküsü 

 Var 

 Yok 

 Bilinmiyor 

Hematüri 
 Var 

 Yok 

C3  

 Normal 

 Düşük 

Bakılmamış 

 C4 

 Normal 

 Düşük 

Bakılmamış 

ANA  

 Negatif 

 Pozitif 

 Bakılmamış 

Anti Ds-DNA  

 Negatif 

 Bakılmamış 

Biyopsi  

 MPGN 

 MLH 

 FSGS 

 Bilinmeyen 

 

45,5 (23-124) 

58 (14-120) 

6 (2-10) 

5,5 (3-11) 

18 (10-64) 

0,21 (0,1–0,9) 

2,2 (1,8–4,0) 
 

 

4 (33,3) 

4 (40,0) 

 

0 (0,0) 

6 (60,0) 

2 (18,2) 

 

 6 (54,5) 

2 (18,2) 

 

 

4 (28,6) 

4 (50,0) 

 

8 (42,1) 

0 (0,0) 

0 (0,0) 

 

8 (42,1) 

0 (0,0) 

0 (0,0) 

 
7 (43,8) 

1 (50,0) 

0 (0,0) 

 

8 (44,4) 

0 (0,0) 

 

1 (33,3) 

2 (28,6) 

3 (37,5) 

2 (50,0 

 

54 (12-156) 

68,5 (35-152) 

24 (12-95) 

6 (1-25) 

26 (16-223) 

0,30 (0,2–7,6) 

2,1 (1,1–4,6) 
 

 

8 (66,7)  

6 (60,0) 

 

1 (100,0) 

4 (40,0) 

9 (81,8) 

 

5 (45,5) 

9 (81,8) 

 

 

10 (71,4) 

4 (50,0) 

 

11 (57,9) 

2 (100,0) 

1 (100,0) 

 

11 (57,9) 

2 (100,0) 

1 (100,0) 

 
9 (56,3) 

1 (50,0) 

4 (100,0) 

 

10 (55,6) 

4 (100,0) 

 

2 (66,7) 

5 (71,4) 

5 (62,5) 

2 (50,0) 

 

0.973* 

0.188* 

<0.001* 

0.840* 

0.110* 

0.212* 

0.482* 

 

 

1.000*** 

 

 

 

0.102** 

 

 

0.183*** 

 

 

 

0.386*** 

 

 

 

0.371** 

 

 

 

0.371** 

 

 

 

0.244** 

 

 

 

0.254*** 

 

 

 

0.914** 

p<0.05, * Mann Whitney U Testi, ** Ki-         i  ***  i    ’i  K  i  T   i 



   

  

MMF                 9          4’    (% 44,4) tedaviye cevap     i i 

tespit edildi. MMF i i       i           ö                             ;      i        

olanlarda sadece MMF kullanma        i i  i    i  i                       i    

              ( = .  6)                       i                                   

              i    i  i                                i     i ( = .786). Yi        

   i       i,           i i          i          i               i  i               

ö        i   ö              i          C   C4  A A  A  i D -DNA ve patolojik 

                          f           i    i    i ( > .  ) (T     4.6). 

Rituksimab                 9          7’nin (% 77,7) tedaviye ceva      i i 

tespit edildi. Rituksimab i i       i           ö                             ;      i 

                 sadece rituksimab                 i    i  i                       i    

                 i     i ( = .   ). Y       i       i,           i i          i  

        i               i  i               ö        i   ö              i          C   

C4, TA, ANA, Anti Ds-DNA ve patoloji                          f           i  

edilmedi (p>0.05) (Tablo 4.7). 

Siklofosfamid                             ’     (% 6   )      i        

             i    i  i. Si   f  famid i i       i           ö           

                  ;      i                    i   doz                        i  

       i i  i                         f         i    i  i                             

   i     i ( > .  ). Yi             i i          i          i               i  i     

          ö        i   ö              i          C   C4  TA  A A  A  i D -DNA ve 

patoloji                         f           i    i    i ( > .  ) (T     4.8). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



   

  

 

 ablo 4.6. Mi  f       M f  i  i i       i        
 

Tedavi cevabı 
yok (n=5) (% ) 

Tedavi cevabı 
var (n=4) (% ) 

p 

Yaş (ay)  54 (37-159) 43,5 (24-72) 0.413* 

 akip  üresi (ay)  88 (52-132) 81 (65-120) 0.905* 

Mikofenolat Mofetil süresi 
(ay)  

6 (1-8) 9 (8-21) 0.016* 

Mikofenolat Mofetil relaps 

sayısı 4 (1-8) 3 (2-9) 0.786* 

 re (mg/dL) 36 (23-64) 29 (23-69) 0.905* 

Kreatinin (mg/dL) 0,50 (0,2–0,8) 0,30(0,3–0,36) 0.730* 

Albumin (g/dL) 1,9 (1,5–2,4) 1,9 (1,5–4,0) 0.905* 

Cinsiyet 

 Erkek 

  ız 

 

2 (33,3) 

3 (100,0) 

 

4 (66,7) 

0 (0,0) 

0.167*** 

 krabalık 

 Var 

 Yok 

 Bilinmiyor 

 

