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PEDIATRIK PROTEINURI
TANISI, NEDENLERI VE TEDAVI
PRENSIPLERI

Tuba KASAP!

GIRIS

Proteinler viicutta birgok molekiiliin yapisinda bulunur. Doku ve organlarin
normal fonksiyon goérebilmesinde temel gorevli yapitaslaridir. Organizma i¢in
¢ok degerli olmalar1 nedeniyle viicutta tutulabilmeleri ¢ok 6nemlidir ve bunun
icin bircok mekanizma mevcuttur. Intestinal sistemden emilimin tam olmasi,
bobreklerde idrarla kaybin en az seviyede tutulmas: bunlar arasinda en temel
olanlardir. Bu bélimde ¢ocukluk ¢aginda bobrekten protein kaybi, nedenleri ve
tedavi prensipleri anlatilacaktir.

PROTEINURI

Proteiniiri, idrarda protein miktarinin normalden fazla saptanmasidir. Nor-
malde idrarda protein kaybinin olmamast i¢in bobreklerde mevcut olan yapilarin
en Onemlisi ‘glomeriiler filtrasyon bariyeridir. Bu yap1 ‘segici gecirgenlik’ 6zelli-
gi nedeniyle protein kaybini biiyiik 6l¢tide sinirlandirmakta, burada proteinler
molekiiler bityiikliik ve elektriksel yiiklerine gore segilerek 6zellikle albiimin gibi
biiyiik ve negatif yiiklii olanlarin ultrafitrata gegmeleri engellenmektedir. Bu asa-
mada serbestce siiziilmiis olan diisiik molekiil agirlikli proteinlerden bazilar: da
tiibiillerden; 6zellikle de proksimal tiibiilden geri emilir ve boylece protein kaybi-
nin Oniine gecilir.

Glomertiiler filtrasyon bariyeri temel olarak 3 kisimdan olugur ©:

Podositler ve Slit Diyafram: Podosit; glomeriiler kapiller yumagin disinda yerles-
mis, glomeriiler bazal membrani (GBM) destekleyen, ileri derecede farklilagmis
bir epitel hiicresidir. Podositlerin hiicre govdesinden ¢ikan ayaks: uzantilar1 vardir
ve bunlar kapiller yumag: distan sararlar. Yanyana iki podositin ayaks: ¢ikintila-
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Genetik nedenler arasinda en iyi bilinen; Fin tipi KNS’ye sebep olan ve slit di-
yaframdaki nefrin proteinini kodlayan NPHS1 genindeki mutasyondur ?®. Bunun
disinda podosin (NPHS2), WT1, LAMB2, PLCE1, LMXI1B gen mutasyonlarinin
da KNS’ye sebep oldugu bilinmektedir ®V. Bu gruptaki hastaliklar genellikle teda-
viye direngli olup SDBY’ye gidis s6z konusu olmaktadir. Fin tipi KNSde 2-3 yas
civarinda SDBY goriiliirken, bu durumun ortaya ¢ikmas: podosin gen mutasyon-
larinda 6-9 y1ili bulabilmektedir @*°V.

KNSde agir proteiniiri ve hipoalbiiminemiye bagli yaygin 6dem hayatin ilk
giinlerinden itibaren saptanabilir ve hastalarin giinliik albiimin infiizyonu ihtiyaci
olabilir. Fin tipi KNSde plasentanin normalden daha biiyiik ve agir olmasi, bebegin
kranyal siitiirlerinin belirgin ayrik olmasi ilk bulgular olabilir. Trombotik kompli-
kasyonlar, anemi, tiroid fonksiyon bozuklugu ve biiytime geriligi KNSde sik gorii-
len sorunlardir ®?. Genetik nedenlere bagli KNSde en son tedavi transplantasyon
oldugundan operasyon igin gerekli viicut agirligina ulasana kadar kilo aliminin
saglanmasi ve komplikasyonlar1 6nlenmesi hedeflenir.

SONUC

Cocuklarda proteiniiri; kimi zaman gegici ve klinik 6nemi olmayan bir du-
rum iken kimi zaman 6nemli bir hastaligin ilk belirtisi olarak karsimiza gelebil-
mektedir. Proteiniirisi olan ¢ocuk hastaya yaklasimda hikaye, fizik muayene ve
laboratuvar tetkiklerinin biitiinciil olarak degerlendirilmesi, gerektiginde bobrek
biyopsisi ve genetik incelemelere bagvurulmasi ve bu sekilde ayiric tanrya gidil-
mesi 6nem arz etmektedir. Nefrotik sendrom ge¢mis yillarda belirgin mortalite ve
morbiditeye neden olan bir tablo iken steroid tedavisinin ve diger alternatif teda-
vilerin kullanimi ve komplikasyonlarin yakin takibi ile daha iyi sonuglar alinmak-
tadir. MDH ¢ocukluk ¢aginda NS'nin en sik sebebidir. Ozellikle MDH digindaki
NS sebeplerinde ve konjenital nefrotik sendromda genetik incelemelerin giderek
artan sekilde yapilmasi etyolojide yeni molekiillerin ortaya konulmasini ve ayrica
gereksiz tedavilerden uzak durulmasini saglamaktadur.
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