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Pri mer I glrorhearsd al ékl ar ( PGH) , nefrol oji prat.
abil en vV e Y ¢ Z gel der ¢gcg sonu-1lar én el de edi

éfl andérmada ortaya -ékabilen sorunlar yanén

mamasé, bu hasta gr ubu dialvei uyjarkal kaakné nhl eakri éml ae rydoel

l ¢ klinik -alékmalaréen eksi kIl iji, ki ki sel den
durumda hekimlere bim kélrawwzl ayrackihekrdirBuag®d&d en
i \kaa-ytnaark | anar ak KDI GO ©°nderlijinde, kanéta da
avuz ger-ekten °nemli bir bokluju dol dur mukt u
akan hekimlerin kendil eroilndeu kbiar inydviy agra&k atnun
¢l mektedir. Ancak orijinal:i Kngilizce ol an

bl e mi nedeniyle karkél akabil ecekl eri ol asée z
ril mesi ékhmawtaere. oBu aiylat ayadgek kdekeodlho@gk Benran

tal éklar Grubu bu kéelavuzu dilimize -evirme g

T¢e¢m -eviri ekibi taraféndan orijinal metne s a
afdeanddaej erl endirilerek ger ekl i hata ayékl ama
avuzdan yararlanacaklar, g°zden ka-an i mla ha

e

al ar ol abilecejini de g°z ©°n¢gnde bulundur mal

Bir-oksykelniinn ©°neml i °] -¢,de yararlanacajéné
ecinde bakta en fgaelra Hamel!l & &t ekreted dzmeDEMm® mE&r u
ul I ah kuzmenrue otl gma k- evi Pi ofeki bi neR¢ me yedziatklarz a n «
bine,; KDI GO ile iletikime ge-erek gereken i zi
el exktirileri nedeniyle Prof. Dr . Mustafa Areéc
én T¢r kmeno6e vDer . T NDu rbgaakyk aAnréé nPsrooyf6.a s onsuz t ek
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KILAVUZ ¥NERKLERKNK DERECELENDKRMEK K¢KN
KSKML ENDK RMEIMMBALAR

Her bir °ner iz 0YDndzradyni2mriggel ema i oli & makni

bel irtviel diewsttierk| eyi ci A,B,&LweydDlod ra&d ra kk ggl°istt egii | imd a
Grade* ¢téekar él masé gereken a
Hastalar Klinisyenler Politika
D¢ zey 1Sizindurumunuzdaki Hast al g¥®er i-lo ¥neri, bi
066Tavsihastal arény°ntemi al mal veyaperformans
ediyortit°nerilen vy °l - ¢t ¢ ge
isteyecektir, sadece i - aday olarak
k¢-¢k bir dejerl end

istemeyecekiir.

D¢ zey ZSizindurumunuzdaki Far kIl € hast al Birpolitika

600¥nerihastal arén se-enekl er uybelirlenm
°nerilen y Her hastanén ©°nerinin
edecektir, ancak ve tercihleri ile uyumlu bir ° 1 - ¢ denhayaa
bir-oju datedavi kararéve t¢m pra
istemeyecektir. i htiyacé var d dahiledilmesine
i htiya- d
muhtemeldir.
*ADerecel endir idajedungdr &latduirgldritjkisnu yet er |l i k

i zin verarhd ceirjdie y° kuéhdneéemeéktém. En sék ©°r
aral ekl ar & ve dk g kbsik; Uzmmaalargyo°mm | endi r me konul ar énd
Derecelendirilnmedmiik| ®n éraisligr age k| ayé&akae i f ad

D¢zey 1 ve D¢gzey 2 °nerilerden daha g¢-1¢ ol



Derecel Kanét JJAnl| amé

A Yéksek|Ger-ek etkisinin tahmini et

B Orta Ger-ekmulet &mel en tahmini etk
sayeéeler derecede farkleée ol m

C D¢ K¢k Ger -ek et ki tahmini et ki den

D ok d¢tEtkinin kestiril mesi g¢-ter

METRKK BKRKMLERKN S| BKRKMLKENRDY¥YNG N!'kM M
FAKT¥RLERK

Parametre Metrik birimler D°ng¢ k¢ m f|Slbirimleri

Albumin (serum) g/dl 10 g/l

Kreatinin (serum) mg/d| 88.4 mmol/l

Kreatinin Kklirensi ml/dak 0.01667 ml/s

Siklosporin (serum) | ng/ml 0.832 nmol/|

iPKO mag/g 0.1 mg/mmol

Not : Metrik birim x dPn¢gkegm faktorg¢g= Sl

bi

ri
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B¥L, M 1| : KYGKINKIK KILAVUZUNUN KULLANIMI
Bu klinik uygulamak e | av uz u, son ol arak Ocak 20116
temeline dayanmakta olup Kasém 20116e kadar

karar vermeye YarsdehdBiestamdamabka kie-m ny anéneadn@ ni n

ama- | antmaarmgey e totdeakr ak yor umlmansntabmshrea avayyeéoaaen
re-ete ettiijgil de¢kenegl memel i dir . KIl'ini syenl er
ya da- al ék &l anbapdner tspémma b ar é g ° z klintk nuygulamada | d éj é
deji ki klikIler ka-énél mazdeér . , Beunhafgnkerrklinik e r i k
durumda bu ©°neril eri uygul amanén dojrul uj uni

bul unamaa¥?aet il eribigre nperlo tool kuogkigtlizieKklar et et me

B¥L| M Il : A¢l KLAMA

Kidney Disease: Improving Global Outcomes (KDIGO) dék i |l i kKki |l er der
cyelerinin kikdaelk prokksBlhenehdga kaynakl ar
°n¢gne ge-mek-abapéfheerdamigringr gr@bunun te¢gm ¢y

atékmaseé ol arak algélanabilecek te¢egm 010 kkil

mzal ayép g°nder mel er i i stenmi ktir. Bu form

formlara g°r e Bidigileretngbe nl ngei klteerdisroon ni hali yayeén
ANati onal Kidney Foundation (NKF), Managing

KDI GO girikimlerimizi m¢emk¢en kél an akajléedaki
Abbott, Amgen, Belo Fandation, Coc&ola Company, Dole Food Company, Genzynie,
HoffmannLaRoche, JC Penney, NAT@OThe Organization for Transplant Professionals,
NKF-Board of Directors, Novartis, Robert and Jane Cizik Foundation, Roche, Shire,
Transwestern Commercial ServicespdaWyeth. KDIGO bir sponsorlar konsorsiyumy

taraf éndan destekl enmi kKtir vV e °czel kéllavuzl

edi |l memi ktir.
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Bu dok¢gmanén bir- ok f aiwduaddigoruaBmarcian chi lrasmeat c éenténa
bakémene iyilektirmektir. Bu aunyagcud a ktelbleyendé/raé e d e
kanetl arée/ya da kanetseéezléjée bilmelerini ve dahs
Kapsamlé kanéta dayal avi@nemiyinhé&r dzea miawmld@an skraanke t & um
arakteéermal ara ihtiya- ol an alanlaré tanémlar. B

klinik uygulamak € | alvanzér | anmasénén sékl ékla i hmal edil en

Kanétviear®®mer il erin g¢ceéeneg dejerlendirmek 0 -
T¢e¢meg i -erisinde sadece 4 °nerinin (%2) genel kan
6B6 ol arak, 66 kanet (%40) o6Célehdiakl meké6B8rkawge
1. veya 2. derece °neri yapmak i-in kaneéet kal it
°nerilerin g¢ceg araséndanéaniiedrmisy 628ar dad. veDactL

olarak derecelendr i | mi Kkt i r . D¢zey 61A6 ol arak derecel endi
24 (%14) , 61C6 olarak derecelendirilmik 15 ( %9)
mevcuttur. 62A6 ol arak derecelendirinminmki k10 ((%60)),, 0662205
derecelendiril mik 51 ( %31) , vV e 62D6 ol. ar ak
Derecelendiril memi«kr. 28 (%14) ifade mevcuttu

Bazél ar e kaneéet zayef ol dujunda °neride bul
klinisyekl|l @ormiann i g¢el kK1 inik kararl ar ver mesi ger e
yapardée?d66 diye sorarlar. Biz sessiz kal mak yer.i
gé-S¢z2 ve degkegk kanét degzeylcelbeémdiaki dme miciet iemd i
kull anéceéel arénén bundan haberdar ol mal aré& ©°neml
klinisyenlerin ge¢nl ¢k pratikte karkél aktékl aré 't
bakl angemasekamaé€l ahmékt er .

Bu kélavuzun geliktiril mesi sérasénda sayéseé
grubu ¢yel eri yanénda ¢al ékma Grubu Ekbakkanl ar ¢
etmek isteriz. AyrékKanéu PpPepjkdfeg ymd k& mae vieélUdus al
Vakf e ¢yel edyorme S oerk eklkgrrak, kel avuzun g°zden ge-
-ok faydalée °nerilerde bulunan KDI GO ¢yel eri Ve

Kai-Uwe Eckardt, MD Bertram L Kasiske, MD
KDI GO Ekbakkan KDI GO Ekbakkan
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2011 Kidney Diseaselmproving Global Outcomes (KDIGOYG | o menefrglér
( GN) KlinikuygulamaK é | adelND i ol an - o c u kailgieaentekimletek i n h a
yar démceé ormakatyked Eaemau 4 tan g e lbii Kkt idreij lemeé ®in dd & fmfea f
s¢recimi ethasklkda v w zg | boinmeerrogth aisltea | ielkgi | i bel ¢ml er
¢ocuklarda steroide hassass t er oi de di r e n;minimalchejf ir it kK Iki ks emays
idiyopatk fokal segmental g | o noskiegpz idiyopatk membraf z nefropat
membranoproliferatig | o nomefrig énfek s i y o ng li ¢ nomekrijdl; IgA nefropatisi;
HenochSchonlein purpura reti ; lupus nériti; paucti mm fokal ve segmental ngotizan
g | o nomefrigve antig | o nmee bazallmembranantikorug | o noadritg.IHe r b°ol ¢ mde
tedavi ym& | yaxrée nekearlidviu zk ° ner i | er i i Lgili -al
dayandeKaheaméektdegeeyinin ve °nerinin g¢gcecegnegn it
yakl akémeée .KahEahal ma& stearetr @ ménlam@&@k ve gel ecek

°nerilerde bulunul muktur.

Anahtar kelimeler: GI omemefli r i t ; kaneéta dauygaulbmeked memuiz,u KI

KDIGO; ndrotik sendrom sistematik derleme.

Keywords: Clinical Practice Guideline; KDIGO; glomerulonephritis; nephrotic syndrome;

evidencebased recommendation; systematic review

ATIF

Budok¢mana aarké] gdakr kbear mat Kkull anél mal éc
Kidney Disease: Improving Globautcomes (KDIGO) Glomerulonegtis Work

Group. KDIGO Clinical Practice Guideline f@omerulonephritis. Kidneinter., Suppl. 2012;

2: 139 274.
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TAVSKKEADE L E RKNKNK :
B¥L! M 3:
¢ OCUKLARDA STEROKDNEFROTS&KSSENDROM

31:SHNS6un baklangé- atajénéen tedavi si

3.1.1: Kortikosteroid tedavisinin (prednizon veya prednizolon)* en az 12 hafta

ol arak veril mesini °neriyoruz. (1B)

3.1.1. 1: Or al prednizon g¢nl ¢k tek do
mg/m¥ g¢n veya 2 mg/ kg/gé¢n ol arak en faz

°neruzyor

3.1.1.2: G¢gnl g6 dirad It apr(eldCyi vemr i 4 mesi ni
g¢nde tek fWwoezyadl ,mg/myg/ kg (en fazla 40
5 ay s¢reyle azaltélan dozda devam edi

32SHNSn ¢ kse¢neéegn kor tedadvisist eroi d il e t
3.2.1: SeyBSENS-oagUukkdeni-in kortikosteroid

3.2.1.1: SepHNSkoayklsadém tedavisinde g
mgim>veya 2 mg/ kg (en fazla 60 mg/g¢n)

remi syona ul akana kadar veril mesini ©°n

3.2.1.2: Tam remisyon elde edildikten
mg/m’veya 1,5 mg/ kg, en fazl a 4n@esinng g¢n

°neriyoruz. (2C)
3.2.2: Sék n¢gkseden (SHNSi -vien sktoerrtoiikdo sbtaeréom

3.2.2.1: SN veya SBSBHNSS | u -ocukl arda en az 3 gg¢
edil ene kadar genl ¢ kg remi syonu taki b

verilmesini °neriyoruz. (2C)

3.222: SNve SBBEHNSS | u -ocukl arda remisyon ida

en d¢k¢k dozdaki gés¢nakereée prednizon te

11



3.223: SBSHNSb6gd¢anak ér &€ predni zon tedavi si
remi syon i damesi ndlemamhg|°& sy¢arne ceet ken d

genl ¢k prednizon verilmesini °neriyoru

3224:SNveSBBHNSO | u g¢nakéré prednizon al mak
solunum yolu ve dijer enfeksiyon atakl

i -in g¢nl ¢k priedonniezroiny otreudza v(i2sd)n

*Prednizon ve prednizolon ayné dozlarda kull aneél dej eéer
¢l keye g°re RK¢o6l arda kull anél méktér. Bu b°l ¢mde pred
veya predni zolOxnmd tkeorr & mlkaors.t er oi dl er e i likkin refer

prednizol onu tanémlar.

3.3: SN ve SBSHNSh a s t a | karttkésteréich-d € ik [é a - tedawisi a

3.3.1: Kortikosteroid i | i kK ki | i yan et kiSHES h agdlailkaere n g

kortikosteroid-d éikl@aa-rbéaark | anmaséné tavsiye ediyoruz

3.3.2: SNSHNSh a s t a lkatikosterad-d € ik le@arak alkilleyici i | a-l,ar dan
siklofosfamid veya klorambusil verilmesini tavsiye ediyoruz. (1B) SBSHNS
h a st a koatikosterad -d € ik |éaarak alkilleyici i | laadan siklofosfamid veya

kl orambusil verilmesini °neriyoruz. (2C)

3.3.2.1: Si kl of osf-E2ni Haht ¢ 2vengi/ kmeé gi;, mi
(maksimum k¢gmegl atif doz 168 mg/ kg). (2

3.3.2.2: Hasta kortikosteroid tedavisiyle remisyona girmeden

si kl ofosfamidin baklanmamaséné °neriyo

3.3.2.3: Klorambusilin (0.20 . 2 mg/ kg/ g¢n) si kl osf os
ol arak 8 hafta s¢re ile verilebilecej
doz 11.2 mg/kg). (2C)

3.3.2. 4: Kkindiat-deédai ail kiid | egr ici memesi
(2D)

3.3.3: Levamizolun kortikosteroid-d € Kk E alarak verilmesini tavsiye ediyoruz.
(1B)

12



3.

4 .

3.3.3.1: Levami zol kesildijinde
tedavisinin 2.5 mg/ kg doawndsa,r e
veril mesini ©°neriyoruz.

3.3. 4: Kal sin°rin inhibit?©r]l &ortikostdreidr
d é ik leadarak verilmesini tavsiye ediyoruz. (1C)

3.3.4. 1: Si kl ospor ibnimg/ (kkgd kglgann gie
dozlardavern | mesi ni ©°neriyoruz. (2C)
3.3.4. 2: Si kl osporinin kozmetik
takroli musun (bakl angé- dozu) 0.
bakl anmaséné ©°neriyoruz. (2D)
3.3.4. 3: Tedavi S¢é¢resi ncayg zkeayllseirn
ediniz. (derecelendiril memi«k)

-oju

ni | &k &

si kl o

ki ydo z

yan e

1 mg/

i°nrii nt

3.3.4.4: KNKOGleri kesildijinde -0ju -o0

az 12 ay s¢rdegréel mesini °neriyoruz. (2

335:Mi kof enol at mo fkatikasteroidrd g ikMEGIBrakdserimesini
°neri.f2€y uz

3.3.5.1: MMF kesildijinde -0Ju -ocuk n

(bakl angeé- ddmgyn)20&img/ m°l ¢nm¢gk dozl
veril mesini ©°neriyoruz. (2C)
3.3. 6: Rituksi mab tedavi si nkortikosieraitl-d € g € a (
il akkombi nasyonuna rajmen n¢kseden ve/veya
olanSBSHNSh ast al aré i -in d¢gkegnegl mesini °ner i)

3.3.7:. SN veya SBBHNSh ast al ar & n d kortikosterood rdi Elikile@arak

veril memesi ni °neriyoruz. (2C)

3.3.8: SNveya SBSHNSh a s t a | azatiydpirid ia kortikosteroid -d éik |&darak

verilmemesini tavsiye ediyoruz. (1B)

B ° dpgisieckdikdsyogu

13



3.4.1: SHNS3 u -ocukl arda bebdekaslyiomo@giési Ku

(derecelendiril memiKk)
1 Kortikosteroide b a k| & B g éy atakiben €g e - d°nemde yan
yetersizlik
1 Alttayatanf arbrlp@t ol oj i i -in y¢ksek kK¢egphe i

T KNKullanan- ocukl arda b°brek fonksiyonl ar e

35:SHNS 6 baukIl emmgasyon

3.5.1: SHNSS | | -ocukl ar dayon criidsdkii nie n faezkaslit ma k
(derecelendiril memick):
T ¢ocukl ara pn°mokok akésé yapéneéez
T ¢ocukl ara ve evkezhalf Kk @ea zyné.lacka® skei yapéne
Canl e akélarla akélamayeé prednizon doz
génakérée dozu 2 mg/érgéd)e nal(t<ednda nmge K yNre
erteleyiniz.
1 Kortikosteroidden k a - éknimai mmgupresifi | khdl | anan - ocukl

canl é& axkeéel ar kontrendi kedir.

1 Knm¢suprese -ocuj abwelndrerksk iyminueen aza i nd
ev hal kéné icramieeedirazd @alkart| a- ocuj un, bu
bireylerin gastrointestinal, criner

akél anmadan6t shafftaki b@8yunca dojrudan t
ka-&mzén

T Varisella enfeksiyonu iinmnesupyesifk ¢ alant e ma s
i mm§ a e ol mamek -ocuj a, ej er m¢ mk ¢ r

I mm globulini veriniz.

BYL! M 4:

¢ OCUKLARDA STEROKDE DKRENC¢LK NEFROTKK

41:SDNSl u -ocukl arén dejerlendiril mesi

4.1.1Kortikosteroid di r enci ni tanéml amak i -haf tkaolrak k
bir tedavi yépelk mg2y alzmaseéné

14



412: SDNS -ocukl ar é dejerl endir mek i -in

derecelendiril memiKk

T tané8adkek biyopsisi
T b°brek fonksiyoBEHunl &FdHejpyeylendiril me

T pr ot emink;tr a bbekrlanénesi

.2: SDNS i-in tedavi tavsiyeleri

42.1: SDN® u -ocukl arda baklkMKé&! | &avaye i si 0
ediyoruz. (1B)

4. 2. 1. 1: K NK tedavisine en az 6 ay
proteing¢gride keésmi veya tisenkesiimesni sy on
°neri.f2€y uz

4. 2. 1. 2: Altéemybhekndaemdakiésmil eremi syc
dur uml a rddriae eK & K2 ay devam edilmesifiner i y2€y u z .

4. 2. 1. 3: D¢kegk doz ikENKiI K edtaewn cii | & e &k
edilmesini® ner i ¥20) u z .

422:SDN8 u - ocuk | &r vie-yiderleAdd@iyi tavsiye ediyoruz (1B)
4. 2. 3: KNK t e dade edéemgyéneo a wekmi ssrydan:

4. 2. 3. 1: KNK ve kortikosteroietléeer | e
edilemeyen- o c u k MBIF @),y ¢ ksek doz korti kostero

i |laa-rk@mbinasyonunu (2D)° ner i yor u z.
4232SDNIS6 -ocukl ara si kl oYmesfiay@@duz.er il

4. 2. 4: Tam remisyondan sonr a nefrotik ¢
akajedaki S e - amge bitismir kiubanarak h tedavinin yeniden
bakl at @lnma s §2CF u z :

1 oral kortikosteroidler (2D)

T °nceki ibnankgapresifilaead ® n¢ | mesi ( 2D)

15



T potansiyel k¢megl ati f toksisiteyl en
i mm gupresifi | @D)

B¥L, MERKKKKNLERKMAMK DEJ Kk KKLKK HASTAL
5. 1: Erikkin MDHO6nén baklangé- epizodunun te

5. 1. 1: Nefrotik sendromun baklangeé- teday

tavsiye ediyoruz.(1C)

5.1.2: Prednizon veya prednizolohl mg/ kg ( maksi mum 80 mg)
ol arak veya 2 mg/ kg (maksi mum 12@C)mg) g¢n

5. 1. 3: Y¢ ksek ddoizl ek obra ki lkeomssg ée-r otiedavi sinin
tam (kompl et) remi syon saj |l ainlémessai nimi, n utna

remi syon sajlanamazsa maksi munCL 6 hafta v

5.1.4: Remisyona giren hastalarda, remisyondan sonraki 6 ay boyunca

korti kosteroidlerin yavak@Dyavak azalteéel ma

5. 1. 5: Hastal ar i -imoiyglkesrk r dloat i Kor k o kt
ol ukturuyorsa veya intoleransa yol a-€eéyol
duruml ar , Kiddetl i osteoporoz), sék tekr a
oral siklofosfamid veyaK N&I| er i ni f2B)er i yor uz.

5. 1. 60l nsaeyka n n¢egksl erderiknor 5i X028t erb5aild 3

°neril erdeki gi bi ayné dozda ve afgbDé sg¢roe
*Prednizon ve prednizolon ayné dozlarda kull aneéel dej er
cleye g°re RK¢dl arda kull anéel méktér. Bu b°l ¢imde predni
veya prednizol onu tanéemlar . Or al kortikosteroidlere

prednizol onu tanémlar.

5.2: SN/SB MDH
5.2.1: Oal siklofosfamidi 2-2.5mg kg/ g¢n 8 hafta (2 reyl e ©°n

522:1-2 yéel EBpoétpbéeamide r@8N/me8B MQRK st x|l ar
dojurgakhdejmale i steyen tedagsinia(siklosporim 35 n KNK
mg/ kg/ g¢n veya-Otdkmgl/ikgug ¢d. G3°Ingemrmégro rdiaz
(2C)
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5.2.3:Kortikosterid, siklofosfamid ve K N&| e r n b e | ean hastalaga MMF
5001000 mgikigezh2dey él s¢rey(@Dd °neriyoruz

5.3: Kortikosteroid di r en- 1| i MDH
5.3.1: Kortikosteroide di r en- 1| i hastal aré nefroti k se
yeni den dmeZ(edrdreencdeilrendi ri | memi K)

5.4: Destekleyici tedavi

541:ABH ol an NKeHIzod glbakortikosteroid tedavisini ve endikeyse

renal replasman tedavilerni  ° ne.x(2Dy or u z

542: MDH&6 nén i | k stapnlerz ded hipertpademi tedavisini ve
normotansiflerde ACE-I/ARBilepr ot etiendcaMvi si ni .(ZDher mi yor uz

B¥L! M BRKKkKKNLERDE KDKYOPATKK FOKAL
GL OME R D3$KLEROZ

6.LFSGSO0nin baklangé- dejerlendirmesi
6. 1. 1: FSGSO6nin sekonderkapoadneljéerrélneén dd & mnl
Kart(tddemecel epdiril memiKk
6.1.2: Genetik testler rutin olarak uygulanmana | é dér . (derecel endir

6.2 FSGSO6nin baklangé- tedavi si

6.2.1:Sadecee f r ot i k sendrom Kkl inif9J.i ol an i diyo]

I mmgupresiftedavinind ¢ K ¢ n ¢ | me s iiyoruz. (1@)vsi ye ed

6. 2. 2: Genl ¢k tek doz 1 mg/ kg akenr éf &2z Imgg / &
(en fazla 120 mgy n garuz. (2C)

6.2 3: Baklangeée-ta en az 4 hafta tlg&ksek d
edilirse ya 16. haftayayada am r emi sy on s(handisiedaha eriken k ad ar
ol ursa) y¢ksek °dmer iky@®@ytuzZz osteroi d

6. 2. 4: Kortikosteroidlenispntaki remaygyV éh
yavakdaudoazaltéléep kg®) | mesini ©°neriyoru
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6.25:Y¢ ksek doz korti kosteroidlere I ntol er
psi kiyatrik durumlar, ciddi osteoporoz) v

ilk basamak tedavide K NKoadh g pn¢ |l mesi ni(2P neri yor uz

*Prednizon ve prednizolon ayné dozlarda kull anél deéej ér
¢l keye g°re RK¢dl arda kull anél méktér. Bu b°l ¢imde pred
vey a prednizol onu tanéml ar . Or al korti kosteroidlere

prednizol onu tanémlar.

6. 3: tedayikis

6.3 1: Bir nefrotik sendrom n¢gkseéegngn, er i K

°neril ere uygun olCanrsarkiz (ikz2kfd vim e&dill mes i5ni2)

6.4: Kortikosteroide di ren- | i FSGS tedavi si
6.4.1: Kortikosteroid e dire n - | i FSGS® day dephprdeyndns, kK dozl al
35 mg/ kg/ g¢n s klConseproirye@)f uvzer i | mesi ni
6. 4. 2: Ej er k és mi veya t dedavisineenias Y20ap v ar s
devam edil mesini ve takebi.ydruygavak bir a

6.4.3: Siklosporin tolere edemeyerkortikosteroide di r ené iy p FKSeGKS d o z

deksametazon vdMIMF kombinasyonuile tedavi edilmesini® ner i ¥2€x u z .
B¥L| M 7: KDKYOPATKK MEMBRAKMN) NEFROPAT
7.1:KMN e j edirilmesn

7.1.1: Biyopsiile k a naéntm& MNolan b ¢t ¢ n ol gul arda sekond

d &€ k | a maygun tetkiklen yapé n.é z( der ecel)endi ri | memi K
7.2.Kmmgupresifi llalat edavi ger e KMNraesnt ad rair €kniem se- i |
KMMastalaré ile ilgili tavsiyeler i-in 7.8"eE€

721:Sadece nefrotik sendromu ol an ve akajé

hastal ar a bakIlyamnpgd-matseednaéyv itsaivisiingye edi yor u:

T Anti hipertansif velileghkzb Plroreel agr 6k atye c
gzl em sy¢rrcetcainderi npp hgsn'rekl gzelri nde o
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bakl angeé- dejerfazha %WbHzesyheerkal mase,
progresifazalma ol maiBa s é

T Nefrotik sendr oml a Pl kK ciddi, Y i
semptomlarén ol masé ; (1C)

T t GFH' n-8ml/dk153n? den az lodmalmaywléa t anédan
6-12 ayl egEKsegrdejferlerinde %30 veya dah
buart ermelkampl i kasyonl arl a a-ékl anmamaseéeé

7.2.2: sKre s¢r e@nioll)(veypalGFE <3tmml/didil.73m) olad 0 9
VE ultrasonda Ix%br éktsBonyalan VEYA Birlikte ciddi
veya VYyakameée ernfekdiyorli ar éend edmiumuada é mm gupresif

tedaviyi 9%9ndkarms yelreuredi ri | memi K)
KMN bakl angée- tedavi si

731:Bakl angé- tedavi si ol arak 6 ay s¢reyl e
kortikosteroid, ertesi ay oral alkilleyicii | tadavisini tavsiye ediyoruz. bkz. Tablo
15). (1B)

7.3. 2: Bakl angé- tedavisinde si kl of osf ar

edi |l mesini °neriyoruz. (2B)

7. 3. 3: B°brek bonklismygponlyanx &orahakiddil veyae s i n i

potansiyel ol ar anke fhraoytaitke steenhddrkanplilkesiiaen i | i K |
ol madielkk at edav i reji mi bitiminden sonra t
i -énaz 6 ay s¢r eyl elbkk d.l3verimesnt tavdiye edgatua.v i

(1C)

7. 3. 4: B° br ek beikyl opks iesdie nt enakagrfegnhgekkert e i n ¢ r
hezla k°tg¢l eken b©°br eskkKrfeo ndkesjizyrcampui nv- alrnldéej

katena)y@keieadseer.ecel ehdiril memiK

7.3.5: Siklofosfamid veya klorambusil dozunuh ast anén yakang®°ve t

ayarl ayeneéz. (derecelendiril memiKk
7.3.6:Oral alkilleyici i | a-$ grekl i dgnr ok gmdygn)k ul | ané meéeneé
da®°®neri.yAmoakiekinl i ] i benz®zeloliskal edaé6 aydan
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kull anéménda tdaksai $iatzd ardqdxgjbri¢lyBeyr aijzi. n i

74KMMakl angé- tedavisinde alternatif rejimle

7. 4. 1: Tedavi ye bakl ama krited?BgKpml ¢uy ¢
kortikosteroid/alkilleyici i | aej i mi ni al maye t e rtedavih et me
rejimine kontrendi kasyonu ol an hastal ar ¢
si kl osporin veya takrolimus Kkul Isgesiikt méneée (
t avsi yel eabloi18)tavsiye édiyaruz(1Q)
7.4.2: Altée ayléekat&E&aswmi semisgd@nt s@majveana
KNKo6l erinin kesilmesini °neriyoruz. (2C)
743 KNK doz@8nhmafdal ek aral ekl arl a bakl angé
azal t el memsrémisyonun idamesinem deKNK i | i kki | i nefr ot
ka-éneél maakénsajzkadan 12 ay devam edil mesi
7.4.4: KNK kan d¢zeyinin tedavilaatakipbak!| an
edilmesinive skredej eri nde >%20 a -o0é kdlug nuanntlaay akno natrrto
°neri.ybermueac el en diiKrNdbameregmink doz°® ner i | er i i -1in
tablo 18)

75 KMMakl angé- tedavisinde tavsiye edil meyen
751 KMN baxkl angé- tedavisinde kortikos
kull anél mamaséné tavsiye ediyoruz. (1B)
752: KMNbakl angé- tedavisinde MMF monoter e
°neriyoruz. (2C)

76:Tassi ye edil en baxkl ankgMMedavisej i ml erine diren-|
7.6.1: Alkilleyici i |/korikosteroid t a b abnalkél an g é - tedEMNsi ne
hastal arénda bPmeKNKOoirlue .t d @@Ly i yi
7.6.2: Baklangeé- tedavi si o lKaMMhaaks tKaN Ka rkéunl d ¢
alkilleyici i | /leortikosteroidt abdareldavi yi °neriyoruz. (2C)

7. 7: KrMiMkaksitnal ar énda mefkrsd téeddvisis emndr om
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7.7.1: K M Ble nefrotik sendromn ¢ ks | er ireané syonl a sonu-1 an

tedavisinin aynésénén veril mesini °neriyo

772.H er bakl angeée- t ed%aw| s konikogteroid/allilleyi ay | é k
i | @jpmiver il nbkz7.3i)sne; kfsrumundaay né reji min sadec
tekrar gori.(ZBner i

7.8: ¢o&wWiddavisid a

7.8. 1: ¢ KMINk ¢ a diasi nde, KDMNKeaedavktaveiyelerinid e k i
izl enmesini °bkz2?tidlwaBl)z. (2C) (

7 . 8 .o&@klardé& birden fazlad © n ¢ kK kontikogteroid/alkilleyici i | tadavisini

°nermiyoruz. (2D)
79:KMNBNde pr oafnitliakkotaigks | a n

7.9.1: K M Ne nefrotik sendromlu hastalarda serum alomi n d¢zeyinin be
d¢kegk ol dujdd )( vZ2. 5 r ombkaZ ril-eirn ne ko | odausj ku fh a
warfarin ile profilaktk ant i k omdpavdnind g K ¢ n ¢l mesi ni °neriyec

B¥L| M 8:
KDKYOPATKK MEMBRANOPRQLOMVERROATEKERKT
8.1.MPGNdej erl endiril mesi

8. 1. 1: Hi stoloji k olarak (ékék mikroskobt
tedavi gerektiren al tt a (bkz.a taldon 20)hga®szt a I° &k Inalre
bulundurutdeaéédléen)di(ril memiKk

8. 2. Kdi y oopratadavisi MP GN

8.2. 1. Erikkin veya -ocukyiacidabhefelotf &n|
kaybeéna niedieyno podtaink MPGNO6de il k tedavi ol
i -in or al Si kl o ®sit bagnya waerygs;, nyNay kd dolz¢, kK ¢ k

kortikostero2b °neriyoruz.

B¥L| M 9: ENFEKS K YELN MKELRONKEKFLRKK T
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9.1 Akajeda beliilntikliegn e&mMNf eksinyorenfeksiy®©°z |

b°brek tutulumlaré i1i-in standart yakl akéemlar

1 Poststreptokokkal GN
T Enfektif endokardit Pl kki GN

T kant nefrit.i

9. 2: Hepatit C virgiGHHCV) enfeksiyonu il

(L¢tbkzed DI GO Kr oni k éBytdd Hepdtit O & slema,l ane Koyma,
Kncel eme ve élead@thzu KI i ni k K

9.2.1: HCV ile enfekte KBH evre 1 veya 2 ve GN hastalarda, pegile interferon ve
ribavirin kombinasyon tedavisinin herkeste olduj u gibi kullan @n&é&°neriyoruz.
(2C) [KDIGO HCV °nerileri 2.2.1 temel aarak]

9.2.1.1: Ribavirin dozu hastamn toleranseve P brek fonksiyonlarea ¢’re

titre edilmelidir. (d erecelendiriimemik)

9.2.2:HCV ile enfekte KBHevre 3,4 veya 5 ve dyhlizegimeyen heny¢ z
hastalarda pegile interferon amogheodoerr api s
ayarlamasgile kullan@masaé®neriyoruz. (2D) [KDIGO HCV °nerileri 2.2.2 temel

aléarak]

9.2.3: HCV ve mikd kriyoglobulinemisi (IgG/IgM) olup nef r ot i k d¢ze:
prot ei ngy a il erl eyi ej dantaP beyae kriyogholubnena |
alevlenmesi geiren hastalarda plazmaferez, rituximab veya siklofosfamid
tedavisinin; i.v. metilprednizolon ve & zamanle anti-viral tedavi ile beraber

verilmesini °neriyoruz. (2D)

9. 3: Hepatit B virg¢gs (HBV) enfeksiyonu ili kKK
9.3.1: HBV enfeksiyonu ve GN olan hastalarherkesi - i n ge-er | i ol ¢
enfeksiyonu klinik wuygulama keéel-dveyazl ar én

n¢ k lidaoazl ogl ar & imelidir (Bke.dable 23). @€d)i |
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9.3.2 Buantiviral i Ilaa-r én do%Zbraggkarffonksiyaomalag @édama. ¢

(1C)

9.4: HIV enfeksiyonui | i gldmergldar bozukluklar
9. 4. 1: Bi yopsi i | e neéfrgpatieht d satnaréakr éHhld\a 1iCDi4k k:
bakmakseéezén antiretroviral t e d atavsiyei n t ¢

ediyoruz. (1B)
9. 5: ki s tyawemalaya nefropatilerr

9.5. 1: EkKk zamanl é& GN ve mal arya,oari st oz«
hastalarda, uygun bir antiparazitik i | agetei doz vekuddraemél mas é

enfektif organizman®mereiryvaan keele@d d imeisli me m

9.5. 2 ki st ozo,maGNedfeksiydnund b J 6 detkidiyde ve enfektif

organi zmaya | gmmgnaenmgtisemcu olarak ort ay a -ékte
d¢ Keéngl d,g ] komikdsteroidlerin veya i mmgupresif i llaa-r én
kull anél mamaséné °neriyoruz. (2D)

953 Hepa ospl eni k ki st ,adzaoanorraalliklesi vesvaypt am @ p meé K

GFHolant ¢ m hasntSaallamodnae | | a i -in kan k¢l teéer g
(2C)
9.5.3.1 Kan k¢ltegregnde Sal monell a sap
tedavisi al maséné °neriyoruz. (2C)

10. BY¥L! MNGK®BIULKN A NEFROPATKSK

10. 1: K? erhkdesyti ali € jldée jreirsl kesinddier iilbakémangé-

dejerl endir mesi

10.1.1: Bi yopsi i | et gk dgAN thlaasn reédénda g & N 6 sekomder

nedenl dejerten@enredcenlleandi ri |l memi K)

10.1.22Tané avatéankdiap spIr etsqkanchea s aet@Feilet ¢ m

vakalarda progresyonriskinin dej er | en@ered¢ enlesmdi ri | memi K)
10. 1. 3: Patol ojik °Yefrl ehkder megeoghatu:
(derecelendiril memik)
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10.

2: Antiproteingrik ve antihipertansif ted

10. 2. 1: Rragt/gi¢gm¢groil dujunda uzun s¢greli  ACE

baséncéna bajl é ol atavayeediyauz (1B)r t éxk eyl a bi r |

10. 2. 2: Proteing¢r.i 0.5 ile 1 g/ gé¢n ar as
°neri fooaukl arda 0. Fai adme@D)g/ g¢n/ 1. 73 m

10. 2. 3: Pr orine<L qn /¢, @ i Nn@hee 5 @ i s aj-li amy aAbC Eli meyka
ARBONin dotenenedi |laerbtiélrdéefl jmearskesfaien u z

10. 2. 4ndel gkAaNn06 baséncé tedavi he/dedn oll ar
hastalarda <130/® mmHg ; bakl angég-/ ggmo tod na¢nr i lsa s t>all
<125/75mmHgkd | anél mal &dér .ere¢eBridislmenBk | ¢m 2) (d

10.3: Kortikosteroidler

10 .

10.

10.3.1: GFH>50 ml/dk/1.73nfolanve 36 ay | ék et kiinnedersdjerhent e
( ACEI veya kAnRbB 6 E ac € inkienn tsraojl)ligearl pecee€ ei n¢r i s
(G1 g)olghmast al ara 6 ayl ék korti Rostrewyoirdzt
(20)

4 . nkupresii |la (siklofosfamid, azatiyopirin, MMF, siklosporin)

10. 4. 1: I g A Nsiklbf@sfarida Veya azatigagian in kortikosteroidlerle
kombine edilmemesin® ner i yoruz (hézl a k°t kreserkken b?° b
| gAN ol madeéej énerislg.6.3. 2B); bkz. ©°

10. 4. 2: B°brek fonksiyonlarénén $é&rzeéae boz
GFH<30 ml/dk/1.73nfolan hastalardai mmgnonpr esi f tedavinin kul
°neri ¢yBkmz B°l ¢m 10.6). (2C)

10. 4. 3: | gAN hastal ar éhmar iIMWEr kil | anél mam
5: Dijer tedaviler

10. 5. 1: Bal ék yajée tedavi si
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10.

10.5.1.1: 36 a y ltiraak destegleyici tedaviye A C Eya da ARB ile kan
baséncénkons ap)l arnarfamsépsrcoct e i(ig f © glan
| gAN tedavisinde Paleghk Yxju& kul |l anémén

10.5.2:Antit agregani | la -

10.5.2.1: IgAN tedavisinde antagregan i llaa-r & ml | anél mamas é
°neri.f20r uz

10.5.3: Tonsilektomi

10.5.3.1: | gAN tedavisindenéeong2Cl ekt om
6 : | gANOGNin atipik formlaré
10.6.1:Mezangiyal IgA birikimi ile seyreden MDH

10.6.1. 1: B ° b rmeZangiyali IgA obildnilesi iilen dMé H 6m &
patol ojik bulgul ar éneé MDHs t-erne nolnaenf rtoetdi
(bk z . BOO rpamr i5y28) u z

10.6.2:Makroskopi k hemat ¢r i ile 111 kkild@i ABH

106.21:Makr oskopi k hemat ¢r i i Hastakate ahal | ABF
b°brek fonksi yboawlédbtoam | ppmaywa sonra hal a

yoksa b°brek biywa@eir iceil em@kmradImae mi K

10.6.2.2: Makroskopi k hemat ¢r i atajeéenéen ol duju
biyopsisinde sadece ATN ve intratubuler eritosit silerd i r | er i gor ¢l
ABHdAJARhast alanégenel deSthekl 2 cuiz t eda

10.6.3: Kresentik IgAN

10.6.3.1: Renal biyopsideglomer¢llerin %5 0 6 d e n fazl asénda

g°ré¢len veydmzikenal ehhb s aikresantikgigAtl e n | g A

olaraktan e mléazy éder ecel endi ri |l memi k)
10. 6. 3. 2: ANCA vaske¢glitlerin tedavi si
kresentik | g AN hkartkast@rbich r ve n siklmfosfachia
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kul |l ané@lnmeas gy uz

B¥L, M HENOCH-SCH¥ NLEKN PURPURASI

11.