0 (0,0) 

1 (50,0) 

4 (66,7) 

 

1 (100,0) 

1 (50,0) 

2 (33,3) 

0.455** 

 ileöyküsü 

 Var 

 Yok 

 Bilinmiyor 

 

1 (100,0) 

1 (33,3) 

3 (60,0) 

 

0 (0,0) 

2 (66,7) 

2 (40,0) 

0.487** 

Hematüri 
 Var 

 Yok 

 

5 (71,4) 

0 (0,0) 

 

2 (28,6) 

2 (100,0) 

0.167*** 

C3  

 Normal 

 Düşük 

 Bakılmamış 

 

4 (66,7) 

1 (50,0) 

0 (0,0) 

 

2 (33,3) 

1 (50,0) 

1 (100,0) 

0.455** 

C4  

 Normal 

 Düşük 

 Bakılmamış 

 

 4 (66,7) 

 1 (50,0) 

 0 (0,0) 

 

2 2(33,3) 

1 (50,0) 

1 (100,0) 

0.455** 

ANA  

 Negatif 

 Pozitif 

 Bakılmamış 

 

 5 (83,3) 

 0 (0,0) 

 0 (0,0) 

 

1 (16,7) 

1 (100,0) 

2 (100,0) 

0.060** 

Anti Ds DNA  

 Negatif 

 Bakılmamış 

 

5 (71,4) 

0 (0,0) 

 

2 (28,6) 

2 (100,0) 

0.167*** 

Biyopsi 

 MPGN 

 MLH 

 FSGS 

 IgA nefropatisi 

 Bilinmeyen 

 

2 (66,7) 

1 (50,0) 

2 (100,0) 

0 (0,0) 

0 (0,0) 

 

1 (33,3) 

1 (50,0) 

0 (0,0) 

1 (100,0) 

1 (100,0) 

0.370** 

p<0.05*Mann Whitney U Testi, ** Ki-        i  ***  i    ’i K  i T   i 

 



   

  

 ablo 4.7. Ri    i    i i       i        
  edavicevabı 

yok (n=2) (% ) 

 edavicevabı 
var (n=7) (% ) 

p 

Yaş (ay)  72 (36-108) 60 (23-124) 0.889* 

 akip  üresi (ay)  57,5 (56-59) 72 (14-132) 0.500* 

Rituksimab doz sayısı  1 (1-1) 4 (2-5) 0.035* 

 re (mg/dL) 23,5 (11-36) 19 (10-33) 0.889* 

Kreatinin (mg/dL) 0,31 (0,1–0,5) 0,30 (0,2–0,36) 1.000* 

Albumin (gr/dL) 1,9 (1,5–2,4) 2,3 (1,7–4,6) 0.500* 

Cinsiyet 

 Erkek 

  ız 

 

1 (20,0) 

1 (25,0) 

 

4 (80,0) 

3 (75,0) 

1.000*** 

 krabalık) 

 Yok 

 Bilinmiyor 

 

1 (25,0) 

1 (20,0) 

 

3 (75,0) 

4 (80,0) 

1.000*** 

 ileöyküsü 

 Yok 

 Bilinmiyor 

 

1 (25,0) 

1 (20,0) 

 

3 (75,0) 

4 (80,0) 

1.000*** 

Hematüri 
 Var 

 Yok 

 

1 (33,3) 

1 (16,7) 

 

2 (66,7) 

5 (83,3) 

1.000*** 

C3  

 Normal 

 Düşük 

 Bakılmamış 

 

1 (14,3) 

1 (100,0) 

0 (0,0) 

 

6 (85,7) 

0 (0,0) 

1 (100,0) 

0.133** 

C4  

 Normal 

 Düşük 

 Bakılmamış 

 

1 (14,3) 

1 (100,0) 

0 (0,0) 

 

6 (85,7) 

0 (0,0) 

1 (100,0) 

0.133** 

ANA  

 Negatif 

 Pozitif 

 Bakılmamış 

 

2 (33,3) 

0 (0,0) 

0 (0,0) 

 

4 (66,7) 

1 (100,0) 

2 (100,0) 

0.526** 

Anti Ds DNA 

 Negatif 

 Bakılmamış 

 

2 (28,6) 

0 (0,0) 

 

5 (71,4) 

2 (100,0) 

1.000*** 

Biyopsi 

 MPGN 

 MLH 

 FSGS 

 Bilinmeyen 

 

1 (100,0) 

0 (0,0) 

0 (0,0) 

1 (33,3) 

 

 

0 (0,0) 

4 (100,0) 

1 (100,0) 

2 (66,7) 

 

0,162** 

p<0.05, * Mann Whitney U Testi, ** Ki-        i  ***  i    ’i K  i T   i 

 

 

 

 

 

 

 



   

  

 ablo 4.8.. Si   f  f  i  i i       i        
 Tedavi cevabı 

yok (n=2) (% ) 

