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Glomertilonefrit

Glomerdillerdeki akut ya da kronik
seyirli bir inflamasyona bagl olarak
gelisen, glomeriil hasari ile seyreden
ve farkl klinik tablolara yol acan
bozukluklar glomeriilonefrit olarak

adlandirihr. @
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Glometrtiler Hasar

* Endojen(otoimmunite) ve eksojen(enfeksiyonlar, ilaclar)

GLOMERULONEFR/T nedenler
PATOGENEZ * Hiimoral ve hiicresel bagisiklik mekanizmalari

* Inflamatuar mediatoérler (antikorlar, kompleman,

kemokinler, sitokinler, I6kositler)




Glomertilonefrit Patogenez
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Glomeriiler Hasar

* Protein gegirgenliginde artis

Glomeriiler filtrasyon hizinda azalma

Glomeriilde hiicre artisi

GLOMERULONEFRIT

PATOGENEZ Tromboz

Nekroz

Kresent




Glomeriulonefrit
Patogenez

Glomerulonefritlerin bir kismi glomerdilde
antikor birikiminin tetikledigi inflamasyon ile
baslar. Antikorlar glomeruldeki yapisal veya
edinilmis antijenlere baglanarak inflamatuar
yaniti tetikleyebilir.

Glomerulonefritlerin ortak 6zelligi glomerullerde
|6kosit toplanmasidir. Th1 baskin bagisiklik yanit
agir bobrek hasari ile giden proliferatif ve
kresentik glomerulonefritle iliskili iken Th2 baskin

bagisiklik yaniti ise membrano6z glomerulonefritle
iliskilidir.




Glomerulonefrit Patogenez

Inflamasyon sirasinda olusan kemokinler dolasimdaki monosit ve makrofajlarin bobrekte

toplanmasini saglar;

LAIEd el ] el 4l Reaktif oksijen tlrevleri ve

TNFa gibi proinflamatuar . ezl mak.rofaj Makrofaj koloni uyarici faktor proteazlar hiicre 6limi ve Makrofa_j.la"rd.an_at;lg_a! (,‘:Iki?n UEGS el growth fact.or
D inflamatuar protein-1a ve - 9 . doku faktord fibrin birikimi ve beta (TGFB) ve IL-1 fibrosise
sitokinler renal hasara L ; (MCSF) hiicre gogalmasina glomeril bazal membran
RANTES gibi kemokinler hasarina kresent olusumuna neden olur.

I6kositlerin toplanmasina

Notrofiller C5a ve IL-8 gibi kemokinlerin uyarisiyla glomerdllere gelirler. Bu nétrofillerin
uzerindeki adhezyon molekilleri (selektinler, integrinler, ICAM-1 ve VCAM) ile endotel

hucreleri etkilesime girerler. N6étrofillerden agiga ¢ikan H,O, gibi reaktif oksijen tirevleri
ve proteolitik enzimler glomerul hasarina katkida bulunur.
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Glomerulonefrit
Patogenez

Kompleman:

* Bakteriile temas, hasarli hiicre varligi veya biriken IgA’lar
kompleman sistemini klasik veya altenatif yoldan aktive
eder, ortaya ¢cikan C3b ve C5a bazofiller ve mast
hicrelerinden vazoaktif aminlerin ve kemotaktik
faktorlerin salinmasini uyarir. Sitolitik protein kompleksi
(C5b-9) ve membran atak kompleksi (MAC) glomerdil
hiicrelerinin hasarindan dogrudan sorumludur. MAC
ayrica endotel hiicrelerinden interlokin 8 ve makrofaj
kemotaktik protein-1 (MCP-1) ile mezangial hiicrelerden
IL-1 ve prostaglandin salinimina yol acarak endotelyal
apoptozu uyarir.



Glomerulonefrit Patogenez

* Glomertler epitel hiicrelerinin apoptozu (podosit kaybi) glomeriloskleroz
gelismesinde rol oynar.

» Kresentik (hilalsi) glomertlonefritte doku faktorinuin tetikledigi pithtilasma
glomerdulde fibrin birikimi ve kresent olusumu ile sonuclanir.



Glomerulonefrit Patogenezinde
Mekanizmalar

Immun kompleks aracili: IgA nefropatisi, IgA vaskiliti, enfeksiyonla iliskili GN, lupus nefriti
ve poliklonal Ig birikintileri olan fibriler GN

Pauci-immun GN: PR3-ANCA GN, MPO-ANCA GN ve ANCA-negatif GN
Anti-glomertler bazal membran (GBM) hastalik antikorlari ile olusan GN: Anti-GBM GN

Monoklonal Ig GN: Monoklonal Ig birikintileri, monoklonal Ig birikimi hastaligi,
monoklonal Ig birikintileri olan fibriler GN ve immiunotaktoid glomerulopati ile proliferatif

GN

C3 glomerilopati: C3 glomerulonefrit, yogun depozit hastaligl



Glomertilonefrit
Siniflandirma

e Glomeriler yumagin
tamaminin etkilenmis olmasi

¢ GlomerUI yumaglnln Sadece b'r Global: affecting the whole of the glomerulus uniformly. x:?;;ﬁ?:gf?;;bmuhrsemm —
kisminin etkilenmis olmasi —

Segmental:

e Glomerdillerin %50’sinden
fazlasinin etkilenmis olmasi

Diffuse: affecting all glomeruli in both kidneys. Focal: affecting a proportion of glomeruli, others unaffected.

e Glomerillerin %50’sinden

azinin etkilenmis olmasi




Hicresel tutuluma gore

Hicre sayisinda artis (proliferatif)
NGtrofil hakimiyeti (eksudatif)

IM’de hiicrelerde nekroz gériilmesi (nekrotizan)

EM’de yapisal hasarin gériilmesi (ayaksi cikintilarda silinme)

Matriks birikimi (hiyalinozis) veya immin depolanma
Birikim yeri (mesangial, subendotelyal, subepitelyal)



Klinik Bulgulara Gére Glomertilonefrit Siniflandirmasi

Asemptomatik idrar
Anomalileri (Asemptomatik
hematiiri ve/veya
proteintiri): Belirgin bir
sikayete neden olmayan,
siklikla rutin incelemeler
sirasinda tespit edilen nefritik
dizeyde proteiniri ve/veya
hematiiri olmasidir. Odem ve
hipertansiyon gorilmez.
Bobrek fonksiyon testleri
normaldir.

Nefrotik sendrom: Nefrotik
dizeyde(> 40mg/m?/sa)
proteiniiriyle birlikte 6dem,
hipoalbuminemi(serum
albimini < 2.5 g/dl),
hiperlipidemi ve lipidiiri
olmasi olarak tanimlanir.

Nefritik sendrom: Ani
baslangicli proteiniiri,
hematiiri, 6dem,
hipertansiyon, GFH'de
azalma ile karakterizedir.

