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Olgu

15 Yas 8 ay Erkek hasta

Yakinma: idrarda kan gérme



Oykd

Sikayetleri yaklasik 2-3 yildir mevcut

Idrarda kan gordiigiinde iseme baslangicinda veya sonunda seklinde siire belirtmiyor.
Isemede zorlanma yok, koku yok.

Tekrarlama aralik sureleri sabit degil.
Travma oykusu yok .
Bir ay dnce USYE nedenli 1 hafta Amoksisilin-Klavunat kullanimi olmus.

Hasta idrarda kan gorme sikayeti ile gittigi saglik merkezinde kan basinci 160/100 6l¢ilmesi lizerine
tarafimiza yonlendirildi.



Oz Gecmis

39 gestasyon haftasinda C/S dogum

Dogum agirhgi/boyu : 3000 gr (AGA) / ?

Gebelik izleminde USG de patoloji saptanmamis.

Bilinen baska bir hastaligi yok. Dizenli ila¢ kullanimi yok.

YDYBU yatisi yok. Uzamis sariligi yok.
Kalca USG ve isitme testi taramalarindan gecmis.
TFUS goruntileme yapilmamis.



Soy Gecmis

— Anne; 41yas, sag , Hipotiroidi
— Baba; 39 yas , sag saglikli

— Anne baba arasinda akrabalik yok.

« 1. cocuk: Hastamiz
« 2.¢ocuk: 13 yas, kiz, sag saglikh

Aile dykisinde annenin halasi kalp hastaligi ve HT +



Fizik Baki

¢ Ates:36.7C
* Nabiz: 99 atim/dk
* Solunum sayisi: 13 /dk

« SPO2: 99 YA

« Kan Basinci: 152/93 (sol) (95 P 132/82)
157/99 (sag)

* Boy: 169 cm (-0.46 SDS)
* Kilo: 62 kg (-0.25 SDS)



Fizik Baki

Genel durum : lyi, aktif hareketli.

Cilt : Dogal, dokuntu yok.Mukozalar nemli.

Bas-boyun: Dogal. Kafa yapisi simetrik. Boyunda kitle yok.

Solunum sistemi: Her iki akciger solunuma esit katiliyor.
Gogus deformitesi yok. Oskultasyonda solunum sesleri dogal

KVS: S1 +, S2 + Ek ses, Gflirim yok. AFN +/+
GIS: Dogal. Hepatosplenomegali yok.

GUS: Haricen erkek, anomali yok. KVAH yok.
MSS: Patoloji saptanmadi.

Ekstremiteler: Dogal.



Laboratuvar

Glukoz: 94 mg /dI

Ure: 108,65 mg/d|

Kre: 3,76 mg/d|

AST: 11,3 U/L

ALT: 7 U/L

Total bilirubin: 0,85 mg/dI
Direkt bilirubin: 0,14 mg/d|
LDH: 239 U/L CPK: 32 U/L
Albumin: 34,6 g/L

Na: 137 mEg/L K: 5,1 mEg/L
Cl:101,4mEq/L Ca:9,98 mg/dL
Mg: 2,6 mg/dL P:6,02 mg/dL
Urik asit : 7,5 mg/dL

GFR : 31.4 mL/min/1.73 m?

WBC: 6568 /mm?3

NEU: 3998 /mm3

LYM: 1876 /mm?3

Hb: 11,4 g/dI

PLT : 292000/ mm3

CRP: 0,08 mg /L
SEDIMENTASYON: 37 mm/h

PTZ - 14,5 sec
INR- 1,07
APTT - 25,2 sec

pH- 7,34

PCO2 - 46,5mmHg
PO2 - 30 mmHg
Na+ - 137 mmol/L
K+ - 4,8mmol/L
iCa+ - 1,18 mmol/L
Laktat - 4 mg/dL
cHCO3st - 23,3

pH: 6,0
Dansite: 1011
Kan: +++
Protein: ++
Lokosit: +
Nitrit: NEGATIF



Patolojik Bulgular

» HIPERTANSIYON
 TEKRARLAYAN HEMATURI
e ENFEKSIYON OYKUSU

e GFR DUSUK



On tanilariniz nelerdir?
Hangi incelemeleri isteyelim?



IDRAR MIKROSKOPI: Glomeriiler nitelikte dismorfik eritrositler
24 SA IDRARDA PROTEIN : 186 mg/m2/h

C3: 1,15 g/L (0,9- 1,8)

C4:0,33g/L(0,1-0,44)

ASO : 57 iu/ml

ANA : Negatif
Anti ds DNA: Negatif



Goruntuleme

PA AKC GRAFI : Effizyon yok. Normal

EKOKARDIYOGRAFI:
“ Normal sinirlarda ekokardiyografik bulgular.