Tedavi cevabı 

var (n=3) (% ) 
p 

Yaş (ay)  46 (32-60) 108 (72-108) 0.200* 

 akip  üresi (ay)  114 (72-156) 65 (59-104) 0.400* 

Siklofosfamid doz sayısı  1,5 (1-2) 6 (3-6) 0.076* 

 re (mg/dL) 24,5 (23-26) 36 (30-69) 0.200* 

Kreatinin(mg/dL) 0,27 (0,2–0,3) 0,50 (0,3–0,5) 0.200* 

Albumin(gr/dL) 3,5 (2,3–4,6) 2,1 (1,5–4,7) 0.800* 

Cinsiyet 

 Erkek 

  ız 

 

1 (50,0) 

1 (33,3) 

 

1 (50,0) 

2 (66,7) 

1.000*** 

 krabalık 

 Yok 

 Bilinmiyor 

 

0 (0,0) 

2 (40,0) 

 

0 (0,0) 

3 (60,0) 

- 

 ileöyküsü 

 Yok 

 Bilinmiyor 

 

0 (0,0) 

2 (40,0) 

 

0 (0,0) 

3 (60,0) 

- 

Hematüri 
 Var 

 Yok 

 

1 (25,0) 

1 (100,0) 

 

3 (75,0) 

0 (0,0) 

0.400*** 

Kompleman 3 

 Düşük 

 Bakılmamış 

 

0 (0,0) 

2 (100,0) 

 

3 (100,0) 

0 (0,0) 

0.100*** 

Kompleman 4 

 Düşük 

 Bakılmamış 

 

0 (0,0) 

2 (100,0) 

 

3 (100,0) 

0 (0,0) 

0.100*** 

Anti nükleer antikar  

 Negatif 

 Bakılmamış 

 

1 (25,0) 

1 (100,0) 

 

3 (75,0) 

0 (0,0) 

0.400*** 

Anti Ds-DNA  

 Negatif 

 Bakılmamış 

 

1 (25,0) 

1 (100,0) 

 

3 (75,0) 

0 (0,0) 

0.400*** 

Biyopsi 

 MPGN 

 FSGS 

 Bilinmeyen 

 

0 (0,0) 

1 (100,0) 

1 (100,0) 

 

3 (100,0) 

0 (0,0) 

0 (0,0) 

0.082** 

p<0.05,* Mann Whitney U Testi, ** Ki-        i  ***  i    ’i K  i T   i 
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Tedavisinde azatioprin             olan 1 hastada tedavi                     

bu          72       bir erkek               takip      i i  65 ay, Azatioprin 

     i i  11 ay, relaps           7, aile ö      ve           durumunun  i i    i i  

       i i i             C3 ve C4 seviyelerinin       old     kan                 

ANA ve Anti Ds-DNA negatif        ve patoloji sonucunun MPGN        

            .  

Tedavisinde eculizumab             olan 1 hastada tedavi           

    ma      bu          108       bir             takip      i i  59 ay, eculizumab 

dozunun 17         aile ö      ve           durumunun  i i    i i         i i i  

           C3 ve C4 seviyelerinin               kan            normal, ANA ve 

Anti Ds-DNA negatif        ve patoloji sonucunun MPGN                    . 

Hem siklosporin hem takrolimus      i i                        i           

                    ; siklosporin      i i                                ’     (% 

86,7) takrolimus                              siklosporin tedavisinden cevap 

    a      7          6’      (% 85,7) takrolimus                                

siklosporin      i                             (% 14,3) takrolimus           

           si       i       i                                   i    i   (% 13,3) 

takrolimus                          i     i  i  (T     4.9). 

Hem siklosporin hem MMF      i i       9               i           

                    ; siklosporin      i i                  7          4’     (% 57,1) 

MMF                              si       i       i i                       

                   (% 100,0) MMF                                siklosporin 

     i                7                 i    i   (% 42,9) MMF           

               i     i  i  (Tablo 4.10). 

 

 

 

 

 

 



   

  

 ablo 4.9. Si       i           i         i i                            i                    
                  

 

 

Siklosporin 

Toplam p 

Takrolimus 

 Tedavi 

cevabı yok 

Tedavi 

cevabı var 

 edavi cevabı yok 

n 6  2  8  

1.000* 

 atır %  (% 75,0) (% 25,0) (% 100,0) 

 ütun %  (% 85,7) (% 13,3) (% 36,4) 

 edavi cevabı var 

n 1  13  14 

 atır %  (% 7,1) (% 92,9) (% 100,0) 

 ütun %  (% 14,3) (% 86,7) (% 63,6) 

Toplam 

n 7  15  22  

 atır %  (% 31,8) (% 68,2) (% 100,0) 

 ütun %  (% 100,0) (% 100,0) (% 100,0) 

p<0.05,* McNemar Testi 

 

Hem siklosporin hem rituksimab      i i       9               i           

                    ; siklosporin      i i                  7           ’i    (% 71,4) 

rituksimab                              si       i       i i                       

                  (% 100,0) rituksimab                           siklosporin 

     i                7                 i    i   (% 28,6) rituksimab           

               i     i  i  (T     4.11). 
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 ablo 4.10. Si       i      i  f         f  i       i i                            i        
                              

 
 Siklosporin 

Toplam p 
Mikofenolat 

mofetil 

 
Tedavi 

cevabı yok 

Tedavi 

cevabı var 

 edavi cevabı yok 

n 2 3 5 

0.250* 

 atır %  (% 40,0) (% 60,0) (% 100,0) 