Hizli ilerleyen GN: Cok kisa
siire(glinler haftalar)
icerisinde bobrek
fonksiyonlarinda bozulma,
proteintri, HT, oligliri ve
zengin idrar sedimenti ile
seyreden ve histopatolojik
karsiligi kresentik GN
(glomeriillerin en az
%50’sinde ¢esitli asamada
kresent varligi) olan tabloyu
ifade eder.



o IgA Nefropatisi
o Membrano6z Glomerdilonefrit
o Membranoproliferatif Glomerilonefrit

o Anti-Glomeril Bazal Membran Hastalig

o idiopatik Kresentik Glomeriilonefrit

Cocuklarda Akut
Glomertilonefrit Nedenleri

o Postenfeksiyoz Glomerulonefrit

o Lupus Nefriti
o IgA Vaskiiliti (Henoch-Schonlein Nefriti)

o ANCA iliskili Vaskiilitler
e Mikroskopik Polianjit

e Granllomato6z Polianjit (Wegener
granilomatozu)

e Eosinofilik Granlilomat6z Polianjit
(Churg-Strauss sendromu)



Akut Postenfeksiyoz
Glomertilonefrit

Cesitli bakteriyel, viral veya
protozoal enfeksiyonlarin
tetikledigi immun mekanizmalar
neticesinde glomeruler hasar
sonucu gelisen akut nefritik
sendromdur.




ler G810,

Tablo 2. Akut glomeriilonefrite yol acabilen enfeksiyoz etken-

Bakteriyel ) Bogaz ve cilt enfeksiyonlari

e CGrup A B hemolitik streptokoklar>
Endokardit

e  Stafilokok aereus

e  Streptokok viridans
Sant nefriti

e Stafilokok aereus

e  Stafilokok albus

e Streptokok viridans
Akciger enfeksiyonlari

e  Streptokok pnomoni

e  Mikoplazma pnémoni
Visseral abseler ve diger multisistem enfeksiyonlari

e Stafilokok aereus

e  Escherichia coli

*  Pseudomonas species

e  Proteus species

e  Meningokok

e Treponema pallidum

*  Brucella species

e  Leptospira species

e  Yersinia species

*  Rickettsia species

*  Haemophilus

*  Klebsiella

 Legionella species

e Salmonella typhi

Viral

EBV

Parvovirus B-19
Varicella

CMV

[nfluenza
Adenovirus
Enteroviriisler (Coxackievirus, Echovirus)
Rubella
Kabakulak
Hepatit B ve C
HIV

Candida albicans
Histoplasma capsulatum
Coccidioides immitis

Schistosoma mansoni
Plasmodium falciparum
Plasmodium malaria
Toxoplasma gondii
Tripanosoma

Filaria



Son donemde Bati diinyasinda APSGN insidansi keskin bir sekilde diiserken, basta metisilin direncli Staphylococcus aureus (MRSA)
enfeksiyonlarindaki artis ile Staphylococcus enfeksiyonu ile iliskili glomerilonefrit (SAGN) vaka sayilarinin arttigl saptanmistir.

APSGN, A grubu B-hemolitik streptokok enfeksiyonlarinin yaygin oldugu, diinya capinda yiiksek niifuslu ve ekonomik olarak
dezavantajli topluluklar arasinda hala yiksek siklikta gorilmektedir.

APSGN, ¢ocuklar arasinda akut GN'nin en yaygin nedeni olmaya devam ederken, SAGN cok farkh demografik 6zelliklere sahiptir ve
esas olarak yasl popilasyonu etkiler.

Review Article | Published: 09 August 2019

Epidemiology, pathogenesis, treatment and outcomes
of infection-associated glomerulonephritis

Anjali A. Satoskar &4, Samir V. Parikh & Tibor Nadasdy

Nature Reviews Nephrology 16, 32-50 (2020) | Cite this article

8989 Accesses | 43 Citations | 187 Altmetric | Metrics



Akut Poststreptokokal Glomeriilonefrit(APSGN)

=== Akut nefritik sendromun klasik tipi:

e Ani makroskobik hematuri
e Odem

e Hipertansiyon

e Renal yetmeazlik




APSGN-Patogenez

* A grubu beta hemolitik streptokoklarin nefritojenik suslari ile olusan streptokok
farenjiti(M1, M2, M3, M4, M25 ve bazi M12 alt tipleri) veya piyodermi(M2, M47, M49,
M55, M60 alt tipleri) ardindan gelisen immun kokenli bir hastaliktir.

* Glomeriler immun kompleks olusumu hastaligin baslamasinda en 6nemli kritik role
sahiptir. Nefritojenik suslarla enfekte olan hastalarin ancak ufak bir grubunda (%10-

15’inde) APSGN olusmasi konakciya ait faktorlerin patogenezde 6nemli roll oldugunu
dusundurmektedir.



APSGN-Patogenez

Konakgi Faktorleri
e Konakg¢inin yas ve cinsi APSGN olusmasinda en 6nemli risk faktorleridir.

* Tropik iklim ve kalabalik, kotu hijyen, malnutrisyon, anemi-parazitik enfeksiyon risk
faktorleridir.

» Sporadik APSGN’li hastalarin kardeslerinde %20-38 oranda nefrit ortaya ¢cikmasi familyal
yatkinlik oldugunu distindirmektedir. Genetik yatkinlik faktorlerinin de sorumlu oldugu
bildiriimektedir (human lenfosit antijen dagiliminin APSGN ile birlikteligi gosterilmistir).



APSGN-Patogenez

Streptokoksik Faktorler(Nefritojenik Streptokok Antijenleri)

e M protein-M Benzeri Proteinler: A grubu streptokoklarin yapisinda en dista
hyaluronik asitten olusan bir kapsul ve ekstraseltler ylizey molekulleri yer alir;
bunlar hiicre duvarini olusturan karbonhidrat antijenleri mukopeptitler; hiicre
ylzeyinde kapsule yapisan M proteinleridir (antijenler). Virulans faktorlerine
sahip M proteinleri ve kapsiil, streptokoklari fagositozdan korur.

e Streptokoksik Neurominidaz

e Streptokinaz

o Nefritile iliskili streptokoksik plazmin Reseptorii(NAPIr)

o Streptokoksik pirojenik Ekzotoksin B(SpeB) ve Prekiirsorii(zSpeB)



Renal
Zararlanma

Dolasan immun kompleksin glomeriilde
yakalanmasi( M proteinleri)

Streptokok ve renal antijen arasindaki
molekuler benzerlik (M protein GBM
benzerligi)

Antistreptokok antikorlar ve glomerdul
antijenleri arasinda insitu immunkompleks
olusmasi (Streptokoksik pirojenik
Ekzotoksin B(SpeB) ve Prekiirsori(zSpeB )

Glomerulde depolanan streptokok
antijenlerinin komplemani aktive etmesi
(Streptokinaz, NAPIr-Nefrit ile iliskili
streptokoksik plazmin Reseptori)



APSGN-Klinik

* APSGN pediatrik poplilasyonda akut bobrek hasarinin dnemli nedenlerinden biri olmaya
devam etmektedir ve gelismekte olan ulkelerde hastaneye yatislarin 6nde gelen
nedenidir.?