1: ¢ oHS® kefritteddvesi

11.1.1: HSP né&iti ve k al ggrc@t ei 05t i gV g ¢ n)oll,an3 -nojcu k!l ar
tedavide ACEKK|I aag® maREB §2&®) u z .

11.1.22Kal pcéeteimkrgsge¢nblan3 -mecukl arda ACEK
denendi kten sonra, ejer GFH>50 ml/dk/ 1, 73
ay s¢reyle korti kost(bke.oiBd® It¢end alvOi)s.i  (°2nDe)r i y

11.2:¢ o ¢ u k lkresertilkaHSP nefriti tedavisi

11.

11.

11.2.1: HSP nefriti bulunan - ocu k!l ar da nefrotik sendro
fonksi yobnolzaulémmad av ar sa, kresenti k | gAN gi bi
( b k zeri 10%.3). (2D)

3: tcocukl arda HSP nefritinin °nlenmesi

11. 3. 1: HSP nefritinin ©°nl enmesiavsiemaceé i
etmiyoruz. (1B)

4 : Erikkinde HSP nefrit:.

11. 4. 1:; Eri kkinde HSP nefri ti tedavi sini
°neriyoruz. (2D)

B¥L!M 12: LUPUS NEFRKTK

12.

12.

1: S @Emiéndl-mézangiyal LN)

12.1. 1: Sénef I L N hastal ar énén, l upus

gerektirdiij]i gi bi tedavi edi | mesini °neri

2 . Sénef I-proliferdif LNme zangi y al

12. 2. 1: Sénef | ¥1glk N ghkneh apsrt catl eairnge, r ilsuipus un
Klinik bulgulare n én gerektirdi.j2D) gi bi tedavi edini
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1222:Protendgirégig¢en énéfan | D HEDY '(bkz. B° 1 ¢m 5)
taneml andéjé gi bi kiENKi klbosteedadi eg2Dmeniazi

12 3: ISlélnédN (fokal LN) ve sénedavisi V. LN (diff ¢.

12. 3. 1: B a kK | akorgikésteroitl i €1d\)asklofesfamidl(#B) ya da MMF

(1B) ile kombineolarak tavsiye ediyoruz

123.2:. 5 er hasta tedavinin il k katidry eadié ket
proteing¢grbaklnamgeée €éktegdavi si 1 -in tavsiye
yeni den b°brek biyopsitsidaywap avreak [@Deas i n®r &

124:Séneéf (IflolkalUNLN) vai$é&nef LINYysiLdame tedav

12. 4. 1: Bakl angeée- tedawvniésfi Itlalmaendamb ¥ é k Na |
tedavinin azatiyopirin (1.52.5mg/ kg/ g¢n) Rehaée MMFbY LY nm¢ Kk
ve d¢kek doz oramgkogrgmni b oesxddeei jadord)a (o0 1lma s é n €
ediyoruz. (1B)

12.4.2: MMF ve azatiyopirini tolere edemeyen hastalard
korti kosteroidin pnefti2€pukull anél maséné
12. 4. 3: Tam remisyon sajl andéKktleadevans onr a

edilmesini ve sonfras énda al t él ar alk e gieldmevd inn inn d¢é¢Keén
°ner i. 2Dy uz

1244:12 ayl ék i dametamedewi depamaemdakaase ted

dej i keinkl i kmce b°br ek bi yopsisinin t ek
(derecelendiril memi«k)

12.45: Kd a me tedavi azal tgbal kea b®boukkyofro
proteing¢gr.i ki°m nggl mepkri eysoyro niusne ,hast al é]J én kon
bir °nceki sevtgpeyweyaruere( mByéne

12.5: Senéf V LN (Membran©®z LN)

12.5.1: Sénéef V LN olup b°brekepfronlesinyomnls.

olmayanh ast ad mtriéeémr ot ei n¢gri k ve anti hipertans
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12.

12.

kortikosteroid ve I mmguopr esi f il a-1ar én si stemiKk

bul gul arénén gerektirdiner idg@@yuunel.ar da kul |

125.2: Sadece da Séneéf \Y L N Ve s¢rekl i nefrot
kortikosteroidlere ek o | ar a k ; si kl of osf ameyd MMFA2ZD) v eya
veya azatiyopirin (2D) gibi i mm gupresif i |la -verilerek tedavi edilmesini

°neri.yoruz

6 de gendldedavP ner i | er i

12.6.1:Hidroks i kl orokin ile ilgili bir kantgendi
senéefl aréndaki be¢tén h(a sdteaall a rvag¢ chuitd r ajkesnn |k
maksmum 6-6,5mg/ kg/ g¢n dozunda) veril mesini ©°ne

7: DB\e(rfegfl evhi Kk skl eroti k LN)

12.7.1: Séenef VI LN ol aimmdnsaumdsitt leadradra nk ar tyia

sistemi k lupusun ekstrarenélnebrulygyluazr é na

12.8:LNn ¢ k s ¢

12.

128.1: Tamy da k & s mi remi sy onldNanry, kssq itkrosmisyomut a y a

sajl aypabakl angé- ve idame°tnedawByiuzin ver
12.8.1. 1: Ejer orijinal tedaviye deva
s¢re kullanél mék ol masé nedeniyle risl

bakl angé- tedavi °mejriimgiorkiwl I(a&Reg2AB)ma D n €l

128.2:N¢ kosl duj wmMNdd, st ol oji k séenefénda deji ki
serum kreatinin seviyesi artécke vel/ vey
aktivitesinden mi, kroni kl ekme yg¢zegnden o
b°br ek biyopsisinifni t@Rrzar °ngdidleebiblue we

(derecelendiril memi k)

9 : Diren-11 hastal ék tedavi si
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12.10:

12.11:

12. 9. 1: Bakl angé- tedavi rejimlerinden b
dejerinde vel/lveya proteing¢gride k°t ¢l ekme

aya@det mek a-éséndan b°brek biyopsisinin te

12.9.2: Serum kreatinin vel/lveya proteingr
LNOnin devam ettiji g°r ¢l en hastgael-arndiaz .al(
Bl ¢m 1le2r.e3c)el(enddi ri | memi k)

12.9.3: Tavsiye edilmik birden fazla bacxl
hastalarda (bkz. B | ¢ m 12 . 3) KVKGtueg analdiNKI ebi | i r . ( :

Sisemik Lupus ve trombotik mikroanj iyopati

12.10.1:Si st emi k | upus hastalarénda, OLN ile
tutan antifosfolipid antikor sendromu (AFS) varl é] énda anti k

uygul an°maesréinyeor uz . -30B®def | NR: 2

12.10.2: Sistemik lupus ve trombotik trombositopenik pupura (TTP) olan hastalara

sadecelT TP ol anl ardaki gi bi p°l mermay2®@yey z ki mi vy
Sistemik lupus ve gebelik

12.11. 1: LN olan kadénda tam r e mangesinmn s a

tavsiye edilmesin® ner i D)r u z

12.11.2GebeldkémsEa si k|l of oskvaemiARBOMME i nAREI | | &
tavsiyeediyoruz. (1A)

12.11.3: Gebeli k sérasénda Rinckrolkoirlulzor K

12.11. 4: MMF il e tedavi edi | di jJazatiyagpignre a d a
ge-i | me s iediyoruzt(EBy si y e
2. 11. 5: LNGI i hasncécadaumgedbek okt iskoatsémndiad

g ° mzatiyopirin ile tedavi edilmesini tavsiyeadiyoruz. (1B)
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12.

12.11.6: Gebe kadamtyépoimk ualklosn ey oriddgebdihy ai |

séraséenda ve dojumdan en az 3 ay sonras
°ner .20y uz

12.11. 7: Gebel ik séraséenda fetal kayeéep
kul |l af@amen§2€Cy u z

12: ¢ o cpusk\efrtir da L u

12.12. 1: LNOI i -ocukl arén da ayneée eri kkin
vecut boeyFuhbau guer e ayamé minyg®)s @n é

BY¥LUMB:PAUGKMMN FOKAL VE SEGMENTAL NEKR
GLOMERONEFRKT

13.1: Paucti mm Jakal ve segmental nekrotizarg | o mer ¢(ihlmawklfamgé- tedav

13.1.1: Baklangé- tedaviseroiditek &uklahe
tavsiye ediyoruz (1A)

13.1. 2; Si kl of osfami di n kontrendi ke ol du
hastalada alternatif bir tedavi olarak ritixumab ve kortikosteroidler in

kul | an é&dvsiyaediganue.(1B)

13.2¥ z e | haptl ar @

13.2.1: Diyalizt edavi si gerektiramt ekey aolhaez | Iga ss

pl az maf er e ztéedavisinesekldnraesig &vye ediyoruz (1C)

13. 2. 2: Y a y g @morajipi uolam tastelara ek olarak plazmaferez

tedavisini20 neriyoruz.

13.2.3:Anti-GBM GNOGve ANCA v as apghan hastalabda, ramtii k't e s
GBM GNOGO -in °nerilen krit plazinaderez eklenmésmid a v i r
°neri (pkrzd z m° (2B)) .
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13.

13.

13.

13. 2. 4: Diyalize bajéemlél éje 3k adleguldaenée

olmayan hastalarda &lofosfamidt edavi si ni n kegi(20mesi ni ©°n
3: Kdame tedavi

13.3.1: Remisyoa gi rmi kK hastalara idame tedavi si
(1B)

13. 3. 2: Remi syona girmi kK hastsglrareda | indeasmen
°ner .20y uz

13. 3. 3: Diyaliz i1ihtiyacé devam eden ve

hastalardaidame t edavi si.(Zher mi yor uz
4 : Kdame ®edavi i-in ila- s

13.4. 1: Kdame t e dzatiyapisnin 1@ Inmegr/a&kkg / g¢ al dozur

kull anél maséené(lBlavsiye ediyoruz

13.4.2: Azatiyopirin al er j i s veya i ntdherMMFHa nolgagm

maksimum2xlgol acak kKkekelddei ddakmel | ang2Dinaséné

13.4. 30l ymsum syol u Ilardas idamé a@egdaisined k aotarak

trimetoprim -sulfamethoksazolt e davi si ni(2Byneri yor uz

13.4.4: GFH >60 ml/dk/1.73n? olan, azatiyopirin v e MMF i ntol erans
hastalarda i dame tedavi I mgikgihafta,enbksimume k s a t
25 mg/hafta) tavsiye ediyoruz(1C)

13.45:Ektedavii - i n etanercept kull an@) mamaséné t
5: N¢gks tedavi si

13.5.1: ANCA vask¢l tedavigminfhaydtdegagéat ehdin
eden) buk €1 av uz d gbkzyl8.1)b ak laamngée- t edavtasiye gi bi
ediyoruz. (1C)

13.5.2: ANCA vaskg¢litininsidkIjcefro smidgkmsild rd a
di jielra - li anmigupresif tedavhiny eni den b avwelhaato&ll ma €£aream

art ér eq9 marsiéyfk@&yKortikosteroidlerin t e Kk bya&reindaen bakl ant
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ya da dozunun azatiydpign/MMF rikdisnden bireip eklenmesi

tedavininy oj unl akt ér él masé i -in se-eneklerdir.
13.6: Diren-I1i hastaleéjén tedavi si

136.1:S  kl of osfamid ve kortikosedaoidi needya
olan hastalarda rituximab (1C) eklenmesini tavsiye ediyorve alternatif olarak
KVKG (ya@azmalteezi( 2 D) °neriyoruz.

13.72Kz |l em

13. 7. 1: Tek bakéna AM@AODpdridgiefl etedavig®d
yapaseané °nd2Dmi yor uz

13.8: Transplantasyon

13.8. 1: B°br ek déke tutul umu ol up tan

transplantasyonun 12ay ertelenmesini tavsiye ediyoruz (1C)

13.82: Tam remisyonda olup ANCA poz t i f | i J i devam eden

transplantasyonunertelenmesini tavsiye etmiyoruz (1C)

B¥L! M ANTKGLOMER BAZAL MEMBRAN ANTKK
GLOMER! LONEFRK TK

14.1: Anti-GBM GN Tedauvisi

14. 1. 1: Bakl angé-ta diyalize bajémlée ve vy
kresenti oflyaanr évmea ygeyl moner hemor aj i s+ ol ma
GMB GNOI ol an hastal ar da pl azmaferez

kortikosteroidleri b a kK | ammmy, &upresif tedavisi(bkz. Tablo 31) olarak tavsiye
ediyoruz. (1B)

14.1. 2: Tané Dbir kez doj rQB M n@N cia- igne cti &kdre

bawleamézZlanédan b¢gyéek ©°1 -¢de Kegpheleniliyc
y ¢ ksek doz korti k oesetzer ddiack | avnema gpd a zunyagfu n
(derecelendiril memi«k)

14.1.3: AnttGMB GN i - i n inidavsiye etmiyordza(iD) s i
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14.1.4: Ant-GB M GNb6den sonr a b°brek -GBManspl a
ant i kor | arnégatiéalanakadar@rtelg/iviz. (der ecel endi ri | me mi
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B¥L, MGKRKKk
Kidney International Supplements (2012) 2, 1885; doi:10.1038/kisup.2012.14
AMAC

Bu Kklinik uygulama Bavuzug | o nomefrig(GN)t anés é& al mék hastal a
gel i ktirilmikteirn. Kkktonkcektdar ccdhaoikmngidnmr gt ehe f
gl oneerr ¢gnflast al ékl ar .Bguz &rébl taveuezd us @h emuk € uGN hi st

yané séra, sistemik baj éckekIGN vsairsytaemntile ahiagsntéa
Bu rehber GN tanésémaé&yad®&mnl enmesini kapsama
Kéd avuz akajedaki GN formlaréné i-erir:

1 ¢ o c u k Isteroiog dnassasefrotik sendrom SHNS ve steroid direr
sendrom (SDNS);

T ¢ocukervigkekn che mi ni mal dej i ki idiyopatkk fokela st al &
segmentay | o noskiegz (FSGS);

Kdi opati k memEMAaNn®°z nefropati (

Kdi opati k membranoproliferatif GN (MPGN);
Enfeksiyon il ixkkil:@ GN;

Lupus nefriti (LN);

1
1
1
T Kmmghobulin A (IgA) nefropatisi ve Henoch
1
T Renalvak ¢ | it ;

1

Antig | o mese wazal membran (an8BM) GN.

Y¥NTEM
Ké avuzun t¢m konu ve hedefdaelian. -Arl eamaa
ile T kbirlifji i -1 nde, her bir s$isteematirk tla
stratejilervevei - ékar maddma md ar ggaaldileteikrt d ir dv e
KDTIl i teratg¢r taramal aréné yapte, °czet vV e
metodol oji k ve analitik s¢re-1eriréileilloor di n
metodolojiyi stadar di ze et ti ve kanétl arén ©°zetleri:

sénéfl anadkeajédrmasedi r me v e gel i ktir meKDT GRADE

-al ékma grubu ¢yel eri taraféndan g°zden ge-
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(kelavuz gel i ki mi i -in y°ntekblTar det aOcakk|l an @&
2011 de mg xec Klalsem 2011 de ¢al ékma Grubu ¢ye
desteklenmiktir. T¢m gr KPT @dadilloldir u nt ek r kalt 2y &

S¢re- yoluyl a, sbdelgwsted ? btPehivkmge+riiri | mi kK ve
Senefl amal ar éesni deé¢ erdlednddilodkrli nmek agryacd¢ga tigrm b °
detayl andeér él méxk, tam ol ar @kt &kleé avlar gl akt
¢tal @ékma grubu ©°neri |l er i nierve maliyetlet v@ lsdniolarakar ar ;

destekl eyen kaneétl arén g¢ce¢gne dayal é ol arak
genel kal i tesindA-y°.r eRulteirne ctedemidibakam (ve i
genel rehberl ik sajlamyanifneriler derecel end

Bukel avuxn yapeklaané t°?naeerimélkeerd avi se-enekl eri
mevcut kanétl ara g°rekphetéendi robkmzayef.viEgwn
eksi kliklerin nedeni her bilebirlikté H e rnmdaen ggie r keikr- e

yapél mdikméewmtaaywer al an mevcut klinik uygul amad
sadece @ ¢°zneeyr iilkein)( ol arak verilmiktir, kanét

Bukéel avuz i -in dlaxrnemlmegyiéy-o nn cak teataakbhd® rbfroelko j i
bi yopsisi veya nef r linik bulgdaeile deliremmesidiBulo&@ lu& vV @z |
glomeg, é r hastal éktan «kKk¢phe edilen hastal ar én
bi yopsi yapélacajé konusunda her hangi bir ©°r
ibgi | bazeénm®xbieeil aarn gt a hilglmbiaanefrdpatoigs et ar af énd a

dej er | end birbiydpgsonugueake@nluililekaésléavbak| amayé uygun

KULLANICILARA

Bu rehber ©°ncelikle nefrologlar i-in yaz
hemkireler, eczacebhbekaocNéhjl akstalakantkane
y°neticilgrciverd¢gzentke gali ik pier if omenminis ¢ é - ¢

i -hazér | anBmk emE altog r udan hastal aml vet balEmamai

ancakk € bza°vner i | eri nin bslijflmesi bbi rgr upkal éa bil gi
a-éséendan gajhalabblligiler
FERAGATNAME
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Bu dergi de yanl e«kolvneaynaa syép @iBe-Ciéneaye, byaye&erKk

taraf end®@nvdtayakormd ;nrul kitakatelerdeMr e r i, g°r dbuwadake i | an
ilanlarak at kéda bul unanl arénl anéehr & maokan sug Ny pulne
ol d bglirime kt edi r . Dol ayéseéyl a; yawearcenhlagr, i ,| S
acentelerbut, r yanl ékKk veyag°yanr éVaergeané bskognauhciurn dsao r u ml
kabul etmemektedirler. ¢al é&kmal ar séraseénda
okuyucul ara bu dergi i -1 nde éad akléarean -yerein
tavsiyderde bulunulabilir Ancakbu tavsiyelei | a- ¢reticisinin kendi j

birlikte takip edilmelidir.
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B¥L! M 2:

GLOMERER HASTALI KLARI N TAKKBKNDE GENEL

Kidney InternationaSupplements (2012) 2, 16862; doi:10.1038/kisup.2012.15

Gl omer ¢hasarén dejerlendiril mesinde, bu k
varyantl arénén -ojJju veya hepsi i -in ge-erli
tekrareieamea&kza -iim bu genel il kel eri tartekt e
veya i stisnai uygul amal ar varl éj énda, her bf€

mant ekl &g ear-eékk-leanvae/ veya tavsiyeler yapél de.
B°brek Biyopsisi

B°brek biyopsi si tané i -in zorunludur. B!
yat ér él an GNO&l erin morf ol o$HNEbu komuba biriistisha t an € |
ol ukt ur SIEANSt ad &@wv s el bir klinik tané olinmp il |

klinisyene yeterli yetkiyi verir. B°brek biy
B°brek Biyopsisinin Uygunl uj u:

Doku ©°rnejinin yeterlilijinin dejerlendi
spesifik bir histopatolojik paterni maku sevi yede bir g¢venle deéexl
bi yopsinin boyut u; I Ki nci si akut veya kroni
duyul an dokunun mi ktareée i d¢leongdmgdillnicdeilre.n mkasa &

MN) bir t alnmaknianklkyinr loi kt e genel ol arak nefro
mat eryaligl ornefragletjuibnul er , interstisyel ve Va
ol arak temsil et mesini sajl ayan daha geni k |
dg i il mmpeakt amimginéb ul in ve kompl eman komponer
k ul | a nnenlgatokimyasal boyama ve mmgrepozi tl erin yerini vV e
ol arak bildirmekle kal mayép potansiekelrbn ol ar a
mi kroskopi si i -1in de yeter |l doku ger ekl i

mi kroskopisinin rutin olarak mevcut ol madej
tanemlanan bil gi, hi stoloji k ta&naydaamodikfairyac

etkileyebilir. Bundan dol ayé m¢gmkegn ol duj u h
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Bazé hastal ekl arda, (°r. FSGS ve antin®tr
nekrotizan GN) lezyonlag | o meer¢iln s adece bazlee. Bk@gularda] ar é nd
bi yopsi al érken | ezyonlar ka-érél madeé i se,
incelenmesi °nemdli admee.réilh) esra dbeicre 1%5z0yionn et ki |

saptanmasé veya deéxkl annPalséed gn-dime zlsilhy 0 psai- Yvram

Bununla birlikteglommegcywopsrdeedbbauaz °zel
ve/veya segmental olduju zaman, tanésal dojr

B°brek biyopsisinin dejerlendirilmesinin
ayeremedeéer. Aktivite kavramé akut ve spesifi
Okronisited ise ger.i d° n ¢ kK sGlome mde skdar éolluawnun e d i |
ol ukmaséyla birlikte, nefronun ger.i kal an
meydana gel ir. Bu durum GNOI erde, kroni k ge

ol arak tubul er atrofinigwolmi et meret éde Bwejde]

dojruluju daha genik biyopsilerle artar. Bir
yorumlanmaséndan ka-énmak i -in kronik hasar
birlikte yoruml anprmatl &ldeéjri.s iEnsdaesre ne IbPebrekebi | e
farkl e GN tiplerinde deji«kir. Bu konu wuygun

B°brek biyopsisinin tekrarl anmaseée:

B°brek Dbiyopsisinin tekrarlanmaseée ¢iedavi

ol abilir. Bi yopsi tekrarénén ne zaman veya bh
°neriler i-in sistemik kanét yoktur. Ancak
ka-énél maz riskleri nedeni yeéribnelidiri Geoglliideibut e k r a
kararé verirken sonucun tedavide bir deji kil
Daha spesifik olarak, bir biyopsi tekraré «Kku

T Pri mer tanéda bir dej i ki kl ik v e gka e k|

fonksiyonl arénda bekl enmeyen ve hastal éj e

ol maseé ( °KrMbld i |kirreesrent i k GN gel i kmesi vV e
kull anélan il a-1lara sekonder intersitisye
1 Klinik veya laboratuvar parametrl er i ndek i dej i ki klijin ay
paterninin gelixktiijJini d¢ i hirgaImefsa rr a(tlirf.

d°n¢gkmesi)
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T Hastal ek aktivitesi vV e Kkroni sitesi hakkeé,

tedavi dejnilkaikktléirjmak(,y olour umak veya azal mal
T Geri d°n¢ke¢egn ol madéjée noktayé tanémlaya vy
belirl emek (mevcut tedavil ere yaneét bekl

hasar &)

B°brek Fonksirlgndinimesiun De]j e

GNO6l erin taki binde b°br ek fonksiyonl ar é

proteign¢rneerrvidi | trasyon hézeédéer (GFH).
Proteing¢gri

Gl omer ¢chasarén dejerlendirmesinde idrar a

atélemenemlmamnaclaj & halen tartékma konusudur .

saatli k protein atél éemé, proteing¢gr. mi kt ar é
ol maya devam et mektedir. Bu metot I | e prote
postg¢r gibi fakt°rlere bajlée dejikimlerin or
kull anél mék klinik -alékmalarén neredeyse ta

24 saatlik proteingri ©°1 adaekgktdplarhanedengle @yt e r .

a-ék ol maséna rajmen, ek zamanl é& i drar kreat
standartize edil mesine yardém ederek g¢venil

Rastgele (spot) idrar vekraasiabah ofF&néd¢B
albuminckk r eat i ni n oraneée 2 4 saatl ik i d’rkdimk t opl a
uygul amada artarak kull anéel maktadeér, -éenke¢
héeézéndaki dej i ki kIl i k!l ertced maenéeki lca mmda zy.et Halee n
sretimini etkileyebilecek fakto°rlere bajle f
atél emé arasénda bir korelasyon varder. PKC
gevenilirliljanmamase@na&amnmai men, °czellikle -0
kull anémé vardér. Yakeén zamandaki bazée -al éx
aktivite ve sirkadyen ritimden etkilenebil en
idra r topl ama il e Pl kkioli probl emler de ol 1
topl aAMe@area&n 24 saatlik idrar proteingri il
s¢rekl i artméecxkteér . T¢m bunl ara rajopamm GNO I
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y°ntemlerinden (24 saat, daha késa s¢re yada

yoktur.

Literat¢rde nefrotik sendromun ggkbedeksel
fazla ol maseéna (?%saacveyalPEHO>EG mgky 4>200mgbanmat] veya
>+300mg / d | veya idrar stripinde 3+ ) hi poal bu
d¢zeyde proteingri hemen t¢m kaynakl arda kI i
proteinglPédnisma8t®n fazla ol masé (-ocukl arda
Keklinde tanémlanméxkter. Asempt omati k protei

idrar proteininin 0.8L.5gar al éJ énda (veya ekdejeri) ol mase

pate nde ki GNO6l erde Dbile proteingrinin ajeérl éj
kull anméexkl ardér . Sadece b u konu bil e -al éx
zorl aktéermaktader. Bununl a bir | elk deekalitatip r ot e i
ol arak belirl eme) GNOI ol an bir hastanén d
kel avuzdaki neredeyseagl bpemrr phra siteal ékd as @ ko e
sonr aki bl ¢mlerin kapsaméddakprepesngrkd6&Ni
ve mi ktardaki dejikikliklerin progresyon ris
a-éséndan da proteingrinin °nemi aeltemkta@aarmir

°l - ¢de denglobulin @ (IgQK#@nbgni kr ogl obul i n, ret-inol b e

makroglobulinin fraksiyonel idrar atél emeéener
analizine dayandeéreéelan tedavi kararl aréneée t a
GFH tahmini

GNG6l erin tedavi si I -in ol an g@gke ewyal2d kanéeé
saatli k i drar toplanmaskeeKlt et tlhniaraerk bPéati
fonksiyonunu dejerlendirmeyi t e me Idyoiactomé Kt € r
klirens tekniklerini kull anarak vyapélan GFH

Ge-mi kKt eki sKrebalneégk mpdwryr aj érl ek ve c FGaudti yet e
formegl gkmegi ver esi prokal veya kkgi Pagk¢ kg hp al
sKrebi n bir alternati fi ol an serum sistatin C
metotl arén hepsinin séneérl amal aré vardeér, f

bilgilendiricidirler.
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GN hastalarénda opeyi Bbnkmamdsaéna raj men,
deji kKkenl.i 6Modi fication of Diet in Renal Di
tahmini artan kabul kazanmékt ér. Yakeén zaman
denkleminden daha kesinala sonu-1 ar verebilen bakka- bir G
EPI °neri |l mi ktir . gHtomeekiltpkydnk ¢t@FH)detileyelalin BN n i
taki binde, GFHOnée tahmin eden mevcut hi-Dbir
kanét y ookt ti Lkr . s eNedfrromda t ubul er kreatinin treé
kreatinint ab &d&okr en¢gl | er i kull anan t GFH di Krékavel e vy or
t GFH ger - ek GFHbOne %5 0 veya ddmMyr daal &FHz
dej er | emkiurtmel®°ebrriek hasaré (ABH) epizodl ar énc

¢cocukl ar da, °czell ikl e Schwart z formegl ¢ C
forme¢gl |l er vardeéer.
Prognoz °I| -¢tleri

Tamremisyon, ® n d °brPebm e k y,enprialgez | i J i

Bir GN tedavisinin etkinlijp°mirekt agnmt dejzéri

(SDBY) engell enmik ol ddgu@naenveg? smbetal méesennn
sayeda GN -al éekmasé bu sonu-1I| ar e dkyeterliolgu dej er
sayeséna sahiptir. Aslénda bu keéel avuzdaki G N
al éndejénda bu sonu- pek de kKkakértece dejild

protein¢grinin (<300 mglkedaaatin) ktoanp!| kady b @ mina 3

-oju -al ek ma, K1 iniKk sonu-1I| ar én predi kt?©or|l
parametrel erden bazél ar é proteing¢grideki de
fonksiyonl aréndaki deji&ki kbkkaodo,0ghayatd® kgkeyg
kalitesidir.

Proteingijiadaekii #d1 er

¢Coju -pteéekeldnicetde deji kBUul injicelk goahplgt ak € k| |
remisyon( p r ot €0i3g/24saatveyaiRKO<300 mg/g veya 30 mg/mmol) veyaparsiyel
( k @semisyon( pr ot @33rbg/Rdi saaveyab a z a | preneang nbiddeennn %5 0

fazla azalarak <3.5 g/2dato | maotam@K kategorize edilr Anc ak, téd m&rmlaar
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g° st ervaeakyt nspesifik GN patermi d e bil e tutar | éedirek g°s

Tanéml amal ar daki bu farkl él ekl ar her bir bol
B° br ek f on kesjiiykoinkulnidkal edr

B ° b rfoekkiyonuna Kk i dej i Ki k $KrekeyalKreKIgd e k1l k okl ek | er |
°]l - ¢lagt al B én ger -ek pr oQnrreekreodney neuiki kna tné m & e me
- & k mreKBveyaeGFHMiny ar @ ymmesbu gdbjekdieksinz al maseé
Bunun nedeni; o] u GNO Ibi°® bhraeskt & déamideimed num | abd8bred&ji K
hast al €] énén i $Keerdleg) neeresititk | d eexdeenldial ecek ¢bir - ok
bul unma®8Bad éimankttrearviaesrk ¢ | er v aalr¢anydae kgii rdeen] jbraikklai |
komor bi d duruml ar vEKolrakekie@ kK - i¢glmgc é - k map dkasd | aneél
kitl esindekKkiubdidijeirk ikkleiaklienri n sekresyonunu dej
fonksiyorununs evi yesi ndeksKred ¢jei kil mk&i | gi vie b°brek
spesifik k®onul aal &@rAadbeaarkdl aa, deejriakbiek | i kl.er bi |l
Olumsuz birsoh a noélna r a k  tSaDnBeYndl naiurja uynod&l veya €&SFHO nd o K me

ejrisi, ardekekl gemmaead alreeai ] yebhienl yebémasee
Kar the°ybdragk fonksiyomumygkmn e jripckolatiliriGénelde bi r b
GFH6 d e k i deji ki klikler niteli ksel ol arak b°b
k°t¢lekmesi 6 ol arak tanémlanér . Tam tanéml a

vaske¢l it erritlen gity belli histiopjik &ategoeifl er de yaygén Kkul |l a
tanéml ay éedreebeét i mber tedavikliinnidke]jeeihisatdelce]j
ol an baxkka bir grupl RKkk K& It auniéyagdart dildg e n d &

dejer | enBlu rtidceadvillier i1 gili bl ¢ml erde sunul
60GePin¢gde¢en ol madéej é nokt abd

Bu kavramén kesin tanémgl coneahegtak |éd eémi rdloif
seyr i ndefgnksiypAuhdake ki | er | ey en b o z hdrharginbé& nedaviy gu |l a

strateji si il e deji kmesinin bekl enmediji (te
hasar énén exlni kK oentktsiijyio,n IkCabyrbed]n & utgibimastaldr,ar . Ge
tedavi et ki sini amaht ghbrc b dkeiklbebyuenbsiuled iekbbl eerkim i
ol mal aré bekl endi i andan itibaren, klinik -
fonksiyonlu bu ol gul ar, test edilen tedavil e
olabilirl er . 6 Ger i d°n¢ke¢e ol mayan noktad i -in kesi
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bu gi bi hastal arén dahil edil mesinin veya

ol abil mesini bil mek m¢mke¢egn ol mayacakt eéer .

Yakam vealtesa] | €k Kk

Hastal arényakemd ve sajl ek kalite al gel
dejerlendiril mesinde son derece °nemlidir,
-al ékmal ar én -ojunda sékl ékl a yeterince de
parametre o.Bapakamkat me& mingiprésiftiekdlaevi | erin uzun
d°neml i ri sngldahiahie-ygreameamnalki zi °nze n? rk¢éanzea naélr
fakat sékléekla hastanén yakam kalitesi il e i
kat maz. Bu deparbeepdr ei b me yweigin olanakbku | sscnrde-r lmear

potansi yekorri koatrareoi dl e treddaakvii wve¢d dte ni magjeén
e n dlerik ®daviye uyumu etkileyebilmesi gjbiPROMS (patient related outcomesg)ns
zamanl|l ardantogmaknonmitlel hast al ekl arda dghakam Kk
homojenv e d a hbai rh édzeljégeithkamsdji Iranyea n b i rgibisbir wetinemmd i r .
yokl GNal,eaknbiyle il gild9i -al ekxmal arén dejer|

yar at er .

Yak, cinsiyet, etnik k°ken ve genetik zemini

Glomemegfirit tedavi si hailenyay@®lramwvwmé k oRK¢
s¢rel eri késa vBu kabhktelrbeer falkRk@emdéersonund
genell emesinde breheéjrisnziyayenlyoanmerr - al¥ék mal ¢

far klke® kavetidvde y a f aadnsiyettekhaars tvad yar t e digwlanane di | di
tedavinin bildirlenyara é nén (ya da gé€trksil smeryien dyeovkalsorpewd)i p e
i kareti ol aM@HKo6 kaald imatke daadveir .° ree ri lelddeymitamitersi - o c u |

Keki hedlel egneme si ni n 3alegaklarddupus hefrifi - o Inmakdaenjéé | anan

etkilerinin dijer etnik gr wgelneg megpesihtedavi et i | e
protokol ¢nde izl eyeerl éliavrednd i kal pa yaofldulpdgdklimhald e j
bu konunun ©°rnek,-earliekmlamaklea kKiomluiyktae i | gi |l i
sonr aki bel ¢ml erde tartékeéel acakter

Ayr éca, az R K gteddvanin dreehvec u & z go°r ¢l en yan e

i stati sti ks eeéekgtkmmgudresifi B saarweené rdrmégdigal tedavilerin

farmakokinetiklerini ve farmakodinamiklerini dej i Kkt i rebi |l ecek ol an
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varyasyonl arén dmuha bghzani akéhmbhaeaéepeni uf
kesin Buwgjiiblidigreneti k °zel li klerin klinik soni
d°nem -al éxkmalara rajmepndd et imdiyenkadaraind ri y et
faktorl erin GNdipdaei danr vdagidiégt.t ok az kaneét

Gl omerrhgstd e k|l arén kompli kasyonl arénén takibi

Gl omer shastal ékl arén kompli kasyonl aré spe
tablonun bir sonucuduBu kel peuzdhan kaneét | kormpdn klmasjyeomd &:
aktif tedavisinerzamand ¢ K ¢ n ¢ I-anek § dhast al €] én do]j al s¢rec
bir etkisi olabilir Ko mpl i kasyonkamébasendae&naémn; t emmyvVi ed
azalt, él°tdakendiol ediimesinef roti k sendromun dijer a kK
mortalite ile sonul anabi |l en metabol i kn gve2 ntgrnembaolfé& n maks
kapsar. Ni speten toksi k ol m&yanydnhketkilertodbad avi | e

i mmgumpresif ihtarkryaca ehngedd enmdayna adzaal t é€r . Bu
tedavlere,kortikosteroice d u,y ahrélzél é i1 yi |l ekemi MDHDId@apivie ylae ma
ol an, GFH kor unmuikp e rptraontseiiynognrui sol nvaey an GNOI

i htivya- duyul imkaizn c iB ad s relghnneflommiisindeéenkd ke g°r ¢l en

senaryodur.
Hipertansiyon

Kroni k b°b(rkBH))hacltan éff &m h,a sk an alralsaé rod &@rug r
edi |l mesinin amacé, h i preirstkal nesriiynoen ukna rkkaan dk o/row r
progresif kaybéenda agecinketni rmmoedk tfiiry.e Halyidtme si
normat - ek,i | dnemsenl i egzersiz ve sigaranén kes

yapélan tedavinin tamamlayécée bir par-aseée ol

Kan basénceée i-in | deamlemhfaaledt, ky s ktédaviod amark
hedefinin 130/80nmHg 6 nén o lfjma @ ngeardeek t°inlglg icbhéer  nmeeevrciunt d
protein¢gri mmHgsgi bil284F&8 de¢kek bir heBdefi de
konuKBH6da kan baséncidgéhe keolnt KD In@@e kkéalpaswvalrzéun c

ol acakter. iGN otfl alki bvienydae ds°y as,tnd leirk nkdkam Mhangn
°nemli vegdkdlo g ssénceée °1 -¢mlerinin hangi flirral ékl
°neriyi temelr akanetspgekfuk. bAnjiyotensin d

(ACE-l ) ve anjiyot enmni(ARB)rnedasidepk Rr sé! ekhek| e maseé
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-al ékxmal arl a da 8yet-drei ntceeo rb kb gveekveardn® @i & & |
-ocukl ar éen, sistolik ve diyastolik basén-1a
ol arak ge- er | persertiliaanidtaérntd aa roélna c%a5k0 Kk eX% | de kont

Kan b bheseflaric€i n kanét | ar ianladaa®Ni hviep @ri tf & s iKf
se-nemii |l i kkin sistemati k dejerl endigeleeek bu k&€

KDI GO klinik uygulama kélavuzunun konusu ol a
Proteing¢gri

Pr ot ekimgézrail dea , pri mer h @ ¢ b ade éipaktansigiuo nt r ol
d¢Kkmesi nda paedoasyirte chas ag le o @l ggdearridl ae nseus-i Ina n a n(
ol ajan kK¢phel i) sB]radéjeambenip®adigm@mhi adil t éna
dée¢Ker ¢l mesi hal i nde GNOI er iilar |feayrikclié bhoibsrteokl ofj
kaybénénndaenergealrlaenebi | ece] i kampleg Pemisyenunme kKt e ¢
hastal €] é& t an SHNSaduPry.e t éfiDkdpdisivve ya proteingrik
go°r ¢plaekrk a f aktor |l er wksikettukbiu | g Nefraskrssmronsdg,ru.ma
proteingnreifriont irkomr al ] @ar geei hkeeae smidde)bie? nel |
artek ile sonu-1Ilaner. Bu y¢ksetamenefodpui hast

met aboli k komplitlkhaakomlagraén&adztesini i yil ek

Anti protleasen gniek-Keyna A& EzRIKIB Gadta ediyet tdzunun
kesétl anmaséna uyumu h aolaian¥4es, 0 opyreo tkeaidna¢rr iayzia | d
Bu konuda ACH l&inin ARBG6 1 er kB bDhdujunu d¢i¢kFnrneddek| @z
GFH d¢kegk ol an hkomBintagydnar diask kyai akaémakar bakk

kanétl ar ol sa da kombinasyon pr otACEhwer i ¢ ZE
ARBGr GaFzHaplIptétsred he s e k-ROKIl ak BiO0sKeygkegebtelyen
devam et boedli &mleéi | abe@bBkekodhi nami kIl er i szerir

yansét makthadéml €] € dahBu dya¢ Zkd & nkéditaededidir.imelze me n

Bui llmar-én dozunun ayarl aemdnafs € s ewi yperloetrai nig-
bl ¢m¢gn kapsamé déekénda ol makla birlikte so
kanét ol duk-a bu konuya dejinilecektir.

