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A nephron (a working unit of the kidney).
Each kidney contains about one million nephrons.
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a Blood flows into the glomerulus,
and some of its fluid, with
dissolved substances, is
absorbed into the tubule.

Tubule

eThen the fluid and substances
needed by the body are returned
to the blood in vessels alongside
the tubule.

@ The tubule passes waste
materials on to the bladder.

To the bladder
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Kronik Bobrek Hastaligi |

"Renal parankimde bilateral geri-dontisimsiz
hasar

"Bobrek fonksiyonlarinda ilerleyici-progresif
bozulma (tek bobrek bozuk diger saglamsa
ilerleyici bozulma olmaz)

=Uzun sureli proteindri veya kotulesen proteinuri
GFR’de hizli dusutise yol acar

="KBH’de yasam suresi beklentisi azalmistir
- ®KVS hastaliklardan 6lum riski yUksektir
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[@ Stages of CKD
[ Consequences of CKD
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Figure 1: Conceptual model for chronic kidney disease
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"GFR’de geri donlusimsiz azalma
= Patogenez:

" KBH’nin cocuklardaki gercek insidansi bilinmiyor

" Cocuk populasyonunda prevalans milyonda 10-58
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Complications of CKD
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KBH Nedenleri

Konjenital CAKUT / Tikayici nefropati (UP darlik, UV
darlik, PUV), Renal hipoplazi — displazi,
VUR (Refld) nefropati

Herediter / Alport sendromu, Polikistik bobrek

Metabolik hastaligi (OR-OD), Sistinozis, Okzalozis,
Nefronofitizis

Glomerulonefritl FSGS, MPGN, Konjenital NS, IgA Nefropati,
er Goodpasture Hast., atipik HUS, HSP
nefriti, SLE nefriti

Diger Uriner sistem tas hastaligi, Akut bébrek
hasarini takiben, Vaskuler olaylar
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PATOGENEZ

"Bobrekte hasar yapan neden ne olursa olsun bir
kere kritik renal fonksiyon bozuklugu esigi
asildiktan sonra son donem bobrek yetmezligine
gidis kacinilmazdir

= Farkli nedenlerle KBH gelisse bile bébrek doku
yikimi ortak yolu izler

=" Anormal bobrek ici hemodinamikler, kronik
hipoksi, inflamasyon, hlicresel disfonkisyon ve
fibrozla sonlanan biyokimyasal yolaklarin
aktivasyonu
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Pathogenesis of chronic kidney disease Eric Wong

Once half of the total nephrons are
lost, CKD progresses similarly i nephmn number
regardless of etiology. Initial
hyperfiltration activates RAAS and +
causes proteinuria. Angiotensin Il
and protein uptake at the tubules Adaptive hyperfiltration at glomerulus
causes inflammation and fibrosis of
the glomerulus and tubules.
Progressive decline in GFR and + +
systemic complications occurs.

FSGS Focal segmental glomerulosclerosis T glomerular
SNGFR Single nephron GFR permeability —>| T SNGFR

l EARLY IN COURSE

RAAS Renin angiotensin aldosterone system

T filtration of
Proteinuria proteins and Hypertension
l macromolecules
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Renal failure
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Bobrek fonksiyonlarinda progresif
bozulma nedenleri

" Devamli proteinuri

s Sistemik ve Glomeruler Hipertansiyon
=2 glomeruler skleroz
=Hiperperfizyon / Hiperfiltrasyon hasari (baslangicta
bobrek fonksiyonlarini korur)

"Glomerdler hipertrofi ve hiperplazi (Dogumdan sonra
veni nefron olusmaz)

= Artmis intraglomeruler basing
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TABLE 529-6 Standardized Terminology for Stages of Chronic Kidney

Disease

DESCRIPTION

Kidney damage with normal or increased GFR

GFR (mL/min/1.73 m?)
>90

Kidney damage with mild decrease in GFR

60-89

Moderate decrease in GFR

30-59

Severe decrease in GFR

5-29

Kidney failure

<15 or on dialysis

GFR, glomerular filtration rate.
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Ozellikler

