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GLOMERULONEFRIT:

= [ntraglomeriler inflamasyon,
* hucresel proliferasyon
= hematuri

ile karakterizedir
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Patogenez
m Genetik

® [mmunolojik hasar

m Koagulasyon bozukluklari
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Genetik

1. DNA ekzonlarinda mutasyon (glomertil,
interstisyum ve tiibiiler epitel icinde yerlesen
protein yapimini etkiler)

2. DNA transkripsiyonunu kontrol eden
diizenleyici genlerde mutasyon

3.  RNA’da postranskripsiyonel diizensizlik

4. Translasyon sonrasi anormal protein
modifikasyonu
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[mmunolojik hasar

m  GN’lerin en sik sebep ve sonucu

1. Bobrekle 1lgisiz gelismis dolasan antijen-
antikor komplekslerinin bobrekte
yerlesmesi

2. Bobrekteki lokal antijene karsi in situ
antikor gelisimi
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Koagulasyon sistemi

m Endotel hiicre hasari koagulasyon sistemini
aktive eder

m Glomertil kapillerlerinde ve Bowman
kapstiliindeki kresentlerde fibrin depolanir

m Koagulasyon sistemi aktive olunca, Kinin
sistemini aktive eder........ ........... kemotaktik
faktorler Uiretir
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Cocuklarda Glomeruler Hastaliklar

m APSGN

m Membranoproliferatif GN

m [gA Nefropatisi

m HSP Nefriti

m SLE Nefriti

m Herediter GN (Alport Sendromu)
m PAN, Wegener (Nadir)
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GN 5 klinik tabloda gelebilir:

1-Asemptomatik hematuri

3-Hizli ilerleyen glomerulonefrit
4-Nefrotik sendromla birlikte
5-Kronik glomerulonefrit
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AKUT PROLIFERATIF
GLOMERULONEFRIT

m Klinisyen icin akut baslangic

m Patolog icin glomerulde PNL
bulunmasini ifade eder
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Akut Glomerulonefrit:

mAni olarak makroskopik hematuri, oliguri,
GFR’de ani azalma ile ortaya cikan ABY, odem
ve sivi retansiyonu ile karakterize bir
sendromdur.

mBu sendromda idrarla atilan protein miktari
degiskenlik gostermekle birlikte

40 mg/m?/saat’in altindadir.




Akut nefritik sendrom:

= Hematuri

m Proteinuri (40 mg/m#/saat’in altinda)
m Oliguri

m Volim asin yuklenmesi (Odem)

m Azotemi (siklikla)
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Postenfeksiyoz AGN

Cesitli bakteriyel, viral veya protozoal
enfeksiyonlarin tetikledigi immun
mekanizmalar sonucu postenfeksiyoz
glomerulonefritler olusabilir.

Yukselen spesifik antikor titreleri

Antijen veya antikorun glomerulde
gosterilmesi
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Akut Proliferatif Glomerulonefrit
Etyolojisinde Rol Alan
Mikroorganizmalar:

m Bakteriler:
Streptokok; Grup A Propionobacterium

B-hemolitik Atipik

S. viridans mikobakteriler

S. pneumonia Mikoplazma

S. aureus Brusella

| : . 1 Meningokok

S. epidermidis S0
Leptospira

Corynebacterium
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APGN Etyolojisi

m Virusler:
Varisella
Rubella
@,%\%
EBV

" Parazitler:
Toxoplasma
Trichinella
Ricketsia
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GN’de Streptokok Serotipleri
(En s1k)

mfFarenjit’te: M tip 1, 3, 4, 12,
25, 49

mPiyoderma’da: M tip 2, 49, 53,
57, 60
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Ozellikler

Diger tipler daha cok akut romatizmal ates
nedenidir.

Streptokokal farenjit en cok 5-15 yas arasi okul
caginda, kis ve erken ilkbahar doneminde
bulunur.

Prodromal hastaligin tedavisi APSGN gelisimini
onlemez.

Impetigo sicak iklimlerde yazin ve sonbaharda,
tropikal iklimlerde her mevsimde bulunur.