 ütun %  (% 100,0) (% 42,9) (% 55,6) 

 edavi cevabı var 

n 0 4 4 

 atır %  (% 0,0) (% 100,0) (% 100,0) 

 ütun %  (% 0,0) (% 57,1) (% 44,4) 

Toplam 

n 2 7 9 

 atır %  (% 22,2) (% 68,2) (% 100,0) 

 ütun %  (% 100,0) (% 100,0) (% 100,0) 

p<0.05,* McNemar Testi 
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 ablo 4.11.  i       i      i    i         i i                            i                    
                  

 
 Siklosporin 

Toplam p 

Rituksimab 

 Tedavi 

cevabı yok 

Tedavi 

cevabı var 

 edavi cevabı yok 

n 0 2 2 

1.000* 

 atır %  (% 0,0) (% 100,0) (% 100,0) 

 ütun %  (% 0,0) (% 28,6) (% 22,2) 

 edavi cevabı var 

n 2  5 7 

 atır %  (% 40,0) (% 71,4) (% 100,0) 

 ütun %  (% 100,0) (% 71,4) (% 77,8) 

Toplam 

n 2 7 9 

 atır %  (% 22,2) (% 77,8) (% 100,0) 

 ütun %  (% 100,0) (% 100,0) (% 100,0) 

p<0.05, * McNemar Testi 
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5.      ŞM  

 

NS,      i i                     den i            i           

 i       i   i       i   i, hiperlipidemi    ö    ile karakterize olan bir 

           . Ç                        i     i   i    f    ji              (1). 

NS   i    ji i    ö     i                NS        i i              i i      i 

          ö           i                  i   i     i           i i          . NS 

nedenleri           % 27 MLH, % 32 FSGS, % 15 MGN     i    % 27  i    

            i    i . K                         MLH  ö            i  inlerde daha 

              MGN  ö   mektdir (1,13). 

İ i     i  NS   i                   i                 9 '      f        n, 10 

               i           ' i i       i                             . K     

            ö    i                                       ö   mektdir. Erkeklerin 

                  '             i  i i mektedir (2). Bi i                          

               48 (  -171) ay iken, %  4  ’i i       % 4   ’i i  i                

 ö                            i        i           i   ö          i . A      

                                            i  i         i  i   i                   

 ö         . Ç                    i   i     i                                          

            i i             i  i                                    . 

İ i     i  NS makroskobik        i    i  i                         

  ' i     i       i         i  ö      (2). J.  i                             i  

          SR S            %              i       i         i          

 ö     i  i  (121). Ç             i i                 % 8  i i           i 

         f       i      i           f                                         

       i         ö    i  i  i .        i       i      f i i                       

 ö                           (122). Ancak SRNS                              

 ö     i                 i i         ö    i  i  i . B                 i idiopatik NS 

                  i       i i    i         i     i     i     i            i i i        

 i                                    i       i  i i  ö         i . B    

           i i  SS S                       i    i  i i            i             

i  i                 . 
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S                           a                    i  i          C  

   i   i MPG     APSG               ö         i . Bi i                         

       %    9 C                                            MPG                  

      i        i           i   ö          i . B                                   ji 

          i   i            bilecektir. 

Ç           S  A   i    K    Bi  i i     f      K      II (    ) 

    i            i   f   ö              f              . Arteriyel hipertansiyonla 

SSNS         i    i     i   f   i           (SR S)                     i      

  i i            f                                 .              SS S'   

hipertansiyon            SR S'    ö                    i                           

    i i i                          i  i  i  i . Ç            S' i f            

                  hipertansiyon              % 8 ile %  9               i  i i i 

tahmin etmektedir. NS’    ö    n hipertansiyonun   i    ji i     f   ö      . Hem 

                           i              /         f   ö       i i  i i i . S    

   i i    i    i           i   i  i i                      f   ö    i                 

          i   i                             i i       i . Di      i i         

fi    i           G R        i   ö                  i        i    i              

kronik                   i hipertansiyon i   i i  i i i . Ç                  

             i       i               i     i      fi i   i i                     i  

 ö                             i        i  i i     f              i   i i  i i          

 ö     i  i . Mitsnefes ve ark. North American Pediatric Renal Transplant 

Cooperative Study          .8 4                  i           hipertansiyon (sistolik 

veya diastolik hipertansiyon  i  i                i i  9 .       i   i i den fazla 

                        ) pr            %48           i  i  i  i . 

G          f i / SGS' i  46                  i                       % 7,5        

 ö    i  i  i . Hipertansiyonlu                                                       

SDBY’   ( i   i                 eGFR'sinden 10 ml/dak/1,73 m
2’        )        

                         i (123). Bi i                          % 6 4’          

                           i i                          . B            i        i   

        i   ö          i . B                                             mutlaka 

ö       i             ( i    i / i      i ) 9         i i      i    olan hastalara 

         i         i              . 
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             Ç          Bö               Ç        '    (ISKDC)  i  

raporun   ö         i                                % 47  'i     i    i             

 SGS         ö    i  i  i  (124).  i     ji          SGS             i   i      

     i i   i                   i                    i                     i i    i    

      edilir. J. Ki                             i             i    i         SR S 

                   ji           % 83 FSGS olarak               ö    i  i  i  (121). 