Bobrek parankim hasari mevcut

Genellikle semptom yok, GFR 60’yaklastikca
biyokimyasal anormallikler cikar

Anemi, Buyiume geriligi, Istahsizlik,
Biyokimyasal Anormallikler

Semptomlar daha agir

Renal replasman tedavisi (RRT) gerekecektir
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Serum Cr yasa gore normal degerlerin
ustiinde

Antenatal gorintilemede etkilenmis
bobrekler

DMSA’'da bilateral skar var
KBH aile oykutsu var

Surekli (persistan) proteintri var

Onceden akut bébrek hasari olusmus

Hipertansif
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Kronik Bobrek Hastaligi (KBH) Prezentasyonu

Antenatal USG bulgulari ile
Tekrarlayan IYE

Enfeksiyon veya Dehidratasyon sirasinda KBH
dekompansasyonu

Polidipsi - Polilri
Yeterli beslenememe ve kisa boy
Solukluk (Anemi), letarji, bulanti
Renal osteodistrofiye bagli gelisen kemik anormallikleri
Hipertansiyon
- Proteindri

- Hafif vakalar siklikla asemptomatik

2712020




Klinik bulgular

" Degisken ve altta yatan hastaliga bagli

*GN’li ve NS’li + KBH gelistiren cocuklar:
Odemli, hipertansif, hematurik ve proteinirik

= Renal displazi ve obstruktif Gropati gibi
konjenital bozukluklar yenidogan doneminde
gelisme geriligi, dehidratasyon, IYE veya
belirgin KBH

2/7/2020




Klinik belirtiler

= Once klinik bulgular ortaya cikar.

" KBH sinsi gelisebilir veya bas agrisi, yorgunluk,
letarji, istahsizlik, kusma, polidipsi, politri,
blyume geriligi goralur.

" FM’de fazla bulgu olmayabilir ancak hastalarin
cogu soluk, halsiz ve hipertansiftirler.

"Blyume geriligi, rikets (6zellikle anatomik
anomali olan KBH’de)
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“KBH'de eriskin ve ¢ocuklarda gorulen ortak
semptomlar

Hipertansiyon
Odem

Nokturi, politri
Letarji

Kasinti

Bulanti, Kusma
Periferik noropati,
Ensefalopati
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KBH’li cocuklara 6zgli semptomlar

Blyume geriligi

Kemik deformitesi

Anormal dis gelisimi
Aciklanamayan dehidratasyon

Tuz achgi
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Complications of CKD
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KBH’nin patofizyolojisi

Nitrojen yikim | GFR'de azalma
urunleri I

(Ure, Cr)

Asidoz mis bikarbonat geri emilimi
mI$ amonyak sentezi
mis net asit atilimi
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| Sodyum kaybi

Solut diurezi
Tubuler hasar

Sodyum birikimi

Asiri renin uretimi
Anuri-Oliguri
Asiri tuz alimi

Hiperpotasemi

Azalmis GFR
Metabolik asidoz
Asirt K* alimi

|Idrar konsantrasyon
| defekt

Solut diurezi
Tubuler hasar
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Azalmis intestinal Ca*™ emilimi

.'-Renal Bobrekte 1-25 dihidroksi vit D eksik
osteodistrofi yapimi

Hipokalsemi ve Hiperfosfatemi

Sekonder hiperparatiroidizm

Buyume geriligi | Protein-kalori eksikligi

Renal osteodistrofi

Metabolik asidoz

Anemi

GH direnci

Azalmig eritropoetin uretimi

Hafif hemoliz, Kanama

Kisa eritrosit omru

Demir, folik asit ve B12 eksikligi
Eritropoez inhibitorleri 2/7/2020
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| Gasrointestinal
semptomliar

Gastrik asit hipersekresyonu
GOR
Azalmis mide motilitesi

Hipertansiyon

Sodyum ve su asiri tutulumu
Asiri renin uretimi

Hiperlipidemi

Azalmis plazma lipoprotein
lipaz aktivitesi

Perikardit ve
kardiyomiyopati

Uremik faktorler
Sivi asir yuklenmesi
Hipertansiyon

‘Glukoz intoleransi

Doku nsulin direnci
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| Kanamaya egilim