Nefritojenik bir streptokok susu sonucu APSGN
gelisme riski ortalama %15’tir.
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Patoloji
m Glomertler hiicre proliferasyonu: jeneralize;
tek glomerul icin difttz

m Endotel ve mezanjiyel huicrelerde
proliferasyon + Mezanjiyel matriks artisi

m Hicre say1 ve boyutu artar glomeriil
kapiller lumende daralma BY

m AGN’de jeneralize ve diffuz proliferasyon
var
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Kan hiicreler1 eksudasyonu

m Notrofil, eozinofil, bazofil ve mononitikleer
hiicreler

m Glomeril bazal membraninda kalinlasma
(masif Immun depolanma veya mezanjiyel
matriksin subendotelyal alana uzanmasi)

m Tubulointerstisyel fibroz: Ilerleyici GN’de,
mononiikleer hiicre infiltrasyonu sonucu

7.02.2020 Ece 27



Crescent formasyonu

m Pariyetal epitel hiicreler1 proliferasyonu
sonucu gelisir
m Bowman boslugunda depolanan fibrine
cevaptir
1. Epatelyal (Seluler) kresent
2. Fibroepitelyal kresent

3. Fibroz kresent (hiicre oliimii)
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Histopatoloji:

Glomerulde homojen dagilimda, diffuz ve
jeneralize infiltrasyon, glomerul buyumus;
kapiller lumen oblitere ve glomerul kansiz.

Mezanjiyal alanlar ve endokapiller bolgelerde
belirgin proliferatif ve eksudatif degisiklikler

bulunur
(interkapiller ve endokapiller GN).
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Glomerulde PNL; eozinofil, lenfosit ve
makrofajlar bulunur. Epitelyal
(ekstrakapiller) hucre proliferasyonu
minimal veya orta derecededir.

Crescent (yarim ay) orani >%60 uzerinde
ise RPGN gelisir ve prognoz kotudur.
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Immun floresan mikroskopisi:

IgG, C3, C1q ince granuler boyanir. Immun
floresanda uc tip gorunum:

-yildizli gokyuzu
-celenk
-mezanjiyel yayilim

IgA nefropatisi ve Henoch-Schonlein
purpurasi (HSP) nefritinde baskin olarak

IgA bulunur.
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Elektronmikroskopi

Kapiller duvardaki subepitelyal
elektron-yogun depozitler, kapiller bazal
membranda bosluk ve kesintiler vardir.
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Patogenez:
HLA-D, HLA-DR; antijene karsi hostun

immun yanitini belirleyen genetik yapi
NSAP-a (nefritis strain associated protein a):
nefrit susu ile birlikte bulunan protein a.
Endostreptosin, streptokokal proteaz.
Antijen miktari ve devam suresi onemli
belirleyicidir.
Sitokinler, oksijen radikalleri (OH-, O2-, HOCI):
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Patofizyoloji 1:

Glomerduler filtrasyon hizi (GFR) duser
(inflamatuar hucre infiltrasyonu, azalmis
filtrasyon yuzeyi)

Renal kan akimi azalir, filtrasyon
fraksiyonu sabit kalir.

Distal tubuller saglam kalir.......... Oliguri
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Patofizyoloji 2:

Renin ve aldosteron duzeyi normaldir.

Hipertansiyon, odem, asidemi, azotemi,
hiperkalemi, hiperfosfatemi
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APSGN’de Klinik Belirtilerin
Siklig

m Gross hematuri........ 7%625-33
m Volume overload (yuklenme)

HT.....oeo.t.... 7660-80
Dolasim konjesyonu...%20
" MSS Semptomlar..... 7610
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Klinik1:

En sik 5-12 yas arasi

Streptokokal farenjit’den 1-2 hafta sonra,
piyodermadan 3-6 hafta sonra gelisen akut
nefritik sendrom

Hastaligin agirligi asemptomatik hematuriden
ABY’ye kadar degisir

Hastalik siddetine gore odem, hipertansiyon ve
oliguri gelisir

Ensefalopati ve/veya kalp yetmezligi gelisebilir
(HT ve hipervolemiye bagli)
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Klinik bulgular

Oykude A grubu p hemolitik streptokok
enfeksiyonu

Halsizlik, letarji, karin veya bogur agrisi ve
ates siklikla bulunur

Makroskopik hematuri+proteinuri %30°'unda
oulunur.