USG :

“ Her iki bobrek boyutlari normaldir. Parankim eko ve kalinliklari
normaldir.Bilateral bobreklerde tas,kitle,hidronefroz izlenmedi.Renkli doppler
incelemede bilateral renal arter ve ven acik izlendi. “



AYIRICI TANI ¢

o Alport sendromu (kalici izole hematuri)
o Poststreptokokal glomerulonefrit (Ust solunum yolu enfeksiyonu sonrasi hematuri)

o Immun kompleks/monoklonal immiinglobulin veya kompleman aracil
membranoproliferatif glomerulonefrit

o IgA dominant Stafilokok ile iliskili glomerulonefrit (akut bébrek hasari, hematuri ve
proteinuri)

o IgA vaskuliti (Henoch-Schonlein purpura)
o Lupus nefriti (belirgin mezangial IgA birikimi

o IgA Nefropatisi (kalict hematuri)



RENAL BIYOPSI| ??

* Direncli mikroskobik hematduri

e Tekrarlayan makroskobik hematduri
e Uzamis serum C3 dusukliugu

* Eslik eden uzamis azotemi

* Mikroskobik hematuri ve

* Azalmis renal fonksiyon veya
* 150 mg/ginln Ustlinde proteiniri veya
* Hipertansiyon



RENAL BiYOPS]

MIKROSKOPI

Kesitler Hematoksilen-Eozin, PAS, Masson Trikromve Kongo Kirmizisi ile boyanarak degerlendirildi.
Bobrege ait kesitlerde ortalama 12 glomerdl izlenmektedir. Glomeriillerin 3'inde global skleroz ve
7'sinde selliler kresent izlenmis olup kalan 2 glomeriilde mezangial genisleme mevcuttur.

Tubdllerde rejeneratif bulgular ve tibiil limenlerinde hyalen silendirler dikkati ¢ce kmistir.
Interstisyumda fokal alanlarda belirginlesen mononikleer hiicre infiltrasyonu vardir.

Vaskiiler yapilarda hafif myointimal kalinlagsma dikkati cekmistir.

Kongo kirmizisi ile amiloid de polanmasi saptanmamustir.

DIF incelemede; 5 glomeril incelendi.
IgA ile diffiz global mezengial 2 + boyanma saptandi.
IgG ile diffiz global mezengial 1 + boyanma saptandi.
IgM ile birikim saptanmadi.
C3 ile diffiz global mezengial 2 + boyanma saptandi.
C1q ile birikim saptanmadi.
Kappa ile diffiiz global mezengial 1 + boyanma saptandi.
Lambda ile diffiiz global mezengial 2 + boyanma saptandi.
Fibrinojen ile birikim saptanmadi.

TANI

BOBREK, TRU-CUT BIOPSI :
Kresentik glomeriilonefrit, interstisyumda belirgin lenfoid hiicre infiltrasyonu, Litfen mikroskopi ve
yorumu okuyunuz..

YORUM

Morfolojik bulgular ve DIF inceleme sonuclan” IgA nefropatisi” lehine degerlendirilmistir.




IgA Nefropatisi .]r'

« IgA'nin mezangial birikimidir.

patojenik immun komplekslerini dolagimdan etkili derecesi, herhangi bir

bir sekilde cikarma yetenegi bireyde IgAN'in ciddiyetini,
seyrini ve nihai sonucunu
belirler.

Dolasimdaki IgA immun komplekslerinin olusumu
RetikUloendotelyal sistemin potansiyel olarak \ Her birinin operasyonel olma
—




6o

IgA nefropatisinin patogenezinde baslatici olay, agirlikli olarak IgA1 alt sinifinin mezangial

birikimidir.

« Hastaligin gelismesine yol acan faktorler tam olarak anlasilamamistir.

« IgA'nin duzensiz sentezini ve metabolizmasini, mezangial IgA birikimine mezangial htcre
reaksiyonunu icerdigi dastnulmektedir.

Primer IgAN'In etiyolojisi genellikle bilinmemektedir.

« Diyet antijenleri ve mukozal enfeksiyonlar gibi cevresel faktorler olusumunu tetikleyebilir.
« IgAN kompleks poligenik bir hastaliktir.



IgAN tanisi ancak immunofloresan mikroskopi ile bobrek biyopsisi yapilarak konulabilir.

IgAN'lI bircok hasta rutin idrar taramasinda saptanir cunku tek klinik bulgulari
asemptomatik hematuri ve/veya proteinuridir.