Trombositopeni
Defektif trombosit fonksiyonu

Enfeksiyon

Defektif granulosit
fonksiyonu

Bozuk hucresel immunite
Kateterler

Norolojik (yorgunluk,
dikkatini toplayamama,
basagrisi, uykuya egilim,
hafiza kaybi, kas
zayifligi, konvulziyon,

‘koma, periferik néropati)

Uremik faktorler
Aluminyum toksisitesi
Hipertansiyon
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Anamnez, Fizik Muayene, idrar Tetkiki, Gériintiileme

* USG: Bobrek parlakligi (ekojenitesi) artmis, bobrek korteks-medulla ayrimi
zorlasmis veya kaybolmus; Bobrek tasi, Bobrek kistleri gorulebilir. USG’nin
yonlendirmesi ile diger goriuntilemeler yapilabilir

idrar testi: Agir proteiniri (NS), GFR diiserken (Bébrek fonksiyonlari bozulurken)
proteinlri hafifler

Proteintri tibuler kokenli olabilir (Retinol baglayici protein/Kr orani, Beta 2
mikroglobulin Kr)

Proteinuri hiperfiltrasyon sonucu olabilir

Serum Kompleman duzeyi (C3, C4), ANA, Anti-ds DNA, ANCA, Anti-Bazal
Membran Antikoru, IgA duzeyi, ASO titresi

Bdbrek tasi varsa: Plazma ve idrar Kalsiyum, Okzalat ve Urik asit diizeyleri

Tubulopatiden siipheleniliyorsa: idrar pH’1 ve 16kosit ici sistin diizeyi
Renal biyopsi: KBH sebebi acik degilse (Kiiclik bobreklerde yapilmamalidir)

Genetik mutasyonlar

2/7/2020 28




Laboratuvar ¢alismalari

"Hb l(anemi) (normokrom-normositer)

= Elektrolitler (hiponatremi, hiperpotasemi, asidoz)

*BUN ve kreatinin I (BFT), rik asit I

“"Ca, P, ALP (hipokalsemi, hiperfosfatemi)
-iPTHtve kemik rontgeni (renal osteodistrofi)

=Serum kolesterol ve trigliserid genellikle artmis
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= GN’e bagli ise hematiiri ve
proteinuri

KBH’de

= Bilateral tas: Lokositluri, hematuri id rar

bulgulan

= Konjenital anormallik (displazi):
diistuik idrar dansitesi
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| Tedavide amaclar

" Renal fonksiyon bozulmasinin ilerlemesini
yavaslatmak

" Biyokimyasal ve Hematolojik bozukluklari 6nleme
veya duzeltmek

" Azalmis veya yok olmus bobrek fonksiyonlarini

yerine
*Norma

="Damar

koymak
blyume ve gelismeyi saglamak

ari korumak (Antekutbital ve ve Subklavian

veni kullanmamak)
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Sivi — Elektrolit Dengesi
Beslenme - Nutrisyon
Buyume

Hipertansiyon kontroll
Mineral ve Kemik hastaliklari
Asilama

Renal replasman Tedavisine (RRT) hazirlik

Anemi Tedavisi

2712020




KBH’de sivi-elektrolit tedavisi

= Renal displazi sonucu ise bol hacimli, Na

supplementasyon

"Hipertansif, 6dem

kisitlamasi

u diyet

i ve kalp yetmeazlikli hastada tuz

=SDBY’e kadar su kisitlamasi gerekmez

=Diyetle asiri K alimi, agir asidoz veya

hiporeninemik hipoaldosteronizm’de

hiperpotasemi gelisebilir
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KBH’de asidoz

" Hastalarin hemen hepsinde gelisir.
" Azalmis protein alimi ile hafifletilebilir

=Serum bikarbonat diizeyi 22 mEg/L'nin altina
diistince Shohl soltisyonu (sodyum sitrat + potasyum
sitrat Iml=1ml baz) veya sodyum bikarbonat
tabletleri kullanilir.