Proteing¢grik hastada, -lwkdggu)rbirli@te, e groteipim ot ei n

kull anéeméné maksimize etmek i-in y¢ksek bir
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Genel ol apabktKBH@dayi azaltmanéni lyar anl ar
se-i mi, i bgi i b°l ¢mlerdeitanréeckél du Kkes @mivul
ol arak dejerlendiril memikratnién | a RDIGEIElnkab e by WC |
PracticeGuideline on Evaluation and Management of Chronic Kidday s ela&le@dv uz unun

konusu ol acakteéer.
Hiperlipidemi

Gl omer ¢chast al eéj é& ol an hastalarda hiperlip
gel i kme riski yé¢ksek olanlar i -in bakvurul al
hastal €éjén belirtilerinin tam olkaraakolinyaikl eikzm
kardiyovask¢l er hastalek i-in bakka risk f ak
nefrotik sendr omda, tek bakéna Kkagll osneer:,dl \
hastal ékt aki hi perlipi de@nmGy eCoeAt kriesd ¢ kpteakz a znd
nefrotik sendromd& ar di yovask¢l erk an @atyll anmrda nmgisoderea erkd jan

edilirler ve lipid profilini d¢zel t mede etk
ter api si bt R#nddan koruyod a ol abilir. Statinler di
kul | &amalad édi kkat edi | mekal sgienrCerkilni dii mhi b¥ztellrll
edil di klerinde artmék miyalji [/ miyozit riski

Nefrotik ¥dem

Tedavinin dayanak noka adér ead dyeet k &2datyluamur
g/24sa [66B0 mmol/24sgd] d e st e k| e nreNefrotikihgstalar gendddie &Hitztmal
ol sa bile dig¢retije diren-tedavi Ulgukanmase

daha uzun et kiilerall @logpujdy rieelillRklee®mupggl admasé

edilirr Anc ak, Kiddet |l i nefrotik sendr omda, di ¢r e
°demi nedeni il eybdel nfgezyddr yweigiuk ,aumsbis\ee et ki
digrezi sajlamak i1 -in ©°nemlidir. Al ternatif C
met ol azon il e kombinasyonu seéeklékla dig¢reti
Di ¢retik dietenrd&i mi-mine diawf ¢ ay drnelkanbiae edilebdir et i k|
fakat yararé kanétl anmaméxkt ér . Bazen, diren-

Seve uvzaklakterel masénén kontroll ¢ ve kac

sék bir klinik probl emiddjni |I-doicruk drudakdagea kbl ue kh
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fazla risk alténdader. Yakl|l él ar da, di yabet e

hi povol emi k kokun ve akut iskemik b°brek has
Hiperkoagulabilite

Serumalbumi n  d25jgel2bg/ | ) al t e tranbatikiolay riski giderdke

daha bel i ¥ deentk, endlignite, arayagirétnast al ékl ar veya cerr
y atgéi kb i faktorl er i migkp dahal dada leeyvel eynadli r@abat ak.

durumundaproflak t i k d¢k¢k doz .angdkdagukiskene $0bk
heparin)uygulma s € yaygén [hak¢ meun tl ea needvddanfi.x , tyaala mkea zy e
pulmoner emboliv ar | éd ¢exn¢gdka mo | e k ¢ | ajérl ekl e heparin
antikoggulasyon zorunludur. Serum athind e J e R-2.5gMI2025g/ | ) al t @éna d¢ K
>100/ g¢n proteing¢r mnn>35kgméoult maksi é&,l ei si pndteltkésd@ mé € kg é

birl i kte ail esel tromboembol i zm ©° Jlkvew dV, New
konjestif kalp yetersizliiji, y alkkienv gyaanandam
i mmobilizasyon gi bi risk fakt°rlerinden biri

mutl aka di kkate al énmal é&d &ontrendiRasyorilarugumsuz Kk ant
hastak anama bozukl uj u, es ki gastrointestinal k
Si st emi |l ezyonu (beyin te¢gmor ¢, anevrizma) Y%

etkileyen genetik anormalliklerdir.

Heparinetk si ni n bnefrotik kestadmiérarla kaybedilebilinemtitrombin IlI
czerinden ol hemsnedavsiadddorun lyeklenewortalamadan belirgin olarak
daha yol knsaegiekebilg. War f arin uzun d°nem tedavi S €
hastadaki seruralbouni n d¢,dalygal anmal aréyla il acén prot
dej i Kmesi nedeniyle °zel biretdli&kdeéeseelklakn me

raj mars, au ar asé nodmadairzas emmdan ofrimdR)Y hedefl e

Enfeksiyon riski

Nefrotik hastal arda bakteriyel enfeksiyon
hayatidirAs i t i ol an nefroti k sendr onspoatan-bakieryd | ar ©
peritoasitt iséwnéeséneémemi krvaes kkogpllirt kgimk: betigderree k

sadece karéeénda | okalize olsa bile bakteriyen
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dejildir, fakat y¢ksel mi kK@ tréeera katliéfn dpérkattaeni ms o

antibiyoti kIl e edavbbenzilpenisilim{ap ne°dnéor k ovke et tetlagi letsieky o n u n

i -1n) i.- eEfnefri dtigekrarl ayan e n fi enkngglobyplimledl a r o |
°1l - ¢l mel i di rmg/d5(@gr/ulnm 6lngiG 6a0l0t € n d amgidig46g/lo d er um |
tut mak i -15gnv.iamrmhgelrko blwl i n uygul anmasénén enf eks

sénérl e kanét vardeéer.

Nefrotik sendropmn°mb&dokGEniassalyamé& i -1in
ve yeéell ek i nf leuhstawmlan kanjgées éa kiel d BwvakRnpdisakkare 2
a K(8WwWPV)ilepd mokok akéseé odknaz@&@mda&mllar korYtainleast e
bozd uyor gi bi g ° z ¢neupresih @eya setatoksik.ll aakrmmlgul | anér k e |
akél ar | ak éazkaemleakma k(abakul ak, rubel | a, vari c
kontrendikedir ve prednizondozu80g / @ g @& K ¢ \Neleayae mmgupresii |[laa-r én en a
1-3 aydér kesil mik ol maséna dek ertelenmelidi
tehdit aici olabilir. Mar u z i y eZosted rmamgldbalin ile tedavi verilmelidir ve su
-i-ejinin ilk Iezyonlaré i1 adetbvritakteedsaviklb
2c-ocukl arda t eid-aivih dlek 28KNIaYIr&mt &, ar

Kortikosteroidlerinve i mmgnopresi f tedavilerin kull anéme

Sonraki em® lsgéald eg®r ¢l en GN histolojik tip
kaneéetl| acd &@klegeadakt ér .

Klinisyenint edavi nkakar It @ me | dayanak noktasé Kk
denge i -inde tutmaseéeder. Bu a-éeédan bu keéel avl
°n¢ne g Klinigyeneideal olarak, minimum mmsgupresifi | a - mar acd i yet i

morbiditeyi en azandirecek( © mefrotik sendromun remisyonuu s aj Ivay ehrassk)al é]
ilerlemesini engelleyex k bir tedavi reji mbazé agake&r mh
klinisyenlerin daha wuzun sg¢grelii tedawBul er e

gereeku-zun d°n¥&mde §DBi ki n eywgkd m emekneanetsii il mi
veol B8 ér ek transpl amttesny dwen dd mnggesiiad wa | sagr e |

maruz kalacajée ger-ejidir.

Késa ve uzpuaot drkimgmd dfesanyadmé na rge® s t gkampletme s i vy |
remisyonlas aj | an anekfolargk)jka loamri & GNO i n ,tedakider komtrdlee k i 0 C
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kaymékt érsomBw- moldaed ak, daha fazla toksi k il

geni Kl eti | mi K edawiy ar d jeikmlaerliaryiam)ortt aya - ék ma:

¥ner i mesupresifi llaa-r én s pesi f igerekgneutm preftaktk | e r i
°nl eml er bapka&rmha vdaewan Kalinilouygmanadaainnekteve datkat e , Kk
°nce de Ml kemmgupedifiirllaa-r a uzamék mardummlydat i ge

kul | &rzétaziere z| eyen 0O0ejimi emdetir.

Yan etkiler

Kmmgupres i f tedavinin potansiyel yan etkiler
ve ail esi i Bwe durunaar gt r éex] €i famaaelrgug @ p € | ma medavinid € r .
ri skl eidlisa- -eorfluaml édeérl atte hkiaypar idskipfestamid)liGiNb i | i r (
i -immgupresif tedavinin potansiyel ri skl eri

denges aj | a n Bazdn &lidilke olarak iyi olan bir hagtai m mgupresyonurbeklenen

yakén yan et ki SEBYOnniel ei |luezrulne ne® npdengeyikwgmak e | i a
zor olabilir. Ancak risk yaradengesik ur ul ur ken i lver i°zeéd9hedel EBISDI
diyaliz wveya transplantasyonla ©birlikte bil
di kkameael eade&m. KIlinisyen but enduaavmimain-éinn fkaarnkéétn da:

deji ktiren potansiyelde) veéeklaglrzorumeudurslk
herhangi bir yan etkinin kabwul ¢¢eldiltebekilte]

si klosporin tedavisi, hirsuitism olaséleéejé o

az tolere edilebilir giba | g é nl .&Kd a ii Isiyre)n t ar af éndan pazar/| ¢

ge°ré¢neniong, h ansét ag °tra¢rl aef meenydeabnie | uyymda bit soraraéol t e d a v
a-abilir

Daha ymmgmpresif rejimlerle birliktne, ol a
profl aksi gerekebilir. GNO6i n tedavi si -0
transplantasyonunda kull anél déejénda daha ivyi
deéenkdéad ér . Férsat mé nienafl e kei y @nllnaenkéel ain-ik mp r okfu l
antimikrobiyd | er i n vV e pepti k ¢l serasyonu engel | €
antagonistlerinin veya proton pompa inhibit?©
°neml i ve daha spesifik ila- °insllrarsiéenda, k

yojunl uj uamuen kazyd eimntdo s makail abn®énr eku | yhiemtnnéd zm ai
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y 0 k | u jva godaalgtoksik |lea elan siklofosfamid ve klorambusil | e t edavi den

imkanvarss perm veya ovum dep@hn@&mma&@s@&rkomersmasétH
Kl @ ¢ z takihi

K mmgupresifi llaad-an k al s i n ° rsiklasporinnvh fakvolinhuSudak larr i
terap?®tiviar iGN tedakisnde bu llaa-r a, kfaaklel € kamné&g 2 ayléc
karkeéel akt ér an RK¢OI ar dyaldyyurr.e kDotzr anmes plhandted
uygul amayl a badalgizrelyeankmifki tniirn. aknaan a mac é, et ki nl

seviyelerine bajl é& toksisiteden akzaalémmansaékt B

dejerlendirilebilir K i bazen solid organ t
subterap®ti k -oulkkduarip ud g e& yhhw, i detek iMiksfenglat dozuaub i | i r .
ayarlamadani kof enol i k asi t s e wiéyfedaaméikriiérr .dejeri G
Gl omemngf rit.i ol an kadeénlarda gebel ik

¢ocuk dojurma potansiyeli olan kadeénl ar da

sonucunu esas belirleyéna kt °r konsepsi yon seér a°zéenldlaikk | eGFil
trimesterdei mmgpresif i |laa ve ACE-KA R B 4 lilee toksisite,k onr ol s ¢z pr ot e
durumlarlai | ifatal veimaternak o mp | i k aksayposmalr a r reAggbelikte hem llee

sonraseéndandhgpslsi.nedmrdanr
Tedavi maliyeti ve ilgili sorunlar

Bu keéeldgvruzdman her taraféndabkl snhnnsgienéeGN
kanéet d eddaaywal @ nerilerini sajl ama afpednzonl a gel
azatiyopirin ve siklofosfamid tabletleyid ¢ nyanén -oju b°| geldd nde d
edilebilir. Takiptestler{ °r nej i n kan sayéménem wWezeaygen adk

kull anél ér .

Baz élaa-r en m&lailywetnicri%r i nhi bi t%Yrlkesriktve rmia

KU andavegebeéeryioiklkah-e ear @elii ke r phmar | anmasé
d¢kermektedir . Ancak bldaa-dé landuiuly foaprakhl aell éé kjl eam
etkinliji vetmgawmasbBi paranskge al énmal eder .
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Y¢ ksneakl 1 yet ve r e(pdmanalboaimve aamvoéen naurké npal a z ma )
ul akmgmeca ekipman ve personel mal i yetl eri n

yerlerindeu y gul amamakt adér

Bu kél avuzda ptedavden(sCinyremab)&luant ak és @ hlaml-an b a
d¢nyanén bi terkokl lyeeré@méd emehnak ¢ n palaambgdemak Her
ila-1larén etkinliji i1-in g¢-1¢ kanét sajlaya
bir endi kasyondur . Ejer kullanémlaré i-in ul
ver i kayéetlaré ol sai,llahuémi de] grlkesmrikraihra € lad leié i

Ancak bukonuda e vy alzgke kkibir eksi kl ik s°z konusudur
Nakil gloomesfrg |

Asl énda bu kel avuzda tart ékel amé ntdeam h
transplantasyondan sonra tekrarlayabiim s t al € k transMasagyonrbaralt és ez | é]
o-¢é¢nhceg en séekbthbde kil teclelGidH & lnamgred | eyen kanél
stratejiler yohktls.an¥anls e ki ° maesmtdaebufgknaahékt m és
-ok iyidir veNbeasshbadeans®DBY hastalaré i-i
s¢rdegrmekt edziedd pl @M i nin transpl arstpesydn ke Regs

ibgi | bel ¢mterde tarteéekélacakt e
ARAKTI RMA ¥NERKLERK

Kamnatr én der | enmeéewi Klle nd &s tueylglud mmiak k €1 av u z

tedavi tavsiye ve °nerilgokhujdrerstekipteecekn
nefrolojinin ve ri-alhhalddaade® kidlads Blardeliydddays ned a

edi Il mik ve yeterl i gg¢ - sueualagQetionekéedir rdidbe nr -aozk o |
tipnpnyavak il erl eyen doj al S¢reci kesin ver.i
mortaliteg i b i s on| annkéun | naonkatr aalka),r e-dealhé&k nuazluanr éi, z | em ¢
maliyetlerininb el i r gi n ol arhakn ¥d k nd lseyeen] ihbvae d @ é€h & 8k a
°]l - ¢de anlanteeaagaj & r . ¢al exmal ar sonhahaméem®
yé¢ksel-timme ks éikl ekl a oOobileki k son nokizaymemrda
ar akt er ma dketgnéf azkotr® ra yvaalr add@&t.;, rBwmrliaari n i nsi dans
her bakarél e -al ékmanén z%amaml| iarkail Bpfeakidtblryet a

°r neemk aj | a mad eBuft d kyta°crél er ber aberinde gerek or

a-éeseéendan g¢ --logkk | mer k egdtii r-eaal € Kk sl okgahuzas
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gerektirmektedi kardgmobashkhegdendhbadieli ékd kasg ek
ve daha - ok lganrl¢alrean okrlainnlfaka a&xNe | -aarléé kvnea |ialrag- |
daha az cazip halelgemi k t i r .

Bununla birlikte b u gi bi -al exmal ar én ger -ekl ekt
Hagd al é]J én mnd¢ elrll e mmaeed itggunmacde m GNO I i hastal ar a
ailelerined ¢ knealiyety ¢ lggenel | i kl e bagpdgkel.l mdet gllier

Bu kélavuzun tamamlayéaeipanm-@&&ké éedlaakalk ucx
ve klinik uygadRKmalvaer ai ¢ eg g alramwalGamanén konu
alanlaradaiP ner i | erde bul unduk
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B¥L! M 3:
¢ OCUKLARDA STEROKDNEFRAOTE&KS SE (SBNSD M

Kidney International Supplements (2012) 2, 11681; doi:10.1038/kisup.2012.16
GKRKKk

Bu b ° kotikodteroidtedavisinehassase bu yolla tam remisyon elde edileri&

yak arasé nefrotik sendromlu -ocuk hastalar
kl avuzun gl obal uygul amasénén malmy#g&tyakknal e
-ocukl ar I -1 n uygul anamaz. Bu MDHG®@uhafedkr k| née f
hi stolojiliye sahip olup genellikle altta ya
31:SHNS6un bakl angé- atajénén tedavi si

3.1.1: Kortikosteroid tedavisinin (prednizon veya prednizolon)* en az 12 hafta

ol arak veril mesini ©°neriyoruz. (1B)

3.1.1. 1: Or al prednizon g¢nl ¢k tek do
mg/m¥ g¢n veya 2 mg/ kg/gé¢n olarak en faz

°neriyoruz.

3.1.1. 2: (@edmzdorpde dradlta (1C) veril mesini
g¢nde tek Wwoezyadl ,mg/my/ kg (en fazla 40

5 ay s¢reyle azalteélan dozda devam edi

*Predni zon ve prednizolon exk(dleler merl kuez |aeyrnién
ol arak RK¢dl arda her i ki si de kull anél makt a
referansl ar prednizon veya prednizolon ol ar .

sonraki referanslar prednizon veya prednizolenola k t anéml anméxkt ér .
ARKA PLAN

Nefrotik sendrom 16 y a K altéeneaakki k-i ddceu k

gor ¢l m¥Ktoedikd arén %800 k o/ratniekird?sttoecruockil da r tl a # &
ulusl ararasé b°brek hastail eMPH-al arimaseén ( WS K
veya FSGSOI! i -5-Ocdcstikodtesoictdhm s %2ABu edan dol ayé t ekl
ol arak b°brek biyopsisi yapeél masé gerekl:i de
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yarmnwétren ve ng¢ks endlewn] u-noucnu kd amrrréank i- ogeauyr i, uz
b°br ek nfloanrkésniégyno B mes i k ayk @li €k -ocukl arda ne
edi | ememes.i °©zelli kle bakteriyel enfeksiyon
Kortikosteroid ve antibiyoti k Kk uénfeksigomamé nd an
ol ma&r egz-eculhaes®Son mgxkpélran bir -al ékmada
ar assHN®Ha4u 138 -otuktagm cwdeeF’ rapor edil mikt

Nefrotik sendrom i -1in kull anél an t anéml e
bakl angé- ve getersdied odidn ghantEgRwe zsderohk d b aj
ol acak Kekil de Tabl o 16de | i gaserhiakktiihrt.i
hastalgpénéebrépne yakdm i kalK €éeAvmadrsii ydleé? - ocukl
MDH6dan bBakl& patolojihbhet maloKade i-koocsutkel raoriddal

dr en- ol aséel éj] e, i | kK n¢ kkeregk oksa cearo i gle -t eerd asvd rse n
seyri seér aséiealai mkklisi dyier .i K me s i
GEREKC¢E

SHNS | u -ocukt ajremdai lrkgks riskini azalt ma
veril mesinin orta d¢zeyde kanéeteé bulunmakt a

artteje gore¢egl megktegr.

1 Kortikosteroid tedagini n en az 4 hafta ge¢nl gkayt ek do

boyuncag ¢ n avkeérriél mesi nde orta d¢zeyde kanét bu

1 Kortikosteroid tedawin i n bakl angé- doz reji mi | SKDC
dayanér ve RK¢olar ile tanéemlanmék dejil d
SHNS | u -ocukl arén il k atajénda kortikosteroi

¢ocukl!l uknefittk seedromi hast al ar & n telagisiytei%BBOs t er o i
oranénda tam r*%fMisstyedn ke Ibdue -9e0ddialkiAra.b & n tfBG 6 me i r
Padiatrischéephrologié*t a r a fugamnadaave ISKDC3i | e © naeyrlkatkesteroid
rejimini takibenb i r v ey a d dHesanhiptin Bu nadenmSiHNB en bakl angeé-

i -in uzatél mék tedavi s¢resinin yararlareée R
- 0 ¢ m&taanaliz®® kortikosteroid tedavisinin3ayvegpa ha f azl a oa&me 2l e yk
kull anemedaylardédh ¢ & $ X i ni %30 azandh®&flener gAst e
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;. %95 g¢vVv@Ob8ar 8ne] eé6 ay s¢reyle predmgkson ve
ri ski tagras satiojdvkakid €r sk or-anel 2rls0d® e=0.03%
Ayréca 4 tmecranaiRKdE&ndB82 -ocuk) 6 ayl 2k teda\
aylardan ¢ kiskini belirginolaraka z a | t(iRR @.57¢€ %95 CI0.45-0.71). Her iki telavi
grupl ar arasénda yan et ki insidansl areée a-é€s
kortikosteroidz ar ar | ar é il e I | giallié kenp e stiafsiakr | B n ma y € i

kortikosteroidlerin yan etkilerirs a pt amadaki €&t ki g¢ce¢ zayeéefter.,

A

¢ocukluk -ajé nefrotik endromunda il k at
bakl angé- dozlarénéen dejerlendiril megkbCne ai't
taraféndan ampi60ndint ogldeauCanke rpirlentlinkbtaiora. 2Bmig / k g 6 a
gelirrBi r t eor ik cuatl éajneardkadéijdéo zi il ®ypd adyli todamdozae i | e
keyaaha d¢ke¢k g°O srtagrmelnmibku noul nmaekkl @i pnai okl aeat dkéi] seinne
bir veriy okt ur . heBikiypredncoa dozu hesaplama metodu #au |l | arf®e |l abi |
Kortikosterad tedavisnin b ° | ¢ ndnoézkd a v gl a t @ lgenintesinin remisyona
girikteki ortal ama zamanda belirBKaodhir
gesterilmiktir. (A] é@r%n9seIHNO810D6)al ama fark 0.04

Cocukb ay&dwjnl uj u (%94) g¢nl ¢&khaftpir-eidmd e oynan &
verirler?’ N¢g ks skini azalsenadkr omi mamledmgoéi kat aj énde
prednizortedavisiveriime | i di r. Bir RK®0 &y aagindsigle @ve By
ci avy|l ariskillmlirgmgldraky ¢ k sr.e(RR 146 ; %95 Cl 1.02.1212.ci ayda)?®
Predni zonun 4 hafta g¢nakguklrl&ulélmeén é n8 sgognnr aasréed
genl er al mamaya g°r e dadkiandahadke Kénke rallarra k Bgu® sy
bir RK¢dya dAGamawm&t@adéhergen yerine) predn
Snerilmiktir -¢nkpeyemakidahaa ki’ kbuikastedom anlme k t
di r edne-nteid en ° nscéer ed | ke a kgogentlick ost eroi d sonraseé
nefroikse ndr oml u -ocuklara i.v. y¢ksek do?! metil
yaygén ol aséahakouh] meal manu daoktsrt ekl eyi ci hi-Db
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Tablo 1: ¢ oxcruckkd nefroti karsé@ndrom t ané ml

Sénéefl ama

Nefrotik Sendrom ¥deiRKOO2000 (®@0O® mg/ mmol ),
veyaidrar u b uj3wy lpa ot ei n, hi poal
a/l)

Tam remisyon IPKO<200 mg/g (20 mg/mmol) eya <1+protein idra
-Ubujauydléaxk ek 3 gg¢n

Kés mi remi s Bakl angé- dejerden %50 vey
mutlak iPKO 200 ve 2000 mg/ g -2@01
mg/mmol)

Remisyon yok Bakl angé- aro%reeznydpbrlas éneén

di r g@m-olt igPK@>2000 mg/g (200 mg/mmol)

Bak | aymghee-t Korti kosteroid t eda tamsemisyong
(steroide hassas) ul ak ma

Bakl| aymagséetz/ Korti kosteroid tedavinin

Steroid dir ul akamama

N¢ ks iPKOO 2000mg/ g (0200 mg/ mmo

-uUubujuyla ardékek 3 gg¢n

Sék ol mayan Bakl angé-daki yanétén 6 ay
s¢reldlenilks

Sék n¢ks Bakl angée-daki yanétén 6 ay

ayl ek s¢rede 04 neks

Steroid baj Kortikosteroid tedawi s €r as é nd a ¢ Rvsya tedhd

kesilip 14 g¢n i -inde n¢gks
Ge- yanétsé Ol remisyonu takiben korti
diren-11 protei ngr.i

iPKO: Kdrar protein kreatinin orané
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32SHNSn¢ks¢negn kortikosteroid ile tedavi si
3.2.1: SeylSENS-ogUukkdeni-in kortikosteroid

3.2.1.1: SepHNSk ooy klsadém tedavisinde g
mgim>veya 2 mg/ kg (en fazla 60 mg/g¢n)

remi syona ul akana kadar veril mesini °n

3.2.1.2: Tam remisyorelde edildiktensonrapr edni zon g¢nakKkeér é
mgim’veya 1,5 mg/ kg, en fazl a 4n@esinng g¢n
°neriyoruz. (2C)

3.2.2: Sék n¢gkseden (SHNSi -vien sktoerrtoiikdo sbtae réom

3.22.1: SN veya SBSHNS | u -ocukl arda en az 3 gg¢
edil ene kadar genl ¢ kg remi syonu taki bi

verimesini °neriyoruz. (2C)

3.222: SNve SBBEHNSS | u -ocukl arda remisyon i da

en d¢k¢k dozdaki gé¢nakerée prednizon te

3.223: SBSHNSoO6gd¢anak ér e prednizon tedavi si
remi syon i damesi ndlemamhg|°& sy¢arne ceet ken d

genl ¢k predni zon verilmesini °neriyoru

3224:SNveSBBHNSO | u g¢nakéré prednizon al mak
solunum yolu ve dijer enfeksiyon atakl

i -in g¢nl ¢k priedonniezroiny otreudza v(i2sd)n

ARKA PLAN

Steroidehassasn e f r ot i k sendr omu9 000l éannd a- aba fakld vae yean
neks ihtilhBBu ek sléer.in yarésé sék ol mayan
kortikosteroidt e dav i s i il e tedavi adkderdg3IN)veya steroid®i J er
baj éemlSHNFgPD)E 8Kt k nacdkasre gke - en s (3% dknddavideké sa o
sonraki alte ay i-é&%8idikndda akorac lyediR‘emekleks, - ¢ &ky &
ik remi syon i -in uz¥d®ilsk r egfdgsyone k mé s élk atakta
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hemat ¢ri ®*hamsglamas is é kortikogiekomk  vbeayj aérmil sékl i énki artt
fakt°BEBEkRrdigkstutaml & g°stergea¢igl8k ¢tl ekeasviddan
et menl er i n lorgkostenvigk Dayeyh él ék a-éséndan bajeé
ol madej e ar aM vegaSBISHNSmeKk tkég-.¢ KSSHNSratt a] € | lge- i r

-ocukstaydaek n¢g¢ksler veya hastaléjé b¢gyek yacxk

né k s e d e nSB wnefrptkk sendromtablosu g ° r #3:Remi syon sajl amalk
kortikosteroidler gereklidir v NSHNSh a st a |l ar dg¢ rdakecgkoseradedavisi

ile kortikosteroidd €ikléaa-r a ger ek kal maks éz é nKontikesteroedy on i d
dékldaa-r en SBBHNSIska@&gtagl arénda remi syonu i dame

g¢nl ¢ lg¢wn aekerékosteroidtedavisi de gerekebilir.

GEREKC¢E

T Seyr ek n ¢ ¢HblShearsit aod | kartidstatosdtedavisi rejimlerinin temeli,
| SKDCodeki a mpSNISHNSh @ s € a | B E € @ ldagzammaktadir.
1 SNveSBSHNShast al arénda kortikosteroid tedav
s¢resini uzatacajéna dair d¢gkegk kalitede
T SBSHNShastal ar énda ¢énsfdksiyamo | hawlma dyegléinda ku

ol duk| arkertikapteroidt kearaé i ski ntie dgagvnily¢e dej i Kkt i r me

azal tacajéna dair d¢kegk kalitede kanéet bu
T SNveSBSHNShast al ar @énda dg¢ K¢ kkodilmgterogtgdavaskie r € v e
negks riskini azaltacajéna dair -0k d¢keék

Seyrekrng, ks ¢ SbiINGhrast al arénda n¢gksler sérasénda ko

Seyr ek nSQHNShiasotlaalnar @énda n¢gks rejimlerdi il
| SKDCbde s &KNSh gkt adtan é nkdrikost@roidieddvisi del rérksyona
kadar korgkosterpidlt edavi si ne ek ol arak 4 hafta sg¢r
g ¢ n kogtikosteroidt e davi si arasénda, tedavi tamaml and
n¢ks sayélarée bakéméendan fark ol mad& %% g° st e
Cl:0.77150)®Bu verilere dayarSHNShlassaynekna¢keseadsH

genl ¢k ve ar dénda nkordkoskemitittead asveirsel  ivleer igl ¢measki énrié
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Sék n¢gkseden v&@8HNSH agtoad |dartikesieidntedavisi

SHNShast al ar € n é& 5N yecEBIHEHI & ko c%4kO Gaer d e r . N¢ ksec
sendromlu -ocukl arda yapélan tek RK¢o6da 12 v
ayl @k prednison tedavisi eirlid MBu keaillnSBNS der e C
at a
has
hastal arénda ¢st erde&slyahnaurm syéorlaus éwned ad igj¢enrl ¢ k  pr
ks riskinireamzaglt tRKjce BEPgnantakt adeéer .

] endaki prednison sg¢resi  velSNe@m8BSHNS g°r e,
tal ar eéna |lbrdkosteroidtedavisi verilgnesmil makul buluyoru&B SHNS

neé

SBSHNShast al arénda remi syonu idame ettirebi
prednison tedavi si ver i ISE8HNEh ast &Gl°ar emdbsa | d Pt
gé¢nakeré prednizon tedavmgi Rgh €s@pnéaepmateobdbt
riskini azal t®Béjiaea agyat ereidli miak 8BiISKNSNa st al aj & n
doz azaltéména bza3#|l arymad-8.5nmdi/nkee Okglkasteréid €

veril mesi ni®Himeri sd katne dPierd.i yatri k Nefroloji D
050. 7 mg/ kg g¢nakéré dozuna-18e ag akerdkostegoid 4 ke d o 2
toksisitesia - é s éndan di kkatl i bir t adi.?° Rhndomizke v a m
edi |l memi Kk karkél aktérmal é bir -al ékmada, d¢ K

ge- mi K kontroll ere g°ryee | ahgk s-yéslwdldiadE § €anzal 2 t -

gester® |l mi ktir.

3.3: SN ve SBSHNSh a s t a | karttk@steréich-d € ik [é a - tedawvisi a

3.3.1: Kortikosteroid i | i k ki | i yan et kiSHES h agsd lail kae n 8
kortikosteroid-d éikldaa-r én bakl anmaséné tavsiye ediy

3.3.2: SNSHNSh a s t a lkatikoster@d-d € ik Ie@arak alkilleyici i | a-l,ar dan
siklofosfamid veya klorambusil verilmesini tavsiye ediyoruz. (1B) SBSHNS
h a st a koatikosterad -d € ik |éaarak alkilleyici i | laadan siklofosfamid veya

kl orambusi | nyeruzi(2Cne si ni °ne

3.3.2.1: Si kl of osf-E2zni Haht & 2vengi/ kmeé gi;, mi
(maksimum k¢gmeglatif doz 168 mg/ kg). (2
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3.3.2.2: Hasta kortikosteroid tedavisiyle remisyona girmeden

si kl ofosfamidin baklanmamaséné ©°neriyo

3.3.2.3: Klorambusglin (0.1-0 . 2 mg/ kg/ g¢n) si kl osfos
ol arak 8 hafta s¢re ile verilebilecej
doz 11.2 mg/kg). (2C)

3.3.2. 4: Kkincil adedwai ailkiin |l egrichi memesi
(2D)

3.3.3: Levamizolun kortikosteroid-d € k E alarak verilmesini tavsiye ediyoruz.
(1B)

3.3.3.1: Levami zol kesildijinde -o0]u
tedavisinin 2.5 mg/kg dozunda g¢n ake

veril mesini ©°neriyoruz.

3.3. 4: Kal s i n° msiklosporim keyabtakiolfnusunkortikostdreid -
d éik léaarak verilmesini tavsiye ediyoruz. (1C)

3.3.4.1: Si kl ospor i5nimg/ (khgd \gl¢gann giek i yoeo z

dozl arda verilmesini ©°neriyoruz. (2C)
3.3.4.2: Siklosporinin kozmetik yan etkileri kabule di | emez ol duj L
takroli musun (bakl angeé- dozu) 0.1 mg/
bakl anmaséné °neriyoruz. (2D)
3.3.4. 3: Tedavi s¢resince kal sin®°rin
ediniz. (derecelendiril memi«k)

3.3.4.4: KNKO6letocklesn{klsgdaede] i-mgdan,

az 12 ay s¢rdegréel mesini °neriyoruz. (2

335:Mi kof enol at mo fkatikasteroidrd § ikMEGIBrakdserimesini
°neriyoruz. (2C)

3.3.5.1: MMF kesildijinde -o0oju -ocuk n
(baglkandozu 2089008) mgkimye b°l ¢inm¢gk dozl

veril mesini ©°neriyoruz. (2C)
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3.3. 6: Rituksi mab tedavi si nkortikosieraitl-d € g € a (
i llmembi nasyonuna rajmen n¢kseden ve/veya

olan SBSHNShast al aré i -in d¢gkegngégl mesini °neri\

3.3.7: SN veya SBBHNSh ast al ar & n d kortikosterood rdi Elkile@arak

veril memesini ©°neriyoruz. (2C)

3.3.8: SNvey SBSHNSh a s t a | azatiydpirid ia kortikosteroid -d € ik |&darak

verilmemesini tavsiye ediyoruz. (1B)

ARKA PLAN

N¢ kseSHNSh ast al ar @énén SNadyaSBEIENSgghtr e 8é€aktir .

SHNS hastal ar énén uzun vadel i prognozu -ojun
fonksiyonl ar én korunmasé Keklindedir. Dol avy
keséetl amak °©° n®NweyaSBISHNShambat ar énda, l i neer b
davkekadeji ki klikleri, obezite, Cushing sendr ¢
bozul muk glukoz toleransé ve kemik mineral vy
uzun korgkosteloidt edavi si gerekmekt edi yedevameglenn | i k't
hastalarda yan etkiler erk i n d° ne mde d“%Kortkestermidh e e d é b ik Ikii o . y
riskini a BN veyansBISHNS hiais t al ar € niallaa {siklofosfamid,e y i c i
kl orambusil) ve KNK ( si kila-larsgprekmektedir. Bii &llearroé n mu s
yan et kil er enfeksiyarsiésnidia vaeg t am@al mé Klaf*’dvetrandl i t e (-
di sfonksiyon ve*nepeatansi ¥MNKlIag-&KNMMF- dkjeaha
ol duju i-inntaja etkedm be@séetl e olabilir.
GEREKC¢E

SNveSBSHNS- ocu k!l ar da:

1 Alkilleyici i Ilaa-r én (si kl of osf ami d, kl orambusil)

takrolimus) kull anél maséné destekleyen or
T MMF kul | aneél mads¢eknéiek dkeasltietkeldeey eknanét bul unm:
T Rituksi mabdééen etkinlijini destekleyen -o0Kk
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1 Mizoribine ve azatiyopirin n et kin ol madeéej éne g°stere

bul unmaktadeéer .