Bi i                 da  i    i                         ; % 4 ’     FSGS        

 ö         i               i          i  i  i                  i          i   ö     i  

     SR S                    ji              ö          SGS     i     i i 

              i . 

K   i ö i  i  i i ö    i       i       i           i    SR S      i i    

ikinci basamak tedavi        i                        j         (85,86). L i          

SRNS de ikincil tedavinin ilk tercihi, KDİGO’             i i siklosporin olsa da J. 

Ki                             i                  i              i i               

etkiler                        i i                                         

takrolimusa ö    i                       if       i     (121). Siklosporin  T       i 

f    i          i  i            if    i i  i  T                  i     i     ö i -2 

           i  i             i  ö       i           if               i i olan bir 

i      . Siklosporinin           i            ö     f    i                   i    i 

hiperplazisine, hirsutizme, hipertansiyona, hiperkalemiye ve ensefalopatiye neden 

olabilmektedir (125). Siklos   i        i           i          i                   

           i    i                                                 ö    i  i  i  

(126).         P  i   i    f    ji D     i     f               i                       

 i       i                      % 4 ' i           i                 (ML ’      % 

48'i ve FSGS'lilerin % 30'u) (126,128). Hymes (126,127), steroidlerle kombinasyon 

halinde 12 ay boyunca siklosporin kullanarak, SRNS'si olan ancak siklosporine 

              8           4'     (% 78)           CSA      i i             i i i 

 i  i  i  i .  4          9'     (% 64)               siklosporine  i     i      

 ö         . Amr El-Husseinive ark. SR S' i                i      i       i       

   i                 i       i                  i   i i         i  hastalar ortalama 

34,6 ay              i   i i      , 43           6'      (% 84) siklosporine       

    i i i  ö     i  i .   ' i  SGS' i                             i                 
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    ö     SGS' i                            i    i                  i  i  i  i  (126). 

Bi i                       i   si       i                              4 ’ i    (% 

76,3) tedaviye                     i    i  i. J. Ki                    (121)         

        i         f               i i              i         i  i    siklosporin 

     i i i                      (126,127,128) ile        i   ö          i . A      

si       i                                                                   . Anne 

                                                     ve ailede NS ö           

                ö                                       i                          

                        . Bu bulgu bize siklosporin tedavisine cevap konusunda 

                                            i      S ö                   

   i    i i  i    f   ö                 ö          i . A             i     NS ö      

         i  i            i          C   C4             , ANA, Anti Ds-DNA ve 

patoloji                  i       i       i ine cevapta         f           i    i    i. 

Takrolimus’ n  e el e k s   -h  re ara ılı len  k n  re    n n inhibisyonu ile 

lenfokin  re    ne  a lı  l  er l  a al  e  ranın elek r ksel se     

 e  r enl   ndek     leş ed r     le e  aşlı a     n l   k defekti ve GFR’deki 

a al a ı d  el  r    n nla  era er  r  e n r dek  a al a      n l   k defektin 

d  el es nden   k  a al  e  ranın se      e  r enl   ndek  geri d n ş  l  

de  ş kl kler  le  l şk l   la  l r (129). T     i                                 i  ri 

      i  i i      i     i       i           if                    , ancak siklosporine 

                         i        i                        (121). Ancak 

takrolimusun  i       i    ö         j        i         i   i  ( i     i      i    i 

 i      fi i)                   (130). SRNS'de takrolimus ile pediatrik deneyim 

          . T                     i                                     i         

               (131,132).    4         L  ff          . SR S' i    i         

takrolimus kullan                   ;        tam remisyona ve birisi                  

     i      i               i remisyona  i  i  i . S      i          i  i       

                                 i  i i       i i       i                 

 i  i  i lerdir (131,132). Bhimma     i      i. idiyopatik FSGS'den SRNS'li ve 12 

            i                 G     Af i             tam    i              % 40 

ve     i    i              ise % 4            i  i  i  i  (131,132). Gulati ve ark. 

Takrolimus ve      i            i   i    K      i  i                           i  
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kohortta tam remisyon          % 84           i  i  i  i  (131,132). Lajvay Butani 

      . SR S' i K     A   i                      i                i i  i     i 

biyopsi analizi yapan bir                  . Bir          i  geri kalan hepsinin tam 

remisyona                                        9  L/ k 1.73 m
2 

e GFR ile 

i      i   SGS         i  i i  i  i  (129). Bi i               da Takrolimus 

                             4’     (% 63,6)      i                     i    i  i. 

Li        i           i   ö        i                i       . A      i       i  

                         i   ö                   i              i i  iyi takrolimus 

i i      i        i . Y       i       i,      kreatini          i          i        

      ,  i  i               ö        i   ö              i          C   C4              

       i i, ANA, Anti Ds-DNA ve patoloji                         f           i  

edilemedi.  