* APSGN'nin bildirilen tahmini yillik insidansi, gelismekte olan ulkelerde 100.000 kisi basina
9.3 vakadir.3



APSGN-Klinik

* APSGN oncelikle 3ila 12 yas arasindaki cocuklari etkiler ve 3 yasin altindaki cocuklar
arasinda yaygin degildir.# Erkeklerde daha siktir.

* Farenjite bagl vakalar kis ve ilkbahar, cilt enfeksiyonuna bagli vakalar yaz ve sonbahar
aylarinda daha sik gorular.

» Streptokakal farenjitten 1-2 hafta sonra, streptokokal piyodermiden 3-6 hafta sonra
ortaya cikar. Cogu APSGN vakasi, cilt enfeksiyonundan ziyade streptokoklu farenjiti
takiben ortaya cikar.



Gross hematuria

Edema

Microscopic hematuria

. e
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APSGN Klinik
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Hypertension
SBP =140 or
DBP = 90 after
wenly weeks
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“reviously
Lad

Proteinuria

= 300 mg of protein
excreted per 24 hours
after nwenty weeks of
pregnancy

Ani baslayan makroskobik hematiiri ve 6dem en sik gorilen
baslangic¢ bulgularidir. Proteiniiri ve hipertansiyon da sik gorilen
bulgulardir.

Odem en sik goriilen baslangic semptomu olup yiiz ve periorbital
bolgede goriiliir. Odem vakalarin %$65-90'inda saptanir, sivi ve
sodyum retansiyonuna baghdir. Kliglik gocuklarda akut volim ylku
yaygin 6dem olarak ortaya ¢ikarken addlesanlarda sadece yiz ve
bacaklarda 6deme rastlanir. Hastalarda pulmoner 6dem, konjestif
kalp yetmezligi nadiren gériilebilir. Genelde asit gériilmez. Odem
genelde 7-10 glinde geriler.

Asemptomatik hematuriden akut bébrek hasarinin eslik ettigi
makroskobik hematiriye kadar degisik yelpazede gorilebilir.
Hematiiri APSGN’li olgularin %30-50sinde ani baslayan

makroskobik hematiiri ( cay, kola, et yikanti suyuna benzer renkte
idrar) baslangi¢ bulgusudur. Mikroskobik hematiiri her zaman
goriiliir. Makroskobik hematiiri 10 giine kadar devam edebilirken
mikroskobik hematri birkag yil strebilir.




APSGN-Klinik

Hipertansiyon siklikla hafif-orta diizeyde saptanan bulgudur, cogunlukla volim ylUkine bagli olarak gelisir.
Hipertansiyon/hipervolemiye sekonder ensefalopati ve/veya kalp yetmezligi nadiren gorilebilir.

Proteiniiri genellikle hafif-orta derecelidir. Hastalarin %5’inde nefrotik dlizeyde proteinuriye rastlanir.

Gegici oligiiri vardir. Hafif orta derecede kreatinin ylksekligine rastlanir.

Diger bulgular: halsizlik, gticstizluk, bulanti, bébrek lojunda agri nonspesifik semptomlaridir.

Andri, nefrotik diizeyde proteintri ve bobrek yetmezligi hizli ilerleyen glomerilonefrit tablosunu
disindirmelidir.



APSGN-Klinik N

Atipik Baslangicli Akut Glomeritilonefritler

e Hipertansif Ensefalopati
e Konjestif Kalp Yetmezligi

e Akut Bobrek Hasar!
e Minimal idrar bulgulari




Hematiiri en belirgin idrar degisikligidir. idrar makroskobisi koyu kirmizi renkte
bulaniktir (cay, kola rengi).

Eritrosit silendirleri glomeruler hematuri tanisini destekler, dismorfik
eritrositlerin varhgi glomeril kokenli hematiri tanisini dastindurdr.

Hastaligin erken doneminde |6kosit ve epitel hiicrelerine rastlanir.

Proteinliri genelde nefrotik diizeye ulasmaz. A P S G N Ta n I

Fraksiyone sodyum atilimi diger glomerilonefritlerde oldugu gibi %1’den daha

e Idrar Bulgulari

idrar voliimu azalmis ve konsantredir.

idrar pH diisiikligii hemoglobinin asit hematine parcalanmasina ve idrar
renginin koyu kirmizi kahverengi renge doniismesine neden olur.

Proteinliri hematduri ile orantili olarak artis gosterir.




APSGN-Tani

Vakalarin %90’dan fazlasinda kompleman C3 ve CH50 diizeyleri, 6zellikle hastaligin
ilk iki haftasinda belirgin dusliktir, genellikle 6-8 hafta icinde normale déner.®’

Kompleman C4 diizeyinde azalma beklenmez, ancak ender de olsa, kisa streli hafif
bir dusiklik olabilecegi bildirilmistir.6-8

Sedimentasyon artmistir.

Serum Ure, kreatinin, potasyum, Urik asit, fosfor, magnezyum dizeylerinde artis

Serum sodyum, kalsiyum dizeylerinde azalma

Artmis anyon gapli metabolik asidoz

Hemoglobin diizeyi hafif-orta diizey dusliktir, fakat 8g/dL altindaki degerlerde altta
yatan baska durumlar da degerlendirilmelidir.

Trombositler dillisyonel olarak diisiik bulunabilir.

Hiponatremi disinda elektrolit degerleri genelde normal saptanir.




Streptokok enfeksiyonunu kanitlayan testler:

A P SG N -— | a I I | Streptozim testi(streptolizin
Pozitif Bogaz Kiiltlir Anti-streptolizin O (ASO) Anti-Dnaz B 0, ik, Iyttt

streptokinaz ve NAD’ye karsi
antikorlar)

Streptokok

GAS enfeksiyonunun gosterilmesi APSGN tanisinda 6nemlidir. Pratikte en fazla kullanilan
ASO, streptokok farenijiti gecirenlerin %80-90’inda yuksek saptanabilmektedir;
enfeksiyondan sonra 1-4 haftada yukselmeye baglar, 3-5 hafta sonra pik yapar. Duzeyi
yuksek degilse yaklasik iki hafta sonra yinelenmesinde yarar vardir.

Cilt enfeksiyonuna baglh APSGN’de ASO’nun glivenilirligi ise ¢cok azdir; buna karsin anti-
DNAaz B %80-90 vakada artmis bulunur, enfeksiyondan 2 hafta sonra artar, 6-8 haftada

pik yapar.

Bogaz stiriintlisiinden bakilan hizli antijen testi, GAS enfeksiyonunun gosterilmesinde
kullanilabilir.