SNveyaSBSHNSh ast al aré sékliekl da°reempleati kdeega

devam weder vV e remi syonun sajl anmasé vV e i de
kortikosteroidt edav i si ne i Kottikosteeoidd edkuByaa-r | ar bakar él & b
tedavi edil en hastal argecrutb ky gmhe h éalekrsd eiry i |
°ozel |l ikl erkortikapteroid £ emi &€ v eikiklidrii dd § eiry iytaenk mda ¢
48 Kortikosteroidd éikletae d av i s i déekegneglen begteéen hastalar
sékl ej e kodikostezod edree N yan et kil erini azal t maseé
yararl aréna karké mutl aka dejerlendiril mesi

SNve/veyaSBSHNSh ast al ar énda, 14 RK¢o66da si kl ofos
(i ki -al ékma)ékrta),ammizod r i( azaigpirgn@il ki - ad 6 & Mm@ |
pl asebo, spesifik tedavisiz veySN@EBEBES#HNS zona
hastal ar é birbirinden ESPESHNS hadit Bmamiéek yeey ae
Siklofosfamid kl orambusi | ve | ev-abhi a9g) kegka spsRiT
fazla oranda azaltemexkteéer (Tablo 2). KK i R K
si kl osporin veya klorambusi l araseéendar. n¢gks
RK¢O6I ar da ne¢ks riski bakéméndan | evami zol e
si kl ofosfamid il e foarrakl ok Inoardaerifeu sgi®ls taerra sl ém dkat i

Alkilleyici K | lar -

Alkilleyici i Ilaa-r én (si kl of osf ami d, kl orambusil)
tedavilerdebu llaa-r | a uzamék remi syanlaat dRKeldd haeylaé 6 r

takipte n¢gks riskini prednizon, plasetltao veya
azaltteéeje go°osteril mi-xe3f (Tablp RIRSNSHNSHM4 hastieeds C | C
alkilleyicii llaRK¢ ve g22al éeérmmal dri&n asiadtigmande 2 yeél

or adnae nr emi syon shajyléd meéskol narga bat ad r. ®uli meaasd u

SHNShast dal2arveen 5 yeél s onun @haolaske dalmasagayetkifidit. %4 0 v
Bakl angé- yakné v3ed toennl akPi8-mck® , o8l iak & bl a8HNE’mi d b a
hast alsklofésfandide u z u n s¢reli remiéd vgrea dyglkgkrmwan o
czerindeki hastal arSkl bfioefami dhbm8kd hisiedh ek
azaltmada 2 haftal ék tedaviye g°r Ay rbeeclai r gi

Arbeitsgemeinschaft fur PadiatriscNephrologies o wla-r éna g°re 12 haft al
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t edavi sB haftantedak etlien kontr ol greubiuinia g & e n nduaxt
Si kl ofosfamid hemorajik sistite yol a-ar f ak
Yi ne de yé¢ksek sewvwk émé ém@a] vanaibyiil endr-aorc ukl
kull anél mal éder. Tedavi egldr. 21 ytuanses 2RM.dayladala i . v. y
siklofosfamidino r a | ve . V. t edavis€indbhekbhnphbhbummské
Bununla birlikte 6.ayda ayl ekl2 .haf tsa ktleod aovsif
belirgin olarak daha Ktuzil a @d@iSagT@Bal8 i syone
¢cal ekxmal arda Rl @r angh eainlgiam 8ddlaft a (k¢mel at i
veril mesiyle etkinlifji g°steril miktimgb(Tabl o
czellikle mMmdm&tsdlyd?jzi kyame &t ki |l eri artmaktadeér

Tablo2SHNSS | u ama SN veya SBi kdsatne r-micduckd ma

ile 1l gili -RMB061 arén met a
Kl a- RK ¢ Hasta N¢eks RR Sonl a RR aza
sayi( say¢ (%95 CI) nokt as

Siklofosfamid? 3 102 0.44 (0.26,0.73) 6-12 %56
Klorambusil ® 2 32 0.13 (0.03,0.57) 12 %87
Levamizol®d 5 269 0,43(0.27,0.68) 4-12 %57

Mizoribin © 1 197 N¢egks héze 18 AD

0,81(0.61,1.05)

Azatiyopirin ¢ 2 60 0.90(0,59,1,38) 6 AD

AD: anl a@ilgé vdeen] iBR; dsk mjoSN: s enk¢, &den RRK¢SB: st er oi dSHDIS §tetoide lassasefrotik

sendrom

8Si kl of osfamid ve prednizona karké prednizon

Kl orambusil ve prednizona karké prednizon veya plasebo ve predniz
‘Levami zol ve prednizona karké phlarb®d® pregmiedon zolnevdmivamli € ok awvieé
spesifik tedavi yok

dLevami zol ¢n -ok d¢kegk dozu kullanélan bir -aléekma déklanmékteér (y
*Mi zori bin ve prednizona karké plasebo ve prednizon

fN¢ hstareafne kot al sayés @lftzd ceanvnsigeetsd I dt@gribwdad kz | em s¢iresi)

9 Azatiyopirinv e pr edni z o nprednizenpzatgopipniv @s ebedni zona karké predni zon

Veriler Hudsonve ailn €°n al é k maséndan al enméxkt ér
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Alkilleyici i Ilaa-r € n i ki nci def a vernilllaarreane s g o 1P ance:
toksisitesi 1 yi taneéml an meé ketkitel. Sikofodfamidieththl e r ik
dozuilesper m sl@fyaeand émén énda ol ma ol asiél egkdamw.aseé
Si kl of osfami din gmake mum K gdgdrkbkeidd 16&mgkatl iem ,

(2 mg/ kg g¢n 12 hafta). toBaudozda>208300 sngkg)r mi ré

al teffedéer ambusi |l il e il gitédavisihde azkspermiiledgilii v ar
totaldoz 101 7 mg/ kg ol arak bulunmuxktur. Bu durum
araséndaki séneér étarmektedi®® ¢chdre k mhtdajfdau kfds ambu

sonraseéenda si kl of osf gmil d eskida édyaahsal a y grkasleijkgin e n
bel irt™i |l mixktir.
Levamizol

Levamiprednizghnplasbo veya spesi fik mlgrhigkinian t ed
azalttéje 6 RKCG¢COnn®(@abld2) $Bnvd BNSIHNSHUt e roiclunkil katriér .i -

RK¢o6nén 46¢nde | evamizol 2,5 mg/ kg g¢nakeéer é
doz 25 mglkghad t aneén 2 ardékéek g¢ne¢g venpkisknde | evar

azal ma y &% lmeavme mit 2a |. kesi lukdain¢ kaf e ¢ |I-orf.u Gzl e
-al exmal ar g°% st elgMiawt ikrul kzemarenk tkesgnle lz®jl € daha
azal RMfekeeami zol ¢n yan etkileri hafif | ©°kopen

duruml ar dékénda iyaglgéenedavyi $idi slkegLeegmalk ak

t anéml pevaengdl Brrok ¢ | kedej imedicmut
Kal sin°®rin Knhibito°rleri ( KNK)

Kk i RK¢dda n¢gks riskleri a-éséndan si kl os
tedavi sinlaarnaleee itha k a s &FBanmamakbeér | i kt2¢4 t eda
ayl ek d°nemler dejerl endiidliad-rda jghde dakaoyp:
oranl ar @éna sdami pytaipré.| alnappanryaRlK¢ d6da 24 haftal ¢
tedaviedilen49 ocuj un 95 Oadsseibo veril en B58peoced iulnmit
G° zI| ems el da-akilegick mHbaarén tedavisinde®HNS ionr a n
-0c uKkI%®a9&0m énda wiekliosnesrnii memi*® Aymeéecsaajbiayn@émxgi
MDH ol duj u i SHN&Iluan-mEexu kSIBar @lad gy ail kiezgal %84 648 a
remi syon devam etmik ve t¢igmgnde si klosporin
ger ¢l Mgwf r -ad @xknlaar da si klionsip oerni na znae £6r noct i orknse
ayl ek d°nem s¢rresd ajclea ysaadzdaf3:6 rdng &Klg b gnge K 1 K i b
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dozdg 12 saat il a- - 130 nng/ml EGELRSInmod s hieddlénOrek siklosporin
kullanmeée Kkt ér . Bisra aR K @ d daygesi @020 kgintl (5@ &2nmol/l) (ortalama doz
4,7 mg/ kg/ g¢n) ol an hastalar 2,5 mg/ kg/ geé¢n i
remi syon oranlaré baehmogt or ol &Tabols-8)° F&rsarall é o

veriler CO@&pansevk y@2alilnd me It akkii Ipe d &iinniku° ner m

Tablo 3. SHNS6l u ama SN veya SB ol anl arda

karkél akt é@éran RK¢OIl ar

KIl a - RK ¢ Hasta N¢ ks R Sonl a Sonu-
say say (%95 ClI) nokt as
Siklofosfamid 1 29  0.25(0.070.92) 12 8 hf anl a
8 hf vs 2 hf etkili
Siklofosfamid 1 73  0.98(0.741,28) 24 anl aml é
8 hf vs 12 hf
Siklofosfamid 8 hf 1 50 1,15 (0.691,94) 12 anl aml é
vs Klorambusil 8 hf
Siklofosfamid 2 83  0.99(0.761,29) 12-24 anl aml é
iv ve oral
Siklofosfamid vs 1 55 1,07 (0.482.35) 9 Tedavi s
siklosporin anl aml é
Klorambusil vs 1 40 0.82(0,441,53) 6 Tedavi s
siklosporin anl aml é
i.v. Siklofosfamid 1 40 1.00 (0.71,43) 12 anl aml é
vslevamizol
Mikofonolat vs 1 24  5.0(0.6836,66) 12 anl aml é
siklosporin (az say
Siklosporin 5mg/kg 1 44 HR: 0.37 24 Y¢e¢ksek do
vs 2,5mg/kg (0.180.79) dercede etkili

Cl:g ¢ ven R ldazagdjratiqgSN:s énky k s RIR&K ¢SB:st er o i dSHNS gtefoined hassasefrotik sendrom
VS kar Kk é

Veriler Hudsonve ailn &n al ék maséndan al énméxteéer

TakrollmusSHNS I-bwbwcu k!l arda RK¢dda arakt é@ér @l mameé K |
etkilerindend ol ayé takr ol i daGNveIBS HAWOA ekl @ad da yayg
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kul |l anélSBaSHN® dar .bir @t 2kenmsl@al s4i kl osporine
gesterilmmensimakrrodjinmmusun kull anal mxsn@fevadast
B°brek transplant -al ékmal aréna daysaman ildial-g
-ukur sHwngnyies2 Bdmol /1) ol acak kKkekilde ayarl a

Siklosporinin esas yan etkie r i , b°brek fonksiyon bozukl
hi pertrofisi ve hiperG@ammsdyomidpert &rogonkd rar & e
bozukl uju r @Y8T¢ yeldeinme ke rdi kK eti hipertrofi
kKul | acnuaknl aroda séraseéyl a %7Takvel PoBOsoagnéndame
fonksiyon bozukl ukl aré ve hipertamsolampkona Yy
t ¢yl enmede;n ndeafhrao taizkd ésre ndr oml u - cabetekrétugs da t al

taneml &nmeéexkt ér .

Onkiay veya daha fazla si-kD66pdai h°blfahkh bbD:
tubul ointerstisyel | ezyon r ap o fatedadideh sonr& t i r .
%8 00i "gSei-kelroosporin il e isliykkiklitir.artGgwviendpat
tartékmal éldedrr . KNBKadzléerdt %iillee tseédnaévrilyaimaz égwal r a

siklosporinin cahdebidrceifait lnereni Kkl er dir .

SBSHNSS | u -ocuklaaddai ne®n k ar-kad |éxgikagdosimea | € b i
ketokonazol ekl enmesi si klosporin dozunu %4
dée¢ker mgkkivrel i i deHe] it etdianvine nyiakktliaak. @ me i | a-
azaltmak i -in °nerilmicktir.

Mikofenolat mofetil (MMF)

ki mdi ye kadar nefrotik sendrom i-in yape
il a-1 aréndan MMFE -kKk| |bdabe iRiKistcgreyl e kar kel akt
kull anan 12 osuklUpops pexi mjduenulHd rmigd el [2m¢ kotceur
Kstatistiki ol arak anl amihé MMIFr viearsklké loaslp olp u
etkinliklerinié y as | amak i -iok vakak3 @ulidesSéppEabd4d)”
MMF t edav iGFKdierjeiskimmecnei «ks g arkian Isu lkll aBrBémjoba d¢ K1
i -eren ( DBNBHNSy emr @$6pekti f bir -al ékmada 6 ayl
24 -ocuk (%75) tedavi sg¢resince remisyonda Kk
kada n¢ kgL r ¢ | memuk 12 has t3@ ayéakip Byunca mainesyonl dievam
et mi™Btiirr retrospe&ari 6 apnl 6 gmaSBSHASdRaviocadi laec
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ortal amg logalnléalkd a k i adir.® MMFra- oyké | d z& ks a3p Bda ki Keoc
| °kopeni ve karén ajréseéna rajmen genel l i kIl e
kadar kulla@ | mék ve iyi®¢mjler eale@dk hand & t%/MgWFn 1v2edy0a |
yakl akék 30 mg/ kg/ geé¢n i kiye bt g 8BIHYOd amz da
-ocuklarda siklosporinl é& nbidrolziukntdea kawlall anmaé | sna
Mikofenolats o d y u m, MMF yan etkilerinden dolayeée tol
nefroti k sendromda bu kull anémé destekl eyen
b°brek transplantl é hastal ar da t?enkofeddatz f ar n
sodyum ve 600 mg/m MMF 6 ibenzer doz mikofenolik asit maiuz e t i sajl ad
g°sterPMMA ktersikl ospdodrRKE Kaw lkaEihialkidsgovaanr  (
identifier NCT 01092962)

SNveyaSBS HN&adlki | sae - i mi

RK¢ Ol INrveyaSBNSNS [ u -ocuklar icin kortikost
il a- 11 e iilrgivleir i h esralpa ratpiatkilegieéik tl arr., T aebvlaomi 4do | |
MMF6in avantajl ar & iveni kda av an tRave dilcelbd DGV ti en | S
SBSHNSS u -ocukl arda kortiakakat arovddeerdaygnadack

SBSHNSS da Ri tuksi mab

SBSHNSbGBhstal arén tedavisinde rituksi mabeéen
ve KNK b &SHNSmMI eo®SM] vk at él #éjeé i ke kdaatukbmab3. RK ¢ 6
ayda n¢gks riskini bel irgi mrubandasrea ka%BH &dat me K
%48,),KNK ve predavizodlomsalzef°@®aévdai ar bademéatr en
uzamék rajnliayanu k sh anfatb & In &dglano4 kea37%b kng/nt dozunda
verilen anti-CD20 monoklonal ankiker) olgu seriss o n u - | a r &l & f'RirtsdEa§.
ntuksi mab hagtaétadenatyak]) ake&ma \brenkakpayrar e, ¢
gi bi akut reaksi¥RPmd masi stpib? pjoiari sMiekawier pul mon
di J e or edilenpciddi yan etkilerdff®®? SB SHN® da rituksi mab ve
karkel aktéreldejé RK¢ bakl &NCEAL208083).ér ( Cl ini c

Tablo4.SHNSG6Il u ama SN veya SB ol anl arda k

il k il acén avantaj ve dezavantajl are
KI a - Avantajlar Dezavantajlar
Siklofosfamid Daha uzun remisyon SB SHNSiladaha az etkili
Pahal e d Tedavi séraseénda kan
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Potansiyel ciddi kesa

Sadece bir Kkg¢r v

Klorambusil Daha uzun remisyon SB SHNSiladaha az etkili

Pahal e d Tedavi sérasénda kan

Potansiyel ciddi yaetkiler

Sadece bir ke¢r ve
Bazé ¢ SHN&I dea deenayl €

Levamizol Birka- yi Remisyon i damesi i -in

Genel olarak ucuz Sénérl é kull anél

Bazé ¢ SHNSI ermeonayl

(o]}

Siklosporin SBSHNSbazé Remi syon i damesi i -0 n
-ocukl ar da gereklidir
remisyon Pahal e
Nefrotoksik

Kozmetik yan etkiler

Takrolimus SBSHNSb a z & Remi syon i damesi i -1in
-ocukl arda gereklidir
remisyon Pahal e

Nefrotoksik

Diyabet riski

Bazé ¢ SHNSI ermeonayl €

Mikofenolat SNve SBSHNSbaz Remi syon i dameeis gr-dkn

mofetil -ocukl ar da gereklidir
remisyon Ol as&EN&#éa daha az
Birka- yi Pahal e

Bazé ¢ SHNSI ermeonayl €

SN. s é k BB k ssetdeerno; iSHNSIstarpide mdssargefrotik sendrom

Dijlea-1ar

Mizoribin kortikoseroidden k a - & ntedavisinde Japn ya & ay g € n ol ar ¢
kul |l anél mak tal®ehasta) Bb s a R K énizailmindedavi(grubu ve plasebo
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grubuindatotaln ¢ sy és e/ g° z | elmarsgk elsa)plaspha derteaigitula r
arasénda anlyknr@¢ bhereéf ardd®h@ 0.68RO5f (Tablo 2)

Kk i aRlazatiyopirinv e pl as e bno; karsalksienadaaéséndan anl
sapt anmadé jagatnydparinn SNSHN& Yy & korti kosteroidden ay
kul |l aneél ma(RRG ;%95 @ 0.53138)° (Tablo2).

3. 4: B ° dpgisieekdikdsyopu

34.1: SHNKSO -ocukl ar da bebdekaslyiomo@mgiési Ku

(derecelendiril memiKk)

T Korti kost er otiale y dakibethéagregéeé - d° ne md e yan
yetersizlik
1 Alttayatanf ar klpatwoilmoj i 1 -in y¢ksek k¢gphe i

f KNKullanan- ocukl arda b°brek fonksiyonlar e

GEREKC¢E

B° br ek bhiryveyp slaha ifazla remisyondan sonra kortikosteroida n é t
ver meyen nefrotik sendromlu -ocuklarda b°bre
yanétseéezlar). ¥zell i kgiebiKubz’alyggd dleeradpead Y ee Md e d
sendrom nedeniyl e b°br €4d05bEBidindpHa Isma syéa pred caenn it
nefrotik sendromly ocuk |l ar é biyopsisizstedgaywkiul®fftme k i -
Bununla birlikte ©°zellikle FSGS ve sigahij er p é
toplumlarda nefr oty kl daudtnedddmmucdche nt a°nrEcdeamalkiey o p
dekenegl mesH Kkmany @kl @ i€ NK SHESH auv i- ©ic ukll aar da y él
bi yopsi si b‘adz¢zne rPinie rh Yilgmmeakd ébni yyoaprsair € nggng nzcar ar
g°steren DbiBiyops dreir WANKt udo.zI|l arée d¢gkel degkten

fonksiyon b oz uk Imaliil. aSNé megaa SB dSHKF nu¢g, | - ocu k| ar c
kortikosteroidlenk a - éetedassinden ©°nce rutin biyopsi yap ma
tal ékmabuat uk -aj é nbe°fhroak ks esjgkradriedmidelgz el | r |l ey
b°brek sbi yegsil , heilleh@miggoinumi rs ajf ¢ damwmiasé ve s

ol dujunu &°stermi«ktir.

35:SHNSébuoukIl snmgasyon
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351: SHNS | i- ocukl ar da c i d diskini ezalfmakk si+ iy 0 n

(derecelendiril memick):

T ¢ocuklara pn°mokok akésé yapénez

k

T ¢ocukl ara ve evkezhalf Kk @ea zyné.lack® skei yapeéené
e
K

T Canl akélarla akéel amayé prednizon doz
géenakerée dozud02 mgg/ kgrdo e ak §r<é) altena
erteleyiniz.

T Korti kost er oiid-diemmglkpaesifé n mak | anan - ocukl

canl é& akéel ar kontrendi kedir.

T Kmmsuprese -ocuj abwlndrrkssk iyminueaen aza i nd
ev halkéené icmmigre @aedéhael & akat -ocujur
bireylerin gastrointestinal, criner

akeél anmadant shafftaki bd@8yunca dojrudan t
ka-@&mén

T Varisella enfeksiyonu iimMnegupyesifk & @alant e ma s
i mm§ ae ol mameéKk -ocuj a, ej er m¢é mKk ¢ 1

I mm globulini veriniz.

GEREKC¢E

Nefrotik sendromlu -oclu&jl@ameén naratzi® k pmi° snk
bakl angét mmigasyone k1t ar | ok al °neril ereé&weCM)e hept
ve 23valan (23vPPVp ol i sakkar it ianxndg nialseg op n° nNefwekk mal € d
sendr oml u -ocukl arda 7vPCV akKkéséna yaneéeteéen

sendromlu ve vy¢ksek dgezn)preaeldann z©@c & k6l@a rkhged, md
prednizon alérken aké vyapeéelan -ocukl a®¥% aras
Hastal arén -ojunda antikor d¢zeyl®eSHNSlem az

-ocukl ar viealbkbnd jagiemf leweani?®a akésé ol mal éd

Cankel ar

Canl & akeéel arkulak, kubeflaa vagsklla, rokaia big s mgupresif vga
sitotoksiki | a - k wlclukn amr da %wret ken diaknachiar kadar ert
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T Prednizon dozu 1 mg/ kgbédamzaz2 m@gOkaggdarn
40 mgdébdan az) az oluncaya kadar

T ¢ocujun kul | ainldéfléeosfanid, klaramukss il K) berakt ékt a
fazlaz aman ge-ene kadar

T ¢ocujun kul |iamnig@piesfi Idaajrer ( KNKOIl er i, | ev e

beéer akl éakytdaann f azl a zaman ge-ene kadar

Bajékékl eje zaydekhmek v ec eniekieaetinéleim a, -0
°nl emek i-in, kézamék, kabakul ak, %Buiuegd | a, v
birlikte, i mmgynr ese -ocuk,regkerFranm&gkrsbrointestinal

sekresyonl aréna temas e6 nheakfttean ,b ocaykuen caan nkaad-aénn |

Varisellai mm gasyonu

Varisella enfeksiyom i mmgupresifi | a - k-ud d mknlaanr da hayat é
hastal ékl ara nediemmiimlaslyiolniur .g ¢/ ¢Viakies €l ldag K ¢ K

-ocuckd adahil ol mak ¢zere nefrotik?@sendromlu

T Géenl ¢k veya génhaker e d ¢ Kve k mogupresifpayse d ni z o

sitotoksik i | at mayan SNSSO6I1 ii mmgmek Ideerja,l | eferi se
i mmgnasyonu “fter i | mel i dir.

T Knmpsupresf i | &ulanan noA mm¢SHNS | u -ocukl| ar-eocubll bhe
Su-1i-eji ol an bir bakka e-rockukkidnay askeéyra  theamr
bulunmasé halinde en késa s¢rede, heki ml e

temastan sonr akii mifgInodgtl(ier-e rn dneebiicousttsear) v
91 Asiklovir veya valasiklovifri mmgupm ese -ocukl ara su-i-efji I

uygul anmal edeéer .

ARAKTI RMA ¥NERKLERK

RK¢o6l akaj edaki konul ar i -in daha fazla bil
1 SN ve SB SHNS d alkilleyici i Ilaa-r € n, | MM& i nol KMNKOI erin
etkinliklerini belirl emek 1-in

T SNve SB SHNSas kl osporin ve tfeydarve yan retdilermin r © |
belirl emek i -1in

71



1 SB SHNS drmikofenolik asitinKNKo6 Il eri ne ekl endijinde il

belirl emek i-1in
T Rituks$BnsaHbNeSthhat al arda di ] er Kiollaalilkve st er o
olarak veya onlara kéyasla ilave fayda ve

SUPPLEMENTARY MATERIAL

Supplementary Table 1: Evidence profile of studies examining i.vp.es. Cyctreatment in children with

frequently relapsing nephrotigyndrome.

Supplementary Table 2: Existing systematic review on i.v. vs. p.o.tt€gtment in children with frequently

relapsing nephrotic syndrome.

Supplementary Table 3: Summary tables of stuéegmining i.v. vs.p.0. Cyc treatment in children with

frequently relapsing nephrotgyndrome (categorical outcomes).

Suppl ementary Tabl e 4: Summar y tinafrequently eefapsiRgknéphretic a mi n i n

syndrome in children (categoricalitcomes).

Suppl ementary Table 5: Summar y tinaflequently oefapsifgknéphretix a mi ni n

syndrome in children (continuoasitcomes).

Suppl ementary Tabl e 6: Summar y ddase @sA geatmdnt inRcKildirenevitha mi ni n

frequently relapsing nephrotityndrome (categorical outcomes).

Suppl ementary Table 7: Summar y ddsa @sA geatmdnt inRcKiltirenenitha mi ni n

frequently relapsing nephrotityndrome (continuous outcomes).

Not: Ek materyal htpp://mww.kdigo.org/clinical_practice_guidlines/GN.phjadresinde makalenin online

versiyonuna eklenmik bulunmaktader.

72



BY¥L! M 4:
¢ OCUKLARDA STEROKDE DKREN¢LK NEFROTKK

Kidney International Supplements (2012) 2, 11726;d0i:10.1038/kisup.2012.17
GKRKKk

Bu b°l ¢m kortikosteroid tedavli8siyaiwré ntdaank

nefrotik sendromlu -ocuklar i-in tedavi t av:
hastal ar veya MDH, MP@INo meerry gl alsS@ S hd &kt éonl dog i ki
steroid diren-1.1 nefrotik sendrom ol gul ar e

uygulamad nén ekonomi k de nhuelliarrtéi Ibrfil ktm r2.0
41:SDN} u -ocukl aréen dejerlendiril mesi

4.1.1Kortikosterod di r enci ni tanémlamak i-in kortik
bir tedavi yépelk mg2y alzmaseéné

412: SDNS -ocukl ar e dejerl endir mek i -1n

derecelendiril memiKk

T tanésal b°brek biyopsisi
T b°brek fonksi yoen@MmH ni IGF Hd evjeeyral endi r i | m

T prot eminktrarénén belirl enmesi
ARKA PLAN

Genel olarak SDNS ve spesifik olarak FSGS hagalea t am veya keésmi b
sajlanamaz ise tekhisin il kg6l iydaariédemr i si n
nefrotik semdrom durumud ¢ Kk ¢ K hasta yakam kalitesi, t romb
peritonit ve dijer ciddi enfeR¥8DBYMe aul akarms |

-ocukl arda yakam bekl enti si b¢y¢ Kenonatamad a a z ¢
19 yél ve transplantasyonu takiben yakfl akeéek

Devam eden hastaleéja ilikkin komplikasyon
di jiemrmgupresifi | a-1 ara bajl e potansi yel il a- il i K

konul ar (SHNSIlveem b2 (Gig ik @s ménda tartékél mekteéer.
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Tedavinin potansiyel yarar |l ar é klhhadtrall &, é

velveyaSDBY O ner lyawiaki enl mas éneé iu-ni wee aleé&dra.beNMe fnrdee

ailesinin sg¢grekli ve il erleyici b°brek fonk

ke¢mel at i f il a- Pl kK toksisite endi kKkesi

geldikle r i n i kabul etmek zorunda kal acakl are zam

GEREKCE

9 SDNS G u -ocukl arén tedavi si kortikosteroid
Diren- genellikle oralenpraezdn8 zload e \ssi;zrpady
ol arak tanémlaner.

T Nef roti k sendromun sekonder n e dgd molneerrign i C
fibrozisin boyutunu belirlemek i-in b°bre
T tGFH i | e °]1 - ¢l en b°br ek fonksiyonunun back!|
bozul masé uzwekd9eemdel bPb il e i1 i kkilidi
T Proteing¢gri mi kt arénén belirl enmesi sonr ak

elzem bir husustur.

‘Predni zon ve predmiyn®@l odo zdiar bk u libnaeh e ktoill ra,r a
RK¢CO6lmerdai ki si de kull aneéel mexkter . Bu b°l ¢ mde
prednizon ve prednizolonu ifade etmektedir.

prednizon veya prednizolonu ifade eder.
Kortikosteroid direnci

Direnci tarif etmeki - i n ger ekl i kortikosteroid ma |
belirsizIlijini korumaktadeéer. SDNS tanéménd
karkeéel akt ér €l mas én dSKDCztoernteul k aol ISdhNGi euj r émmaiaty & d & m .«
%950 i 4 haforali &klosdenmlogdld kedavisiyle ve %1006
protein¢gride ge’fTiakeinpe egiesnRE-tHE@KE Irdioz predr
kontrol grubundakortikosteroid er e uzamék mgPeirewmeetenatérmal
veya or al yecksek doz kortikosteroi di"%Brud egne -s on |
yahatén wuzamék kortikosteroid maruziyetine,
doj al s¢recine mi bajl é ol duj uy atygléinr lkiul d ejni
tanéml ar & nd aénl nitersirels il rmii kBtuwidrd agn® re mini mum 8 h
mg/ kg/ g¢n veya 4 Hagfotna doaywunotakibeardhalia josumca
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1.5 mg/kg veya 40 mgfmdozunda g¢nakémemerdidmnienacn kalhl
k ul | &Buenbkthékortikosteroiddi r enci hi stopatol ojiyi taneér

gerektijini di kte eder. Hartikosterqdk tud Il @jnie me o n U a
hafta daha tot al olarak 12 haftaya wuzatel abi
Biyopsi

SDNSun dejerl endiril metavsiyededilir b ° kxréekk mbiky @mpk
i mmigihor esan i ncel eme vV e el ektron mi Kr oskopi
nefropatisivd upus nefriti gi bi aynée zamanda nefrot
hastal éklialrier beTeaddwviygdbletds;yabhhantanéygA ve
bl ¢m 10 ve 120ye bakeénéz)nn p&dloykolgzgmi| aaletmhé&r n
g°ster elkartikasterodd e y@anci ne rapmen Khaka ®dbdddi |l ir
bel i r gikilgdiojmieersiln sadece %500 ni et kil eyen |
dékl anmasé ig-lionmebrighio pyiade d2@sudwanérbdyd hed iaklltes
pek -ok rutin biyopside bir FSGS |l ezyonunun
ayrecad SDN&cukl ar én prognozunun belirl enmes
gl oneerr ¢fli brozi si n der eBcieysoip shia kskoénnud-al abriél ghia sstaaj
neden yaneét al énamadejéné ve prognozun il k

ol abil ecej i ndie ak-uelkllaanmalké ri.- i n
Laboratuar iledej er | endi r me

SDNS tanésé anénan®® lb°dlrme&ks if otnkda wioynaeiny a n é
belirl enmesinde bil gi s a | tGRA belirlenesindeki hatalaras e n d r
raj men, tekhis anéendaki b°brek fonksiyonu
edi |l mesinde ©°nemlacaikp ut-el daarvéi yweeyraimarent kseddadpsantkd e v ¢
al énacak yanétlarén belirl en#wesgiatinin prane
kull anél arak bel, r Be {988 iBgO. belirlgnmesibde ortostatik
etkil ere kkajlli&l areijn K °ng¢gne ge-il ebil mesi i
yvapel Mbsala@trl.i k i drardan da protein °1I1 -¢me
ej] i ti mi ol mayan k¢-¢Kk -ocukidar dhaasuyag ualradnaa b
g°%zIl emsellar- atleekk maeya kombine tedaviyi takib
oméenda 5 yeélleék bo°brek &&®ftwabkmardbdyppaume

bulunmamakla birliktee r i lertkdd in - al é Kk mal ar k € s mi remi syon
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bbrek saj kalréamémeéedna %8 0d uiPYasegd €kedmir kimidk d a |
bobrek sajkaléem ordr&% akl akék ol arak %500

SDNS ve FSG& | hastal arda -ok sayéda geneti Kk
czerindd@ku -So@aNi&dsia mutasyonu %00 or anénda rapor edi
il kki L mut asyonl arén pr esyahiF2GSsiénda&uk die§ $ K
olukturduju bir kohortta pévoesiyni nneutapry® nha
grubununmdggyémnwe 25 Avrupaleé -ocuktan ol ukan
prevelansénén %28 olfMi8séwkléd asuzdpa meoomuK tgle
deji kkenlifJi, belirgin maliyet, bazée popul ac
olmama s € , spesifik genety &e égtoe ipnoodgname g®ster
-al ekxkmal arén ol mamasé nedeniyle bu keélavuzda

tavsiye edilmemektedir.

4. 2: SDNS i-in tedavi tavsiyeler:i
42.1: SDN® u -ocukl arda baklkMEé&! | & avaye i si 0
ediyoruz. (1B)
4. 2. 1. 1: KNK tedavisine en az 6 ay
proteing¢gride keésmi veya tam remisyon

°neri.f2€y uz

4. 2. 1. 2: Al tléeemybhekndardakiés mi remi syoc

dur uml a rddriae eK& K2 ay devam edilmesifin er i y2€r u z .

4. 2. 1. 3: D¢kegk doz ikENKiI kK edtaen gii | & e &k
edilmesini® ner i ¥20) u z .

422:SDN& u - ocuk | &«r vie-yidereAdd@tyi tavsiye ediyoruz (1B)
4. 2. 3: KNK t e dade edéemgyéneo a wekmi ssrydan:

4. 2. 3. 1: KNK vV e korti kosteroietbhéer | e
edilemeyen- oc uk MdF d&aD) , y¢ksek doz korti kos:
i llaa-r €én kombindsgonyouug?2D)

4232SDNIS6 -ocukl ara si kl ofoesifiayg@)duz.er i |
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4. 2. 4: Tam remisyondan sonr a nefrotik s
akaj] edaki S e - lmmge lbifismir Hu#anarak h tedavinin  yeniden
bakled maséney2&y uz:

1 oral kortikosteroidler (2D)
T °nceki ibmankianrséulpér esi f i1l aca d°n¢l me s
T potansi yel k¢megl ati f toksisiteyi e n

i mmegupresifi | a- ( 2D)

ARKA PLAN

Kal écé nefrotik D rbd reekimime z lihsgksitnailnar dail ur
kortikosteroidd i r e n c i tespit edildifiJi duruml &klida bir
rasyonel zemini ol ukturur .

Siklosporin ve kortikosteroidlear mm@pod ¢ | at or 9§ ae éd cdd xirti n-i ant ¢

czerinidreekdeetdki ye sahiptir. Bu durum s°z kon
fazla yararl é et ki mekani zmal aréna sahip ol a
GEREKCE

1 Siklosporinin SDN8 u - ocukl arén -ojunda tam veya Kk

kal it e adlgrecedy olak a n @nevcudtur.

T Takrol i musun proteing¢r.i kontrol ¢ szerin
si kl osporinle karkeéel akt éréel dej éenda daha
yapmaséna dayanarak tedaviyreihykbmbne g & ek
mevcuttur.

T Reninangi otensin sistemzadll mkylja&niélni kioltiei mlg
derecede kalitek a n émevcutur.

T B°br ek vyet measkilhaerqangibigélaada kombi nasyon teda
veyatamrens yon sajl anamayan hastalarda belirg

K N Kedavisi

Siklosporin SDNSu n t edavi sinde en yaygadokuz hastd € Kk € 1 n
i - erReKndd®, 26 hasta siklosporin, 2%¥Ekld a pl a
5. kl osporin 6 ayl ék tedavi boyunca hastalar

remi syon dadkl akdggme |%6t9 f t am veya Kkeéesmi remis
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kontrolkol ar én0dl6dké k r emi syon or ane@ahdigydi Siklesparim gi n b
in=72) vy¢ksek dozmiloferolat kanbikasyanme 6 @z oinl e kar kel a
-ocu&r vekshayé i-eren randomize klinik bir -

s¢resince %19. 4 or ameérkdeas mi a m,eWak.ah seaj il & é
°n¢gne aléndéjeénda, podosin mutasyonlareée il e
remi syonl ar daha az g°r ¢l mektedir. Bununl a
remi syonl ari KNKutbdavabesmida remi az®mdian nidg k|
i karetet mi ktir.

Tablo5,.SDNS6da KNK -al ékmal ar é

Yazar n Kl a Kontrol Tedavi Remisyon. Remi syo Sonu-
S¢r e (tam kées RR defj
(ay)
Lieberman 24 CsA Plasebo 6 12 (%100) 5.48 Remisyon
1996%° vs.2 (%17) (1.9515.44) siklosporin>plasebo
Ponticelli 17 CsA Destek 12 6 (%60) 9.45 Remisyon
199310 Tedavi vs. 0 (%0) (0.621.5)) Siklosporin>kontrol
Garin 8 CsA hi-»b 2 0 (%0) 0 a n | danklyak
198808 vs.0(%0) (0.0-:0.0)
Choudhry 41 Tac+ CSA+ 12 18 (%86) vs. 1.14 a n | danklyak
20093 pred pred 15 (%75) (0.841.55)
Gipson 138 csA MMF+ 12 33 (%45.8) 1.35 a n | danklyak
201141 Deksa vs. 22 (%33)  (0.902.10)
csA: siklosporin A deksa: deksametazon; MMF: mikofenolat mofe&ID N S : steroid dir dac-Tadrolimue predot i k s en

Prednison
a¢ocukl ar
bAlté ay tam doz takiben her 2 ayda %25 azalt ma

Takrolimus toplam 41 hastanenk&nk el aef &r &
proteingr.i kontrol ¢nde bBeBu r giah é wrmadaf,arrke flr
hi pertansi yon vV e di yabetes mel |l i tus séekl éj
go°ster memiildkdairr .arBs éndaki t ildolsporim grubknda 95p e r t r i
takrolimusgrubunda%0 , P<0.001) ve gingival grubpnéa t r o f i
%60, takrolimusgrubunda%)5, PO . 00 1) goer ¢l megkt ¢gr K i b u du
tavsiyelerine uyumu belirgin bir kKekilde etk
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KNK tedavisinin opti mal S ¢r e sRKeHil Baverdme me k
12 aylék tedavi fazlameakmhl|l dan@Nme g éamfit Bdat
ve késmi remisyona ul akmak sie- i8n veee -1€n hamhd mé
KNK tedavisine yaneét verenl erin Y%dawlerink ad ar
kesilmesindensonma¢ kg8 r ¢ 1 M k8 g1 emek i -in tedavinin 12
ettiril mesi yaygén bir uygahemed&ak; ,bwzwml a
b°brek fonksiyonlarée ve nefrotoksisite riski

yaygénd®dmMSancak ®ptimal d¢gzeyler bilinmemekt

Tek bakéna si k| os p o rkartikostekoidd birbkte esiki@sporth ¢ K ¢ K
kull anéeméyl a tkearr.k €3 arku -€ r @ Il aneenhlérik&orNi eklenmé n KN |
i htiyacénén olup oBunakiej @vibada ningxmekt ddizr kol
-al exmal ar &én - o] u nthvsiye vegilmektedin Joaum Iremisyant devasnk

ettiren en dg¢Kkthsiymeddit ara i ndiril mesi

Podosit dejiktirici mogaeti &t Pprgah €;6zdear¥iingeen! e
et ki si kohor't b¢e¢yekl ¢kl erinin 4 ila 34 hast
-al ekmal arényaaméet noelam@iOe adgrmas®nhndal aej i kKti ]
SDNS hastalarda altta yatan genetik polimorfizimlerin etkisin dej er R€&@ di r en
bulunmamMakt ader .

RASDb okaj é

SDN&@ proteing¢griyl azaltmak i -1 navdydlK t ed
edilmektedir ACE I nhibitory¢ ol ar ak enal apda | vV e
proteinge¢r i degPasztalrid®®a led Wekinzgima édozb aj éml & ol du
g°zl enmi ktirl:apor.i2l nugo zkugy | edn gk r catzeail nmyar i odleu r %336
enalpril dozu il ei kkrazeaelimg rmeyéd 2462 6del mi kKt i r .

FSGSlier i ki n ocurkdah aysdmdlaan retrospektif ko
edilen epidemiyolojik veriler b°brek yet mezl
sajl anamayan hastalarda belirgin®®HSDNSkKeki |
hastalarda siklosporme RAS bl okaj é kKlnodabshah@ynw@nusadece

mevcuttur.
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Kal sin®rin inhibitZCeddvierri ne karké alternatif

Y¢é¢ksek doz kortikosteroid

Gel eneks el kortikasterbicatneggdea vi s i ni taki benv uzamé
korti kosteroid kull anéménén remisyadgzelydeél
kame&tvcuttur. Direncin 4 hafta g¢nl ¢k ve 4 ha

edil digiu SO kI ar da vy a p évikertikosteroid (metilpréd@izoloma d a 6

veya deksametazon) or al prednizon il e kombin
sonunda dejerlendirildi. Metil predni zol ona 1
ger - ekitlemdl®muej éndan doldgxg k - kladk maededkr . Ger
deksametazon ile tedavi edil dil er. Tedavi €
korti kosteroid tedavi si %34 oranénda tam,
metilprednizolon ve deksametazon tedavi gauplé ar asénda bel i ttgin bi
SDNS hastala&d a yapeél an k¢- ¢k randomi ze -al ekxmal
kull anéméndemi yadre erdadlaar’é eTd rednd@EtiSenid
tedavisiyle SDNSJu hastala é n  ¢(%5gar@nor anda r emi syd7isindsaj | an
(ortalama %8) il ave tedavi ol maksézén remisy

Tablo 6: SDN® S umandomi ze -al @ékxmal ar é&nuélnl alkhé&t

gr upl emigond a

¢al ékma Tedavi Remisyon outcome Olay Totaln Yanét
ISKDC 19747 Prednizon Tam 6 13 46.2
Tarshish 19968 Prednizon Tam veya 12 21 57.1
Predni zon Tam veya 18 34 52.9
Lieberman 1996 Plasebo Kés mi 2 12 16.7
Ponticelli 199310 Steroidyok Tam veya O 7 0.0
Garin 1988108 Plasebo Tam 0 4 0.0
Predni zon Tam veya 2 23 8.7
I SKDC, International Study of Kidney Disease in Children; SDNS, st
MMF

Br randomi ze Kkl i niikoral deksnetamandega siklddpoin ile

kombi nasyonu dejerl endi rdgrubund&k hastatar ted®/imin X2al € Kk m

ayeéenda %33 Kkombii nree miasny owme okteesli @ k nas e rt midiatvii |
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araséndhbi bef arkgi bulTabloBE'Bénrtrekekbkade mi kofeno

ay tedavi edilen SDNbu - ocukl aré kapsayan g%zl emsel -
deji ken oranlarda tam remisyon, %25 il a %37
ol guda yaneéet'®l®| de edil emedi

Sitotokski | la -

Tek bakéna kortikosteroid kull anéména kar
il Rul l anéménéen eRKG®T §ditataksik a Fl aaxw téenr afnraydas éneén ¢

ol masdmldayné isllaaocteahk SIDINS 6kulkll laarmdéal mamas €& kKekl| i

orta derece kanet d¢zeyine sahiptir. El de e
derecelidir. (Tablo 797°®® | SKDC - al ékmasénda  Kartikdsterbidb s f a mi
kull anéemé tek bamé&me yk ar tkiak «ksetl earka ied €K wWlelj & n d

belirgin bir fark ol ukgrubundada mék® érh.as tKaadm n €
kortikosteroidgrubundai se 13 hastanén 606sénda tam r emi
kombine tedavi grubunda daha fazlao | mu®°tTuut.ar sézI| &j én bu ri
etkileyebil mesine raj men, RR ve CI 1 -evre
kortikosteroid kull anéméené tek bakeéna kKorti
-al ékmaséenda t adeklenneyse n s n k |Iba fr o syf aarnembidasygn® st er |
tedavsiile32 hastteémé&@am TG m remisyon sajlanér ken,
hast amniemdd 2t am r emi s yBimandomue t -ua ldak rtipdaA Dda si
(n=17) siklosporinldn=15) kar kél aktéeréel dé. Kombine tam v
grubunda %60, siklofosfamid dsunda %17 (8 0. 05) ol acak Kekil de
g°sterince daha ©°nceden tanémlana#f Akyrmiéet er |
zamanda sitioksik i |l aa-r € n kull anéméndan kaynakl| anan
enfeksiyonl ar, ge- d°nemde malignite riski,

faydal ar @éna kéy aOilire SapplatdolPHB pl ana -éektée (
Rituksimab

RK¢O6leakrseinkl i Jine ve ciddi yan et ki ri skin
kesil mesinden sonra uziwknsiamadh rSBNS ei -dierv abm re d
olarak tavsiye edilnemektedi? Umut verici biri | @makla birlikte prospektif rastomize

-al ekmal ar gerekl i dir.
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Tablo 7: N S 6sdotoksik tedavi

Yazar n Kkl em Kontrol Remisyon: Remi syo Sonu-
(tam/ Kk RR dej
ISKDC 31  Siklofosfamid po. + Prednizon 3 10 (%56) vs.6  1.20 (0.59 Farkyok
19747 prednizon 3 ay ay (%46) 2.47)
Tarshish 53 Siklofosfamid pox 3  Prednizon 16 (%50) vs. 0.88 (0.53 Fark yok
1996% ay + prednizon 12 ay 12 ay g.a. 12 (%57) 1.45)
g.a.
g.a.: g¢nakér é; poDNSersotrearloi dRRI i rneiss-kl kraanteidor;ot i k sendr om;

Tekrarl ayan hastal ek

Tam remisyondan sonma ¢, lIg® s t e r d@um haSala&®& m mgupresiftedavinin
yeni den b a°kn eartie @amawszé.mnleé sé;, a S®8Sal arén devam
durumdan kaynaklanan komplikasyonlara makatabilmesi veb © b ye k megd li ij Kk me
ri skinin yé¢ksek ol mase nedeni vyl e bu tavsiy
ol ukturacak | iterategr bil gi si mevcut dej il c
korti kosteroid kummgmesifmiacag e°rnic ek® n ¢eltnkeislii v ey a
toksisiteden & r un mak i - i ni mangupresifinlath a €1 abniérl masé «kKekl i
se-enekler mevcuttur . Ri dekdirrhey gededtirirtveehirmisrklsd reme s
birlikte daha belirgin olur.