Hipertansiyon (daha dusuk duzeylerde
nipertansif ansefalopati gelisebilir)

Akut donem 6-8 haftada duzelir
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Klinik2:

Oliguri
Konjestif kalp yetmezligi (ortopne, takipne,

tasikardi, gallop ritmi, sistolik sufl), jugular
ven distansiyonu

Akciger odemi
Peri-orbital ve pre-tibial odem

Rapidly progresif glomerulonefritis (RPGN)
%1°den az
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enlarged and
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They do not
hawve the sharp
outline that
pulmonary
vessels usually
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Laboratuvar Bulgulari

Idrar tetkiki:
Idrar ozmolalitesi artmistir
Proteinuri (4-40 mg/m#/saat)

Eritrositler (duzensiz eritrositler),
beyaz kureler, eritrosit silendirleri

Erken donemde (ilk 3 gun) idrarda
lokositler fazladir

Hiyalen ve granule silendirler
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Serum:

Yiiksek ure ve kreatinin degerleri (GER
%50’nin altina inince agir azotemi)

Hiponatremi
Hiperpotasemi
Metabolik asidoz

Hafif anemi (dilusyonel ve dusuk duzeyde
hemolize bagli)
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Immunolojik bozukluklar

Antistreptolizin O (ASO) titresinde 4 kat artis
(%80’ ninde)

%695’inde bircok antijene karsi antikor gelisir
Anti-hiyaluronidaz

Streptozim testi (anti-DNAase B, anti-NADase,
antistreptolizin O)

Dusuk CH50, C3, C5 ve properdin duzeyleri

C4 ve terminal kompleman komponentleri
normaldir
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Hastalik seyri:

%95’ ten fazlasi iyilesir

Akut donemde mortalite ABY, kalp
yetmezligi ve HT’ dan

Bir haftada diurez

Proteinuri 3-6 ayda duzelir
Mikroskopik hematuri 1 yil surebilir
Tekrarlamalar cok cok nadirdir.
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AGN’de prognozu kotu yonde
etkileyen faktorler

Baslangicta agir bobrek yetmezligi
bulunmasi

Yogun proteinuri

Renal biyopside yaygin “
olusumu

b3/
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Crescentic GN




APSGN”de Ayirici Tani

MPGN

RPGN (Kresentik GN)
Lupus Nefriti

HSP Nefriti
Post-enfeksiyoz GN’ler
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Ayirici Tani

_
Hemoglobinuri
Miyoglobinuri
Idyopatik hematuri
Selim Ailesel hematuri
Alport sendromu
IgA nefropatisi
FSGS
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Ayirici Tani:

Streptokok disi baska bir enfeksiyon
(Atipik seyir, zamaninda 1yilesmeme)

Hemolitik Uremik sendrom (HUS)
Akut vaskulitler
SLE
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Ayirici Tani:

Wegener
PAN
HSP

|IgA Nefropatisi
MPGN

Herediter nefrit (Alport sendromu)
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Kidney

Ece

Biopsy needle
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GN’de Biyopsi Endikasyonlars

(9

-Normal serum C3’u
-Anuri
-Birlikte NS bulunmasi

-Gecmiste bobrek hastaligi oykusu
-Ailevi Nefrit oykusu
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-3 haftadan uzun suren oliguri
-3 haftadan uzun suren makroskopik
hematuri

-8 haftadan uzun C3 ve CH50
dusuklugu

-Devamli hipertansiyon veya bobrek
yetmezligi
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edavi:

Odem, hipertansiyon, oligtiri yontinden
hastaneye yatirilmali

Aldigi-cikardigr sivi kontrol edilmeli; su
ve tuz kisitlamasi

Diuretik, antihipertansif

Ditirez gelismezse, elektrolit bozuklugu
devam ederse diyaliz
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Tedavi-1

Destekleyicidir

Hospitalize edilir; ; ,
potasyum ve fosfor

Yatak istirahati sart degil

Ayaktan izlenecek olanlar siki yakin
takibe alinir
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Tedavi-2

Akut hipertansiyon tedavi edilmeli (furosemid,
hidralazin, diazoksid, sodyum- nitroprussid,
nifedipin, kaptopril)

Dijital yardimci olmaz
Medikal tedavi yetersizse diyaliz
10 gun sureli sistemik antibiyotik tedavisi
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AGN hipertansiyonu tedavisi

Diuretikler

Hafif-Orta
HT

Furosemid

Furosemid 1v

Agir hastalikta tek

Vazodilator

Ca kanal

blokerleri

. 00 basina yetersiz
Hidralazin | Diazoxide Iv gl_ii<r>kerglisemiye
- - IKKat
Na-nitrop. Iv Tiyosiyanati Olg
Nifedipin po | Nifedipin B-bloker ve/veya
dilalt ditiretik eklenmesi

gerekebilir

ACE

Kaptopril po

=

ce

Potasyum’u izle
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