*Sodyum sitrat veya NaHCO, (2-4 mEqg/kg/giin)
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\j KBH’de diyet

= KBH’de kalori alimi tavsiye edilen miktar veya
daha lzerinde olmali.

"Diyete hastanin karbonhidrat (seker, recel, bal,
glikoz polimerleri) eklenmeli.

=Buaylme icin gerektiginden protein kisitlanmaz.
Protein 2,0 g/kg/gtin ve biyolojik degeri yliksek
olmali (Nitrojen artiklarindan ziyade,
kullanilabilen aminoasitlere donlisen proteinler)

= Biyolojik degeri en yuksek proteinler: Yumurta,
sut, et, balik ve tavuk
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*Suda eriyen vitaminler (B ve C)
eklenmeli

" Demir ve Cinko eksikse yerine
konmal

"Yagda eriyen A, E ve K vitaminleri
suplementasyonu gerekmez

KBH'de
vitamin

ve
mineral
destegi
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KBH’de sivi elektrolit tedavisi

= SDBY gelisinceye kadar sivi kisitlanmasi gerekmez
(Normal susama merkezi etkisiyle)

= Cocuklarin cogunda uygun Na alimi ile sodyum
dengesi ayarlanir. Anatomik bozukluk nedeniyle
idrarda Na kaybeden cocuklarda diyete sodyum
eklenmeli

= Ancak hipertansiyon, 6dem ve konjestif kalp
yvetmezligi bulunan durumlarda tuz kisitlanmasi
gerekir.
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=K dengesi diyalize kadar korunur

= Ancak asiri K* alindiginda orta derecede
KBH de K* yukselir.

=Ozellikle agir asidoz ve aldosteron

eksikliginde serum K’u yukselir

" Tedavi: diyette disuk K* alimi, Kayaxelate
(Polistiren sulfonat kalsiyum tuzu)
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Renal osteodistrofi

“Sekonder hiperparatiroidizm-osteitis fibroza sistika

“Hiperfosfatemi, hipokalsemi, PTH ve serum alkalen
fosfataz ylksekligi ile birliktedir.

“GFR normalin %30’unun altina dlisiince serum
fosforu artar.

" Hiperfosfatemi diisuk fosfor diyeti ve kalsiyum
karbonat, kalsiyum asetat ile kontrol altina alinir
(Her yemekte ve yatmadan 6nce)
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Renal Osteodistrofi Klinigi

= Kas gucsuzlugu
= Kemik agrilari
* Mindr travmalarla kirik olusumu

" BuUyumekte olan cocukta rasitik degisiklikler,
varus ve valgus deformitesi, kaymis femur basi
epifizi

" Rontgen: Metafizde genisleme + subperiostal

rezorpsiyon
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Renal Osteodysirophy
NSK-MNEQNG .COM
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Renal Osteodistrofi Tedavisi

= Kalsiyum tuzlari (kalsiyum asetat, kalsiyum karbonat,
kalsiyum laktat)

* Aluminyum tuzlari (Aliminyum klorir hidroksit )

= Sevelamer

= GUnde 500-2000 mg kalsiyum eklenebilir.

= Aktif D vitamini (Kalsitriol)

= PTH Ust sinirin 2-3 katinda, Ca x P <52’te tutulmali
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KBH'de anemi

"Yetersiz eritropoetin yapimi

=Diyetle yetersiz demir ve folik asit ve B,
alimi

" Eritrosit dmra kisalmis.

= Kemik iligi baskilanmasi

=GIS’ten kayip

=Hb genellikle 6-9 gr/dl arasinda.
=Tedaviyle Hb 11-12 g/dl'de tutulmali
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KBH anemisi

*Hb<6 gr/dl ise 10 ml/kg eritrosit stispansiyonu
verilebilir.

"rhEritropoetin subkutan (prediyaliz ve periton
diyalizinde) ve intraven6z (hemodializde) verilir.

Amac Hb'i 11-12 g/dl'de tutmak

" Eritropoetin, transflizyonlari onler, istah,
aktivite ve uykuyu duzenler.