ARAKTI RMA ¥NERKLERK
T Diren-1 nefroti k s é& mdgupresdva noi \nikmgipltesf al t et

i llaa-r € kar k@llaamthéi ygm-RK&ar dér .

T Geneti k mutasyonlarla ilikkil:@ nefroti k s

arakteéein adat mygaénaduyul makt adeéer .

1 SDNSHariuk si mab tedavi dl ahaayakt dugnol RE&Kt adé

SUPPLEMENTARY MATERIAL

Supplementary Table 8: Evidence profile of RCTs examining CsAplesebo in steroidesistant nephrotic

syndrome in children.
Supplementey Table 9: Metaanalyses and systematic reviewsstaroidresistant nephrotic syndrome in children.

Supplementary Table 10: Evidence profile of studies examining CsByestreatment in children with stereid

resistant nephrotic syndrome.
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Supplementaryrable 11: Summary table of studies examining CsAGCy& treatment in children with stereid

resistant nephrotic syndronieategorical outcomes).

Supplementary Table 12: Evidence profile of RCTs examining -A@Batment for steroidesistant nephrotic

syndome in children.

Supplementary Table 13: Summary table of RCTs examining &€&ment for steroidesistant nephrotic

syndrome in childrecontinuous outcomes).

Supplementary Table 14: Evidence profile of studies examinin@gmplus steroid vs. steid in steroidresistant

nephrotic syndromand/or FSGS in children.

Supplementary Table 15: Summary table of studies examining p.pl@ysteroid vs. steroid in children with
SRNS or FSGS (categoricalitcomes).

Supplementary Table 16: Summary tablestofdies examining p.o. Cymus steroid vs. steroid in children with
SRNS or FSGS (continuoasitcomes).

Supplementary Table 17: Summary table RCTs examining IV vsQy®treatment in children with stereid

resistant nephrotic syndronjeontinuous outcmes).

Supplementary Table 18: Summary table of RCT examining TACSA. treatment in children with stereid

resistant nephrotic syndronieategorical outcomes).

Supplementary Table 19: Summary table of RCT examining TACsA. treatment in children withteroid

resistant nephrotic syndronjeontinuous outcomes).

Not: Ek materyal htpp://www.kdigo.org/clinical_practice_guidlines/GN.phadresinde makalenin online
versiyonunae k| elmmli unmakt adér .
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B¥L! M 5: ERKKKKNLERDE MKNKMAL DEJKKKKL

Kidney International Supplements (2012) 2, i1%730; doi:10.1038/kisup.2012.18

GKRKK
Bu b°l ¢m mini mal deji ki klik hastaleéejé (M
sunar . Bu kélavuzun kg¢r es@IP lugyngduel aemael aarléé nidéi.
5. 1: Erikkin MDHO6nén baklangé- epizodunun te
5. 1. 1: Nefrotik sendromun baxkl angé- teday

tavsiye ediyoruz.(1C)

5.1.2: Prednizon veya prednizolohl mg/ kg (maksi mum 80 mg)
olarak veya 2 mg/ kg (maksimum 12@C)mg) g¢n

5. 1. 3: Y¢ ksek ddoizl ek obra ki lkeomssg é-r otiedavi sinin
tam (kompl et) remi syon saj |l ailémessai nini, n utna

remi syon sajlanamazsa maksi munRCL 6 hafta v

5.1.4: Remisyona giren hastalarda, remisyondan sonraki 6 ay boyunca

korti kosteroidlerin yavak@Dyavak azalteéel ma

5. 1. 5: Hastal ar i -1 moiyglkesrk r dloat i Kor k o kt
ol ukturuyorsa veya intoleransa yol a-éyol
duruml ar , Kiddet i osteoporoz), sék tekr a
oral siklofosfamid veyaK N&I1 er i ni fB)er i yor uz.

5. 1. 60l nsaeyka n n¢e¢ksl erderiknor 5i k02t erbaild 3

°neril erdeki gi bi ayné dozda ve afgbDé sg¢roe
*Prednizon ve prednizolon ayné dozlarda kull aneéel dej eéer
cleye g°re RK¢dIl arda kull anéel méktér. Bu b°l ¢imde predni
veya prednizol onu tanéemlar . Or al kortikosteroidlere

prednizol onu tanémlar.

ARKA PLAN

MDH, é k é k m unklar gol sokneepiegybmu n saptanmadeée] é (haf

birikim olabilir), i m mfforosan mikroskopide boyanmaé n g ° st ex3i lveemeldg M ii -(
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d¢kKék yoj unl odbiliruve blektyoa mikraskage elektrory o j un ldrepozi t
olmadanay a k s &€ - dikmening @ iz & e d afrofikisentront abl osund t aném

MDHOonda s pont aebinreesminsey X fedmasizaefrotik sendrom

k @s men di slipidemiden k ay n'® kehfeksiyamy®>12"hve z | a n mé
tromboembolik olaylardd®d ol ay e ©° neml i morbidite ile iliKk
remi syon hedef. il e veri lstawidiedidi r . TE&dawikhiam d

korti kosteroidlere son derece hwasas «amasga
ol ma ej i | itneidnadve dyier bvaeB-¥ aydkadart geaikebiiro Mryan € z a ma n (
e r i lerdeikortikosteroidlery a Péntg°r ¢l ¢rl ¢J ¢ daha azdeéer, er i
sadecestdbdiide Thmdbd asd8t)é.r Bununl ai ber leirktkeé&k,i ni
MDHONnén tedavi sinil nairka KRKe¢r ayne tieyris idzilzigyin veadrid ¢

Eri WKDiHn ol anl arda akut b°breR5bas®¥@¥a(AKI
MDH ol an er i kK kkBH hastaéd € np rdamd rad s ibfive KBplge I a g E mid e
altta yatan FSGSO6yi telkin eder.

Eri kkin MDH éonl aynarhéassétnadigae | i &2 r asvéynalad e g a
séek n¢e¢ksveYme keobitliikros tB¥aAayde dba ] @endadbMDS oldinw jr .
eri kkinlerde %f4af Gaw € vdmuanhamsgld arda mpoksl er i
edimi k¥MDPH ile ilikkili sekonderakétl yal djuitlud rma
BunlarHodgki n hastaléejé, |lityum tedavi $f ve nonst

Kortikosteroidler gene | i k1 e i yi tol ere ed®&Nhastalardaf a k at
uzun s¢rekul | aineyarl ekkiitemdagénder .

Ha s tlailgigtk n é ml ar

Protaentk¢iini k sonu-1| ar én éTablotladmédml at & s the le

Prot ei k¢ s(masiggkrie mi syon MDHO&6da g°zIl enmez.

GEREKC¢E

T Erikkin MDHO6nén tedavisinde kortikosteroi
kanéet vardéer. Bu tavsiye b¢gyéek °1 yadme -oc
séarai Kkinl er dekvie kgpC-z,lke niRsKet¢l6 | -aalaé k mal ar a da
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T Eri kki nl steraddee rkiom t o ktoi ma | dozunveasgrcesdgk
kalitelviarldame # salkeeat! it nganellikieremigyon elde edene kadar
yéksekygwlzamaséne takit ema yvawvakhdedi hmekt

T Erikkinlerde kortikosteroidlerin g¢naker é

°ner mekodkicKictk kaliteld: kanét vardeér.
T Eri kkinleddakir eD#yon , i -ior urgee a gddha &aynr e
olabilir.

Tablo8 : MDH6da doz rejimler.i

Kl a- ve doz kKemaseé@
Bakl angée- tedavi si
Prednizon

G¢nl ¢k tek doz 1 mg/ kg (maksi mum 80 mg
mg)

- tam remisyona kadar (minimum 4 haftadan maksimum 16 haftaya)

- tam remi syondan sonra 6 ay boyunca
SN veya SB MDH

1. Siklofosfamid (oral) tekdoz-2 . 5 mg/ kg/ g¢n t ol ere edi
2. Siklofosfamide rajmen n¢gks ol duj ung
a. Siklospori-n magkkgeghgén diokiu &xkit b
b. Takrolimus 0.0 . 1 mg/ kg/ g¢n (0 ki eKit bol ¢
3. Kortikosteroidlere, siklofosfamide
a. Mikofenolat nofetil 50061000mg g¢nde-2i kel kez 1

MDH: mi ni mal deji ki kli kSNassakengkss&dB8ensteroid baj éml

Kortikosteroidler -ocukl a&dBy abniér lsaeulab g ¢ Kk
eri Kkiyrmlpe@mdne k e ms ell a r -8&3ekkaosa o | mu. KEts kri tarihl i,
merkezlik ont, @151 @&ri kKkin nefrotik sendrom hast as:é¢
ékeék mikroskopi si- all &redeei@rabuileg prdd e i 20i mg Dri ed
leenazay) tedavisiz beéerakélan gpumptldacrkenwd a Kkt er
hezl e azal maBgbhupl m¢ghtgti kte 2.5 yell ek taki

serumaloumi Ny ° ng¢ n dearmp tkminrmafma@rkk € r hasta2d® ne raibeakeidre ] MD H
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.- BkRK¢dda 2 ay s¢reyl e i1 ki tedayisi plasebobile r 125

~ x

arkelakteéréldéjenda 77 ayl ék tadkilpnsmagmest a

I s t &Uzankan diliminde plaselgsubunun prednizoniletedab a Kk | anmas &@lardan do

o

neml. i bir ymedBudunla sirbkie,| peednidan ifleéddavi olan kelar daha
hezl é remi éyedavgi amart lkdo nhtaGd kaglnainl el 2kbasri k, € |11adk
2aydaha® nce t a magrremil#tPiom

Ge¢enl ¢k vV e génaklkeukl akneméeiméosk arweéldakt ér ar
ol mamaseéna greajl ,rans e | ehbekaméada yabmhdRapEN®dI
g° stketiKor t i koster oi d t ed alvairsé minedadxdkemisyon MDH 6 |
sajlar. Tam remisyon i -in ¢eaha&uzundu@bOdastadac uk | a
4 hafta geriye kalan %1@ 5 i -1li6n hla2f t al é k diR¥d*EWio cau&nd ek Mak te
ayl ek korti kmSejeéebi tgadayanhiar azéyl¢gaksi | i Kki l
bilinmektedir. Eri kki gP et diemerkektedirf R k at eryaiydy &
olarakk ul | an é | a nkortikestgraidetoplamm& t w zi yet i n en vaz 24
remi syon s a] | donud &-XkOt magihaftas vegar daha az dozdaz al t él dé]

tedavidir125,129,l30

¢ok azi Ihkasprae z e nt akerikosteroidia raejng ite dedavi edilir
(°rnejin, ¥BY¥Yepafsitlespodat)i.d Bu <eoklesewémde tipik

yamé@&tané kortikosteroidler ile karkél akteéerabi

Sék ol mayan MDH n¢ksl erinde i1k prezant
tekrarl anabil ir. Erikkinlerde n¢gks tedavi si
yeni den béakklléaknlmaa sréensi syon il e sonu-I|l anmakt ad:¢

5.2: SN/SB MDH
5.2.1: Oal siklofosfamidi 2-2.5mg kg/ g¢n 8 hafta (2 reyl e ©°n

522:1-2 yeéel EkKipLoéetpbéeamide r@aNmegB MQRK swewmi &l ar
doj ur gamlrajmarké ikt ey e KN Keaavisira (sizlosporin -345 n

mg/ kg/ gé¢n veya-Otdkmgl/ikgug ¢d. M3°Inemrmégr rdiaz
(2C)

5.2.3:Kortikosterid, siklofosfamid ve K N&| et n h e | ean hastalaga MMF
5001 000 mgikikgezhz2d ey é | s¢reyDé °neriyoruz
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GEREKC¢E

1 Er i KSK/EBIMDH hastalaé da alkilleyicii |l aa-r & n dejerini °ner m
kalitetede del il l er vardeér . Bu yakl akeéem
eri kkinlerdeki g°zl emsel -al ekxmal ardan ge

T Eri kkin KWXH&mda ian ktéssmiveay mi syonu uyarabi |
d¢ K ¢lki tkead e d el i |o rvaanr|daérnéesikundgfdamsenra dkdleyici
i lleaileolantedvi den daha y¢ksek ol abilir.

1 Kortikosteroids i z v e yzabiriKINad-6asr¢a k MMF kul |l anéméneée ©
kalitede kanét vardeéer.

G°zl|l emsel -al ekxmal ar da, si kl ofosfami d il
remi sy oA lkasdilzn sink | osporinden daha wuzun g
bakéenez)l GéakzéwShalkakedainklleorfdoesfsami d iofrenbacxkeEka
m¢ ke mme | ger ¢1-dadl ® K ma d ahtaa m akoréikosteroid tedavisinden
kurtuldu)*?®, bununla bilk t e bu hastal ar én Bue kiadl ek magls hae
80denortalama 9.1 yé&NMDHamastalk&at éneemEByYyNMDH
daha iyiseyiriol duj u g°r ¢l dg . B eolarz- eor c ukiddasfamide SNS B MD
MDHO ddahaazy anét XRirrebdiljieB6- al e/SBHBDH@mSaNEe2n1 6 i
8 haftada velave 4 hastada 16 haftada remisyon elde eftoplamda 25/31 hasta%69).

Si kl of osfami de pr edninéxknKogikbstewid £i keak Kkfed yacka é3 @
siklofosfamidilerem s yon daha uzu .5%Birreldi jg€rz ¢-karle&ku readd a

le(SNveya SB MDH i -1in) tedavi edilen 20 has-
sahipti’®Er i kkinlerde i.v. sikl of ossfadrd e khuilrl anal
varitfer .

Bir-ok g°zl em96|l remi sayma &v@amiéryl at lsii kil iojsi
etmk t9¥9¥Bi r RIKSN/BBha&,f roti k sendromlu 73 erikkin
42 FSGS61l i), ya 8 hafta siklofosfamid 2.5 m
il a-1 amr akz Kletse ll di . Dokuzuncu ayda remisyon
(siklofosfamidde %64 (18/28), siklosporinde %74(26/35) remisygnr d ¢ r ¢ | d ¢ ) .

Bununla birl ikt eikloifkoisffcaimi yé lal & o sikogmbeh alhnar € n
hast #aéd%2r 560ni hal a ¥Bimi slyamida y 5 Rortikosteydideré daba R K ¢

az maruz kal manén ek faydaséné °nererek sikl
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mg/ kg/ g¢n predni z odnalhaa kearrkkeéenl arket neéirseyl (Omdineanjdlaa d
SupplTablo20, 21)2

Siklosporinin @ t i ma | dozu ve s..rBbBr BN/$Bondfeotk me k t e d
sendromlu erikkin ve - ocukl arddzandasverietelotakipor i n
eden 3 ay boyunc8i klzad gerliam alkajkemlidlddj.e ol a
etti kten sonra aniden Kkesi lediijkdstadaeortalarpak26é e kKt i r
aya wuzat el meéeky atvemkazale wkortikostekoishh ezn 14 hastanén 1
d ¢ K ¢ Keorttkageroid e 3 hast ada usajnl iskiéoesl @ o rrkatae sbyaojné |
%20 hastada3 mg/ kg/ g¢n dozu remi syonun s¢rder ¢l

ke¢mel at iajdabirplatoy@ pénée k g°2¥k ¢yor du.

K¢ - ¢ k bir Hdatada @b hats Bgulanan takrolimuie i.v. siklofosfamid
kar Kk el Sikosapnn€ bedzerly a n é t or anltgrm nhma su lad ka& ldeap kor

tedavisinin kesilmedh a k alf°é | d é .

Eri kkin MDHKNRN®&Isd rail mirre ntdear®anpe®rtmekk s ebigiley eyseitneir
var @adlo8 6de ©°neri | @reddhaoz yeaenisimmdldaiettikeen sonkaN K
dozu progresif ol arak remisyonu s¢rdegrecek
t a ma nkértjkdsteroidlerden kurtulabilmektedit®’ K NKadE&t an sonrlari kor t i

azal tmak ve kebBé@eskerit!| met g dcir.

MDH ol an - o ckorkkbsteroidiabirMé&avi se-eneji ol ar ak
°neri 3. 3. 5MMFiledé&eyimieb i glue s d asuemml éafriBeyd ear .

5. 3: Kortikosteroid diren-11: MDH
5.3.1: Kortikosteroide di ren- | i hastal aré nefrotik se
yeni den dmez(edrdreencdelrendi ri | memi k)
GEREKCE
1 Kortikosteroilke di ren- | i MDH FSGSo6yi akla getiri
Eri MDHN h as tyaalka Paékbeékn st eroi d diren-1idir (
genl ¢ lgewnekyud rl éa n é I11Ghaftd t dokpikosteroidtedavisb ak ar é séz ol duj
Kortikosteroiddirencit e s pit edi | memi k FSGSO6ye bajlie ol ab
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°rnejinde g°ré¢nmeyebilir). Bi yopsi tekrare

prognozla ilikkil:@ ol an KkertkGsgigd i rge°ns-tleir eMD H 4 |
tedavi stratejisinde RKC¢Cv arotledau.stra e pi sobkbakg¢m®
belirtildiji gibi ©°neril mektedir.

5.4: Destekleyici tedavi

541:ABH ol an NdeHifod gibakortikosteroid tedavisini ve endikeyse
renal replasman tedavilern i  ° ne.(@dDy or u z

542: MDH6 nén i | k stapnlerz ded hipertpademi tedavisini ve

normotansiflerde ACE-I/ARBilepr ot etiendcavii si ni .(ZDher mi yor uz

GEREKCE
T ABHer i kkinlerde MDHO6na ekl i k katdostbroid i r . B
tedavi si il e ger.i d°n¢ kK¢ ml ¢ dideyici tedBRve n a | r
ge-i ci ol ar ak gerekebilir. Eri kkin |

kortikosteroidlerled ¢, z e | eSmenkut-k rop ractaei n¢er i niekiltieklavi
eden hiperlipidermin de gerilemesiyles t at i n t eddavortadan i ht i
kak acmakt é

T Erikkin MDHO6nda proteing¢gri ti pi. g eal ar ak
erken remisyon sajlanérsa preets@tnlergr i yi
gereksizdir.

MD Hrila bazen diyalizggr ekt i recek kadarRksKdeaki©° ABelr
yak, hipertansiyon, «kiddetli nefroti®“®sendr
ABH (g ehbstdextebion e kadar ajér olursa ol sun tipik
geliken hastalareéenkrini k k bShéerdkal*hmBRir & ddrel i
kortikosteroidl erl esétread awad In¢g nm dduervuianmemaé nd iykaknat
destekl eyici tedavi nerilir.

¢ocukluk -ajéenda n¢ksedemnmOn efriviaostkiiakd as eynadpr €o
birl examcukhagkslher s ér as én diperlippdemnk @&z u N n d & mmimt
kardiyovask¢ler riski a PetAntigiperhigiddnglf i &l | assroéru c v a u

ACEXRBO6Il erin hkewllléanéemi syon /SB &MDH aarmasmay anm & r5d
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dekdrebilir. ACEK venna] BRAiOs| eenrdirno me khlaesntnael sair € n
tedavi ile beraber ABlemini hazérl ayabil di% ni hatérl at mak

Mal i yet fakto°orl eri

Prednizon ve siklofosfamilK NK e MMF t e d a dahé azr maliyetlidirg © r e
Mal i yet faktorl eri daha pahal é ila-Ilara g¢c
al enmas &' Kegiakarekz al. ekl enmekKsNK lge, vielng i Idii r malei y e
azal mal ar sajl aryatbo K sirsi t Ead&kmtiiloaaled ndpaz ey | er

dejerlendiril Mesi gerekmektedir.

ARAKTI RMA ¥NERKLERK

T RK¢SOI ar én eri kKkin MDHO N én i1k epi zodu [
KNI erinin veya MMFO6in kullanéméné arakt e

T SN SB MD HKdNidKasaklofosfamid illek ar k €l akt éran ve takroc
i kilisinden hangisinin t&Kdaioh agdi limddiy age

SN SB MDHkdamabeo rol (RECOIhaeaemleki yai nvar
SN SB MDH&miazdleyn rol ¢ RK¢C dah a ehlte niyeak- iv-airmd ér .
Bu RK¢&NaSBlaMDHOnNneén venuwuztumkblreltieediar Hes
met abol i k, kemmkiriskeismiy°adej] el endi rmek i -in d

SUPPLEMENTARY MATERIAL

Supplementary Table 20: Summary table of R&aneining CsA vs. steroid treatment after first relapse in adults

with minimal change disease (categorical outcomes).

Supplementary Table 21: Summary table of RCT examining CsA vs. steroid treatment after first relapse in adults

with minimal change diseageontinuous outcomes).

Not: Ek materyal htpp://www.kdigo.org/clinical_practice_guidlines/GN.phadresinde makalenin online

versiyonuna ekl enmik bulunmaktadér.
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BY¥L! M BRKKKKNLERDE KDKYOPATKK FOKAL
GL OME R DSKLEROZ

Kidney InternationaSupplements 2012 (2):18185; doi:10.1038/kisup.2012.19

GKRKK
Bu b°l ¢ mde, bi yopsi il e kareatilk&knmék i ndit gao
tavsiyel eri yer al maktadeéer . Bu rehberin k¢t

tartékeél mékteéer.

6.LFSGSO6nin baklangé- dejerlendirmesi

6. 1. 1: FSGSO6nin sekonderkapeoadmeljaerréelneen d d & wnl

Kar t(tdemecel ehdiril memiKk

6.1.2: Genetik testler rutin olarak uygulanmana | édér . (derecel endir
ARKA PLAN

FSGSoO6nin Kklasi k meangyamatdai kksegaenéwmé i1 e
t ekanma, skl eroz, hiyalinoz, k°pe¢k hegcreler
gl onmeerr ¢ y umak arasén®arakapékzmanandnaderneril en
s@fhl amada FSGSo6de nonskl erot?3on 1020 my akr énénn
FSGS | ezyonl aréna yol a-téje bilinen etkenle

sonucu ol arak bu s¢re-te FSGSDfsuidnamatikiasak d an s é
deji kkenl i kkigrPds tl err diek tFiSIGS, insanl arda vyapeéel
rastlanarg | o mee hhagal tiplerinden birisidiP>'*S i y a h ie @ArBKDtbal ek i Kspanyo
pop¢l asyoqnrdianipr odaes@BSW dnedeni

GEREKCE

1T FSGS, idiyopati k (pri mer) FSGS ve sekonc
sénéfsddemae anl am bakeéetmedawin idleg i | Hi K k ivlei
Kdi yopati k FSGS, sekonder FSGSO6ddkhaayyaseé
ol ar ak % mBaGBlI6amnaéar sekonder nedenleri Tabl o
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fizik mubiyehekise¢ct ebil e © yekelgldrgnmiknoskapisil g©r

-al ékmalarée da dahil ol mak c(endailmelidi3® br ek p
Erikinlerde, steroide digreemretliik F2G$ W ale
destekl eyen yeterl:i veri yoktur. FSGSoOde

(podosin), alfaaktinin4, CD2AP ve TRP& mut asyonl ar é ancak

oo gul ar 8M&m d &0 s a pPla’inkal kat vaedt éern. , gie n ebtaizke a
hastal ar én t edawieyet iylané&atnalviez mesinu-1 ar é
deji Ktirmemes:i gerektijini tel kin et mekte
FSGS6si ol an Amerika Zdef AiPlOedd)ngenamolt iapy
muhtemelditt® ¢ of u ha-sefr ontoink proteingr.i ile o
mut asyonda g¢ncel tedavi yakl akemé hengz

APOL1 mutasyonunun rutin testlerde bakeéelm

6.2 FSGSO6nin baklangé- tedavi si
6.2.1:Sadecee f r ot i k sendrom Kkl inifji ol an idiyo]
i mmgupresiftedavinind ¢ K ¢ n ¢ | me s iiyoruz. (1@vsi ye ed
6.2.2: G¢gnl ¢k tek doz 1 mg/ kg akemrnr éf &2z lmag / &
(enfazla 120 mg)° n garuz. (2C)
6. 2. 3: Bakl angé-ta en az 4 haft dolerg ¢ ksek
edilirse ya 16. haftayayada am r emi sy on s(handisiadaha eriken k ad ar
olursa) y¢ksek °dmer iky@®ytuzZk ost eroi d
6.24:Korti kosteroidlerin, tam remisyon sajl
yavakdaudoazaltéléep kg®) | mesini ©°neriyoru
6.25:Y¢ ks ek doz korti kosteroidlere i ntol er
psi kiyatrik duruml ar, cii dkdoin torsetneda pkoarsoyzo)n W
ilk basamak tedavideK NKoadh g pn¢l mesi ni(2P neri yor uz
*Prednizon ve prednizolon ayné dozlarda kull anél deéej eéer
¢l keye g°re RK¢o6larda kull amaéftmeckwvar il Buil®l gemdenpred
veya prednizol onu tanéml ar . Or al kortikosteroidlere

prednizol onu tanémlar.
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ARKA PLAN

Kal (pecsistanpr ot ei n ¢ r i shastalartiaalerleyiei BEE S | o rkadere K | i

kardiyovaskg¢l er mortalite ve morbidite riski
fonksiyonlarénén d¢zeyi ile 11 i kkilidir.
Tedavinin potansiyel faydal aré hastal ekt

ve/veya SDBYaarl| sgmad &rt. F ia@i8direlezireng olayimve z
protedekidgii kdlmheekr ¢zere i kikeaayrthabiel ihrast HA&
altéenaealadgnmbsae akkd epjrioktieki lingnm lé ed adi{odb0k & m

Kdi yopati k olFGWGIS®Dd én -ojunlujunda hastaleé
remi syon ol anlarda bile hastalék n¢gkse¢g %400 a
yavialker | eyi ci b°brekvbhodksi ye6oGChadkeeds ayada ye
azdao | s a, kayda dej e.Bulastalardge dapv hmisn apovtadeiry el

s e - i mengupesif tedavinin riskleriiyice ar t e Fmal edeér
Kdi yopati k FSGSO6I i hastal arda proteingrir
ettirir. Nefrotkpr ot ei n¢r i si ol mayanl!l ar {9yi3 predgnaodeer

sonra, sadece birka- hastapénefRS bab&embakar
s&jal eém or anl ar &%%B5 stoenru -f ehzall aad &gre.-rer lhiatgiab i- c
yakén zamandaki bir -al ékmada keésmi remi syo
d¢zeyilnedrie] i ) rbBnaisydna gmaery enl er | e k arenalesldgj ld@m el d e
belirgin iyilekme (%800e kd%ké %40) olduju s

Birgdkl emsel praoltéekdspaptari sieer stedavi il e rem
hastpeodgnézknun yi ol duj un®®g'B8steohkmi kal Exkmada hem
hemde- ok deji kkenlrienansayloinz |geerldiexv imsini inl @rieldink k
goster®VHi ktir.

Nefrotik sendromlu primer- SGS 6 d e hastal ek seyri ol duk
predi kot el agripmi n mkskityaornd ,ar @ © @ me kihiefsitesyele s i \
hasar én WWPKXGar enthézrd. &ostekomrveiimmgmpr esi f tedaviy
SDBYdnin en ge¢-1 ¢ °ngor ¢ d%¥RBe mil aymrk skajblud n ac
hastal ardagdprognotz ak ama %b65(%689 0y evne | 1-&alj &hall &kn
%3 0 6 d u +56) 15425
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Tablo 9 | FSGS Nedenleri

Kdiyopati k (primer) FSGS

Sekonder FSGS

1. Ailesel
a.-alltinin 4 mutasyonl are
b. NPHS1 (nephrin) mutasyonl ar é
c. NPHS2 (podosin) mutasyonl ar é
dWT-1 mutasyonl ar é
e. TRPC6 mutasyonl ar e
f. SCARB2 (LIMP2)mut asyonl ar é
g. INF2 (formin) mutasyonl ar é
h.CD2i | i kkili protein mutasyonl ar é
i. Mitokondriyal sitopatiler
2. Viregs i i kkild
aHVv-ilikkili nefropati
b. Parvovirus B19
3. Kla-1ar
a. Eroinnefropatisi
b KntUer feron
c. Lityum
d. Pamilronat/alendronat
e. Anabolik steroidler
4. Muhtemelerg | onmeerr ¢Hi pertrofi veya hiperfiltrasyon aracel
yapésal fonksiyonel yanétl ar
4.1 Azal mék b°brek kitl esi
a. Oligomeganefroni
b. Tek tarafl é b°brek agenezi
C. B°brek displazisi
d. Kortikal nekroz
e. Refl ¢ nefropati
f. Cerrahi ol arak b°breklerin -éekarél mas
g. Kronik allograft nefropatisi
h. Fonksiyonel nefron sayésénda azal ma
4.2 Baklangé-ta normal b°brek kitlesi
a. Diyabetes nilitus
b. Hipertansiyon
c. Obezite
d. Siyanoti k konjenital kal p hastal éejé
e. Orak hg¢gcreli anemi

5. Malignite (lenfoma)

6.Gl omer chastal ékl arda b°brek skarénén neden ol dufj u,

a. Fokal proliferatig | o nomefrig |
(IgAN, LN, paud-i mm §okal nekrotizan ve kresentik GN)
b. Herediter nefrit (Alport sendromu)
c. Me mb t a ndpati¢ |
d. Trombotik mikroanjiyopati

FSGS: fokal segmental | o noskieg; GN:g | o nomefrig; HIV: Humani m mgeficiency virus;IgAN: Ig A nephropatisi; LN: lupus

nefriti. Kaynaktan wuyarl anméxter; Deegens JK, Steenberglen EJ,

g | o nosdewsdis. Neth J Med 2008; 66i12. Van Zuiden Communications BX2 i z ni y lime .http:/Evmiv.nimonline.nl/
getpdf.php?t=a&id=10000260.
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Tablo10Er i erleF® GS6de nefroti k sendrom t an

Senéfl ama Taném

Tam remisyon Prota n¢r i de azal maPKO <300.n®)/grd<3C
mg/mmol)ve normal serum kreatinini ve seraibumin > 3.5
g/dL(359/L)

Kés mi reemi syProteing¢gr i-3.e5 apéygdi@H@300@35@Emg/g
(306i350 mg/mmol)lve kararl & serum
dej i Ki mi < %25)
VEYA
proteing¢r i-3.e5 afydsaiR@30®35@mg/g
(30 350 mg/mmol)veb a Kk | a n g € ¢ anfagld azams

ve stabil serum kreatininifik r eat i ni n dej |

N¢ ks Tam remisyondan sonrgr ot eninn>¢3r.i5 g/ ¢
iIPKO>3500 mg/g (>350 mg/mmoy | mas eder .

Sék n¢ks Eri kkinde tanémlanmaméckt ér

Steroid baj é Kortikosteroid t edavi si nin kesi l

kesilmesing n sonr a 2 haft a -
ger - ekl ekxmesi

Steroid dired4 aydan uyzdn mg{kgligen &ed

prednizon kull anéména rajrr
FSGS, fokal segmentgl| o me r ¢ Is;aG&Hd lea meerr ¢fl i | t;iP&Q: gpotidrahpéoteid/kreatinmr a n &
aK é s mi remi syonun her iKki tanemé da literat¢grde kull anél mékteér
GEREKCE
T Nefrotik d¢zeyde proteingrisi ol an hast al
-ojunlujunun, s¢rekli, nefrmoéefi kotdigk eyrdet @

olan hastalarda ilerleyid © b r e k yveet nselxB Yi jrii s ki de¢kKekt gr .

1 Dev ansust@nefinonnefroti k proteingrisi olan hast
ve morbidite riski art mecxkter . Bu riskler
il e tedavi si ve kan basénceée kontroly¢ teda

1 Nefrotik sendromlayi den pri mer FSGSG6 dnanghresifiedaviio st er o

°neren d¢ke¢k kalitede kanétl ar vardeéer.
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1 SekonderF SGSO6de kortiikmgmereisdf vewaaviyi °ne
yoktur.

RAS blokajé wewtkan ¢basénceée Kk

FSGSO6li haskahseéewabpt i malthaavsitsa keéaléant wpliogr
etmek gerekir (bkzbl ¢ m 2) . RAS bl okkbuheniarbtrhi lotl ena
korti kost er oivdrentnefrdtia sendsomd@AS biplkemrie t geci kt i ri | ebi
nefra i k sendr onduram®é&rel i $ &1 dugeajer!l indafrr,ot- &kn ks¢e

hi poper f ¢zyizme wdee MTAKI gel™®me riski art mécxt
Kortikosteroidler

Kortikosteroid tedavi si sadece nefrotik
dekenegl Meflnatiirk d¢egzeyde proteingrisi ol mayar
destekleyerveri yoktur veRK ¢ | mamas éna r ajfmremt,i kF SdGiDayed en ep
v ar | &grtikostdraid verilmesini desteklen- ok sayéda g¥ardmsel - al

1986md°nce, idiyopati k FSGS steroide dire
dejerl efB8unuhi rakis.i ne, 19856den sonraiyiygr ¢t ¢
sonu-1lar bitladkir mi kx dveez glamerti n bakl a&mugé -stga ed a |
kortikosteroid tedavisiyle ilikkili olduju K

Tedavi aldéek kiaknkleenklliaRrrég ® § i esr¢m iteds dyiamednizon
dozuda03 .5 mg/ kg/ gr,inl il triark. bB dodzaenr| akreek edhad eke jy

gestermektedir; t a v 4r eai assyéomnd aq r aknd samiB0 r%&mi s
arasénda bildirilmiktir. Tedavi bakl a-Agécénc
aydeéer, 8 avya'kH}¥gdr uvuzayabilir.

Prednizon tmemadavamame SBSaehdédamal ed@S38on or a
araséenda bil dremilsny eenalif aorn&krS,pgonédar é korunmuck,
ve d¢ke¢k degzeyde proteingrisi 'RAS blskajar
dijer koéngyakldsagkoenmilaan r emi syon g°r ¢l ¢rse pred
ancak bu yakl akemkl dejerl eadfagdal aréné si st

yoktur.
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FSGS i -in spesifik hestdiomda lgassael ii mek a F&StGS Y o
tedavi dBHI@EMmEvNUEZNl ar éna g°r e yw2(bke@ hdimr 5) mesi ni

SekonderF SGS6de kortikosteroid kull amé&méné d
yakl| akémda nomguphsides ite tetlasi edilmemektedif?

Di Jiemm gupresifler

Eri kkinlerde primer FSGS6de ©°nerilen wuzu
edi | meyebi l i r , basamakedavidéalB®e@&id dnangupreskleridestekleyen
R K dyoktur.

Retrospektif g% zelne msz |l dyblaegy wseal ssakmraadsaé n d a
yapél arakaVveyigkserk doz ptedadsnd ¢zkognk (dlo zmgp rkegd ngie,
mg/ kgilegid m)sporin (3 mgdbkug/lgazabawkel amg&- 50 mg/

veazatiyopirint 2 mg/ kg/ g¢n bakl angé- dozu laez adl¢tkéilka rda
prednizon tedavi si ol makOr¢itzaelraema3d tgerduapv i k asrékr ée
D¢ K ¢ kkortdkosreroidh af i f di yabet i, obezi t ewgaiveridie ke mi

Remisyonor anl| ar & b idir gredmzonngabungaa (k=9)n%63 iken prednizon ile
azatiyopirinkombinasyonundén=6) %80, prednizon ilsiklosporinkombinasyonundén=10)
%86 idil?’Takr ol i musun bakl angeé- btaxkdkav i- il éxlmardak 6

tamaménda remi®$yon go°r ¢l mekt or .

Al té ay RAS khbrkeafgréotsioknusnednadr omu ol an er i
i - ebiem RKWMB daglg(ad , 6 ay) kartikosterad( @ ¢ 6 ¢ ngd &g/ g¢r
12 hafta)dod eprygkriekon -Z24 mafltkay e ¢ nhakillken ¢
azaltel méex) karkeél aktéerel méxt ér . Her K t
g°zleml eoimmdbet (2/ 17 hasta) "Bar sehek | 69 e 11/
y ¢ k slaz kortikosteroid tolere edemeyen hastalarda, alternatiihn mgupresifi I[laa-r é n  t e k
bakéna veya d¢ke¢k &exkifpoygeddiez onladbi k emnleijnai
¢al ekxmal ardan el de edil en kaneétKINaercihedlie] énda,
(Akajé bakénéez).

6. 3: tedayikis

6.3 1: Bir nefrotik sendrom n¢gkseéeneén, er i K

°neril ere uygun olCanrearki (laebduaizg im &€dill mesbni2)
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GEREKCE

Steroidehassas- S GS ryikrs | tedavsn inre d d K kKK i kaa In Evtaérddee r .
Bununkél-awuz unvVDH {ekigliend®el ng m¢ n gdilmesi@®kn epr i (pka.r u z
el ¢m 5. 2)

6.4: Kortikosteroide di r en- 1| i FSGS tedavi si
6.4.1:Kortikosteroid e dire n - | | FSGS® day dpxdeyndnse Kk dozl a
35 mg/ kg/ g¢n si klConseproirye@)y uvzer i | mesi ni
6. 4. 2: Ej er k e smi veya tam reeniazg 2cap var s
devam edil mesini ve tahéebi.yykderuygavak bir a

6.4.3: Siklosporin tolere edemeyerkortikosteroide di r enény p FSeGKS do z
deksametazon véMMF kombinasyonu ile tedavi edilmesinP ner i ¥2€)y u z .

ARKA PLAN

Literatg¢r de, p rkertikosierpiddrni rteenccad wii Ni rska esi ni t
birli7Ji yyazirlansadece B &ezfét al ék predni zon tedavi s
i mmgumesifi llaa-r a g e n & miers Kyazarlar isekartik@steroidd i r enci ni d ¢

ayl ek 1 mg/ bg/ géend ap i edtbaie eden angfrotibsendrom olarak
tanéemPP8Br 2z, t edawairy ed ednikerkeani--s$s o, e il e predn

ol ma°reeréi.yor uz

GEREKCE
Kortikosteroile di r en- | | FSGS6de remi syon el de et
yavak sajlanabilir ve&atakadaawzaysghe bakl adékt an s

T Kés mi bir

-

eragnostikfoany dPanleamrl isaj | ar .