MM   ö    i              asyon tedavisinde ve son zamanlarda  S’   

                         i   i  monofosfat    i   j          i i       i  ö        

 i  i  i i ö     . MMF                         ö       S’      i i              

  i           i               i            i                            (133). 

Almanya’      i   i    f    ji     i i                i           MM ’nin  S’   

f                      i              i      i        , ancak SS S              

   i                  i            i i           i  i  i . B        i  i     SR S' i 

              i         lerde MM           i i i      i                   

 i  i i  i . MMF ile ilgili                    (                       i     i ) 

MM ' i  SS S   /     SR S' i                  i  i  f     ö i                   

   i   i    dir. SRNS                                                  i     i    

i             i          i       i    MM '       i             i             

verebilmektedir (134). Bi              MM ' i  idiyopatik NS'lu            

   i          i i uzatmada    i i                           i    i       K İ'   i  

   i    i                  i     i i i   i          i . R  i                i i  

 ö         i                                    S' u                        

mikofenolik asit (MPA, MMF'nin aktif metaboliti) maruziyeti i        i        

 ö         i . MMF'yi KNİ'      (ö    i     i       i )                  i    

                  MM ' i     i                i       i           i i            

 ö          i  (60,82,83). Bununla birlikte, MMF nefrotoksik    i  i . MMF'nin 
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       i   i       i     i                   (                i    )            ji  

        i    i i   i . MM        j  i                                        i    

             ö   i       i  ( 30). Briggs ve                        f i  i    i  

h       MM               i  i  i  i  (135). A            NS          (           

MGN, iki hastada MLH ve bir hastada FSGS nedeniyle). Metilprednizolon ve 

 i       i  i        i                          yan MLH'l  iki hasta MMF ile 

remisyona girdi i  FSGS'li  i                       i  i     i                ancak 

      i     i           i         i                MM ' i            i  i i  i  i . Bu 

                     ö     f    i          fif  i                i   i         

 ö                            i             i  i  i  i . Bu grubun takip verileri, 

MG ’ i bir hastada ve MLH'l   i           6       MM             i    i     

      i      i i                      i i i  ö     i. İ         i                  i    

             i  i i               , ancak MLH'l                       i  i  i i      

           i  i i   i  i .  SGS' i          MM ' i     i    i           i 6    

i i     ö     f    i             f                  . Y                            

prednizolon, siklofosfamid ve siklosporin t    i i                           

eden MLH     SGS              MM ' i           i  i        i     i i 

           i i    i   i     i  (136). Wi  i   A. V                         i  

          MM       i i i                  i   i i                      f   i  ö    

                                        i    i  i  i                           

 i       i   i     i               i i               ö    i ö      i i    i    

          i           i    i  i i i          i i i  i  i  i     i . Ek olarak, hemen 

hemen                               i                   i                     i  

   i                                                             i    MM ' i  

steroidden korunma potansiyelini              i   i     i  (135,136). Bizim 

                        MMF                 9          4’     (% 44,4) tedavi 

                    i    i  i. MMF i i       i           ö           

                                        i                                           

      i    i  i                                i     i. Yi           i       i,      

     i i          i          i               i  i               ö        i   ö       

       i          C   C4                     i i, ANA, Anti Ds-DNA ve patoloji 

                         f           i    i    i. Si       i           i      ö        
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       i       i                              f      i                i i   ö    i 

bir      i        i  i i  ö         i . A      i          pediatrik nefrotik sendrom 

hastala       i        f                            . B                  i  

                   i  i i i              i       i            i .  

Rituksimab B       i    f  i    i          i   i   i     i-CD20 monoklonal 

   i               i                K İ'ye ba                    i               

    i            f     i          if  j                              i i  i i 

 ö         i .            ö    i  i            i    i                         B 

      i    f  i    i  i i      i              ö      (130,137). Randomize bir 

            i            i             i    i         i i       i               

(                 % 9 '        % 6 )        i i           i                       

      ö         i  i i  i  i . MM        i       i  i   i          i i i   

rituksi         i i                  i                   i  i  i  (130). 

Bagga ve ark. ilk      i    i       i     i SR S'      i i          

 i  i  i     i . B            i     i SR S' i              i    i         i i     

               i         i i             i    i                 , ek olarak 

 i    i      i     i SR S     SGS' i i i                i      i       i  i . B  

                    i     i              i    i       i     i SR S' i               

i i     i i  i       i                        i . Di     i SR S' i            

               i    i        i    i               i ö i  i  i i ö    i       i         

iki rituksimab i f             6         i        i ö i  i  i i ö    i             

     i                      i                         . Rituksimab ile tedavi edilen 

                i   i    i                  i  i i        i  eya tam remisyon 

               . B                        i    i       i     i SR S              

   i i  i       i            i   i  i                  i  i .  i     ji       i i  

ritusi   '     i              i           i  i     i i i                             . 

Si          .  SGS' i                                       i i  i i          

 i  i  i  i . M              .  i     ji              i   i  i  f   ö           

   i     i i i  ö     i  i  (137). Bi i                       rituksimab kullanan 

topl   9          7’ i    (% 77 7)      i                     siklosporin hem 

rituksimab      i i       9               i                               , siklosporin 

     i i                  7           ’i    (% 71,4) rituksimab              



4  

  

                   i    i  i. B           i                i u  i             i         

i          if  j                                            i           

yorumlayabiliriz,               i  i i      i                 i i                 i 

   i    i     i              i      i         lar yapmak gerektirir.  