"rhEpo, Fe eksikligi, HT ve konvulziyon yapabilir.
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KBH’de hipertansiyon

=Volim asir1 yiklenmesi ve/veya hiper-reninemiye
bagli

" Tuz kisitlamasi
" ACE inhibitori (enalapril, lisinopril)

" Anjiyotensin 2 blokeri (Losartan) diabetik
nefropatide

" Ca kanal blokeri (amlodipin, nifedipin), santral
etkili (klonidin), beta-bloker (propranolol,
atenolol)
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KBH’de ila¢ dozlari

="Bobreklerden atilan ilaclar icin minimal toksik etki
ve maksimal klinik etkinlik saglamak icin doz ayari
gerekir.

= GFR= 75- 50- 30- 10 ml/dk/1.73 m?, doz ayar!
degerlerine gore ya dozda azaltmaya, ya ilac
verilme intervallerinde uzatmaya ya da ikisine
birden gidilir.
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KBH’de asilama

= Saglikli cocuklara yapilan tim asilar yapilmal
= Immunsupresif alanlarda canli asi yapilmamal

"Bobrek transplantasyonundan once MMR (measle-
mumps-rubella), varisella gibi canli asilar mutlaka
yapilmal

=Yilhk influenza asilari

= KBY’li hastalar immunizasyona sub-optimal yanit
verir
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Hastaligin progresyonunu yavaslatma

“Hipertansiyonun optimal kontrolu

“Proteinurik hastada ACE veya anjiyotensin |l
blokoru

“Serum P’u normal sinirlarda tutulmali

“Ca xP <52 olmali

" Enfeksiyon ve dehidratasyonun acil tedavisi
=Eritropoietin

=Sigaradan kacinma

= NSAID kullanimini minimalize et

= Hiperlipidemiyi kontrol altina al
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Peritoneal Dialysis

Pertoneum

Pertoneum
solution

(sterile)

Dialysis -
solution +
waste products

2/7/2020




© 2007 Thomson Higher Education

” organs

Peritoneum
Dialysate

Peritoneal cavity

Catheter
Internal

Drain line

] Waste solution

Four to six hours later, the fluid
is drained and replaced with
new dialysate. This process is
repeated several times daily.
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Osmosis

Ultrafiltration

Small molecules (electrolytes
and waste products) move
rom an area of high
concentration to an area of low
concentration by diffusion.

@ 2007 Thomson Higher Education
2%

Water moves from an area of
high water concentration to an
area of low water concentration.
In other words, water moves
toward the side where solutes
are more concentrated.

Pressure squeezes water and
small molecules through the
pores of a semipermeable
membrane during ultrafiltration.
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Renal transplantasyon

= SDBY’nin uzun sure diyalizle tedavisi sonucu
yeterince gelisememe, sosyal uyumsuzluk,
cinsel gelismenin olmayisi kronik ensefalopati

(cok kiicliik cocuklarda) gelisir.

=SDBY icin optimal tedavi yasayan akraba
donorden alinan bobrekle yapilan erken renal
transplantasyondur.
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= ABD’de 11-15 yas arasi 20 yeni vaka/milyon SDBY
gelismektedir. ABD’de bdbrek transplantasyonunun
%37’si ebeveyn, %6’sI kardes ve diger
yakinlardir.%55 ise kadavradandir.

" Ancak renal transplantasyonda kalici bir cozim
degildir.Kontrol edilemeyen progresif rejeksiyon
ciddi morbidite ve mortalite ile birliktedir ve
diyalize geri donusu gerekli kilar.

-Toplumun organ bagisi konusunda yoénlendirilmesi
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Cocuklarda renal transplantasyon kriterleri

= KBY veya ESRD

= Eriskin bobregi alabilecek yas ve agirlikta olmak
= lyi nutrisyonel durum

Asagidaki durumlar alicida bulunmamal:

= Agir enfeksiyon

= Agir mental retardasyon

= Uriner sistemde tikaniklik

= GIS, KC, pankreas ve KVS hastalig

" -iddi psikososyal ve davranis problemi
-llac ve diyete uyumsuzluk
-Alicinin duyarlanmasi
-AgIr obezite
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