APSGN-Biyopsi Endikasyonlari

Oykuisii, bulgular ve klinik olarak tipik APSGN ile uyumlu olan hastalarda biyopsi gerekli degildir.

® < 2 vyas veya >12 yas e Bulgularda beklenen
* Oncesinde bébrek hastaligi ykisi diizelmenin olmamasi

* Streptokok Enfeksiyonunun e Oligliri/azotemi >2 hafta
gosterilememesi e GFH duslklugl > 4-6 hafta

e Kronik bobrek hastaligi bulgularinin e Uzamis hipertansiyon >2-3
olmasi hafta

e Anuri * Makroskopik hematuri > 4

* Nefrotik diizeyde protein(ri hafta

e Bobrek fonksiyonlarinda hizli bozulma * C3 dustklugu > 8-12 hafta

e Normal serum kompleman C3 diizeyi * Hafif / orta proteiniri > 6 ay




Bobrekler simetrik biylr. APSGN’de mikroskobik bulgular
glomertler hiicrelerin aktivasyon, proliferasyon, immun
hiicreler ile infiltrasyonu ve matriks genislemesi ile
karakterlidir.

Elektron mikroskobik incelemede GBM’nin subepitelyal
ylzeyinde IgG, IgA, C3, fibrin depolanmasiyla dens
depozitler(subepitelyal hérgiic) olusur, GBM diizensiz
goriinimdedir. Bu gorintisu 6 hafta sonra kaybolur.

immun floresan mikroskobik incelemelerde hastaligin akut
doneminde kapiller duvarda ve mezengiumda IgG, C3
depolanmaya rastlanir.

Erken donemde glomertler hiperselilerite dolasimdan
gelen PMNL ve monositlere baghdir, yardimci ve supresor T
lenfositler de olaya katilir. Ge¢ evrede glomeriler endotel ve
mezengial hlicrelerde proliferasyon gorulir. Kapiller [imen
kalinlasmamistir, ancak endotel hiicre ve PMNL ile doludur.

Ciddi vakalarda kresent ve intertisyel inflamasyon
gorulebilir.

Normal glomeriil




APSGN-Prognoz

ilk diizelmesi beklenen semptom oligiiridir ve genelde 3-5 giinde
baslar.

Yaklasik bir hafta icinde serum (ire, kreatinin dlizeylerinin azaldigi,
odem ve hipertansiyonun duzeldigi goralir.

2-3 haftada makroskopik hematduri kaybolur.

6-8 hafta icinde serum kompleman C3 diizeyi artarak normale doner.

ASO vyuksekligi 6 aya kadar devam edebilir.

Proteinlrinin 3-6 ayda, mikroskopik hematurinin bir yilda kaybolmasi
beklenir.

Oligri
3-5gln

.. ASO
titresi

Serum
c

Tyl

(hafta) 0 1 2 3 4 5 6 7 8

latent akut

GAS: grup A streptokok, ASO: anti-streptolizin O,
C3: kompleman-3

Sekil 1. Tipik bir APSGN olgusunda zamana gore klinik ve
laboratuvar bulgularimin beklenen seyri ¢*°,



Hipertansiyon ve Akut Bobrek Hasari

Kalp yetmezligi

Hiperkalemi

APSG N Hiperfosfatemi

Komplikasyonlar

Hipokalsemi

Asidoz

Nobet




APSGN
Tedavi ve Prognoz

APSGN tedavisi kendini sinirlayici
oldugundan destekleyici niteliktedir.”

Hipertansiyon, belirgin generalize
odem ve renal fonksiyonlarda bozulma
olan cocuklarin yatirilmasi onerilir.®

APSGN sivi kisitlamasi, anti-
hipertansifler, ditiretikler ve
gerektiginde diyaliz ile renal
replasman tedavisi ile yonetilmelidir.1°



APSGN
Tedavi ve Prognoz

Hipertansiyon igin diiiretikler ilk tercihtir.

Hipertansiyon ve hipervolemi icin dilretiklerle birlikte vazodilatator olarak
kalsiyum kanal blokérleri kombinasyonlari tercih edilebilir.

Tiazid diiiretikleri, APSGN'de birinci basamak ila¢ olarak etkilidir. Tiazid
dilretikleri, hipokalemi, hiperglisemi ve hiperkalsemi gibi elektrolit
anormallikleri ile iliskilidir, tiazid kullaniminda serum potasyum ve kalsiyum
seviyeleri izlenmelidir.

GFR <30 mL/dk/1.73m? ise tiazidler etki gostermez. Loop dilretikler tercih
edilebilir.

ACEi ve angiotensin reseptor blokorleri glomeriler filtrasyonu azaltabilirler ve
hiperkalemiye neden olabilirler.

Ciddi hipertansiyonda nifedipin kullanilabilir.
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* Generalize veya siddetli 6dem durumunda
su ve sodyum kisitlamasi da yapilmalidir.

A PSG * Medikal tedavi ile dizeltilemeyen sivi
yiklenmesine ve elektrolit bozukluguna

. (0zellikle hiperkalemi) neden olan agir

Te d adVl ve bobrek yetmezliginde diyaliz tedavisi

gerekebilir. Vicut agirhginin %20'sinden veya

P rog NO/ %10'undan fazla kiimulatif sivi yliklenmesi
olan ve diliretiklere yanit vermeyen
hastalarda renal replasman tedavisi (RRT)
baslatiimalidir.
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Management and outcomes of acute post-
streptococcal glomerulonephritis in children
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Acute post-streptococcal glomerulonephritis in children
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Figure 1 Management strategy for acute post-streptococcal glomerulonephritis in children.



APSGN

Tedavi ve Prognoz

* Erken sistemik antibiyotik tedavisi GN riskini azaltmaz.
Enfeksiyon sirasinda antibiyotik tedavisi nefritojenik suslarin
yayillimini azaltabilir.

e Sivi yukt 10 gtinde, serum kreatinin dizeyleri 3-4 haftada
normale doner, ardindan proteindri duzelir.



Clinical Trial ~ » J Antimicrob Chemother. 2000 Feb;45 Suppl:23-30. doi: 10.1093/jac/45.suppl_1.23.

Comparison of short-course (5 day) cefuroxime
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APSGN-Tedavi ve
Prognoz

Kardiyovaskuler ve metabolik yonden dengede, bobrek
fonksiyonlari diizelmis ve tedavi ile hipertansiyonu
kontrol altina alinmis olan hastalar taburcu edilebilir.

>%95 hastada tam iyilesme gozlenir

Taburcu edilmis hastalar ilk 6 ay 4-6 haftada bir, bir yila
kadar ise 3-6 ayda bir kontrol muayenesine ¢agrilabilir.

Antihipertansif tedavi alanlar daha yakin takip
edilmelidir.

Hastalarin pediatrik nefroloji kontrollerinden
cikarilabilmesi icin hematdiri ve proteinirinin
diizelmesinin Uzerinden en az bir yil ge¢cmis olmasi
onerilmektedir.