Si   f  f  i   i i    i    i i  j                                 i           

                           i      ö                  i    i                i i . 

A                 i    i               i          i                 i          i  i 

       i   i       . Nö      i          toksisite, malignite, alopesi ve hemorojik 

sistit gibi. S                  i                i           i    i i  j        

                     i  i      i                ö    i        i   i       i    

i           if  j         i             . Ç  i  i  ö                       i    i i 

 j                                      i    i                                  

              /          i            S' u                           i    i       

                ö     i  i  (130). S    i  i       siklosporinin prednizolon ile 

kombinasyonunun idiyopatik SR S' i                        i                tkili 

        ö    i  i  ir. SR S'    ö    i     SGS'   sikolsporinin                

 ö   i         i    i i                       i                     f      

ö   i  ektedir (138). E        '    i   f  f  i      i   i           i i  i i 

nedeniyle pediatrik SR S' i      i       i i  i   i           if tedavi        i 

olmaya devam etmektedir (139). 

Alkilleyici ve antimetabolik ajanlar SRNS'de 1960'lardan beri 

                                 i i   i  f                     . Oral 

 i   f  f  i   ö    ikle MLH'n                SR S'      i            i   

              . İ       ö  siklofosfamidin       i    i     i MLH’da remisyonu 

i                siklofosfamide                      i  i  i  (138). Eka L Hidayeti 

                        i             i   f  f  i       i i           i       i i    

        i i           i                 i     ile               , ancak NS'nin 

                 i    i                    i  i       i                        i  

  ji i                 if       i   f  f  i       i i           SR S' i            

          i    i     i   i i  i i             i  i  i  i . Oral siklofosfamid 

                       i    i                  i    i       ö  siklofosfamide 

 ö        i i              i , ancak bunun i    i  i                             
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   i  i  i . O       i       ö   i   f  f  i i     i  i i   i i  i             

ö                                i       i              i    i        i          

belirleyicileri (histopatolojik tip, verilen destekleyici SRNS tedavisi ve yan etkiler 

 i i) i   i  i i    i    ö                  i  i                             . Cameron 

ve ark. y        i             i   f  fa i       i i           i       i i     6 

SR S              'i       i                i i i                  (139). Bizim 

                     si   f  f  i                              ’     (% 60,0) 

     i                     i  edildi. Yine           i i          i          i 

              i  i               ö        i   ö              i          C   C4, kan 

bas            i i, ANA, Anti Ds-DNA ve patoloji                         f       

tespit edilmedi. Si   f  f  i           SS S’                                    

SR S’         i                   ö   i                 tur. Ciddi yan etkileri 

 ö        i           j     i  i i         i          if                        

         . T    i                   i    i                     i    i         i  i i     

ortaya konul       . 

A   i    i      i                         i             f i i                 

    ö         i                   i i                                i             

   i       i  i     i   i     i . K  i  i i i                          i  i    i i 

yan eytkileri       . Abramowicz ve ark.            i                          n 

 S’   6                i   i                         i     i i            

 i  i  i     i  (140). G                                   i             rednizolon 

ve azatioprin ile tedavinin, MGN        f   i               i i      i i i i    i      

uzun vade i  i  f                                ö           i  ö    i         i  

  f   i                i   f  f  i            i        i       i   i i  i         i 

  ji    i                                              ( 41). Azatiyoprinin  S’   

          i   ilgi i                                ö    i                              

     i        a                . Bi i               tedavisinde azatiyoprin 

            olan 1 hastada tedavi                     bu          72       bir erkek 

        takip      i i  65 ay, azatiyoprin      i i  11 ay, relaps           7, aile 

ö      ve           durumunun  i i    i i         i i i             C3 ve C4 

seviyelerinin               kan                    ANA ve Anti Ds-DNA’    

negatif        ve patoloji           MPGN                    . Bizim   i i i  i    
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bir hastada            ve olumlu             . Bu  j     daha fazla hasta          ile 

               ak    i  i i i  ortaya         gerekmektedir. 

Eculizumab           f   ö   '  (C )         fi i                  

 ö          i                      i C  C9'             ö            i    i  

monoklonal antikordur. G      i     fi      i             i       C  '            

   ö    i . Paroksismal                  i      i i       i i      i            

                                       (142). Moglie Le Quintrec                

eculizumab           ile                                 tahmini GFR             

22'den 38 mL/dak/1,73 m
2
'ye          i     ö     fonksiyonunda         i i      

ile i i  i    i diklerini, eculizumab           etkilenen 2 hastada  S’   

gerilemesiyle de i i  i    i diklerini bu etkinin tedavinin               bir hafta 

sonra bile  ö        i i i    i   i    dir. Tekrarlanan  ö     biyopsileri,     

hastalarda            inflamatuar    i i  i    i     i   i i i ve C5b-9 i i  

           boyamada azalma          ve bu         a dayanarak            C5b-9 

birikimlerinin belirgin    i                  ilerleyen C3G f           tedavisi i i  

    i        daha fazla          i i    i i gerekti i i               (143). Bizim 

             tedavisinde eculizumab             olan 1 hastada tedavi           

          , bu          108       bir             takip      i i  59 ay, eculizumab 

dozunun 17         aile ö      ve           durumunun  i i    i i         i i i  

           C3 ve C4 seviyelerinin               kan            normal, ANA ve 

Anti Ds-DNA’    negatif        ve patoloji           MGN                    . 