IgAN'lI hastalar her yasta basvurabilir, ancak yagsamin ikinci ve Gcuncu dekatlarinda pik bir
insidans vardir.

IgAN icin patognomik bulgu, immunofloresan mikroskopi ile gosterilen IgA'nin mezangial
birikintilerinin varligidir.




NE ZAMAN SUPHELENMELI ? ¢

Bir veya daha fazla tekrarlayan hematuri atagi, 6zellikle de tst solunum
volu enfeksiyonu eslik ediyorsa

2 Proteinurili veya proteindrisiz kalici mikroskobik hematuri

Yavas ilerleyen bobrek fonksiyon bozuklugu



KLINIK

6d

HEMATURI




KLINIK

6d

PROTEINURI

» Proteindurili veya proteinurisiz mikroskobik hematuri

* YuUzde 30 ila 40'iInda mikroskobik hematuri ve genellikle hafif proteinuri

» Yuzde 10'dan azinda nefrotik sendrom veya 6dem, hipertansiyon ve
bobrek fonksiyon bozuklugunun yani sira hematuri ile karakterize

akut, hizli ilerleyen glomerualonefrit ile birlikte goralar.

« Nadiren, hastalar oliguri ile veya oligtri olmadan akut bobrek
hasari gelistirir.



lgA Nefropatisi

* Makroskopik/ mikroskopik hematiri #
* Proteinliri / Nefrotik sendrom

* Hipertansiyon #

* Akut bébrek hasari

* Hizli ilerleyen glomerilonefrit (RPGN) =

klinikleri ile basvurabilir.



COCUKLAR? YETISKINLER? 69

« IgAN'li cocuklarda, TEKRARLAYAN hematuri yetiskinlerden daha
yaygindir.

- Inflamatuar lezyonlar ve mezangial ve/veya endokapiller
hiperselltlarite de cocuklarda bobrek biyopsisinde daha yaygindir .

« Cocuklarda yetiskinlere kiyasla daha yuksek klinik remisyon oranlari
vardir.
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IgAN tanisi, IgA'nin baskin veya kodominant birikiminin varligini gosteren
immunofloresan veya immuinoperoksidaz boyamasi ile bobrek biyopsisi ile dogrulanir.
IgAN'yi glivenilir bir sekilde teshis etmek icin kullanilabilecek spesifik laboratuvar
bulgular yoktur.

Bobrek biyopsisi genellikle giinde en az 500 mg'lik kalici proteindiri veya ylksek
serum kreatinin konsantrasyonu gibi daha siddetli veya ilerleyici hastaligi distindliren
belirtiler varsa yapilir.



PROGNOZ ¢

lyi huylu seyir ?

Surekli klinik remisyon = Son dénem bobrek hastalig

\ J
I

Risk Faktorleri

* 1 gr/gin lzerinde proteindri ( 3-3.5 gr/g Uzeri progresyon en yiksek)
* Hipertansiyon ==

* Azalmis GFR

e Kalici mikroskopik hematuri +

 Eslik eden histolojik degisiklikler (Mezangial hiperselliilarite (M), Endokapiller i@
hipersellilarite (E), Segmental glomeriloskleroz (S), Tubiler atrofi / interstisyel fibroz (T) ve
hilaller (C))






TEDAVI ¢

AMAC ;
. . . . N : Hastamizda ;
. Son donem bobrek hastaligina ilerlemenin dnlenmesi i ..
. Proteiniiride azalma (<1 &/ st  HT > Enalapril + Amlodipin baslandi.
: ma (<te/gin) * Metabolik Asidoz ve Hiperkalemi = Antiasidoz
® Idrar tortusunda |y|Ie§me (Mikroskopik hematdirinin iyilesmesi)

ve antipotasyum baslandi.
* Biyopsi sonrasi = 30 mg/kg Metilprednizolon (3)

 Proteinurinin azaltilmasi (ACEi/ ARB ile -- SGLT2 inhibitérii )

« Kan basinci kontrolu,

 Dislipidemi tedavisi ve yasam tarzi degisikliginden
(diyet sodyum ve protein kisitlamasi, sigarayi birakma, kilo kontrolu ve uygun sekilde egzersiz gibi)

olusan destekleyici bakim almalidir.

Hastalik progresyonu riski yliksek oldugu diistintlen IgAN'li hastalar (en az lic ila alti aylik destekleyici bakima ragmen
proteiniiri 21 g / gtin) genellikle imminostpresif tedavi almalidir.
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Hastanin IgA nefropatisi ve kronik bobrek yetmezligi tanilari ile nakil oldu, izlem ve destek
tedavisine devam ediliyor.

TESEKKURLER
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