Reklrrens nadir

Volim yuklenmesine bagl gelisen komplikasyonlar
sonucunde mortal seyredebilir.

Uzun donemde kotl prognoz beklenen durumlar:
* Normal kompleman diizeyleri

* Nefrotik sendrom tablosu olmasi
* Biyopside kresentlerin goriilmesi




Bébrek tutulumunun siddeti
icin risk faktérleri

> Pediatr Int. 2018 Jul;60(7):645-650. doi: 10.1111/ped.13587. Epub 2018 Jun 26.

Pediatric post-streptococcal glomerulonephritis:
Clinical and laboratory data
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* Artmis inflamatuar belirtecler (WBC, CRP, notrofil
sayisi ve notrofil lenfosit orani)




Immunoglobulin A nefropatisi izole mikroskobik hematiiri nedeni
ile biyopsi yapilan cocuk ve adolesanlarda en sik gorulen kronik
glomeriiler hastaliktir.

Cocuklarda rekiirren gross hematiirinin en sik nedenidir.

Klinik seyri, asemptomatik hastaliktan ciddi nefrotik veya nefritik
sendroma kadar degisebilir.

Japonya ve Kore gibi tlkelerde okul cagi cocuklarinin yillik okul
taramasi sonrasi, proteinurisi olsun ya da olmasin hematurili
cocuklarda tani koymak icin biyopsi yapildiginda % 30-40"inda IgAN
teshis edimistir. Ust solunum yolu enfeksiyonu ile ayni anda
hematliri saptanan bircok hasta IgAN tanisi almistir.1



* |IgA nefropatisi, patolojik olarak immunfloresan
mikroskop altinda glomerliler mezengiumda
globiiler IgA birikimleri ile karakterizedir.

* Isik mikroskobu altinda ise histolojik ozellikleri
minimal lezyondan diffiiz mesengial proliferatif
glomerilonefrite kadar genis bir gesitlilik
sergileyebilir.




Oykiide USYE éykiisii sorgulanmalidir,
cogunlukla enfeksiyonla es zamanli olarak
hematiiri gortilmektedir.

Bobrek fonksiyon testleri siklikla normaldir.

IgA nefropatisinde serum kompleman
diizeyleri normal olmasi ile APSGN’den
ayrilr.

Yan agrisi ve dizuri gorulebilir.

Makroskobik hematiiri tipik olarak glinler
icerisinde kaybolur.



v .
I A * Genellikle tedavi gerekmez. |zlemde
g proteindri ve hipertansiyon kontrolu
onemlidir. Hipertansiyon kontroliinde ACE

Nefro patiSi inhibitorleri kullanilmaktadir.

* Tonsillektomi gros hematuri sikligini ve
progresyonu azaltabilir.

e Ciddi proteinuri, hipertansiyon ve akut bobrek
hasari kotu prognoz gostergesidir.
Kortikosteroidler ve diger immunsuprese
tedaviler gerekebilir.



> Kidney Int Rep. 2021 Dec;6(12):29

COVID-19 Vaccination and Glomerulonephritis
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» Bu vaka serisinde m-RNA COVID-19 asisi sonrasi yeni tani ve

relaps GN tanili 40 hasta hakkinda veri saglamaktadir (IgA
nefropatisi, Anti-GBM hastaligi ve ANCA ile iligkili vaskdlit, Membranoz

Nefropati). En sik klinik prezentasyon olarak makroskobik

hematiiri bildirilmistir.

Vaka serisinde yuksek bir otoimmiin hastalik
prevalansi gozlemlenmis, yliksek immuinojenisite
ve ¢apraz reaktivitenin, otoimmun surecleri
siddetlendirebilecek, maskeleyebilecek veya
tesvik edebilecek beklenmedik ve belki de non-
spesifik immun aktivasyona yol acabilecegi
dislinidlmauastur. Altta yatan bu immiun
diizensizligin, GN gelisimi veya hastaligin
niksetmesi icin bir risk faktori olmasi muhtemel
olarak degerlendirilmistir. /

Diger bir olasilik olarak da, hastaligin asilamadan
once mevcut olmasi, ancak hastanin klinik olarak
asemptomatik olmasidir. Yeni IgA antikorlarinin
gelismesinden ziyade, sadece mevcut hastaligin
alevlenmesine yol actigi distiinilmektedir.

J
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Figures

Covid-19 asilamasi sonrasinda IgA
nefropatisi ile ilgili bildiriler mevcuttur,
mekanizma net olarak bilinmemekle
birlikte diger enfeksiyonlar gibi glomeriiler
patolojinin tetikleyicisi olarak
disuniilmektedir.
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Typical symptoms and signs of
Henoch-Schoénlein purpura

Raised reddish-purple
spots or bruised areas
mainly on buttocks, legs, [
and feet, In some individuals, |

spots may appear on body
trunk, ams, and hands

y 4 Abdominal pain,

-y ‘ nausea, vomiting,
> bloody diarrhea
o

s , »
~_ Joint inflammation
./ and pain

Foot and ankle
edema (swelling) =

P
- ar

Henoch-Schonlein Purpurasi

e Cocukluk caginin en sik vaskdlitidir.

* Primer olarak alt ekstremitelerin dorsal yiizlerinde ve

kalcadaki tipik makiilopapiiler ve purpurik dokiintiilerin
varhgi ile tani konur.

* Erkek cocuklarda daha sik gorulir, kis ve bahar aylarinda
daha siktir.

» Klasik triad:
* Karin agrisi
* Artrit/artralji
* Nontrombositopenik purpura

* Kanliishal, hipertansiyon gorulebilir.



Henoch-Schonlein Purpurasi

e Hastalarin %50sinde renal tutulum vardir.
e Dokuntuyu takiben renal tutulum olur.

e Bobrek tutulumu mikroskobik hematurinin gézlendigi hafif
glomertulonefritten bébrek hasari ile iliskili agir glomerilonefrite kadar
degisen spektrum gdsterir. Cogu hastada proteinuri olmaksizin izole
mikroskobik hematuri gérular.

* Genellikle kendini sinirlar. Eklem ve karin agrisi kisa sireli kortikosteroid
tedavisine yanit verir.



Henoch-Schonlein purpura nefritinde Meadow siniflamasi*?

Evre 1: Mikroskopik hematuri
Evre 2: Makroskopik hematdiri
Evre 3: Persistan hafif proteiniri(> 20 mg/m?/saat +/- hematdiri)

Evre 4: Nefritik sendrom (hematiiri, GFR'de azalma, oligtri, hipertansiyon, 6dem)

Evre 5: Nefrotik Sendrom (40 mg/m?/saat proteiniiri, hipoalbliminemi, hiperlipidemi ve 6dem

Evre 6: Mikst nefritik/nefrotik sendrom




Henoch-Schonlein Purpurasi

Patogenez: Glomerillerde polimerik IgA birikimi

Klinik olarak tani koyulabildigi icin nadiren biyopsi gerekir.