Li          de            NS     i    bu ajanla ilgili          C3             i i 

bir hasta grubu ile                         bir                 . Bizim 

  i i i  i    bir hastada            ve olumsuz             . Bu  j     daha fazla 

hasta          ile                      i  i i i  ortaya         gerekmektedir. 

T     i        i       i   i                           f          ö    i   

siklosporin siklik bir endekapeptittir, takrolimus ise makrosiklik bir laktondur. Ancak 

          i             tmektedirler.     i i i        i ö i  i  i i ö    i i . Ana etki 

     i           ö    i f  f       inhibisyonunu i   i . Takrolimus siklosporine 

          i     ö    i                                                (145). 

Li           i       i           i     j             i                i             

greft           i   i  i i   n i  j                            i                       

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Le+Quintrec+M&cauthor_id=25530108
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SR S               i              i                    i . Bi        a      hem 

siklosporin hem de takrolimuste    i i                        i           

             k. Siklosporin tedavisinden ceva                       ’     (% 86,7) 

takrolimus                              si       i       i i                     7 

         6’      (% 85,7) takrolimus                                siklosporin 

     i                             (% 14,3) takrolimus                      

si       i       i                                   i    i   (% 13,3). Takrolimus 

                         i     i  i . Li          i                            

 i       i           i       i  i i    i  i          i                     

 ö         i . Bi i                        siklosporin ve takrolimus etkilerinin 

        i   ö     i i i     it ettik. Si       i                                  i    

                       i     i       . K i i i i                  i     ö     

                           i       i              i i                i i   i  i i       

       i                         ö      tedir. 

Eiske M. Dorrestejin ve ark. NS            zerinde MMF ve siklosporin ile 

                  tekrarlayan MLH              MM ' i           i     i i 

        , ancak MMF siklosporin kadar etkili olmasa da MMF'nin yan etki profili 

         i i             i   i    . Ç                                S’   

     i i    MM ' i   i                           i i            ö i  i    i      

    i                      i                       i                         

i  i                              (145). Biz      i  i i    hem siklosporin hem de 

MMF      i i       9               i                                siklosporin 

     i i                  7          4’     (% 57,1) MMF                      

        si       i       i i                                          (% 100,0) 

MMF                                si       i       i                7          

3 tanesinde ise (% 42,9) MMF                          i     i  i . Bizim 

          d   ö   siklosporinin, MM ’den daha potent bir ajan               

           . Yan etki profili olarak MMF daha iyi olsa da siklosporin          

    i        i                   i  i . A      i          i i  j                          

 i  i                             i    fi    i       i                         

      i                         i  i                 . 
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6.  O UÇ 

 

Ç            SRNS hasta                   48                i     i   

Ci  i                %  4  ’i i       % 4   ’i i  i                  

        . 

D          f i i             ö                i            SRNS 

               % 80  i i                            i     i . 

S                 NS  ö                                              % 

   9’     C   % 9,1’i    C4         i i                  ö    . 

            i    i              ö   % 4   ’      SGS         , bunu % 

 8  ’ i    MPGN, % 20’ i    MLH, %   6’      IgA nefropatisi, %   8’i    

IgMnefropatisi, %   8’i    i   RPGN t              i     i i i  ö    . 

İ          if  j                          siklosporinin tedavi cevap 

           i i i i                           i     i . Si       i          SR S 

                                         i                  .  

K i i i i     i       i                             i          if  j   

takrolimus olup      i              i       i                           .  

Hem siklosporin hem de takrolimus tedavisi alan hastalarda siklosporine 

              i             i                  i             i       i         

vermeyenlerin       i                               i               i     i . 

MMF tedavisi SRNS de yeni bir tedavi olmakla birlikte siklosporin ve 

      i                                i     i     i i aj     ö        i           

                     .  

Hem siklosporin alan hem de MMF alan hastlarda  i       i              

                        MM                     ö    . 

Rituksimab tedavisi de SR S                        i   j   olmakla 

 i  i      i i i i                                          i           i i          

 ö              i                                               .  

Siklofosfamid      i i                         i        i i                  

                  i i                    a        . 

 



   

  

Hem siklosporin hem rituksimab tedavisi alan hastalarda siklosporin 

tedavisinden                              i u  i         i i                i i 

 ö         . B          i u  i         i  i i i                  i    i i i  daha 

   i        i     i i                                i                     i . 

SR S                  ö    i  i                      i i i   i     

i          if  j                                i  i i                        . 

T    i                         n     i   ö            i i   i        i      i    

ö                i . B               i i i            i       j           i  i    i i  

net ortaya konabilmesi i i             i                                        i     

       i      i              i  i                 .  
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