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Funda YALÇIN 1

BÖLÜM  35
Nefrotik Sendrom ile Başvuran ve Fokal Segmental 
Glomeruloskleroz Tanısı Konulan Alport Sendromu 

Olgusu

GİRİŞ
Alport sendromu, X’e bağlı, otozomal resesif, otozomal dominant yolla geçen 
ve glomerüler, koklear, oküler membranları etkileyebilen genetik, heterojen bir 
hastalıktır (1). Kolajen IV genleri olan COL4A5, COL4A4 ve COL4A3’teki pa-
tolojik mutasyonlardan kaynaklanır. Bu hastalar her zaman böbrek yetmezliği, 
işitme kaybı ve oküler anormallikler için risk altındadır (2). Hastalığın fenotipi 
heterozigot olduğu için hastalar farklı bulgu ve semptomlar ile kliniğe başvura-
bilir. Bu vakada da nefrotik sendrom kliniği ile başvuran ve farklı sağlık kuru-
luşlarında immünsüpresif tedavi protokolleri uygulanmış bir Alport Sendromu 
sunulacaktır. 

OLGU SUNUMU
49 yaşında bayan hasta her iki göz kapağında şişlik, arter kan basıncında yüksel-
me şikayeti ile nefroloji polikliniğine başvurdu. Yapılan fizik muayenede hastanın 
genel durumu iyi, koopere, oryente. Her iki göz kapağında yaygın ödemi vardı. 
Akciğer sesleri dinlemekle doğal, karın muayenesinde patoloji saptanmadı. Alt 
ekstremite muayenesinde pretibial ödemi yoktu. Arter kan basıncı 145/90 mmHg 
olarak ölçüldü. Özgeçmişinde 10 yıl önce nefrotik sendrom saptanarak hastaya 
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SONUÇ
Alport sendromu en sık kalıtsal böbrek hastalığıdır. Hematüri ile birlikte nefro-
tik sendrom kliniğiyle başvuran ve 6 aydır immünsüresyon tedaviye rağmen 
yanıt alınamayan hastalarda Alport sendromü düşünülmelidir. Tanıda, genetik 
testler hassas ve doğrudur. Erken tanı ile hem hasta hem de ailede genetik tara-
ma ile saptanan diğer bireyler için uygun tedavi olan ACE iniihibitörleri ve ARB 
başlanması böbrek yetmezliğini yavaşlatmaktadır. 
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