Cilt veya bobrek biyopsisinde kapiller duvarlarinda IgA, kompleman C3 ve
fibrin birikimi goralar.

IgA nefropatisi ile bobrek patolojisi benzerdir ancak HSP’de sistemik
bulgular mevcuttur.



Henoch-Schonlein
Purpurasi

Biyopsi
Endikasyonlari

Basvuruda akut renal yetmezlik/nefritik/nefrotik sendrom

Normal renal fonksiyona sahip hastalarda nefrotik
sendromun dort hafta devam etmesi

4-6 haftada nefrotik diizeyde proteinuri varligi

3 ay sonuna sebat eden proteinuri

Artmis serum kreatinin, hipertansiyon, oligtri varhgi
Bobrek fonksiyonlarinda bozulma (GFR < 80ml/dk/1,73 m?)



Henoch-Schoénlein Purpurasi
International Study of Kidney Disease in Children (ISKDC)
HSPN’ndeki histopatolojik siniflama*3

Minimal glomeruler degisiklikler

Kresent olmaksizin mezengial proliferasyon

» Fokal mezengial proliferasyon
e Difliz mezengial proliferasyon

Mezengial proliferatif glomerilonefrit ve kresent <%50

e Fokal mezengial proliferasyon
e Difliz mezengial proliferasyon

Mezengial proliferatif glomerilonefrit ve kresent %50-%75

* Fokal mezengial proliferasyon
e Difliz mezengial proliferasyon

Mezengial proliferatif glomerilonefrit ve kresent>%75

* Fokal mezengial proliferasyon
e Difliz mezengial proliferasyon

Pseudomezengiokapiller glomerilonefrit
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Comparison of clinical, pathological and long-term
renal outcomes of children with Henoch-Schonlein
purpura nephritis and IgA nephropathy
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HSPN ve IgAN'li cocuklarin klinik ve histolojik farkhliklarinin
cok az oldugunu gosterilmis.

En belirgin fark, hastalik baslangicinda HSPN grubunda
daha yiiksek proteiniiri, daha diisiik hemoglobin ve serum
albiimin seviyeleri oldugu ve bu farkin muhtemelen
sistemik vaskilite bagh yiksek inflamasyon seviyesinden
kaynaklandigi diistintlmus.

Hem HSPN'de hem de IgAN'da uzun dénem bobrek
sonuglari iyi olmasi nedenli hastalik baslangicindaki ytksek
proteinuri seviyesi, gercek ciddi bobrek hasarini
gostermeyebilecegi ve HSPN'li cocuklarda daha yogun
imm{un baskilayici tedavi gerektirmeyebilecegi 6ne
sirulmaus.



Membranoz Glomerulonefrit

* Eriskinlerde nefrotik sendromun temel nedeniyken cocuklarda nadiren goralur.

* Glomeriuler bazal membranda kalinlasma, subepitelyal IgG ve C3 depolanmasi ile
karakterizedir.

* Hastalarin cogunda mikroskobik hematuri goriltr, makroskobik hematiiri nadirdir.

e C3 ve CH50 dizeyleri normaldir.

* Tedavide prednizolon kullaniimaktadir.



e Primer

* PLA2R iliskili (fosfolipaz A2 reseptorii)

e THSD7A iliskili (Thrombospondin type 1 domain-containing 7A)

e EXT1/EXT2(ekzostosin 1/ekzostosin 2): altta yatan otoimmiin hastalikta

e NELL1: ¢ogunlukla yasl hastalarda

e Sema3B(semaforin 3B): Pediatrik MN ile en anlamli antijen. Endotel
hiicrelerinde, podositlerde ve tlibller epitel hiicrelerinde tespit
edilmistir. Sema3B'nin bobrekte oynadigi rol belirsizligini korusa da,
apoptoz ve anjiyogenezin inhibisyonunda dnemli bir rol oynadigi
dustnilmektedir.

® PCDH7: ¢ogunlukla yash hastalarda

e HTRA1

* NCAM1

-

e Otoimmun hastaliklar (SLE)

e Enfeksiyonlar(HBV,HCV,Sifiliz sitma),
e Malignite

e ilaclar(altin, penisilamin)

e Besinler

* Toksik maddeler




Membranoproliferatif GN

« Membranoproliferatif glomerulonefrit, mezangiyal hucre proliferasyonu ve
glomeruler kapiller duvarlarinda yapisal degisiklikler ile karakterize, nadir gorulen
bir bobrek hastaligidir. Tani histopatolojik olarak bobrek biyopsisi ile konmaktadir.

* Hipokomplementemi ile karakterizedir. C3 diisiikliigii anahtar serolojik gostergedir.
» C3 diizeyleri genellikle diisiik kalir(APSGN’de 2 ayda normale doner).

* Tedavide siklofosfamid, mikofenolat mofetil, kortikosteroid kullanilmaktadir.



Membranoproliferatif GN'nin eski ve yeni siniflandirmasi

Elektron Mikroskobuna Dayali ~ Immiinofloresana dayali (Daha

(Daha Eski) yeni) Light microscopy MPGN

stniflandirma MPGN 1: Subendotelyal MPGN  Immiin kompleks aracili
MPGN Ig'leri ve IF iizerindeki

tamamlayicilar (paraproteinler, l !

viriisler, otoimmiin) TYFE I DEI)D Typel III
MPGN 2: Yogun subendotelyal ~ Kompleman aracilit MPGN C3 EM Subendothelial | | Intramembranous | | Subendothelial
birikintiler (yogun birikinti baskin IF (C3 glomerulopati i )
(yog (EIE pati) Subepithelial
hastalig1)
MPGN 3: Intramembrandz ve MPGN, tamamlayici veya IF C3 positive I _ ]
subepitelyal birikintilere sahip bagisiklik kompleksi ile ilgili
subendotelyal degildir
membranoproliferatif
Begalif T (ormbetik IF immunoglebulin | Positive Negative || Positive
mikroanjiyopati)

MPGN
Siniflandirma




Hizli llerleyici GN(RPGN)(Kresentrik GN)

RPGN cok kisa bir zaman surecinde hizla gelisip ilerleyen bobrek fonksiyonlarinin kaybi ve
idrar analizlerinde glomerdler hastalik bulgulari ile ortaya c¢ikan klinik bir tablodur.

Cocukluk yaslarinda nadirdir.

Akut ve hizliilerleyen GN genellikle akut baslangicli azotemi, oligiri, 6dem,
hipertansiyon, proteinliri ve hematuri ile birlikte aktif idrar sediment bulgulari gosterir.

Temel patoloji kresent varligidir, ani ve ilerleyici bobrek fonksiyon kaybi ile karakterizedir.



Hizli llerleyici GN(RPGN)(Kresentrik GN)

* [diopatik veya sekonder olabilir.
e Sekonder RPGN nedenleri:

Tani biyopsi ile konur.