T Si kl osporinin kesilmesinden sonra hastalé
daha kal éecé remisyon sajlayabi lnigrk.s| ®irk Isad
ol makMBH@banzer FIK&ISIidddsklesporingy a rvérén hastalarda
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yavak doz azaltémée ve daha uzun tedavi S
(Tablo 11)
1 Kortikosteroile di ren- | i proteing¢grisi olan hast al

des ekl eyen sénérl e kanét vardeér.
K N K

SDNS ol an pF8G8Ddegr remisgonie s & o kd | in siklogparimid a
tedavi edil meyenl er &Kg bgles tdeartiei®* @Bkt H a | @k malf a
birinde siklosporin, dg¢kg¢kealo&zkOplaméSdppliazloon i | e
14166da °zetlenmiktir. Kk i -al @ékmada remi syor

oranl areé siklosporin keswiel ng6sli nallemu kstounrr.a Bsiér

si kl osporin tedavisinin ek bir faydaeua, rena
kreatinin d¢gzeyinin iKki katéna -ékma orané s
grubunda %52 i dio.l |Kl awme adkl ar¢ak, QilicerBuppTablwd e bi r
141 6) ve dijer kontroll ¢ ol mayan -al ékmal ar
proteingegriyi azalttejéené dojrul améxkt e7b6. Bu

ol arak bdidir Miklderilen r e mikerykosteroiddreaaminar é n d &
tanéména, °ncielskdundeana&lnméinlal ed@ zhiiprmrleidknti & od ¢ KK
bajl e olabilir. Remdys yoni ade gehekdah @8 hyp n @ a k

s¢rebilir. Téeém -al ékmal-80dabiyl#disek!| migktsi ro.r as

i - iynadre@&tr en hastalarda b°brek fonksiyonlarénd
yéllarca s¢rdegreglebilir; obsmaurmlid ebibrPlbirletke fon

bozulma olabilire®

Y¢eksek doz Ss.iZklinmg/pkog/igng n()> kul hdeaazhahbmérl |
(<60 ml/dk/1.73n?) ol anl arda ve °ncesinde tubul oint

fonksiyonl ar & nddah & odtud sméad érl .ma s é

Takrol i musuRKe&uwlkltaumré | dkéojnét r ol | ¢ ol mayan -
si kl osporine aldegkaopmadi i’ @Bagard Mereaddsiklosparine
bajéml é& veya diren-1:1i 25 H&Gligbsl 0 1 5h amd /aky g/ gt é
dozunda kvuel |taankérl oméi kmu €0 mgll ddanak hedefleniew i i 5. Re mi

oranl Bt éesmorine bajémlé hastalarda %100, S i
bakl angé-ta siklospooiaeraklii bebhw n kod gaéntl raé&r d@° 2
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-al ékmal ar si kl osporini tol ere edemeyen ha:

d¢kegndegrmekt edir .

Tablo 11: Tedavi Listeleri

Kla- ve doz kKemaseé

Bakl angé- tedavi si
Prednizon
1 mg/ kg/ gé¢n gé(ne)n v-eoyka 890 nmegk/ ér € 2 mg/ kg (er
en -ok 4 ay; tam remisyon durumunda predn

d¢kererek 0.15 mg/ kgl/-4¢mafet &kdad alri r n2. 5 omg
FSGSO6de dozut 6 haftada aza

Steroid diren-11I FSGS tedavi si
Siklosporin
35 mg/ kg/ g¢é¢n: Kki bl ¢gnmg k 1d76 agthmh[1041&a K | an g
nmol /L]); remisyon durumunda tedaviye 1
azalt: Siklosporin dozunu 2 ayda bir %26z a |l t . Al tée ayda r emi
siklosporin tedavisini durdur.

VEYA

Takrolimus

KKk i bl ¢nmdk 2dongd &k g0 gEtn (bawlOang/mglgsl2 hedef
nmol /L]); remisyon durumunda siklosporinl
VE

Prednizon

0.15 mg/kgd ¢ n6 ay, sonra-8 haftada azalt

FSGS: Fokal segmentgll o neesrkiller oz SD: steroid diren-1:i

Di jiemmgupresifi |la -

Yakeén zRK@dgd a- ocukl ar da v kortikpsteroice elri ir kekni- A i
F S G S ésitlesporin  tedavisiyleMMF ve y ¢ k s e k doz kambisaayoneit a z o n
kar kel aktRemisysh mék agrarénda anl amlBa faldkkmnal on
zayéf bir -alékmaydé ve MMF rejiminin d¢kek
k¢-¢k gzl emsel -i d lea@; ksinlamusa e ,ritukairhabg d Ha@tyeindie ] é n é
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bil dirmi k!l er dtadan harhaogh birisifinkortikosteroick diren-11 FSC
kull anéméné destekleyen kanétlar yeterl:i de]j
ARAKTI RMARXLERK
1 Bakl angé-ta ve geci kmel i IRKr¢toil khat satyear-o ivad rtd
1 Kortikosteroice diren-11 FSGSOidléea vVE NIKIF O ian kel keV i

karkeéel akt ér mal éRKotloairdatka ydae-] ewd redh&dri.r e n

T En son FSGS &ajnréedll ammasarean ykelnienliikk , p rsaétniekf|

prognozee t ki | eri ni , korit mk@md iefr oiylddkaditiyeting e di J

dejerl endi ra&chetki y-aal évkamadl éarr.

SUPPLEMENTARY MATERIAL

Supplementary Table 14: Evidence profile of studies examining p.o. Cyc plus steroid vs. steroid inestistaiok

nephrotic syndrome and/or FSGS in children.

Supplementary Table 1Summary table of studies examining p.o. Cyc plus steroid vs. steroid in children with

SRNS or FSGS (categorical outcomes).

Supplementary Table 16: Summary table of studies examining p.o. Cyc plus steroid vs. steroid in children with
SRNS or FSGS (continuswutcomes).

Not: Ek materyal htpp://www.kdigo.org/clinical_practice_guidlines/GN.phadresinde makalenin online
versiyonuna eklenmik bulunmaktader.
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B¥L, MKDKYOPATKK MEMBRAN¥Z NEFROPATK
Kidney International Supplements (2012) 2, i1'B&7;doi:10.1038/kisup.2012.20
GKRKK

Bu b°l ymdei bkanémembrand?yolBNrapani sias{al
tedavilerine y°nelik tavsiyeler bulunmaktadEé
MN formlarénén tedavi éedaBubu.elhDleg man kika s &

mal i yet etkil eri Bl ¢m 26de tartékél mekter.
7. 1: K MNdirtlhegi er | e n

7.1.1: Biyopsiile k a naéntm& ®MNolan b ¢t ¢ n ol gul arda sekond

dekl amaykguin itnetuki kl eri yapénéez. (derecel er
ARKA PLAN

MN tanésé biyopsi il e konul ur. Bi yopsi b
s el ¢ | iammfipresan incelemede kapiller duvar boyunca IgG ve C3, elektron
mi kroskopisinde subepitelyal biri klial eti Kkt E
ol arak geo°rg¢l JH'®csekkodder MNNY ocuk!l arda ( %75)
daha yaygéndér (Tablo 12). Kdi yopati k MN tar
Bu akamada hi kaye, fizi k muiary e(neervel aljyig,u ng 9 ra

yapél maseé ve b° birnenfordsanye eleksan mikroskopisi ik ilektli bir

Kekil de dejerlendiril mesi °nemlidir., Kdi yop:
dominantteér, oysa nsedkidgnederal MNOsd&h'¥1Bgk@nitedi © n |
MNO6 nKM8lden ayéerécé tanéeseé -ok °nemlidir, -¢n
ol mal e KéwN eodyasvai si nde kull anélan il a-Ilarén ba
toksik olabilir.
GEREK ¢ E

Altta yatan hastaleéeklara bajlé MN ol gul ar
dej i k RERPP22MN6den sorumlu altta yatan hast
tedavi a-ésendan ©°nemlidir. Nl gupakéeonl &Bak

-ocuklarda). Sekonder nedenlerin séekl® e ve
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193,196,197.19203 (Tgplop 12) Kdi yopat i k MN, sékl éekla bir décxl
yapéel mék PIKMMNasecamamwd@dende M tipi fosfolipa
epitopa karké gelikmik 1 gG4 alt tipinde dol a
MN hastal arénda yoktur veya -ok nadirdir. S
otoanti koayyakm@kuobsesa ve otoanti korl arén t

e
olsa,KM&ini n tanénmasénda dejerl. bir g°sterge o

Tablo 12: Sskonder MN ni n b inledliemil lemiik (er i kki nl er ¢

¢in Japonya Fransa Finlandiya A.B.D.
Zengve ark'®®  Abeve ark!®! Caherve Honkanet®” Ehrenreichve
Neden n=390 n=137 ark 192 n=82 ark%8n=167
n=82
Kdi yopa- 31.8 65 79.3 69.8 62.3
Sekonder MN 68.2 35 20.7 30.2 37.7
Otoi mm¢ n 50 255 6.1 17.7 7.2
Enfeksiyon 12 51 25 2.4
T¢mor 3.1 15 4.9 2.1 1.8
Kl a- 1/t 3.1 2.2 6.1 10.4 4.2
MN : membran®z nefropati
Abe ve ark, Cahenve ark ve Ehrenreichv e ar k. di yabet i de sekonder MDN7% B2 and 168% ar ak bi l

ooanlaréndadeér .

Zeng CH, Chen HM, Wang R& ark Etiology and clinical characteristics of membranous nephropathy in Chinese patients. Am J Kidney Dis
2008; 52: 691698den National Kidney Foundation z i ni i | ¥ httadwévwnaphé.acg/agticle/S02785386(08)0105&/fulltext.
adresinden ulakeélabilir.

Kdi yopati k MN de 1 gG4 alt seéenefeée belirgi

IgG2, velveya IgG3 belirgin olarak biriki**'®En °nemli sekonder neden
(gen- kadeéenl!l ar éendeksiyomk r(c®nziekl |hiekpl & jDtoijBua -A sayra 6(dnao
antiinflamatuvai |1 aa-r , alten ve civa bilexikleri) ve o

grubunda). Spesifik mmgumpr esi f t edada] €rnlceersd i, r nsepleesri fiilke
nedenl er i dékl anmal édeér . Detayl & morfolojik
mikroskopisindenezangiyabirikimler,i mmfioresani nc el emesi nde °neml i

alt séneéf Dbirikimleri glesteril miktir. Bunl ar

olabilir (MN nedenlerinin detayleée Ilistesi 1I-

ARAKTI RMA ¥NERKLERK
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T Pri mer MN' ni n sekoandésré nMM' dM nt iapyierec&f al
antikorl aréné g°stermenin ge-erlilijinin
T Yakl & MN hastal aréneén mal i g natkinlk analizimea mal ar

g°re en etkin tetki-rknpameéleikmiah abal i hit e iyme

7.2.Kmmgupresifi llaa-r | a t edavi KeviiNe&k g ti aleanr éemr@ k ks en- i |
KMMastalaré ile i1lgili tavsiyeler i-in 7.8"eE€

721:Sadece nefrotik sendromu olan ve akajé

hastal ara bakl angé- tedavisinin yapeél maseé@

T Anti hipertansif veibati(pkgedi®hdzmiok aty ¢ ¢
g°zl em s g¢rrcetcainmdeer;i npp hgsn'rerk!|l gzelrinde o

bakl angeé- dejerfazha %& Hzasyahe e KB maki |
progresifazalma ol maiBa s €

T Nefrotik sendr oml a I T T G I I ciddi, Y i
semptomlarén ol maseée ; (1C)

f t GFH' n-8ml/dk153n? den az lodmalmaysléa t anédan

6-12 ayl ekgEKsgrdejferleyandah&3f0azl a art é

buart brelka@ampl i kasyonl arl a a-ékl anmamaseée

7.2.2: sKre s¢r e@molil(vepadGFB <3tmml/did1.73m) ole® 0 9
VE ultrasonda IK%br é(ktsBonyalan VEYA Birlikte ciddi

veya VYyakameée ernfekdiyorli d r éend ednd rmamieén d a i mm¢gnsup
tedaviyi 9%9ndkarms yelreuredi ri | me mi K)
ARKA PLAN

Kdi yopati k MN, en sék b°brek fonksiyonl ar
gesterir.seX¢rdekzlerly dyee kpr ot eingriyle seyreden

yéllar s¢ren takiplerin sonunda SDBY il e sol
b°br ek, hem de hasta sajkal éeménén m¢kemmel
SDBY'neilet eme ri skini °nemli °I|-¢,de azalteéer (tan
14) . Tedavi de pri mer ama - |, proteingrinin
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Gée¢negmegzdeki be¢teéen tedavi se-enekl eri mwklin ©°nem

hastal arén se-il mesi, tedavi Prle 110 kki [
°nem takémaktader. Tedavi i -in se-imde, t aki
°neml KMN aki bi nidnemganpt €lsi f i laab-ul r iesdkilleermenzi nv ek
ol acaj e, ger i d°n¢keéen ol mayacajJ é€ noktanén ne

birlikte, biyopside ciddi d¢zeydeoteatimgal oi nt e
izl enmesi sKkiredeyanéprdaesdé ysKrgerngreveyd tGFH <30
mi/dk/1.73n) ve Db°brek boyutlarénda Kk¢-¢l1 me ol mas

olabilir.

GEREKCE

T Proteidn¢agl/igsgn <ol an veya tam/ keésmi remi syo
prognozunun m¢kemme.l o-bdutphpukal destlekkagéhn
1T G°zl emsel -al ékmalar erkek cinsiyskre, sg¢r e
d¢zeyi giibn tfaakkitp r lsgmr eci nde b°br ek f onk
bozul manén erken habercileri oldujunu g°s

T WMN hastal aréen@bhoiyaskpare&n %3€&dmi syona gire

fonksiyonlarénda hézlée d¢kegkKrommayan ivaex

kompli kasyonl arén izl enmedi].i hastal ar da
en azéndan 6 ay destekleyici tedavi ver et
Bununla birlikte, bakl angé-etmd sayjoerr sperkd tég ie
azdeér .

T Kés mi remi syonun ne zaman bakl ayacaj éné 1
bazeée hastalarén proteing¢grilerinde azal ma
nefrotik ol mayan d¢zeylere degkeéek yeéellar s

T KMbldiel erl eme ri skini belirlemek i-in pred

Crnejin s¢greldgigpnookemageinehveya 6 ayl ék

fonksiyonl aréendaki azal ma) .

T Gzl em s¢recinde devaml é 0°%marreak fpamk sii yng,Ir

stabil kal masé vV e nefrotik sendrom il i kk
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s¢recion

Tablo 13: Sekonder MM n i n

uzateéelabilecejine

b inéddnien i |

dair d¢kek

mi K

Otoi mmaormmast al ékl ar Enfeksiyonlar

Sistemiklupus etematosus Hepatit B

Romaoid artrit Hepatit C

Mikstkonn&k t i f doku hast HKYV

Dermatonnyozit Sét ma

Ankilozanspondlit S Ktosomiyazis
Sistemik sklerozis Filaryazis

Miyaseniagravis Sifiliz

Bel 1z pemfigoiod Enterokoksik endokardit
Otoo mm¢nroi d hastal é& Hihdati k hastal ék
Sj°gren &ndronu Lepra

Temporalartert

Cronnhastal ] é

Graftversushosth ast al €] é

Maligniteler

Karsinomlar Nonkarsinomlar
Akcijer Hodgkin kenfoma
¥zofagus Non-Hodgkinlenfoma

Kolon L°se(mir oni k | enfosit
Meme Mezotelyoma

Mide Melanom

Reral Wilms tumor

Over Hepatk adenoma

Prostat Anjiyolenfatik hiperplai
Orofarenks Schwannom

N°roblastom
Adrenal ganglorfrom

K| aMdksnter
Al t én
Pensillamin
Busillamin
Civa
Kaptopril
Probensid
Trimethadion

Nonsteroid antinflamau v ar i |
Siklooksijenaz2 inhibit® r | e r i
Klopidogrel

Lityum

Formaldelid

Hidrokarbonar

bil exki kl er i

a -

Dijerleri

Diabetes mellitusi(l i Kk ki Yyeya
Sakoidoz

Orak h¢gcre hastal éej
Polikisttkb © br ek hast al é]
Alfal-antitipsine k s i k1 i J i
WeberChristanh ast al €] &

Primer biliyer siroz
Sistemk mast®itozs
Guillain-Barre £ndromnu
Urtikeryalvaulit
Hemoitik ¢remik sendrom
Dermatitis herpetiformis
Miyelodsplezi
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Tablo 14K MNMé&t am ve Kkeé&smi remi syon taneémlar

Tam Remisyon K d r grotédirea t €& K08 g ¢ (PKO<300 mg/gveya<30 mg/mmol),
en az 1 hafta ar ayl a dnorinal sedura albomgikonsankasyon
ve normalsKre

Ké s Remisyon: Kdr aprrdoat e i n<3.7:a ghé&:l (BPKOE<3500 mg/gveya <350
mg/mmolljvee n  y ¢ k s e 0% eejyear idraihra ;feraaz 1 haftadrgyka mkiekes
bakeéel ar ak do]j bunléraserumealboumd h m&koe sant r asy

normale@ | mesi ni n ekKrésitka beitl meksail nvaes é .

KMN: idiyoati k nmK@bdamatz pmetreromakireati nin oranteé

Bl ¢m 1'"e de bkz.

Tablo,Jha et al. and Passerinive #é®y ay éné baz al énarak olukturul muktur.

Eri kkiKinVINe rbdaek | angé-ta kendisini 8&6ri nefro
kal anl arda ise subnefrotik proteing¢rd.i (bkz.
remi syon il e sonl an&¥P4Hiars tvad yaa énn¢ kysa kg eal ki éxkke 042
tam remisyoR006dihee R & mi Remesyon §84oay kaglae | i Ki r
geci kebi |l ir. Son zamanl arda yapél mék bir -
14.7N11.4 ay of#%ataaskt ab ia-B @ & v nlladi wtiirr .veya dah
gel i kirken, %5006si s¢relklgi cniekatotv &k tsedawviom
pl asebo koll ar éndakaleakdfariolt e k sielngir lodaae dil%0s d |
yeél da S DB Y¥¥HBu hdsthlardagdnfeksiyotar, tromboembolik olaylar ve akselere
ateroskl er otliekr khaarsdtiayloevkadsakrg nefroti k sendr on

kompli kasyonl ardér .

Spontan remisyon ve progresyon ol aseéel éej é€

bakl angeé-taki bobr ek f%%Ragliesyan riskid & ayuboyurcaa b a j

proteing¢grisi 8 g/ g¢n ¢zerinde devam edenl er c
sér akrekhdlea] er i ve 6 ayHKreKke jtraiksiipni s ¢braezc i anldaer a k
al goritma model i, pr ogr e%kesinlikerbelideyabilir’t® Bk ¢ y a n

model e g°re d¢gkek ri skKrekKlvhe sprad taegi; n dpraikdiang@&r-
olup 6 ayléek g°zlem s¢recinde b°brek fonksi
(%5055 ol aséel ékl a tanhédlaemyisoinr @BH d&Il iyked dek lie
fonksiyonl arée nor mal ol up, 6 ayl ek ta&ipte

g/ gé¢n degzeylerinde devam eden8®rdl as eéelYgklise k
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sonr aki 10 vydéel daBH | e li i kdesczeekyl e r ) b°brek fon

derecesinden bajémséz ol ar &R sgdaxkil ii P8 gaijgl
remi syonun prognozu #y¥dTaemxti emii$§yonpgdabreki lym
yet megéitihgksi zin sajkalém orané %100 i ken, }
gel i kmeyenlerde %50 d¢zeyindedir.

KreKIdej erl eri nde dg¢ K ¢lk 5hnél z/ éd kt/ayne | r ei nki esny, o nkdéas

2ml / dk/ yel""deér . Bazal pr ot ei n yanunsdaha sewdka vy ¢ Kk
ol acajénée destekleyen yakeén zam2ndgdlgicnbiod ana
spontan remisyon %26, proteing¢grisi ?BA5 g/ g¢n
bl okerleri ile tedandgrivetet@k0 baxnalim& gléma&Esnda ar
predi kt°rleridir. Hastaléjéen dojal seyrine b
ortaya -eékéekénkMhhe @avciesiimee aRASi bl okerl erini
bazal de prlod eign¢greinsi ol<an hastal ar én al énd

dejerlendiril mi-kKtghrg¢ iPrankeMNMng e esh a @& bd a, yen
k¢-¢k bir RK¢ 6Kd a( | (inz= 2n70)p,r iACE 10 mg/ g¢n dozun
100mg/ g¢nadarz)unial &k kéyasl anméexkt ér . Her K
ortalama 2.5 g/ g¢n kadar azaltmada et kin bul
-alekmaya y¢ksek dit@egdge¢pyohaesngtiaarén(a8eéen
z a y@ fn | &% Hipdriansiyon, tubuler atrofi ve interstisyel fibrozis gibi histolojik bulgular,
idrardaC59 d¢zeyinin kaléece ye¢gkseklijJi, yine id
proteinlerin (betazni kr ogl obul in ve 1 gGQgi yigckbeki mi &«+laed
de¢kek kalitePKMldethiast ohodék . kriterlere g°o°

sajkal emén veya tedaviye yanéteén °ng°°r ¢l mesi

7.3: KMN baklangé- tedavi si

731:Bakl angé- tedavi si ol arak 6 ay s¢reyl e
kortikosteroid, ertesi ay oral alkilleyici i | tadavisini tavsiye ediyoruz. bkz. Tablo

15). (1B)

7.3. 2: Bakl ange- tedavisinde si kl of osfar
edimesin . °neriyoruz. (2B)
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7. 3. 3: B°brek bhonkilsmygponlyanx &mahakidgdil veyae si n i

potansiyel ol ar anke fhraoytaitké steenhddrkanplikeisieen i | i k|
ol madielkk at edavi reji mi biti minden ekonra t
i -enmaz 6 ay s¢r eyl elbkk b.l3verimesnt tavdiye edgatua.v i

(1C)

7. 3. 4: B° br ek beikyloipks iesde nt erk@salrbégnpgkert ei n ¢ r
hezla k°tg¢l eken Db©°br eskkrfeo ndkesjizyroampui nv- alrnldéej

kanta& - éknpasgEeare=zcel ehdiril memiKk

7. 3. 5: Si kl ofosfamid veya Kkl oramlaugi®lr ed o :

ayarl ayenéez. (9gerecelendiril memiKk

7.3.6:Oral alkilleyici i | a-$ grekl i dgnr ok gimdygh)k ul | anéménéeé
da°neri.yAmaakeknl i ] i benz®zeloliskal edaé6 aydan
kull anéménda toksisite rdg¢kkgmng Ya€rduazh.a f az |

ARKA PLAN

- RKe&iNM e or al korti kosteroid monoterapis
ol madej éene g ° st leyricimii e 4(siklofosfabid aveya kldraknbukil) ve
kortikosteroid er i n sékl ékla birlikte kullanéemé r emi

°nl e me d e Ordirte ISuppMakdoRZ 25)( Toksisite profili nedeniyle klorambusil yerine

siklofosfamidinterdn edi | mesi °neri |l ebi lir.
GEREKC¢E
1 7.2.1tavsiyesindeki kriterlere uyyhMM a st al ar énén bakl angé- t

ayl ék ol ar ak aorald kokilkosteroidler we alkipeyidi is l1éd aa-r é n

(si kl of osf ami d veya kIl orambusiTablo 1)t edavi
veriimesine dairortk al i t ede k an é k a vnefooiksendromBkUMNK an ét
hastal arénda bu rejimin sadece destekl eyl
uzund ®° ne md e b°brek fonksiyonlaréndaki d¢ K¢
°nl enmesinde daha ¢steégn ol dujuna i karet e

riskler ve istenmeyen yan etkil@ablol 6 6 da °zet |l enmi Kkt i r .
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1 B a kHKorabine siklofosfamidv& or t i kosteroi d rejimleri de

metil prednizol on wuygul amaz i ktikosteroidldri | er | e
ekzamanl & ve daha ??%%2 Bununleshilikte buirejirklarih uzann € r | a
d°nemdeki et Kilrelriik avel ex@&wke mleij i mé®KgwPNr e da
tedavisinde, i.v. siklofosfamid abaej eéml eri n g¢venli k ve et
tavsiyede bulunabilecegjeterlilikted e ] er | end K i- lg ke wiokt rmol | ¢ b

( d ¢ k ¢ B negatifidi£*®0ral yerine i.v. siklofosfamid verilmesi ile ilgili tavsiyede

bul unul abil mesi i -in yeterl: kanéet yoktur
Nefroti k sendromun tam veya keésmi remi syo
il kki i dir. Bu nedenl e r emi s yjoinnuinn d e
dejerlendirilmemehdsokhkbubbhaméehakt al ar éndan
Tedavi edilen hastalar, tam veya késmi re
12218 ayl ék s¢re i-inde girebilirler. Bu ne

karar ver medabumi°nn cdes z esyeirnudne ve b°brek fon
ol madek-abive omloaypi dabl oya ekl enme(@kzk - e bu
76.1ve76.2)G° zl em s¢reci Kd ev elyaas tAsRiBapertadiiée r  an

klinik olarak en di k e ol an dest ek tedavilerine de
- alelkanr da si kl of osfami din geéeventl ik prof |
bul unmuktur. Si kl of osf ami di n kl ornembusi |

yapt €] éna d &adlitededk.Alkilléyici i dl¢pa-r; &n k¢ m¢e | at i f do
olabilir, bu nedenle teaVi eden hekimin dikkatli takibi gereklidiv a k én z amandak i
- a |l e «Knvelild siklofosfamid veya klorambudil a b aejimleén istenmeyen yan
etkilerinin %8 00 i akan oranda bil diril
o | uk M3 kBunum aksinealkilleyici i |laa -ve kortikosteroiderin d © n ¢ K ¢ ml ¢

kull adeahdégeeki bivz  REKtdgdmeliist enmeyen yan e

edilebilir 22 pydesomzd@dal ékmada bPPabr gkste
fonksiyonl aré azal méx, yakl & vebutwdayia Dbi r |
rejimininrisklerin n art mék ol duju bilinmektedir.
KMélde °zelli kle masif psokleélliga iy ayw&kK ug ua
dol aGFeH dej eri gdekani degr ¢hdlirde, | otayamaesentik

gl omemreflrit veya akut interstedgpel pakl bKk:

deji ktiduelhimll @ac&ln ekl dprm R lomalbii diece] Byl e

ekl enen hastbejed&n bt yodsé siinim tekraré ge
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T APonticelli o rejimi il e tedavi egkbsmeki h
ol ur . Spont anKMBmisgs yad raa € godchrdendiyek sb ehezd @ rk i r
bol ¢nKMN Jksl erinin tedavi si

Tablo 15:K MNWed ° n ¢ k kpniklosteroid/alkillgici i | tadavisi (Ponticelliejimi)

lay 3 g¢n b yeilnpeednzolon (1 d g),sonra2 7 g ¢ n  drad il 1
predniolon (0.5 mg/kgd ¢)n

2ay 30 g ¢ n  drabkjorambusil(0.15 0.2 mg/kgg ¢) weyaoral siklofosfamid(2.0
mg/kgh ¢)h

dayl. ay tedavisinin tekrareée
4ay2 . ay tedavisinin tekrarée
5ayl. ay tedavisinin tekraréeé
6ay2. ay tedavisinin tekrarée
i . v. i KtMiidiyepatikfhe mbr an®z. nefropati

1l k 2haafyt @ kar ayl a sonr as é sauakreatininied¢r at apaé&t éisarynk beygtunn
albumnve | °kosit sByé&sél 9k &00/rantcdgy>@8AEnmolana kadar klorambusil

veya siklofosfamidi kesiniz.

Altekaglkrede, ardékek korikasteraik eayhékek| bdaijr
etiketi, RK¢1 98061 er de baxk! abkTablel5P*E0Omi nethek fiz
sonunda,é¢ d a v i edi |l enl erkionnt%%2 6 sgir u(bru=ndu2n) YwekOD 6 € ( n
fonksiyonuy |=&0038aReaisybtadavilgiubungio61 (%40 tam remisyon) ve
kontrol grubund&633 (%5 tam remisyon) di . Di j*ay rR& kodtkigateraiderin
tek bakéena 6 ayjbBoyknwaakbluksahélyerine or al
kull anéel dé) reji mlgubundaiylals | angel d&Il aoambos$i Ig

y¢ksek remi syon orané g°r ¢l ¢rken, bu fark 4
sayéséemdmraxl jog uml andée. Ayné z agmbumdidahar e mi sy
uzundu. Di?%P KaramiRisl ¢lekartkosteroidkombinasyonu, oral siklofosfamid

(2. 5mg/ kkprtikgsteroipk o nhbei nasyonuyl a kéyasl andé. Nef
her i1 ki k ol da(82«ve 93%;5pe0kL168kliheaSupplTablal2i 25). Bununla
birlikte tedaviyi béeérakmayé gerektirecek ci
si kl ofosfamid grubuna g°re daha s&gk odldaxkmhadl
bir ketaanalizve si stemati k der |l emel er uzun d°nei
faydal aré g°sterii daeamink sdea hche ,y ¢&klskeikl Ireeymicsiy o
belirt MiZPerdir.

Daha yakén zamaendak eydp® om&r ntailéekkimai 6 ni n -
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benzer sonu-lar vermiktir. Takip s¢resi boyu
dejerl endirmesinde tedavi grubu bBeEIiTHINQgOLWU;
farkl e dejil di

Ke¢-¢k a-ekr e RKE2O)KMOIde 12 ayl ék si klofosf
kortikosteroid n et ki nl i J i dejerl endirildi. Se-il en
(idrar IgG ve idrar bet2 mi kr ogl obul in d¢zeylbeerliinet ideodriqg)i
sKre> %25 ar skméd. e mg/ dl (>133mmol /1) ge- mi K Vv
artmek ol anl ar deé. ¢tal ekxkmada er kenskKira¥%2banan g
50 arttéktan sonra bakl angn agrpup tked yng srli adned & .¢
hezl é sajl aneér ken; 6 sKet¢;szewnwluedia, r e nmi ;akysama o |
oranlaré veya istenmeyen ol ayl ar ?®B-uésan edamai

aynée yazarl ar én |da-hal é°nntad kair €g °i Kl Ve rmesyenagl afriéknid

bakl ange-ta konservatif tedavi yaklakéméené d
toksisitenin tedavi s¢resinin uKerh&dsgd i | e v
[>133mmol/l)has t al ar én se-i |l mesiyle °nemli oranda a
i -in kanét %%t a kalitededir.

Alkilleyici sitotoksik i Ilaa-r én i st enmeyen yan etkil eri
mesane kanseri, kemi k iiIsi v e hd ipargeitsigobae s s ot -l
bakl|l ecal aréder (Tabl o 16) . Ri sk ve fayda de
faktorlerl e dej i krbd d alkileyici T &/loHikosterdid réjichiain
kontrendi ke ol duju duruml ar dan bazeéel ar é |0 s

kl orambusile kéyasla daha terKMNegdil glaielri ne
si kl ofosfamidin olumlu eékdait ag?sitye i ¢écecimeme i
farmakokinetik bi liglilda-e € @& g oz e SIFKHI | déekryti £]i ¢ n
toksisitesini ° nl Anasy&pirinf KM edawal s Ehdal @d&r .b:
kortikosteroidlerlel &@itthe&kz.e verildijinde fa

KMN anésé idemgampd eksie hastal arda yapél méex

kanétlara g°re kortikosteroid alteénda-ki has
sulfametoksazol profilaksisi verilmelidir. Osteoporoz riskindeka sht al ar (yaxkl e
post menopozal kadén! ar GFH €30 mide/h7@rf) bitosfonak ma d & k
al maledér. (bkz. Db°l ¢m 1)
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KM&lde b°brek fonksiyonlarénda bozul ma gert
gel i kmesi yé¢ksek d¢-zeyédle spgromeesiinégs o muau bo lr &b
(>15 g/ ge¢n) ol madan Db°brek fonksiyonl arénda
bil ater al renal ven trombozu, kresenti k GN

duruml arén ekldendrjinmieddykde dejikikIlik ger

tanénmasé i-in b°brek biyopsi tekraré en uy
hastalarda (>Id 5 g/ g¢é¢n), muht emel en hemodi nami k

fonksiyon!l arpb&nda&GFak wt5 08¢ az al ma) ger ¢l ebilir
tabl onun remisyonuyl a ger. d°ner, bu nedenl e

Tablo 16: K MWed ° n ¢ kkpnmiklosteroid/alkilleyicii | taedavi si ni n ri

Riskler Faydalar

Fer edksiyéerr i skini artéerée KBH ve SDBY' ni
Viral hepatitreaktivasyonu Nefrotik sendrom
Alopesi kompli kasyonl ar
Gonadh a s(aspeématogemzeovulasyon (tromba@z,héz |l anmék a
yeter)sizIlifj.i Yak&ml i tesinin
Hemoragik sistit (sadecesiklofosfamid s¢é¢resinin uzama
Neoplai (myelodsplastk sendrom, &ut myelgen

I°© s e trarzisyonelh ¢ cr el i ret@reeyaa n €

pelviskarsinomuy

Toksik hepatit

KBH:kr oni k b° h8bDBX:s b as tda°hterjreek y k& M Xde/apatik fiembraf xnefropat.

Tado 17:K MWed ° n ¢ K kopniklosteroid/allleyicii | rae | i mi ndikasyonlat ¢

Tedavi eedfeksiyongHivi hepatit Bve C, ighek Ipz, fungalenfeksiyonvs)
Neoplzi(a k c jcjltisrk u a m° z  h]¢memekolon,v&)ar i -

Kdrar retansiyonu

Takipte uyumsuzluk

¥nceden ol («4000/mf)k openi

sKre>3.5 mg/dl £309 Omol/l)

HIV: humani mmdeficiency virusKk MN: i d i y o p anefopati; sikeensbrumireatinin.

B°brek fonksiyon!l #0 @l/dkd.Z3m) oed K MhtaGEH | 80éné
i mmgupresifi [laa-r |l a tedavi si e il gili prospektif
hastal arda her hangi bir spesifik tavsiyede
fonksiyonl aré vyeterHdaz eol delnmart dd o @ liek i HKtNd&ysii cs
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nefrotoksisitesi diellaam dbke gy apathabsitlailra.r dBu

kull anél mal eédeéer .

ARAKTI RMA ¥NERKLERK

1T Tedavi den kimin fayda g°r¢p ve ki min fa
patolojik ve biyohajider beBur tsa-ylearee iil lat-i
g°rmeyecek hastalarén gereksiz il a- mar u:
toksisitesiindealzaddamak?® n e nizelikle diklofkstamidin y o k t
gonadal ve mesane toksisitesinien azaimekar akt ér ma konusu ol abi
1 Nefrotik sendromluK M&in{ hané b8basgé&n daan wegazdmayamn)

b a Kk | dedayiginde alkilleyicii | we y a lenNMMF, rituximab veya ACTH
tedavisi yR&dKaéryaa silhatyiayna- varder .

T B°brpmp&t ol o) i si vV e i dpmaognboizyobel veya- Iteerdi:
°ng°rmede dejerini belirleyecek -al é&kmal a
T Anti-PLA2R anti kor | ar é& (drarlgiG,data2mikroglobyliogbg | i r t e -
seri ol ar ak dojvael ggeilde ckeKkNelkd & miaél na raé € Kk ma |

bakeélsapoarkt;an r emi sy ove prognorudbaelvieamegtei ydhaeajédr | er

Ol - ¢l mel i dir.

74KMMakl ange- tedavisinde alternatif rejimle
7. 4. 1: Tedavi ye bakl ama 2R rgiuftae d ? B¢ k p Bl Uy (
kortikosteroid/alkilleyici i | aej i mi ni al maye tercih et me

reji mine kontrendi kasyonu ol an hastal ar
si klosporin veya takrolimus kul Isgesiid méneée (
t avsiyel eablo18)tavsiye édiyaruz (1€).

7.4.2: Alté ayléek tedavi sonunda tam veya

KNK6l erinin kesilmesini °neriyoruz. (2C)

743 KNK dozd8nwhmfdal ék aral ékl arl a bakl angé
az al t &l mem Emigonwnadamesihem deKNK i | i kki | i nefr ot
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ka-énél masensajgzleadanall2 ay devam edil mesi

7. 4. 4: KNK kan d¢gzeyinin tedavilamatakipbak!| an
edilmesinive skred ef ende >%20 a - é kolladnuaj nuanydaan kaornttérko
°ner i ydoerruezc el e n d( K MKarbhemjiink@)doz® ner i | er i i -1in
tablo 18).

GEREKC¢E

KMNhastal ar énda K N K tedavi si nid?® n(¢ski¢kniloés p
kortikosteroid/alkilleyicii | atedavi si ne al ternatif ol arak t a
d ¢ kqit& kalitededir. ©Qnline SupplTablo283 1) . Mini mum 6 ayl ék KNK
kaneét e d¢ K¢ Kk kalitededir. Tedavinr ikasr aenrl kae ré
nedeniylepr ot ei ng¢r i czerinde ol umllayéetakiye devar] | an m
ediimelidrK MHedavi si nde KNKOI er iTabiot 8 dd @ nwen il lemi dto

Tablo18: K MNHeKNKt a b egmleré

Siklosporin: 3.5 5.0mg/kgg ¢ n or al yol dan, i kiye be°l
0.15 mg/kgg ¢ prednizonile birlikte 6 ay verilir.

Akut nefrotoksisitedielnerk adoeznumakd k¢ kn o
ejer gerekirse yavak yavak arteéer el mas ¢
(Sandimmuf, Neordf vee k d @l edru] u d ¢ K ¢siklgsporrer). j ener i

Takrolimus: 0.05 0.075 mg/kgg ¢ onr a | yol dan, I ki ye bol 4
prednion verilmeksizin6-12 ay verilir.