Kresent varligi arttikca prognoz kotilesir.

* HSP Nefriti  Yiksek doz steroid ve siklofosfomid tedavileri
* ANCA iliskili GN kullanilmaktadir.

* SLE * SDBY’ne ilerleyebilir.

* APSGN

* MPGN

* IgA Nefropati
* Goodpasture



* Anti-Glomeriler Bazal Membran hastaligi
pulmoner-renal sendrom ile karakterize nadir
gorulen bir otoimmun hastaliktir.

Anti-GBM

* Anti-GBM antikorlar glomeril ve/veya alveolar
bazal membrandaki tip IV kollajenin alfa-3
nonkollajendz kismina baglanir. Tani pulmoner
hemoraji ile birlikte hizli ilerleyici glomerilonefrit
klinigi ve serumda anti-GBM antikorlar ve/veya
tipik renal biyopsi bulgulari ile konur.

* Glomerdullerin bir cogunda kresent olusumuyla
karakterize, hizli ilerleyici bobrek fonksiyon
kaybiyla seyreden bir hastaliktir.

* Anti glomeriler bazal membran antikor pozitifligi,
glomerul bazal membraninda lineer IgG ve C3
birikimi gorulur.

* Tedavide plazmaferez, pulse metilprednizolon ve
siklofosfamid kullanilir. Ciddi bobrek yetmezligi ve

masif pulmoner hemorajisi olan olgularda prognoz
kotaddr.



Lupus Nefriti

e Bobrek tutulumu cocukta SLE’nin en sik bulgusudur.

* Lupus nefritinde bulgular diger glomerulonefritler ile benzerdir, hematuri, proteintri,
eritrosit silendirleri, hipertansiyon, periferal 6dem, akut veya kronik bobrek yetmezligi

gorulebilir.

* ANA, Anti-dsDNA pozitiftir. Aktif donemde €3, €4 diisiikliigii gbzlenebilir.



Lupus Neffriti

HISTOPATHOLOGICAL CLASSIFICATION OF LUPUS NEPHRITIS

Lupus Nefriti morfolojik modifiye WHO siniflandirmasina gore diffiiz proliferatif lupus nefriti en sik gértlen ve en agir

seyreden renal tutulumudur.

Class |
inimal Mesangial Ly, Nephrit

Deposition of imune complexes detectable by
immunofluorescence technigues.

Class Il
I s riti

Active or inactive focal, segmental or global
endo/extracapillary glomerulonephritis involving
<50% of all glomeruli.

Manifestations include active lesions (A), chronic
inactive lesions (C) or active and chronic lesions (A/C)

Class V
n hri

Global or segmental subepithelial immune deposition
or their morphologic sequelae detectable by light,
immunoflucrescence or electron microscopy, with or
without mesangial alterations.

It can occur in combination with class Il or IV and it
can manifest advanced sclerosis.

Class ll

Mesangial Pro. upus
7 Maesangial hipercelularity of any degree or mesangial
matrix expansion with immune deposits detectable by
light microscopy.

Class IV
Diffuse Lupus Nephritis

7 Active or Inactive diffuse, segmental or global
endo/extracapilarry glomerulonephritis involving 250% of
all glomerull. Subendothelial diffuse immune deposits,
with or without mesangial alterations, are common.

# This class is also divided In: diffuse segmental (IV-5),
when 2 50% of the involved glomeruli have segmental
lesions, and diffuse global (IV-G), when 2 50% of the
involved glomeruli have global lesions.

# It can also manifest A, C or A/C lesions,

Class VI
Advanced Sclerosis Lupus Nephritis

# Lupus Nephritis with terminal prognosis,
7 90% of the glomeruli in global sclerosis.




Lupus Nefriti

Tedavide amacg klinik ve serolojik(Anti-DNA, C3, C4) remisyondur.

Prednizolon Siklofosfomid Mikofenolat Mofetil Rituksimab Belimumab

A 4

HT icin ACEi ve ACE reseptor blokorleri

Ekstrarenal bulgular icin hidroksiklorokin



American College of Rheumatology-1997 (ACR)

Criteria for the classification of systemic lupus erythematosus

Clinical criteria

. Malar rash

. Discoid rash

. Photosensitivity

. Oral ulcers

. Arthritis

. Serositis

. Renal disorder

. Neurclogical disorder

9. Hematological disorder

Immunological criteria

10. Anti-DNA
Anti-Sm
Anti-phospholipids
Lupus anticoagulant

0 N O U AW RN -

False positive serological test for syphilis

I'l. Abnormal titer of ANA

Abbreviations: DNA, deoxyribonucleic acid; Sm, Smith antigen; ANA, antinuclear

antibodies.

Systemic Lupus International Collaborating Clinics-2012 (SLICC)

Clinical Criteria

Immunologic criteria

. Acute cutaneous lupus

. Chronic cutaneous lupus
. Oral or nasal ulcers

. Non-scarring alopecia

. Arthritis

. Serositis

Renal

. Neurologic

. Hemolytic anemia

10. Leukopenia

11. Thrombocytopenia (<100,000/mmc)

OGO B

. ANA

. Anti-DNA antibodies

. Anti-Sm antibodies

. Antiphospholipid antibody

. Low complement (C3, C4, CH50)

. Direct Coombs’ test (do not count in the presence of

hemolytic anemia)

Legend: ANA=anti-nuclear antibodies; Anti- DNA Antibodies = Anti-deoxyribonucleic acid Antibodies; Anti-Sm Antibodies =Anti-Smith

Antibodies.

American College of Rheumatolog-2019 (ACR)

Entry criterion

Antinuclear antibodies (ANA) at a titer of 21:80 on HEp-2 cells or an equivalent positive test (ever) |
L ] J

v

If absent, do not classify as SLE
If present, apply additive criteria

Additive criteria
Do not count a criterion if there is a more likely explanation than SLE.
Occurrence of a criterion on at least one occasion is sufficient.
SLE classification requires at least one clinical criterion and 210 points.
Criteria need not occur simultaneously.
Within each domain, only the highest weighted criterion is counted toward the total score§.

Clinical domains and criteria Weight | Immunology domains and criteria  Weight

Constitutional Antiphospholipid antibodies

2 Anti-cardiolipin antibodies OR

Hematologic Anti-B2GP1 antibodies OR
Leukopenia Lupus anticoagulant

Thrombocytopenia Complement proteins
Autoimmune hemolysis Low C3 OR low C4

Neuropsychiatric Low C3 AND low C4

Delirium SLE-specific antibodies
Psychosis Anti-dsDNA antibody* OR
Seizure Anti-Smith antibody

Mucocutaneous
Non-scarring alopecia
Oral ulcers
Subacute cutaneous OR discoid lupus
Acute cutaneous lupus

Serosal
Pleural or pericardial effusion
Acute pericarditis

Musculoskeletal
Joint involvement

Renal
(Proteinuria >0.5g/24h )
Renal biopsy Class Il or V lupus nephritis
Renal biopsy Class Il or IV lupus nephritis

Total score:

v

Classify as Systemic Lupus Erythematosus with a score of 10 or more if entry criterion fulfilled.
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Evaluation of the European League Against
Rheumatism/American College of Rheumatology-
2019 classification criteria in patients with
childhood-onset systemic lupus erythematosus: a
single-center retrospective study

The Performances of the ACR 1997, SLICC 2012, and
EULAR/ACR 2019 Classification Criteria in Pediatric
Systemic Lupus Erythematosus
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Criteria Set SLE Group,n = Control Group, n = Sensitivity, Specificity,
9 9

EULAR/ACR-2019 criteria Original criteria reported earlier in 2019 ACR-1997 criteria ~ SLICC-2012 criteria 262 174

ACR 1997 vs SLICC: < 0.001

Sensiiity % (05%0)  100(945-100) 100(945-100) B68(47-945)  100(045-100)
Specicty % (95%C) 849 (724-933) 95(818-979) 981(699-100)  887(7.0-957)
PPY, % (95%0) 89(758-%42) 930(830-981) 979
NPV, % (05% C) 100 (936-100) 100 (94.1-100) 81(71-951)  100(938-100)

(
(887_999) 898 (792’%2) S 95.4 89.7 SLICC vs EULAR/ACR (= 10) 2019: 0.28
(

ACR American College of Rheumatology, EULAR European League Against Rheumatism, NPV negative predictive value, PPV positive predictive EULAR/ACR 2019 (threshold | SLE 240 2 916 EULAR/ACR 2019 (= 10) vs ACR 1997: < 0.001
210)
value, SLICC Systemic Lupus International Collahorating Clinics




Alport Sendromu

* En sik karsilasilan herediter glomerilonefrit Alport Sendromudur.

* Glomeriler bazal membran, kohlea ve lenste bulunan tip IV kollajenin a-zincirlerindeki gen mutasyonlarindan kaynaklanir
ve ilerleyici glomerilonefrit, yiksek frekansli, ilerleyici sensorinoral isitme kaybi ve lens anomalileri(anterior lentikonus) ile
karakterizedir.

* Olgularin cogu X’e bagli(COL4Ab5) gecis gosterse de otozomal dominant veya resesif de (COL4A3) kalitilabilir. Bu nedenle
erkekler daha ciddi etkilenmektedir. Erken yasta persistan mikroskobik hematdri ve tekrarlayan makroskobik hematdri,
takipte kronik proteiniri ve bobrek fonksiyonlarinda bozulma ile seyreder.

e Hayatin 2. veya 3. dekatinda son donem bobrek hasari gelisir.

* Biyopside glomeriler mezengial proliferasyon, kapiller duvar kalinlasmasi, ilerleyici glomertloskleroz gorulir. Elektron
mikroskobide glomeril bazal membrandaki diizensiz kalinlasmalar ve lamina densada tabakalara ayrisma nedenli olusan
sepet goriiniimii patognomoniktir.

« Ozgil tedavisi yoktur. Hipertansiyon yénetimi ile hastalik seyri yavaslatilabilir. ACE inhibitdrlerinin genetik olarak zayif olan
glomeruler bazal membrandaki transglomeriler basinci distirerek glomeriler fonksiyonu koruduguna dair klinik calismalar
mevcuttur.



/\/\/\/\ * Alt1 yasinda erkek hasta iki giindiir géz kapaklarinda sislik
sikayetiyle getirildi. Basvurudan ti¢ hafta 6nce bogaz agrisi ve

atesinin oldugu 6grenildi.

* Fizik muayenesinde kan basinci 129/74mmHg olup goz
kapaklarinda ve pretibial bolgede gode birakan 6demi mevcuttu.
[zleminin besinci giiniinde alt eksremitelerinden gluteal bolgeye
uzanan palpabl purpurik dokiintiileri gelisti.

 Viral serolojisinde EBV VCA/EA-1gG (+), EBV VCA-IgM (+),
EBV EBNA-IGG (-) bulundu. Real-Time PCR yonteminde
EBVDNA’mn pozitif (2,22x10%kopya/mL) oldugu belirlendi.

EBV
Enfeksiyonuna

Bagl
Postenteksiydz
GN”

* Nefrotik proteiniirisi, hipokomplementemisi, hipertansiyonu ve
purpurik dékiintiileri olan hastaya cilt ve bobrek biyopsisi yapildi.
Cilt biyopsisi lokositoklastik vaskiilitle uyumlu bulundu. Bobrek
biyopsisinde postinfeksiyoz glomeriilonefrit ile uyumlu bulgular
saptandi.

» Hastaya EBV enfeksiyonuna baglh postenfeksiyoz
glomeriilonefrit tanis1 koyularak oral prednizolon (60 mg/m?/giin)
ve enalapril tedavileri baslandi. Altinci haftasinda nefrotik
proteiniirinin devam etmesi nedeni ile ti¢ giin pulse steroid (30
mg/kg) uygulandi. Odemi gerileyen, kan basinci stabil seyreden
hasta taburcu edildi. iki hafta sonra proteiniiri siddetinde azalma
izlendi. izlemin {i¢iincii ayinda proteiniiri diizeyinin 4mg/m?/saatin
altina indig1 goriildii.

* Cetin, N., Akkaya, E., Kavaz Tufan, A., Kilig, 0., Acikalin, M. F., & Us, 1., (2022). Epstein-Barr virus (EBV)
enfeksiyonuna bagl gelisen Iokositoklastik vaskiilit ve postenfeksiyoz glomerulonefrit : Olgu sunumu . 57.TUR
PEDIATRI KONGRESI, iskele, Cyprus (Kktc)
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Hematuri+Odem+Hipertansiyon

BFT bozuklugu siddetli

GFR azalmasi devamli,
ilerleyici

§-

C3 ve C4 diisiik

Diger enfeksiyoz nedenlere yonelik serolojik
testler ve kilttirler

Lupus Nefriti,
. . Kriyoglobululinemi, Hepatit B enfeksiypnu, Hepatit C
Renal BIYOpSI enfeksiyonu, Subakut Bakteriyel Endokardit, Sant
Nefriti

MPGN(immun kompleks aracili
tip)

BFT bozuklugu hafif

GFR azalmasi gegici

§-

C3 dustk C4 normal

=

ASO/Anti-DNAaz

Diger enfeksiyonlara yonelik seroloji ve kultur

Kronik bakteriyemi,.Subakut bakteriye endokardit
, Sant Nefriti, Akut postenfeksiyoz GN

MPGN(kompleman aracih)

4

C3 ve C4 normal

=

Anti-GBM/ANCA

IgA Vaskaliti, ANCA iligkili vaskalitler,. Anti-GBM
WESEE]

IgA Nefropatisi, idiopatik Kresentrik GN
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