Akut nefr ot ok siistavsiye dddendokud z e g naklozdan b
ejer gerekirse yavak .yavak arteér él mas ¢

KMN: i di yopandiogati me mbr an? z
Not:Tedavi s¢recinde ila- d¢gzeyi takibi metinde tarteéecke
Siklosporin:

KMN edavisinde il k kontrolsg¢z -al éxkmalar

fakat tedavi ngasrarmsléar s kM drekk mir k | eirrdi RK ¢ 6
kortikosteroice d i r KmMIHlais t5als énda d ¢-sikokporthkombinpsyoauten i z o n
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plasebeprechizonk é y as | #Pméktedm.;ri de remi syon (tam V.
si kl osporin kesi lmekosr am®naddSée blLl viydd dtaur .
Sendromda Si klosprin ¢al é&kma Gr ubuwWévisiuml g°zl e

yéla uzatélmasé ile daha fazla (%34) tam r el
olabilir** G¢ncel ©°neriler, siklosporine yanét ver
devam edi | mé®Uz wre kd g rnaleid ipde,rki¢grk (dokZ. 5 i rkd /oksg / ¢
yéekanghts ski takéyan tam veya keésmi remi syon
tedavi i-i f®Ba@brk ek nhalkilliinden edinil mik yojun
kan konsantrasyonareaém®°bdegeknlfionkasakiKiviNl s ékl
hastal arénda opti mal si kl osporin kan d¢zeyl
ol mayan d&lzeng/miegx04l 4162n5mo |l /| ] (Co, -T60R mgfml d ¢ z ey

[3331 500nmol/l] (C2, dozdan8 aat sonr aki d ¢ z'&@nline SuppiTadok k a b u
286131 siklosporin kul I"8A&¥Yhye kk s-eakl édkgnzaelyadreé per zoet
progresiftb © br ek yeltarezha$t al arda si klosporin kul/l
varddedavi baklangrékt®@hdaml bdk avamartal ama pr
d¢zeylerindeydi. Siklosporin tedavisinin 12.
ve b°brek fonks-24den0 .kKayé& dkd agnda yavakl ama
Pl asebo alankprdakli sk h2Pdemdnelnii ml /od ki/pay ol mu
d¢zel me hastalarén yaklakék %50'sinde si kIl o:

et mi2RAH I3

Takrolimus

KMN edavisinde takroli mus monontoerrnaapl i shi°nbirne
fonksiyonlu ve ortalama proteing¢grisi ~8 g/ g¢
verildi ve sonraki 6 ayda doz azaltémé yapeéel

(n=23) K%éTadirhua grubénda 18 aysauinda remi syon or aneé %¢
grubunda ise sadece %35 idi. Kontrol grubundan 6 hastada, takrolimus grubundan 1 hastada,
sekonder sonl skredmzeygkhndsé %8 haadimus @davisokesien .
hastal arén hemesni khleonsepno ry anr éseédnadvai,si ndeki ne b
Remi syonun i dames:i i -1 n uzun s¢greli de¢ ke k d
kalitede kaneét vardeér . BUxZRPERBHS NG venl i

258

KNK il e Bllkatrlélne ykiecyias!| andéej é& -al eékmal ar
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AsyEMéhastal arénda ta%ralhi whwsdmanémé39) eb s

(n=34) 4 ay kull anémé (her iKki gruba da pr et
kéeyas!| &%Wneéskmiérv.eya tam remisyon a-éséndan pr ¢
i stenmeyen yan etkiler a-éséndan 12 ayl ek te
hastal arén yakl akéek %15"' i ndd rajmink atengtieolaialkk t i . B
takr ol i mus' komikoskedid @ rsdrdel ibi(likte vey#® yalne
Bununla birlikteK MBld e uzun s¢trebaajtakirmlidtmuShl i Ji bel.
Azal mék renal fonksiyonlu hastalarda KNK kul

KNKefnr ot oksi sitesi, °nceden varolan renal

durumda siklofosfamid a b aejinileé tercih edilebilir, fakat alkilleyici lrac&oz azal t e

tavsiye edilebilir. Bu griulph ahbaasrlja@l mlr elrai nK NKe
konusunda zayef kanet vardeér . Bu tart ékma
(I SRCTN99959692) . Rituxi mabi |l#MENnv é/uv gy a pA@©T
kull anémé daha fazla -al ékma yapikiarjaesiyedlee] er b
bulunmak i-in kanét yeterli dejildir. B°brek
atrofi d¢zeyi niKiMNneidcaevli  °rle-j¢gmmginnginn, se-i mi nde

konusunda Kimdiye kadarylkidek @rud tulnanra kh e r- h aan gyie t

ARAKTI RMA ¥NERKLERK

T KMbéld e uzun s¢reli K N K tedavi sinin et ki
dejerl endirmek i-in RK¢6é6lara ihtiya- wvard

T KMNt edavi s¢resince KNK kan d¢zeyl erinion
-al ekxmal ara i htiya- vardeéer.

75 KMMakl angé- tedavisinde tavsiye edil meyen
7.5. 1: blaMN angé- tedavisinde kortikos
kull anél mamaséné tavsiye ediyoruz. (1B)
7.5.2: bakMMngeé- tedavisinde MMF monoter :
°neriyoruz. (2C)
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ARKA PLAN

Kortikosteroid/alkilleyicii I[laa-r veya KNK kombine tedavil e
tedaviKMM akl angé- tedavisinde denenmikeliaya@? a2c
Bununl a birlikte uygun boyutda RK¢O6Il ar da k

gesteril ememi KiMNrakl I Bamgeeddreldeavi si nde bu t ec
basamak tedavide ©°neril memixktir.
GEREKCE

Kortikosteroid monoterapisi

KMNr emi syon ind¢gksiyonunda veya progr e:
korti kosteroid monoterapisinin kullanél mama:
dozda, g¢nak&8rayprsgdreildzokwh lZ2nél dejée dair - al
b°brek wyet ngazliikjii °neml i °] -¢de azaltteéeje, b
et kisinin sg¢rekl PBonuimlaydnK M&h alsit lad iarr iélndiak tyiarp.é |

ayné kekilde kortikosteroid rejimi uygul anmé
sérasénda ve gerekse 3 yeéell ek ts&Krli pd¢ez eprnoet ¢
goer ¢l memi ktir. Al t eédmiyz onairne yKl el | gaenred dé&erf & (g rn
tedaviyle(n=77) keyasl andeéej e bakka bir RKC

d

ind¢gksiyonunda ne de b°brek fonksiyonl ar én
steril ememiriottierbrakdésiteac e 3. 5 g/ ge¢n czerinde
k

b a

retrospekt i fkortikosterodl kmoanloareda pi si ni n ol aseé f ay

él dejénda sonf#'Buypiumé adeéjrk nékmiektAisyal él ar c

s¢r ¢ | ARAmtcaark. bu dakliéwmmallarzl erin, hesaba kat é
bakl angecéndan ©°nce bazé hastalarda izl em ¢
yaneélteéecé ol abil ecej i korakgstedoid & r itrut @ lekal lBadkean a
ol madej éné exmtl arean --o0k az sayéda Asya k°°kei

gerekir.
Mikofenolat mofetil (MMF) ( Online Suppl Tablo 32 34)

KMNMakl angé- tedavisinde MMF kull anéménén

il erl eyici KBH ortaya -ékékéené geciktirmede
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bozuk olan ¢Kre>1.5mg/dl [>133mmol/l]), 3 MM ast asénda 12 ay s¢reyl
korti kosteroid kombi nasyonu; daha ©°nce ayne
kortikosteroid kombinasyonu al mék al®@k 32 Kk
ayda remisyon orane MMF il e %66 ikern., si ki
Kstenmeyen yan etkiler her iki grupta da ben

daha fazl a hatt a heng¢z t e d av i-kortikadtetoid n d a i

kombinasyonunun, alkilleyicii | a(siklofosfamid veya klorambusil) kortikosteroid

kombi nasyonundan ol ukan Ponticell:i reji mi [
sendr oml u, dekKéek pr yheasytaams emieqnk lail éh@e¢ei K
kortikosteroidk o mbi nasyonu, modifiye Pontyael®®mndeg.kl

Remi syona giren hasta oranlaré arasénda anl
Ponticelld. reji mi il e %67 remisyon sajlande.
benzer saptande. Modi fiye ePokm@&yaslld idahg i fmaz
Bir dijer IREA- 21 kK M RnKatsotdaas € n-kbriikosterdidvikembinasyonu
Ponticell.i reji mi ile kéyasl anméxktér. Tam v
alkilleyici i | /kortikosteroidrejiminde %80 (8/10) bulunmut u r . Késa s¢reldi [
grubundan ¢, lolmaz iken Ponticelli grubunda sadece 1 hastagalod mukt ur (i st at
olarak ahBamue dlk§ihe, de¢e¢kek progresKBIN ri sk
hastal arén al eénde] érapsi HorokbsteRiiz),kanaervatiMdtavinie n o
keyasl anméxkter. Bu - alkMimagdtagsanelI2oaylkélsekadn
(RAS bl okaj é, statinler, d¢Kek tuz, dekek p
(n=19) veya sadece konservatif t*@0mikiay (n=17
sonunda tam veya aké&smikir egmiuspy oanr aosréanndla ben z ¢
kortikosteroidkombinasyonu standad © n ¢ Kk gkifieyigi i | & kortikosteroidrejimi ile

keyasl anabilir etkinliktedir; ancak var ol an
kéesa isrg.r eMME tedavi si nkdeN e &kwieki mdiek sb wo rialnac a

heyecané °neml i®*MMF ¢ndoen oatzearlatpmeéskit eé&ff. ki si z g°r
Rituximab

ki mdi y&Mdadkdamangé- tedavisinde rituximab Kk
g°zemsel -al ékmalardaki sonu-1lar umut vericioc
(375 mg/m) sekiz nefrotkKk MM ast asénda kull anél mék®®¥e 1 ye
Té¢m hastal arda, proteing¢gride 1 Ponksiyany dtabil anl am

kal méxkt ér . Kstenmeyen etkiler hafif ol ar ak
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-al ekxkmasénda, ri tuxi mabén mini mal tubul oi nt e
n

e 268

ol duju ©° Sse¢r el megkt gr .

Prospektifi rg>all @emsnaldab 3 aKy/dAaRnB ukzuu nl asngermesc
sistolik kan baséncénén <130 mmHg t uitMN masér
hastaseéna ri t2Ali tmarbc & eay dadi g rggtne ikrad-mins ivee CD
sayésécr>l/50lh¢ol an hastalara ayné dozda i kin
proteing¢r.i 13i28. H)5i Reg/ §¢n6(894ve 12. aylar
7.2NR6.2 g ve 620N7g6rglgmnidei ( 0(Mazall adaj & iS
12. ay dejeri arasénda ortalama azalma 6.2 N
edil mik ve proteKMprraisytial @z &Intdrma dea kbhaz & ul unm
remi syon orané hemen hemeem 9%6p00 notlamu krteunri,s yboun

daha y¢ksektir.

Bakka bir g°zlemsédlctral samds@&nadgllarandoR
toplam rituxi mab doz d°Pinre nyléil &nl -s¢odneu nadzaa | rteémins
or ane, dahaddamncei tsuxaindab t pr ot ok cduwy gud amtmé k a

hastalar ile ayné bulunmuxktur.

Daha yakeéen zamanda yapél mék dijer bir ge°
g/ g¢n BEMBms2@Gseée rituXkhaniatbal (%75 dig/tméd oayda er
proteing¢gri yanét én &"'Baazkaéll nparkstéeziémy rtie klrla.rd am/o
aylarda séraseéeyla 4.2 g/ g¢ nPolan&rek?240aydg 88gtgn' e d

-ekté. Yirmi d°rt ayl ék takibi tamamlayan 18
i se ké&smi remi syon sajlandé (tam+keé&smi remis
Bu pilot -aleéexkmadaki h & setdaalvda rdéem %5ahéEd e ma | féeanzalr

Rituxi mabeén késa d°nemde t oksi isi/korekssteroid z|1 e nm

tedavi si il e proteingrinin yavak-a azal déj é
gerekebileceji ngdzlmmitnir . deBug ¢-nie veri ci S
RK¢odl ara i htiya- vardeér , fakat bul gul ar rit
ol acaj e y°n¢gndedi r . Uzun d°nemde neks or a

ger¢snmékRikdi ol mamaisyél enedbeak | an gkéMblde e da Miusxii me

kull anémé hakkénda spesifik bir tavsiyede bu
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ACTH (Online Suppl Tablo 26i 27)

Bakl angée- tkMMei siizuaol &t &k | i ACTH kull ané
g%zl emsel -alekm&KOedphpkiegk kkal i tede kaneét S &
(Synacthen) g°zKbiaslt abiar énal gemaldda 1 kere uy
azal ma s%fADarméack tyeark.en zamanda vyapeél mék, k¢-¢
bakl angi@arakk&dldei s. v. metil predni zol oni lvae- or a
(n=16) il e sentetik ACTH (n=16) keéeyas!|l anméck
etkinlikte 8énnheukk aACadMH. kull anémé ile il-c¢
d°nmesi, glukoz intoleransé, diyare, bronz c
il e kaybol ur. BakMbicheg és e nt teadtaivk sA CToH ak wlkl aném
ol masé i -1in °ncel ikl e daha b¢yeék vV e daha |
-al ekxmal arén °ncy¢ bildirimlerine g°re, doj al
(domuz) ACTHOIlralremenkrcaltlku lfiadnmda ACTH il e

Daha genik ve daha g¢kMigaRKaEnd ar tyagpadiamnian ke

veya intakt) kullanémé i-in tavsiyede bulunu
ARAKTI RMA ¥NERKLERK

1T Bakl angé- tedavi skoeltarakdl BMIMF yer kerkmi K
daha bg¢yeéek ve uAdaraihty a&-1 evmarsgare.l | RK¢

1 Nefrotik sendromlu KMN bakl angé- t edavids®inngdkes mlrgi t
kortikoseroid/alkilleyicii 1 vaey a leKNK3d e k éyywa |iatytainy &R-K¢wwar d

1 Nefrotik sendromilK MM ak |l angé- tedavisinde, sentetik
formund&i ACTH tedavisinid © n ¢ K kortikogteroid/alkilleyicii | tedavisiveya
KNK | er il e ykaé yiahstliayyaa-n vRaKr¢doe r .

76:Tasi ye edilen baréeadgeétedavisej i KIMH

7.6.1: Alkilleyici i |/leortikosteroid t abanl & bakl angeé- tedavi
hastal arénda bir KNK ile tedaviyi ©°neriyo

7.6.2: Baklangé- tedavisi ol arhaaks tKaNKa rkéunl d ¢
alkilleyici i | /lkorikosteroidt a b dreldavi y i °neriyoruz. (2C)
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ARKA PLAN

Bakl angeé-d°n ¢;xlkmkogtereidalkilleyici i | a edavi si veya
kull anél arak yapélan -al éxkmalarda, uzun d°ne
remi syon oednl @R PdBununl a Dbirli k2&4§i has

kortikosteroidalkilleyicii |taedavi si ne, yakl akék %250i KNK t

sajl anamamécxkter) . Nefrotik sendromda tam vey
tedaviler herhangi bir kontrendi kasyon ol mad
alternatif tedavi stratejilerine yanét durun
al énamamasé, dijer rejimin yanétséz kal acajé
GEREK(¢ E

Bakl angé- tedavi-30 nkeasytamea s@%2tleé&nmelkt edi 1
ver meme durumunda, dijer rejime de yaneéet al é
kalitede kanét vardeéer.

EJ edr° n ¢ Kk glialleyi i |/lkortikosteroid tedavisi ile remisyon olmuyor ise,
KNK6l erinin kullanémé bir alternatifdir. Tak
g°steril mikse de siklosporin en iyi -al exkel
kul | ané mdoadakortkosteroitl @ rd i | e bi r | i kt é&ortikosteraidl di J i n

alkilleyicii ltaedavi si ile ké$¥aslanabilir de¢zeydedir

Tedaviye diren-1I hastal arén bir-ojunda b
d¢zeyde pr ot ei n gogresifbi® b(r>elk0 y@ebtgmeEpbkigia k p ak é k 55
ml /dk) olan hastalarda siklosporin kullanél .
bobrek fonksiyon kayép héezénda °n®@Bakl azgé ma
tedavisiolarak n azéndan 6 ay s¢reyle KNK al mék anca
i lbabareldavi reji mini °neriyoruz. Bununl a bi
progresif vbeybar eyke ryledtiameilzd iga daha séeKMMNI abi l
ol gul arénda g°receli iollmayak KMvKsteedavi lfer iadi
etkinlijini arakteéeran randomize bir -al é&kma

99959692) ¢al ékmanén sonu-dbitrr @ bu al andaki t

B°br ek yeltanmezhastial ar da i Kleani &n itlol si, k ad tkk il
duyarl édér ve enfeksiyo rf?BuanederdeskKke®.0 mgidd s asi y
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[>177mmol/lF’®o |l an hastal arda, kIl oma/mbadéd, gickll gfko i
1.5 mg/ kgbé akmamaseé ve toplam tedavi S¢é¢resi
ile daha y¢ksek yan et ki Il nsidansi bekl eni i
nefrotoksisiteye bhatéaokargkexmepnt hed&si gl

MMF , rituxi mab veya AChHba@amheéemeniab&KNKEI e
rejimlere diren-1i hastal ar dakH?55PF2&427 RK¢

KMM I gul arénda renal mdoonkduyondar od abéz ek
°ne¢gnde bul undurul mal edeéer . NSAKK, antibiyoti
hi persensitivite intkekesteéeslyklenr d&ley egeetlmeked bilijdifi |
Yéeksek d¢egzeyde proteingrisi-GBM awne ybau AN®A hialsi
kresentik GN de tabloya eklenebd®?®B° br ek bi yopsisi tanéeyeé do
gerekir ve akut hi per s e nekidozionali pteénizon,rktesemtis t i sy
hastal ékmmgwywpjanyon ile b°brek fonksiyonl ar e
bl ¢em 13 ve 14).

Sonu- olarak tedaviye diren-1: hastal ar da
uygul amal arée®bragkayhbhi wapsinsib il e g°steril mick
ekstrakapiller (kresentik) GN ol madék-a teda

ARAKTI RMA ¥NERKLERK

T Kl k se-enek KMRNasti gleadémaea-diituxi mab, MMF
ve faydal aréné dejerlendirmek i-in RK¢OI a
T B°brek fonksiyonlaré y&Mbhrassitza | da% ngakdéanplzéu |
alkilleyici i I/ak-orti kosteroid rejiminin veya KNK

dej er |l endi rdana kh tii -yianr RkKadr d er .
7. 7: ErihkasitnalKaMNe nd a mefkrsd téeddvisis endr om

7 . 7 . 1 de nKfidtik 8endromn ¢ k s| er ireedné syonl a sonu-1 an

tedavisinin aynésénén veril mesini °neriyo

772:5 er baxkl angeée- t ed%w, s komnikndteroid/allilleygi ay | €k
i I a- weerjiilnmmbkzx7.3i)sne;, kfjsur umunda ayné rejimin

tekrar gow.(ZBner i
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ARKA PLAN

KMN&d ° n ¢ K koriidogteroidve alkilleyicii |laa-r e K NKedyyaeer i n kul | a

klinik -aléxkmalarda, tam veya Kkeésmi remi syo
b°brek sajkal éemé g°steri | mllatedavinin keBilmesinden a b i

sonraki 5 yél 30id0mace aha KN&Ki acedayswlmesi nden s
de hastab@dLinnd®4O0Onefroti k sendrom n¢gksl eri
remi syon g°stermik hastalarda nefrotik send

verilebilir.280
GEREKCG¢E

N¢ks tedavisinde rejimin tekrarénda el de

ol dujuna dair kaneéet -ok d¢k¢egk kalitededir.

Uzun s¢reliilladrieinl eyl canéméenda neopl azi
enfeksiyoh ar ve gonadal rtickdiesiitne odidluij uhhrme mlaii r o1

Remisyonu takibpek MBlde nefroti k sendrom n¢gkse¢g ol ul

il aej i mi veya KNKO6Il erinin tekrar uygul anmas
remi syonu indg¢gklIl er.

Tekrarlanani mmgupr es i f tedavi rejimlerd:i hakkeéen
fonksiyonlu hastalarda késmi renmi*¥gemrebnra
yet meoazllan ive il k tedkaMMasbalrasenanRg ksedadwinsi n
RK¢ yo¥Kamsere neden ol abil melkul,| aurzéumé nsdhar,eldar
endi kedi r . Toplam siklofosfamid dozunun 36
kull anéména ekdejer) Wegener gr anuifiskinmBabt oz i s
kat arteéermaktadeéer. Uz un s¢erel i kull anémda

myel odi splastik hast al é&Ks Bueeddnle skiedafadanrfaziek | e r i
d ° n ¢ kalkitdyigj i | tadavisi tavsiye edilmez.

Haf i f negkesmiesydn asnonrasénda subnefroti k p
tedavi gerektirmez, konservatif ol arak izl e

tutul matlke vvaeyaAQRB i | k tedavi ol arak veril mel
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KMé&lde n¢ks tzedfazwdrsderdleulgl?inldar MMHE, atexenkb di ] er
veya ACTHOdér. KNK dozu azalteldéejénda ortay
faydal é@ ol dujuna d3&%Fra kga°tz Ibeumskeal n ékta n ékti nvdairl di ekr
tavsiyedebummak i -in yetersizdir.

ARAKTI RMA ¥NERKLERK

T KMdastal arénda MMF, rituxi mab veya ACTHOT
RK¢l ara i htiya- wvarder.

7.8: ¢ocukiddavisida KMN

7.8. 1: ¢ocukl arda KMN t edtdavi davsiyeleenin er i Kk
izl enmesini °bkz2?idlwaBl)z. (2C) (

7 . 8 .o&@klardé& birden fazlad ° n ¢ k kortikogteroid/alkilleyici i | tadavisini

°nermiyoruz. (2D)
ARKA PLAN

¢ o c u k IKawwNdaalirdir ve genellikle nefrotik sendrom veya asemjpatikn
protein¢griyle ortaya -eéeékar. Kdi yopati k MN -
%56den az?3’efroc ti ktMNrwaak al arénén 75%0den faz

enfeksiyonl ar i(nfnmmhm shteaplaétkiltarB)(,SLoEtao bajbéedobt n

gel i ken sekonder MNO6di r .
GEREKC¢E

tocukKMiMeaavi sinde, erikkinler ile ayneée r
veril mesi °neri sine dair KiiMMBdto ] d |} kK ¢skey kal i tt
se-enekleri ve uzun d°nem sonu-1|laréna ait bi
-al ékxmal ardan XBvynahkhl armakaadarg®®receli vy¢ks
ve d¢Ke¢k BOmbmr ek niesidang bildiiijlimi Kt i r . Eri kkinler
spontan remi syokKMé@lriand ac@ékinadeai ¢gdie sempt oma
konservatif tedavi yeterlidir. Ciddi sempt on
ila- kombinasygarama@mal ay§Bum | go@tnekaolllier.i n - o0

klorambusil 0.150 . 2 mg/ kg/ g¢n veya si ki ddfta,g § amk er €2
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prednizon ile birlikte kullaneéel ér. Kl or ambu

erkekl er deeahked zfl az ldader ve hem tedavi s¢resi
i 1 i k®%Sli ikdiof osfamidin toplam dozu gonadal to
akmamal é déeMM a Sttoaclukr énda KNK kull anémée il e il
kulhm@&neéadece erikkinlerdeki kanéetl ara dayanr

ACTH -al eékmal ar da Tahidl®).anél mamekteéer. (bkz.

Tablo 19: Pediyatrik KMN al ék mal ar &

Yazar n NS Steroid DijJer Remisyon Kal é KBH SDBY
i mmgupresyon hast ¢
Habib et 50 72% 54% 44% (mdloretamin ve 52% 38% ? 10%
al.>1 klorambusi)
Olbing et 9 78% 89% 22%siklofosfamid, 11% 33% 33% 33% 0%
al.2%? azatiyopirin
Chan and 10 80% 100% Yok 50% 40% 0% 10%
Tsac?®
Trainin et 14 79% 79% 57% 60siGdt 43% 29% 7% 21%
a|_294
Latham et 14 100 093¢  (03%: siklofosfamid 29% 50% 7%  14%
al.2% %
Ramirez et 22 82% 50% 5% azatiyopirin+ 27% 45% 23% 5%
al.2% siklofosfamid, 5%
klorambusil
Tsukaharaet 12 25% 42% 17%siklofosfamid 67% 33% 0% 0%
a|.297
Lee et al?%® 19 58% 84% 16% siklosporin 68% 16% 5% 11%
Chenetal®® 13 38% 77% 38 % R3I%zatiyopirin ? 61% 23% 0%
veyaMMF
Valentini et 12 75% 83% 58% siklofosfamid 75% 17% 8% 0%
a|.300
KBH: kroni k b°brek hastal ej ée; KNK: kaKdNIn°iidnyomatik
membraaefeopati; SbBNrekopetdtmaermi i

Springer Science+Business Medimiyle: Pediatr Nephrol. Membranous nephropathy in children: éinic
presentation and therapeutic approach. 2010;25i14P8. Menon S, Valentini RE¥- al é k maséndan al &
http://www.springerlink.com/content/2222k3x102551528/fulltext.pdfl r e si nden ul ak él abi | i r .

ARAKTI RMA ¥NERKLERK

T KM8II i -ocukl arda tedavi e 11 gili RK¢
°nerileri tadarée.k mdd fer kteil knMikkd s t a bllaliéyiegin d a ¢ a k
i llaa-r | @ eKNKk éy disalraay ainhtRKy¢a- vardeér
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79 KMBde pr oafnitliakkotaigks | an

7 . 9. 1 ve n&fdtik sendromlu hastalarda serum alomi n d¢zeyinin be
d¢e¢kek ol dujdd )( vz, 83 r ombka 2 ril-eirn ne ko | odausj ku fh a

warfarin ile profilaktk ant i k o®davdnind g K ¢ n ¢l mesi ni °neriyoa
ARKA PLAN
KMN ven°z tromboembolizm ve spontan vasKk:¢

veya pul moner arter e miotkbkendsom/nedentendben daba fagla b i )
riskli bir durum &13%8Budurumuciddi nefrotikos&ndromlas@ytegem 1) .
dijer primer GN tiplerinde de v &Md&ars,t ad ma &k d

profilaktik antikoagulasyo | a i | gi | ¥39RK¢ yokt ur .
GEREKCE

Ciddi nefrotik sendromluvk MM ast al ar énda warfarin ile p
kull aném °nerisinin -ok d¢k¢egk kalitede kanet

elde edilen risk ayda °ng°rodluxrtiumdid muk Mar kov model.i
albumin konsantrasyonu <2.0.5 g/dl olan ve bir veya daha fazla ek kriteri olan hastalarda

profilaktik anti koagul asyon dg¢Kkg¢nge¢lIVeKK 1>i3r5.  E

kg/m?, °needaenboembol i zm hi kayesi ol mas e, bel ge
ailede tromboembolizm hikayesi ol mase, NYHA
yakén zamanda ge-irilmik abdominal *%®ya or:
Wa farin ile tedavi ©°ncesinde her zaman késa

ol mayan) péhtél akma zamanéné wuzatacak dozda
ayar | a°marseek yotanlarda gerekebilir. Yeterli deneyimolmardas nedeni y | e

oralveyaparenteralnt i k bag &nhamefroti k sendromda trombo

ile ilgili tavsiyede bulunul amamaktadér. Ri s
profilakti k anti koag u.lAacakyhasia nefrgfik e seruatiimii i n me me
<3.0 g/ dl ol arak kaldéjé s¢rece tedaviye dev

ARAKTI RMA ¥NERKLERK

T KMMastal ar eénda,u rmodfurpo ttirko nsbeoredmwboonr ¢,z ml ani n
veya olmayan hastalarda prokla i k war farinyaedhviga-ivand
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SUPPLEMENTARY MATERIAL

Supplementary Table 22: Evidence profile of RCTs examiaikgating agents plus steroid treatment vs. control

in patients withmembranous nephropathy.

Supplementary Table 2Existing systematic review on alkylatimgents vs. control for idiopathic membranous

nephropathy in adultsith nephrotic syndrome.

Supplementary Table 24: Summary table of RCTs examining alkylagiagts plus steroid treatment vs. control

in patients wih membranougsephropathy (categorical outcomes).

Supplementary Table 25: Summary table of RCTs examining alkylagiegts plus steroid treatment vs. control

in patients with membranougephropathy (continuous outcomes).

Supplementary Table 26: Summaaple of RCTs examining alkylatirggents plus steroid treatment vs. ACTH

in patients with membranouephropathy (categorical outcomes).

Supplementary Table 27: Summary table of RCTs examining alkylatjegts plus steroid treatment vs. ACTH

in patientswith membranousephropathy (continuous outcomes).

Supplementary Table 28: Evidence profile of RCTs examining CsA/frA&ment vs. control for idiopathic

membranous nephropathy.

Supplementary Table 29: Existing systematic reviews on CsA/T#&@tment vs.placebo for idiopathic

membranous nephropathyadults with nephrotic syndrome.

Supplementary Table 30: Summary table of RCT examining CsA/TrA&tment vs. control for idiopathic

membranous nephropatfgategorical outcomes).

Supplementary Table 31: Surany table of RCT examining CsA/TA@eatment vs. control for idiopathic

membranous nephropatfgontinuous outcomes).

Supplementary Table 32: Evidence profile of RCTs examining Mk&atment vs. control for idiopathic

membranous nephropathyadults withnephrotic syndrome.

Supplementary Table 33: Summary table of RCTs examining Mid&tment for idiopathic membranous

nephropathy in adults withephrotic syndrome (categorical outcomes).

Supplementary Table 34: Summary table of RCTs examining MiM&tmentfor idiopathic membranous

nephropathy in adults withephrotic syndrome (continuous outcomes).
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B¥L! M 8:

KDKYOPATKK MEMBRANOP FGQLOMWEROATEKERK T

Kidney International Supplements (2022)198-199; doi:10.1038/kisup.2012.21

GKRKK
Bu b°legmad&i nocukl arda nedeni bilinmeyen (
°neriler bulunmaktader. Bu y°ntemin k¢gresel
dejinilmicktir.
8. 1: MPGN Dejerlendiril mesi
8. 1. 1: Hi st ol oji k ol arta&kn (séék é&l ami khr aostkalba
tedavi gerektiren a |(dkz. atabloy 280) 3§ z had st aldek
bulundurutdenéédleéen)di(ril memiKk
ARKA PLAN

MP GN, bir - ok (bkz.eTadon2D), oé kék mi Kkfr hoasskaorpli &kn mia |
mo d alit.3* & Hastalar genellikle nefrotik sendrom, hipertansiypni, o meerr ;e mat ¢ r i

ilerleyici bebrek f onk s¥* % Kuralbotmamakla bifliktey | a b
genellikle serum kompleman d¢zeyIi®®rinde (C3
MPGN, i mmgJabulin depozitlerininve/veya komplemat i | e K e birikiminin ni n

-%kme yeri we seayeddminadjee red aubitlriars.t rMEKGNG reil n gl
dayaip |, ', nBfl ame &l ma s & mnpawmlgik remdediryenia ma
senéeflandérma kemasé b gk I MRGNriemmglgherr i n i g
velveya C3 i - er en s ubendargigal glekirony @ f udepoztler ile
karakterizedit®30%10 v e -ofjunlukl a kroni k hepati't B
kaynak!| armkeaklt ard €9 )MP GNidpmsed Ii nt r amembran?z -o0k
yoj Wurpozitler mevcut t urkompldnampkoozmptolneernt + o ki - & a
i mmghobul i A% Has mag®&mideédemsith a s t alarak] béinir.
Etyolojisi kaleéetsal veya edinsel kormp¥eman r
Dijer nadir (@l MRGNY @Ind rmee bagdllamembraanormallikleri ve
buradaki el ektron vy &mnmpatoldik vaiydntlargll e rmileelg&st an é n é
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ve/ veya C3 kompleman biri kfazmbi rl Bt it pnéedlunomf

GN olarak bilinig30>: 307,308,311

MPGN tedavi si b¢yek °1 -¢de altta yatan ne
b a jél nkad(Tablo2 0 ) . Ba z éC 3h ansetfarliat ri ehiaG3bBbkoto&ntikory, &@p I, d a
I, MPGNveya C3 GNOnNni mlapwdit’édfenezi nde

¢ojunlukl a tippnde MPUWGNul ek g°steren t aneé
dékl anmaséWPa&Ni diaynw@psa&t ikkonur . Kdi yopati k tip
yayoggn GEik mekte ol an ¢ |loklenhaesrédnea drea jamean ,é y°ozre | |
enfeksiyonl ar én bul unduj u Sl kel erde g°rec

nedenlerindendif**
GEREKCG¢E

T MPGNO6nin histol oji k hastesirgenzé n® nnéendee nd le@ n ah
idiyopati k MPGN ol arak sénéflandeér él madar

°nce b¢tegn hastalarda altta yatan hastal e
8.2Kdi y op at @iktedshsiG N

8.2. 1. Erikkin veya -ocukyiacidabhefelotf &n|
kaybeéna niedieyno podtaink MPGNOGde il k tedavi ol
i -in oral Si k|l o ®sf bgnyda weaeryge: | ndViM Fadldox ¢ k

korti kostero2D ©°neriyoruz.
GEREKCE

T Nefrotik sendrom ve/veya k°t¢l eken Db°bre
tedavisindd mmgupresifi | ar-t € korti kost eroki dligrk ¢fka ykdad 9

k a nmmevcuttur.

MPGN t an®8®&®r ek bi yopsi si g8et eMPe@IN bpeattéenr n in ¢

dékl ankogubie ylIS@ konder bir MP Glblo@ O inas @medenemynR
spesi fi k t edablo gea pmalmaalad aénrd.ér €l an nedenl er i
kanét liaryiomur eow - al ékmanén kapsamé dékeéndad®ért
Ve sadece patobiyol ojik mekani zmasé bel irl e
hastal arén -ojpiséehektitomp mi yrpelhka sahip g°rg

131



Tablo 20: MPGN ileili k kdurdmiar

Kronik enfeksiyoh ar (°zel |l i kl e hepatit C)

Oto mmpastal ekl ar (°zell ikl e LN)

Monokl onal gamo p aztiinlce rr (d°ezpeol lhiaksltea | heg féi
Kompl eman anormall ikl eri (°zell ikl e ki
Kronkve i1 yil ekmik trombotik mikroanjiyo

MPGN: membranoproliferatd | o rmomedfrig, LN: Lupus nefriti.

AKdi yopati ko MPGN tedavisine ait bir-ok ¢
ol gul ar é yanl ékl ékl a dahiklmaldi &€ mi kstoinru.- | 8ué
i mmgat ogenez bilgisi ékeéejeéenda® ¥y Rshiemddi k
Ai di yopati ko MPGN, <aodadmijk grf eksnekdmrl|l gl &rel ¢

bir durumBH¢e.ocBikrlelaanké&krede i di yopati k MPGNOGnNI

tutarséz ve b¢yek ©°1-¢d%e"Rapenr sé i Isom abyierd-ro d
bir deneysel dizayna sahip oldujundan veya
MPGN tedavisiyle ilgiik anét | ar - ok zayef kal mekteéer . B
erilk&krnde faydalé ol duju iddia edilen aspirin

reddedi®*iKityopati ko MPGNo6de dantiplateleto
y a k|l ax®éin

AKdi yopati ko MPGNOI i -ocukl arda wuzun s
faydasée g°zl emsel -al ekxmalar ve bir tane RK
taki binde bunbbéglpai Imgieikt RK¢

Kmmgupesi f tedavinin (siklofosfamid veya M
kortikosteroid e r il e kombinasyonunun faydal aré RKCCOG
takips ¢ r el i ke¢-¢k gozbegmameukt al@ebbhieai dekileyent
seyiriveyaaj eér nefr oti k psreongdrecsmifa bs’ebyrreekd ehrafsat yad aésj ée
ol duju ileri s¢relmegkter. YayeéenceéeWen®?®®Panl el é
Kl erb®lyi €k vyiem myepeesifitefavim tek endikasyonu olabilir ama etkinlik ve
gevenilirl i jiyle 11 gilii kanétlar zayeéefter. I
MPGN ol gul arénén tedavi & arakéexkmeazZ .aré i -in b?°
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ARAKTI RMA ¥NERKSK

T Eri kke n -ocukl arickaks enmdeformd u Ali dlgulardep at i k O
siklofosfamid, MMF veya rituksimab gibi m mgupresiflerle kortikosteroidlerin

kombi nasyonun etkileriyle il gild@ RK¢O6I1 ar a

SUPPLEMENTARY MATERIAL

Supplementary Table 35: Elénce profile of RCTs examinirgjternateday prednisone treatment vs. control in
adults and childrewith MPGN.

Supplementary Table 36: Summary table of studies examatiaghateday prednisone treatment vs. control in
patients withMPGN (categoricabutcomes).

Supplementary Table 37: Summary table of studies examatiaghateday prednisone treatment vs. control in

patients with MPGN (continuous outcomes).

Supplementary Table 38: Summary table of studies examiliiygidamole plus aspirin treatmevs. placebo in

patients withMPGN (categorical outcomes).

Supplementary Table 39: Summary table of studies examilifiygidamole plus aspirin treatment vs. placebo in

patients withtMPGN (continuous outcomes).

Supplementary Table 40: Summary table of gtexlamining warfarirplus dipyridamole treatment vs. control in

patients with MPGNcategorical outcomes).

Supplementary Table 41: Summary table of study examining wagfrsndipyridamole treatment vs. control in

patients with MPGNcontinuous outcomes)

Not: Ek materyal htpp://www.kdigo.org/clinical_practice_guidlines/GN.phadresinde makalenin online

versiyonuna eklenmik bulunmaktader.
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B¥L, MEANFEKSKYON KGLLIOMERIONE FRK T
Kidney International Supplements (2012) 2, 2208;doi:10.1038/kisup.2012.22

9.1 Akajeda belirtilen enfeksiyon ilixkkil:@ C
b°brek tutulumlaré i1i-in standart yakl akéemlar

1 Poststreptokokkal GN

T Enfektif endokardit 11 ikkild@ GN

1 k atmefriti
GKRKK

Bu b°l ¢m bakteriyel, viral, fungal , protc
tedavisi nde ©° nelabiol2B.rBu lé-aevrunzeuknt egli o b a(l uygul a

a-ékl amal ar B°l ¢m 26de yer al maktader.
BAKTERKYEL ENFEKIKKIOINK GN
ARKA PLAN VE GEREKCE

Bakteriyel enfeksiyonlarla ilikkild6 GN (
streptokokkal GN, s € Refritvjgnikat r e@d wiklokd dha € A z enleld
faringeal veya cilt enfeksiyonunu (impetigo) itak e n go°r ¢l mekte vV e g

sonl anmaktadéer .

Fakat ygeéiileen enf eksi yon sonr as éstréptdkokat Kk i t | i
GNOin ©°zellikle epidemi k formu gelikmik ¢l ke
akut GN etkeni olarakstreptokokkal enfeksiyonlar sadece %#B olarak bildiriimekte iken
stafil okok aureus veya s-24db©b ¢ gk negatifdakteriee r mi s
i se vakadiardenn %2z FP¥B xkdtid mii wdli rendokardit ve
yi ne sék ol arak enf ek sAyyroant aspa rkr aesnéf e&N iiyloen isloi
bajéml éléejée, diyabet veimmghsbamémbaskg§keagmb
et kil emektedir. Birka- haf tsa riepit mtke® k kabntGan
-ocukl arda h;almenrg ntsitre md urbaalské&rl anmék eri Kki nl e
prognozu daha kot ¢ ol up sadece %500 si uzu

ul akma®¥tader .
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Tablo 21:G| o menefrgil | e i [ [ i enfeksiyonl ar

Bakteriyel Viral
Mikobakterium lepra, M. Tuberculosis Hepatit B ve C
Treponema pallidum HKV

Salmonell typhi, S. paratyphi, S. typhimurium EpsteinBarr vire¢s

. . Coxsackie B
Streptococcus pneumoniae, S. viridans, S. pyogenes

ECHOvi r ¢ s
Staphyloccoccus aureus, S. epidermidis, S. albus
Sitomegal ovir ¢c:

Leptospira speciés
ptosp p Varicella zoster

Yersinia enterocolitica Kabakulak
Neisseria meningitidis, Neisseria gonorrhdeae Kézamek- ék
Corynebacterium diphtheriae Influenza
Coxiella burnettit
Brusella abortus
Listeria monocytogenés
Fungal Helmintik
Histoplazma capsulatiim kistozoma mansoni, S
Kandida& S. hematobium
Coccidiodes immitis Wuchereria bancrofti
Brugia malayi
Loa loa

Onchocercaolvulus

Trichinella spirali

Protozoa
Plazmodium malarya, P. falsiparum

Leishmania donovani
Toxoplasma gondii
Trypanosoma cruzi, T. bruci
Toxocara canisa

Strongyloides stercoralis
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POST-STREPTOKOKKAL GN
ARKA PLAN VE GEREKCE

PoststreptokokkalGN t aarkeusé GN saptanan bir hastada
enfeksiyonun g°%st er i Istmptckokkal tongllgtene-k % i rgi¢gm. vie !
impetigopdan4% hafta sonr3 ortaya -ékabilir.

Nefritojenik streptokokkiafffa®8rtoirjednibn yopjs:

tanédan kKk¢phe edilebilecek ©°zelliklerin var/l
dejerlendiril mesi dékénda gerekli dejildir.
GN beraberindenezangiyav e kapi | i empgrakgiimérer g°zlenir.
Akut nefritik sendromun K1 inik bul-gul ar €
streptokokkal GN ol an -ocuklarén %4' ¢;¢nden a
b°br ek fonksiyonl| areendiadehné zk €e sbeonztulkmaGN ge

saptanmasénd@nhpaklasekhr@ serum C3 d¢gzeyl eri
inat-¢e& hipokompl ement emi, hen¢z yapél madé i s

MPGN i nat-¢e& hiipko k®Nripd e nmeeénkk essapt anan bir | ezy

Akut d ° reteeptokgkkalSMnink @ késa d°nem prognozu -o0C

fakat yakl é& hastalarda bazé serilerde -%20 ka
streptokokkalGNiin  uzun d° nesne pnreag ndoezjui lidi r , 15 yelle
azdér, bu durumun istisnasé olarak ileri yacx

prognoz uBRot sder .

Saptanan streptokokkal enfeksiyon penisilin ile, penisilin alerjisi mevcut ise estromi
il e tedavi edi |l mel i, streptokokkal enfeksi
nefritojeni k streptokok buGlaxmarikezybnlainrgrad n e n me

kompl eksl erl e oluktujundan GN' yagdéméd®@old ygnm

Eri kkinlerde akut nefritik sendromun teda

yetmezl if]i durumunda hastaneye yatéer él maseée
sajl andéektan sonra genel l i kIl eliklegi & -agan.uzukr i K K i
S¢é¢réeyor °czellikle proteingr.i >1glgongeirnsg | ol c

hastal ékl ardalveyhARBEJ e@r gi be ®AE€&Eavi edi |l melidir
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eri kkinlerde, 6 ay sonundauppumtdPngmi irode v
kot Sde¢r .

Yayg@lnomerr ¢ kr esent varl éj e RK¢OHmdelda i1l e
ol mamas énapulsemieme h predni zol on tedavil er| d¢ K¢
kresenti k GN'ler g°z °n¢ne al énmal eder .

ARAKTRMA ¥NERKLERK
1 Kresentik posst r ept okokkal GN tedavisinde kort,|
ihtiya- wvardeéer.
T Streptokokkal anti jemmpmoyfaipléasketniék itnecded weiy
temel olukturacak bir araktérmaya i htiya-

ENFEKTEMNMDOKARDKT KLE KLKKKKLK GN
ARKA PLAN VE GEREKCE

Enfektif endokardit il e i1 ikkild.@ GN' i n do

antibiyotik kullanémé ne’d¥niyle °nemli orand

ABDOde enfektif endokaddi tvakear oyal akallapk
il eri yakt aki bireyl eivde a-alktut d apywaman kabpy
yapésal kalp hastal é&jé ol mayan hastal,arda
streptokok viridans yerine n s € Wf enelokdrdit kedeni olmaa b a kK IS&&filokok t r € .
aureus endokardi ti -78area siélnidkak iolliuipGNe @s-eykl kes] écla riA

al ékxkanl éjé olanlardadeér. Genellikle fokal k
GNen sék saptanan tipik bulgusudur. Bazé ha
l ezyonl ar, kresentler ¥%sun ol masén, izleneb

GNO6iIi n késa s ¢ r;budurunpenfekgiyoraurz@ihafta yyguesh antibiyotik

kull anémé kaledoOrélammasée ile ilikkilidir.
ARAKTI RMA ¥NERKSK

T Enfektif e n d o k gorevhlang insidarss veiuzun &nknm prognozeimu

belirlemek amagla - ok merkezli- alé malara ihtiya vardg.
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KANT NEFRKTK
ARKA PLAN VE GEREKGCE

kant nefritii mm ¢kompleks ara@e bir GN olup, hidrosefali tedavisi amata
yerletirilen ventrikuloatriyal veya ventrikulojugulerkantlag kronik enfeksiyonunun

komplikasyonu olarak okmaktad.34!

Targé hastada tbrek hasta pée@ varke heeé saptanmas(en sk olarak mikroskopk
hemagri ve proteirgri, skl&la nefrotik ¢zeyde, nadiren gkselmk serum kreatininve
hipertansiyon) uzun¢égen at& veya kronik enfeksiyon bulgul@midrosefali tedavisi amada
yerletirilen ventrikulovaskler kanin vark Jil& konur. Histolojik bulgular tipik olarak Tip 1
MPGN olup beraberinde graler IgG, IgM ve C3 birikimleri ve elektrog o | meazangiyal
ve subendotelyal birikimlerdir.

kant nefritinde renal sonlam enfeksiyonun erken tes@ve tedavisi durumunda iyidir.
Ventrikulovaskler kantlar vakalalh %30unda enfekte olabilir. GN gelkimi enfekte
ventrikglovasksler kantlarda %0.72 orar@da ve yerlgiriimeden?2 ay ile ydlar sonraolabilir.
Enfekte eden organizmalar genellikle Stdfdk epidermidis veyaStafilokok aureu@ur.
Ventrikulovaskiler kantlag tersine ventridloperitoneakantlar nadiren GN ile komplike
olmaktadd.

Ge taréalma® badange antibiyotik tedavisinde veani@én - ka@masnda gecikmeler

daha Rt¢ renal prognozla ikkilidir.

ARAKTI RMA ¥NERKSK
T kant n erévalang insdanBve uzun @nem prognozunu belirlemek ansgda

-ok merkezli-alé malara ihtiya vardg.

9. 2: Hepatit C virgeiGN HCV) enfeksiyonu il.|

(L¢t kzedDIGD Kronik B° b r e k € jtia slepatit ©/i ¥ nleme, Tane Koyma,
Kncel eme ve &lea@@thz u KI i ni k K

9.2.1: HCV ile enfekte KBH evre 1 veya 2 ve GN hastalarda, pegile interferon ve
ribavirin kombinasyon tedavisinin herkeste olduj u gibi kullané&néé®neriyoruz.
(2C) [KDIGO HCV °nerileri 2.2.1 temel afnarak]
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9.2.1.1: Ribavirin dozu hastamn toleranseve P brek fonksiyonlaréa ¢’re

titre edilmelidir. (d erecelendiriimemik)

9.2.2:HCV ile enfekte KBHevre34 veya 5 ve GN olup heng¢z
has al arda pegile interferon mé&adteadozapi si n
ayarlamasgile kulland@masané® neriyoruz. (2D) [KDIGO HCV °nerileri 2.2.2 temel

alanarak]

9.2.3: HCV ve mikd kriyoglobulinemisi (IgG/IgM) olup nef r ot i k d¢ze
prot esi ngy a il erl eyi ej dantaP beyae kriyoglholubnena |
alevlenmesi geiren hastalarda plazmaferez, rituximab veya siklofosfamid
tedavisinin; i.v. metilprednizolon ve & zamanle anti-viral tedavi ile beraber

verilmesini °neriyoruz. (2D)

ARKA PLAN

HCV enf eksi yon ul70 mnilyon idsgin gnizkdesoldiw SOmli bir halk
sg |é jserunuduf?*34% HCV skl&la mikg kriyoglobulinemi, lenfoproliferatif bozukluklar,
Sj°gren sendromu ve°brek hasta ] gibi karacjer i kudulumlara neden olur. HCV ile
enfekte KBHolan bireyleri tedavi edebileceksgenli ve etkili ilalarer olmamaé némli bir
durumdur®®® Maalesef HCV ilkkili b°brek hastad péginceleyen Byck °l-ekli klinik
-alerralaen olmamaé nedeniyle delile dayama tedavi °nerileri bu hasta grubunda
yapdamamaktad. KBH olmayan rfus temel aharak HCV tedavisini tahmin edip uygun ve
gerekli doz ayarlamaléaeyapik.

HCV 6 yjéeb®brek tutulumu end tip Il kriyoglobulinemi ile ilikkili olup, Kklinik
olarakkendini proteigri, mikroskopk hemagri, hipertansiyon ve hafibrta I brek yetmezjii
ile g° stermektedip?’348

B°brek biyopsisinde ends patolojik bulgu tip | MPGNkeklinde hasarlanmad®*®
K¢ -keéve orta Ryéklékteki arterlerin vasgliti de bulunabilr. K m mfioresan incelemede
skl&kla mezangiyalve kapiller duvarlarda IgM, IgG ve C3 birikimi°glenir. Elektron
mikroskopde subendotelyali mm¢ ko mpl eks | er genel |l ikl e g°
kriyogl obul i gdarirtaizdaiomanizer bialtyape saptgnabilit’®**°* MPGN
de rda HCV hastal@nda IgAN, MN, postenfeksiz GN, trombotik mikroanjiopatiler, FSGS
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ile fibriler vei m mtgktoid GN gibi dierg | o mee magtak formlargda ta@mlanme t&.3*

354

Tip Il kriyoglobulinemisi (mik$ poliklonal IgG ve monoklonal IgM [romatoid fetkt
pozitif] kriyoglobulinler) olan hastalar HCV -aedan test edilmelidir. Protein ve
kriyoglobulinemisi olan hastalarda klinik veya biyokimyasal kgracihasta joknasa bile

HCV RNA a shdan test etlinelidir. Benzer olarak HCV enfekte hastalar muhtemel HCV

ilikkii b° br eth| éhjassné tespit amaceéeyla yell eék pr ot
edil melidir. Genel negfusta HCV enfek®i yonun
HCV il i kkkihlaistba’lberfeenén tedavi si i | eXKDIGOg i | i d
Kroni k B°édyrekdaadepdt i tT aéErsien ¥mlceerd mengne,si Vv €
Uygul amal ar Kél av#zudona bakvurulabilir.
GEREKC¢E

T HCV il ikkil:@ GN-i edavgikgik %meérnitleadrei del i |

-ojal maséné baskeéel amak veya ort aidmm¢grkal deé
kompl eksl erin (kriyogdglobmekri gdierri kdianhiinli)n oal
ama-|l anmal éder .

T B°br ek f onksiintoerl fagréesmm we rrei bavirin doz a)

delil mevcuttur.

T HCV il kki L GN ve aj ér mngfpbesyenk ve/Meyat ul u m
kortikosteroid ve/veya plazma deji ki mi ih
HCV il ikkZadn &Nnem en iyi prognostik g°%st
6 ay sonrasénvandét@lre@meani HCNVoOJRINKA' nén t em
go°r ¢l mektedir. Nor mal b°brek fonksiyonl al
interferonU2a/2bve avi rin kombinasyonu ile ul akeéel
y a menotip 1 ve 4'de % 450, genotip2ve 3'de %80 or anl ar énda sajl
Bu HCV enfeksiyonunun stan{dtt tedavisi o
HCV il i kkildi GNveheri hmteéadalvar @ eh9d bmi ek i hast

ile dejikecektir. tGFH > 60 ml/ dk 3% an hast a

t GFH<60 ml/dk olup hen¢z diyalizde-5ol maya
tedavisi i -imchttgr.eRavEl ypi ede |lgenr ed,o zklaanre t(

140



pegile interferod}2 b i - i n 1 mg/ukbk ydyadediaictaferddi2m i - in 13F
mg haftada bis u b k yotdan ve beraberinde 2800 mg/ g¢n ri bavirin 2
dozdabak|l ayép dereceld] ol arak yan etkilarin e
artkédma (BR2.) TRalblawi rine bajlé hemoliz sék o

késétl amaktadér .

Tabl o 22: KBH ewdagidieri ne g°re HCV t

KBH evre IFN @ Ribavirin®
lve?2 Pegil €@all FNB0O Og SK 8001200 mg/ g
Pegil bl FNU5 Og SK bel ¢nmegk d
3ved Pegil €all FNB5 Og SK *
Pegil €blFMUOg SK h
5 Pegil allFN35 Og SK *
Pegil bl FMNUOg SK h
I FN, interferon; SK, subkg¢t an
“sGenotip 1 ve 4 olan hastalar erken viral yanét (vimakdertr@&eeaoti?)

2 ve 3 ise 24 hafta boyunca tedavi edilmhieli

Genotip 2 ve 3 enfeksiyonu olan hastalar evre 1 ve v2e KBHBiH 068d0a0 m
10001200 mg/ g¢n al mal edeéer .

*KDI GO KBH'da HCV tedavi si kél avuzuKBHeyre3blod red latnaretkandrea i or are lviel

ol masé& durumlarénda ribavirin kullanéména izin vervnekdoziazalkKtrélama
gerekebil mektedir. Yer elkIlpiakklieetr iin-ee rbiakklveurriunldaebkiil idco.z dej i kK
InterferonUk r i yogl obul i nemi k GN'de monoterapi C

tamamen temizI|lenme ve b°brek fonksiyonlarénd
devam edil medijinde neredeyse her zramkane vir
izlenmekedir2°°3% Interferon monoterapisi ile ydan -aléralaf®®3®® kare k &onular
vermiutir.®® InterferonU  t edavi si  kr i glitotaplosorty @rkabifiré*hi®Bu v a s k
nedenle akut atak mmsgupresifi |laala kontrol aléha afndktan sonrainterferonU

badanmag® nerilmektedir36®

InterferonU i | e ri bavi FFR ve kegiteb interfarsny ile nribavirin

kombinasyonun kulladmas®63'%74 daha iyi sondlara ulx I@ét&. Yak én zamanda ya

HCV il ixkxkil i GNirabveiammgumpsrteas iafr dtae daanvtiinvi n ( kor t
veya siklofosfamid Il e kombi ne) maabaralizle | i k %
proteing¢gr.i mi ktaré interferon tedavi si (3 Ml
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azd ma g ° B (Odds matiok3t86)3°*Fak at her i ki tedavi de b?°
i yil ekme g°stermeyi bakaramamékteéer. B°brek h
hazérl anmék K&l G6Q@f kel dayvauzrynee pyauvaek nigek ¢ sl e yoe
hastal ejénda 12 alveyalpegieinerfedd2 a vetedofer amyar

ri bavirin ve hemoglobin d¢zeyine bajlé ol ar

°ner i | MeRitbeadviirr.i n dozu hast analné,t okleirraenrsstin a<
ol an hastalar i1 -in ek doz azalteémé gereksini
Nefrotik d¢zeyde proteingrisi vel veya heéz

kriyoglobulinemi ataje ge-ir plazmailesaftadal3&kezeé n e k
2-3 hafta boyunca), rituximab (375 mg/imaftada bir 4 hafta boyunca) veya siklofosfamid (2

mg / k g /-4gay boyuBca) ve.v. metilprednizolon 082 g/ g¢é¢n 3 gé¢n boyunc
tedavilerinden hangisinin verilmesi konusunda okdigk d ¢k ¢ k kal i t#8Bwe del i
.- ek tedavinin hangisinin daha iyl ol duj u

Kortikosteroidler HCV VP¥al y¢kte artéka yol

Kriyogl obul i ne md&rituxiraast kesdl ai vti shi ansegt rayd dare@étn ¢sa li a r
b°brek fonksiyonlarénda stabill exknmé&¥Badaj unu
hastalarda HCV viremisi él eml e d¢gzeyde artn
azal mék olup tedlaiviolgemak B4 wela k eddQ@Werminkl tik k i |
kriyoglobulinemikv as k ¢ 1 i ti ol an 16 hastanén g2 eml en
ve ribavirin tedavisinin rituxi nm&8emptomdar k o mb i
periferikBh ¢ cr el erinin yeniden olukmaseé il e yeni de
tekrarl ayan rituxi mab dozl arénén uzun d°nem
i mmgumpr esyon il e baklanmasé veya Kklsmem)i k iy
beklenmesi ko¥®¥su net dejildir.

HCV il i kkil:@ GN'"de kontroll ¢ -al éekmal ar da
analizler olup k¢-¢k boyutludur. Mevcut del i
b°brek fonkssityaolnalraér éi -oelraenn hhaast al ar é& 1 -eren

ARAKTI RMA ¥NERKLERK
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1 HCV ile enfekte hastalardaki | o neerr ¢llezyonl arén preval anseé

amacéyla epidemiyolojik -alékmalar ger ekl
GNOIl eéndca a(sl gAN gi bi) ger-ek ilixkki wvarl é
T HCV il ikkili GN tedavisinde antiviral ted
ekl enmesinin etkisini incel eyen RK¢ gerek
T HCV il ixkkil:@ GN tedavi si ndemabaaklenmesinin a | t e
et ki sini il nceleyen RK¢ gereklidir.

9. 3: Hepatit B vir¢gs (HBV) enfeksiyonu il i kK
9.3.1: HBV enfeksiyonu ve GN olan hastalatherkesi - i n ge-er | i ol e
enfeksiyonu K1 iniKk uygul ama keéel-dveyazl ar én
ne¢kl eanazliodg! ar & i | e (Bke.dable 23).@d)i | mel i di r
932Buantiviral i | a&-°lbareékn fdbnk sayaomaélagédma. ¢
(1C)

ARKA PLAN
D¢nya ngfusunun ¢-te birinde ge-iril mik v

bul gulcauté omewp 350 milyon kiki kroni k ol ar ak

patojenl erden BKir oma lki H8 Vg elnrhiektsiiry.onunun bu

farkl e ve dejikken ol abilir, d ¢ K grleyicikronike mi k a
hepatite, siroza ve hepatosell ¢l er karsinom
b°brek hastaleéejénén gelike®ejini tahmin et me

HBV il i kkil:i GN tutul umlar é MN, MP GN, FSi
HBVilik ki | i GN'"in °zellikle -ocuklarda en sék
kanda varl éjeée sgdtoaemaghHasaglrékanddgerlrerinin
¢ocukl arda HBV ilixkkkil:@ GN sel i m porraagin cazr & nsa:
sahiptir. Nefrotik sendromu olup karacijer f

daha k°tg¢ ol up, %50' den f a*HBYei kigslhai d°c néMdEe
inceleyenRK ¢ 6 imav cut ol madejéendan kanéta dayal é t
Kroni k Hepatit B'ye yaklakém ve klinik uygul
yayénlanmék olup, HBV ilikkili bo¥ek hast al

GEREKC¢E
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T HBV il i kkil:@ GN tedagkl avmmdl & gil atr @r kerd drmanee

Kroni k HBV enfeksiyonunun tedavi si i -in |
ila-1larén etkinlifiJi RK¢' de 1 yel (t eldrikbi vudi n
yéla kadar) | amiawiurd,i nt e laldief wdiiim, wveattwe&nof ovi
mevcutturr® Fakat bu tedavilerin HBV ilikkili GN':/{
doj al Ss¢é¢reci et kil edi J i niHBMWentksigokd v YGBl mlanv e r |
hastal arén tedavil eri standart HBVY enfeksiy
yapél maleder. Bazé n¢kloesid anal ogl aréeneéen (
edebilir.

HBVY il e enfektei hagbarmrbhairgar -fanksi yonp bo
karacijer deké tutul um) HBV il i kkil:/ b°br

ol ukturmayé karmakék bir hale getirmektedir.

Tablo23.HBV enfeksiyonu i-in kull anéihdjan i
KreKIlI) g°re doz ayarl amasé
Kl a- KreKI>50 ml/dk KreKl 30-50 KreKl 10-30 KreKI<10ml/dk
ml / dk & ml / dk a
Lamivudin 300 mg/ g . 150 mg/ ¢ KI k doz 150 mgilkdoz
veya sonrasér sonr asé
150 mg or mg/ g¢h mg/ g¢'th
kez
Adefovir 10 mg/ g¢ 10 mg oral 10 mg oral ¥ nerilmez
sonrasén sonraseén
her 48 saatte her 72 saatte
Entecavir 0.5 mg/g 0.25 mg/ 0.15 mg/ 0. 05 mg
oral
Lamivudin 1 mg/g¢n 0.5 mg/ ¢ 0.3 mg/ g0.1 mg/
diren-|
hastalarda
Entecavir
Telbivudin 600 mg/ g 600mgoralher 600 mg oral her 7z 600 mg oral her|
48 saatte saatte 96 saatte
Tenofovir 300 mg/ g 300mgoralher 600 mg oral her 300 mg oral
48 saatte 72-96 saatte haftada bir
KreKiI, kreatinin klirensi; HBV, hepatit B virgs
KreKl<k15 ml/dk, ilk doz 150 mg, sonrasénda 50 mg/g¢n or al
PKreKl<5 ml /dk, ilk doz 50 mg, sonrasénda 25 mg/g¢n or al

Referans 3896dan izinle Meanatonhl.lOsen SR, Bimwni RShle Hepatitls B dreatmént: Heaseng forl the t
nephrologist. Kidney Int 2006; 70: 189004;387http://www.nature.com/ki/journal/v70/n11/pdf/5001908akdi y naj éndan d¢ zenl enr

ARAKTI RMA ¥NERKLERK
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T En et ki | i antiviral tedavi rejiminin HB )\

inceleyerBRK¢ 6i ataya- vardér. B°brek dékeée tut ul
zamanl ama ve tedavi s¢resini i -eren -al éx
T ¢ocukl arda HBV 1 T T G T I GN" i n daha y ¢k

ol duj umKamdmue dejerlendiril melidir

9.4: HIV enfeksiyonui | i gldmer¢lar bozukluklar
9. 4. 1: Biyopsi i | e néfrgpaticht d satnaréakr éHhld\a iClDi4k k:
bakmakseéezén antiretroviral t e d atavsiyei n t ¢

ediyoruz. (1B)

ARKA PLAN

D¢nyaday dilelraw@&k 5 mil yon ki BPBOHirVe ki | hea setnafl

HI'V enfekte hastalarda g°receli daha sék bir
HIVi | i kkili nefr-apate e€Hf¥RNEp HBRYtal arda e
en sék Afrika boI®¥¥2i2ndekriomloeg mme kg zedriirndeKk i
l okusundaki geneti k varyasyon, MYH9 | okusu i
olabilir®3%Tedavi edi | me mi k yelidriaf AiNik HI\BAXN patolojiSi BRGSE"
benzeri genellikle kollapsingk e k1 i nde ol up, stuéul lieredrei r mi k
mikroskop de genel |l i kl e bir-ok tubuloretike¢ler vy
ilikkili bo°obrek °A¥<S%HdIVe jhéa sttaan éamléanndnaé kptréort.e i n

bobrek yfomnlkag & artmék mortal i¥8iveak°RK¢ssnh
yé¢ksek aktif antiretroviral tedavi (HAART) "
d¢zel mesi a-éelareéendan ¥ EYHIAART obladku jaunngue c @ h &l t
fonksiyon bozukluju olan has®“QHaART enmr dsam

HI'V viral ye¢kende azal ma b°brek fonksiyonl ar

bobrek fonksiyonlareée*fa k°t¢lekme ile ilikki

GEREKCE

T HIVile enfekte kikilerde b°brek hastal éejéne
yapél masée gereklilijini °neren d¢gkegk kali
T HAART, HI VAN"'de etkili olabilir ama HIV e
dej il dir.
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HI VAN d éklevhd a,l e enfekte ki kilerde di ya
mikroanjiopatiler, kriyoglobulinemii mm kampleks GN, SLE benzeri GN veya amiloidoz
gi bi sebepler b°brek hast @83¥éHdile andektecotup o1 a b i

b°brekpsibsiyoyapél an hastalarén ¢-te Dbirinden

MPGN, | gAN ivrenykao nupiljeekrs G N *%*HHiM ila enfal@exhséalarda

bu patol ojilerden -oju HI VAN' yi takl it e
gerektirip3913943%4084 | v j | e enfekte ve b°brek hastale]j
edi | di i -al ekxmal arda HI VAN y¢ksek preval an

intersitisyel nefrit de &% Golen vesKanmelyankm@rk t ér
zamanda HI V i kki | b°br ek hastal @&] éneén

der |l emP®®Y erdi r .

G°zl emsel -alékmalardan ve koi#PPwez vey
bir BR®ddnilen veril erdahdAAfRaZ Ind ni I(acé v ekyamk
tanémlanmaktadér) HI VAN hastal arénda hem b?©°l
iyil ekmesinde faydbAARToIlidluk udeyf®an i@ E@'ilrar da
HI VAN insidansénda iB8¢oklgu ndajziak kman loil maxa luir ;

HAART kull anéemée il e %6%B0ie®&8néadal mggtvem wae a
i mmyet mezl i k sendromu geli kmeden °nde HAART

gel i knfmMHAXART . kul | anémeé asytra@lcaar é Hdl &jA RNImA & me k
iyilektttAméektvedial . tedavi d¢kek CD4 |l enfosit
fonksiyonu ol an HIV hastal ar eénlda- @GgjFHl maydg & re&xm
HI V hastal €] énda kKkgioyarku bi°-birrek b aji &rhoéz bi
desteklemektedit®®

Erken g°zI| ems@HEfKayalaé ©maeoll adru j*8HAIA RT° s% rea amd ik

veya baxklange- d°nemi nde Hkovtikosteroidk ki | an éofémra
inceleyen Hazég®°rzdtermssegde kiteiya kontrols¢gz -al éi
bildirmektedir*®**?*! HI V. ve nefroti k sendromu ol an 15

i ncel eyen t ek bi%? Bu aleérkknean nge°vzcl uethiGUerite - al & |
kortikosteroidlerinfayd | € ol dujunu d¢kegndegr mektedir f akat
moder n HAART d°nemi nde HI VAN veya dijer H
kortikosteroid veya siklosporin kullanémlar

faydal ar emkmenN @aut dyadakll i nde hala de*am edip e
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Tablo 24 HIV ile enfekte hastalardg® r HI°dnm e kk lhaarsé& a |

1 HIVAN -kollapsing FSGS

Arteriyonefroskleroz
K m nmgkompleks GN

0 MPGN benzeri hasar

0 Lupus-benzeri GN
Idiyopatik FSGS
HCV ve kriyoglobulinemi
Trombotik mikroanjiopatiler
Membran®z nefropati

o HBV-i | i Kkil'i

o Malignite
Minimal-deJ i ki kIl i k nefropati si
IgAN
Diyabetik nefropati
Postenfeksiy®z GN

o Enfeksiy©®z endokardit

o Dijer enfeksiyonlar: Kand
Amiloidoz
Kronik pyelonefrit
Akut veya kronik intersitisyel nefrit
Kristal nefropatisi

o Indinavir, atazanavir, i.v. asiklovir, sulfadiazin
Akut tubuler nekroz
1 Proksimal tubulopati (Fankoni sendromu)

o Tenofovir

FSGS, fokal segmentgl| o noskiegi; GNg | o nomefrig; HBV, hepatit Bvirus; HCV, hepatit C virus;
HIVAN, insani mmyget mez | i k vi r ¢s ¢ ii hmgabulinlAinefropatisir opat i ; Il g AN,
MPGN, mezangiyal proliferatid | o nomefrig, |

= =4

= =4 =4 =4 =A =4 =4 =4

= =4 =4 =4

=

HI VAN hastalarénda HAART'nin dej é&?ini i
HAART' nin Himvhkimmlmpk leiklsi b°brek hastal éjée ve t
faydal é ol abileceji y°on¢i¥di K ocke kln? bt ek eh &
ile ilgili genik derlemeler *®#evcut bilinenle

ARAKTI RMA ¥NERKLERK
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T HAART' ni n HI VAN gleomdrir Yhadt xlkeKkKliarda et ki

RK ¢ 6 deekmektedr HAART il e duyarl e bireylerde ©°;:
dej il veya d¢zensi oz ol duj u d u rhuanslaa rédnaé n u
durdujunu veya yavakl atéldejéné g°sterilm
T HIV i1 ixkkili b°br ek hast al ékl arénda HAAR
inceleyen RK¢ gerekmektedir.
T RAS blokajénén HIVAN ve HIV ilikkidaz nef

olup ol madéjénée g°steren RK¢ gerekmektedi
9. 5: ki s tyawemalaya nefropatilerr

9.5. 1: EkKk zamanl é& GN ve mal arya,oari st oz«
hastalarda, uygun bir antiparazitk i | aygeterh doz v ekud Jraemél| maseé

enfeki f or gani zmanén eradi kerediel madi ri {1 ime m

9.5.2 kistozomaGNedfeksiydnund b ] GNAd d a veeenfékiifs i y| e

organi zmaya gesterilen i mm¢ n yanét én ¢
d¢ Keéngl d,g ] komikdsteroidlerin veya | mmgupresif i llaa-r én
kull anél mamaséné °neriyoruz. (2D)

953 Hepa ospl eni k ki st ,adzaoanorraalliklesi vesvaypt am @ p meé K
GFHolant ¢ m hasntSaallamodnae | | a i -in kan k¢l teéer g
(2C)

9.5.3.1 KanSak grotn¢erl Jmdesaptanan t¢gm has

tedavisi al maséné °neriyoruz. (2C)
KkKSTOZOMAL NEFROPATK
ARKA PLAN

ki stozomiazi s (Bilarziazis), tremat odl a
enfeksiyondur, Asya, Afri ka %“¥ S.Gnamenyve Bmer i Kk

japonicum deneyselmergllegeppnahbada yoy!l| ameee glt ér

|l ezyonl ar en s ék S. mansoni taraf éndan h e,
t anéml &¥fekitsetrozolimarnepatli | erandés&@h@das e Tabl
veril mektedir. Yé ksek endemi k al anl ar da GN
rastlantésal ol abilecefji unutul mamal édeér .
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GEREKCE

ki stozomiaziste GN sékl eje net ol ar ak 1

hepatosplenikk i st ozomi azi sde hasltOanaki-kalré kmadtaeiemg

mi kroal bumi n¢ % #Sodbseer iviemiawtki.r .iakti fo S. mal
hastada asemptomati k proteingri saptaméext éer .
-al ékmasénda proteingegr.i i nsi d¥nFalat histalgile c e %:

-al ékmdloaeed gllezyonl ar®0 &saikrad ea r'Fdp tv%a mM@ée kt ér .

GN en séek gen-ler erikkinlerde g°r¢l mekte

etkilenmektedir. Nefrotik sendroma ek olarak eozinofili %65 ve hipergammaglobulinemi %30

vakada g° fHli poktoenpil oment emi séktér. Sal monel
yeni bakl ayan veya k°t ¢l eken nefarnevwittuf?sendr o

Gl omer ;hasar birka- Kekilde tanémlanmakt a
en sék |l ezyondur. Sénef 11 ekKzamanl & Sal mone
typhimirium ) v&f éjénda daha sékter.

Prazikuante,L1 g¢n boyunca ¢ - kez 20 mg/ kg doz
hastal af@ovoendw6etkili ted8vimaebhsmehkiednfekOksyg
se-erfeBakar él kkartaecd g veir ifyii Hyexemjels o mere, hast al ]
engellenmei ne yardém eder. Olidlkaarudka nk i s ¢ rolz @ma il ISi
vermez.

Kortikosteroider, sitotoksiki Ilaa-r ve si kl osporin r é&#hisyoni

Sadece t ek eilrekRKekddki st ozomal GNOdekugmteledni z c

ve oksamikin ile kombine verilmeteri remisyo
Ekzamanl é Sal monel | a enf eksiyonunun t eda
et kil emektedir. Yapéel mék bir -alékmada 190 K«

egamanl|l é enfekte ol duj u DbSalmonalleve antikui rs.t oTz¢onmi hyaas
tedavi sonraseé ser unmKreklovnep | permoatne i sne;vrii ydeel ebr e rnadbx
d¢zel me *“BIDmyretrur - al &€ k ma | -Gatnmbreella $edadist cile @drant i

bozukl ukl arénda or t #d*se nkead|l kimav eg °lIslt ek ii 4 tmd xd m
g°receli olarak iyidir, kistozoma ve Sal mone
gereklidir, seénéf |V ve V |BRYyomd &t4®reldearv.i
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Sal monel |l a enfeksiyonu vV e Ki stozomal GN a

izlenmemektedif?!

ARAKTI RMA ¥NERKSK

T Sal monel |l a enfeksiyonun Ki stozomal nefr
enfeksiyonun ayrdeavvéyai henalerf eri ni i nce
vardeér

Tabl o 25 gk o smmega@giokimkopatolojks néf | amas é

Sén | kKé&k mik Kmmfioresan Asemptomatik NS HT S DBY ¢ Tedaviy
protei e e ya
il er|
I Mezangiye Mezangiyal IgM, C3, +++ + +/- ? +/-
proliferatif Ki stozomal b

Minimal lezyon antijenleri
Fokal proliferatif
Di ff¢z p

Il Eksudatif Endokapiller C3, - +++ - ? +++
Ki stozomal a
Il A. Mezangiyo Mezangiyal IgG, C3, + ++ 4+ ++ -
kapiller tip 1 Ki st obarsakna I
antijenleri (erken), IgA
(ge-)
B. Mezangiyo Mezangiyal ve + +++  + ++ -
kapiller tip 11 subepitelyal 1gG, C3,
Ki stozomal b
antijenleri (erken),
lgA (ge-)
v Fokal ve Mezangiyal + +++ +++ -
segmental IgG, IgM, IgA

g | o noskiegz

Vv Amiloidoz Mezangiyal 1gG + +++ - +++ -

HT: hipertansiyon; NS: nefrotk sendrpm5 . , = a2y RI ySY o6l 6NB| &SUGYSTIfAEAZ al OYAffly t dzof
Schistosomal glomerulopathies. Kidney Int 1993; 4421437
http://www.nature.com/ki/journal/v44/n1/pdf/ki1993205a.pdWR Sy AT Ayt S dz&2tF NI | yYPOS (i PN

FKLARYAL NEFROPATK

ARKA PLAN VE GEREKC¢E
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Filariyal kurtcukl ar veénekibualoddad leti naslatné
doku ve | enfatiklere wulaxkmaktadér. Kl'inik b
bulunduju dokuya bajl édeér. Filarya te¢grl erini
bazeée Asyagl 6 keehtagskrtianldeek Loa Loa, Onchocerca vo

ve Brugia malayi enfeksiyonm®®re ile ilickkili:i

Gl omer stutulum vakalarén Kk¢-¢k bir k @ s mé
di ff¢gz GN, MPGN, @& mbmianomabl dépreat kfFi k ve Kk
FSGSoO6nin kollapsing varyanté ¥ Bikrofilanalary onl ar

arteriyoller, go mer ul er Ve per it ub wdulerr ve kterptisyunhde r | ¢t
bulunabilir®’K m mfforesan veelektron mikroskpidei mmpgn r i ki ml er , kurt - u
ve yapésal bileken! &¥F ile birlikte g°r¢l mek

|l oiazis ve onkosersiazis olan hastalarda,
criner boz®IBI ukrlaamre nEhlolb iulpdinme flrnoii kor aeedcdar
bildirilmektedir®®*°Pr ot ei n¢ri  ve/ veya hemat ¢ri l enf at i

fazlasénda saptanngakotngerrogpu ot e ol 3% Nefrétikl @ | m¢ K |

d¢zeyin altéreddaa phreatadi¢gmgr iolvaen/ vnast al arda ant
yaneéet (protein¢grinin azal masé) izl enmi Ktir.
takiben proteing¢gr.i artabi | %% muhtemdlen @dazitiho n k s i
°lensi sonraseée dol akéanmy adajaéltam rantfsiejnean Ibearjil e d

Nefrotik sendromu olanlarda a héetr zaman tutarl & ol mayép,

ile temizlenmesine raj men, b°brek fonksiyor
sal énéeméné °nlemek i-in dietilkarbamazepin b
i-in terap°nhmkrhe&erez uygul a

cexi tl i fil aglioansarrs¢tiud umluamuéandaj al gi di Ki |,
yeterince belgelenmemiktir. Bu durum g-enel | i
bakéem tesislerinin yeter sBeazerolarakuedavi stealejgen | ar d ¢
incel enmemi Ktir.

ARAKTI RMA ¥NERKSK

1 Bu duruml ar én endemi k ol duj u bel gel erde
-al exmal ar |l a i nc eHlagsdatie!ld daa-r d ear ol rhea letke chiars.t a l

temelli tedavileriretkileri incelenmelidir.
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MALARYA NEFROPATKSK
ARKA PLAN VE GEREKCE

Plazmodium falsiparum enfeksiyonu genellikle ABH veya proliferatif GN ile
sonu-|l anmaktadér. Protozoal mal aryal parazit
Plazmodiumvivaxveoval) i |l e kroni k enfeksiyon -exitl:] k
arasénda MN ve membr ano %Gel-infi xrtaet ibfu GINI rbuur U rk
gende bir) mal arya n e riNefratik sesdrom velbazenddmulibki | i n m
b°brek fonksiyonlaré séek Kklinik bulgusu ol uj
Gl omer ¢l ezyonl arén pairmmgd mming k g leenrl iem i mii r ii kie
i nanél makt emmiptheurpi,n odeo r ol ¢ odladjiilki rb ulKdulna rk
¢l keye def'Bumeki edide. | ezyon daha nadir ol up,
-ocukl arda mal aryal nefropat i d*®H®AfukadatiBVe MDH
ve HIV enfeksiyonu vé&latrgpnekonal aF yaki Inief h

nefrotik sendrom nedenleridi¢’46°

Mal ar yal nefropatinin tedavisinde kaneéta
-al ékmaRKaGrommlvyempt dejil dir. GN ve beraberind
Pl azmodi um mal arya) ile enfekte hastalar or

temi zIl enmes i-mdlaryalinlial-yeg  k | @amtoiki n veya hidroksi

tedav edi | mel i dir. G°zIl emsel -al ékxmal arda t¢m
eradi kasyonu sonr asé kKl inik bul gul ar da iy
nefropatide kortikosteroiderin  veya i@ mmgumpr esi f tedavil erin
g°r ghktedir’®*®k ontroll ¢ -al ékmalar eksiktir. B b

kl orokin veya hidroksiklorokin doz azaltémé

ARAKTI RMA ¥NERKLERK

T Mal ar yal nefropatinin insidans ve preval a
-al ekxmalar °zelli kle Batée Afrika'nén ende
T Mal ar yal parazitin eradi ke edi |l mesine r

kortikosteroidlerin ve mmgupresifi |[laa-r én r ol ¢ n ¢ rgerakide.l eyen R

SUPPLEMANTARY MATERIAL
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Supplementary Table 42: Summary table of studies examining prednisone or CsA treatment vs. control in

patients with schistosoma and nephropathy (categorical outcomes).

Supplementary Table 43: Summary table of studies examining prednisone or CsA treatroentrel in patients

with schistosoma and nephropathy (continuous outcomes).

Not: Ek materyal htpp://www.kdigo.org/clinical_practice_guidlines/GN.phadresinde makalenin online

versiyonuna eklenmik bulunmaktadeéer.
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10. BY¥L! MNGK®BIULKN A NEFROPATKSK

Kidney International Supplements (2012) 2, 2287; doi:10.1038/kisup.2012.23

GKRKK
Bu b°l ¢ mde pri mer l gAN i -in tedavi tavs
tartekél mayacakt ér . Bu kél avuzuB® | lgemr e2s'ede uey

al énmaktadeéer .

10. 1: K? erhdesyti ali € jldée jreirsl keinnddi ar iil fneekséi ann g é -

dejerl endir mesi

10.1.1: Bi yopsi i | et gk dgAN thlaasn reeénda g A N 6 sekomder
nedenl dejerten@enredelesndi ri |l memi K)

10.1.22Tan é avatéankdiap spIretsdkarchea s et@FE ilet ¢ m

vakalarda progresyonriskinin dej er | en@ered¢ enlesmndi ri | memi K)
10. 1. 3: Patol ojik °rverl ekder megpe oghat U:
(derecelendiril memi«k)

ARKA PLAN

| gAN Db°br ek bi yo pismmigstelojikotarakygil so ndea i Il g A6 v @&n
dominant ya da kodomi n&huN bdoéykal naipandedydndae rt. a n €
y 0] u nesen jerecedatehaf a z | a dKiapiller yuendkéa bayanma olsa da olmasa da
| gA boyan ma smezaggiyurnd aij -éel rénmmgeéll d sidérotikalanlarde®® n pl and a
olabilmesih ar i ci nddahay 6 paldbrdama k k awe th® meveut olabiligG3
varl éj e ol abilfiazl aEs@¥Xq dkeoyaremdaanéneén varl éj

gerektirir.

|l gAN d¢nyada en sék g°r¢len primer GNOdiIr

orané dejikebiligrl.omegyHdasdtaltig@Bkhloar é keth3 bu or
kadar rfeAkwbupadda b®wsOorainvaw3dkndader . Yakén
Ameri kadda gen- eri kkipnmetgd yoarerr gh & s aledk s@lkar

edi | M3 ktir.
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Sekonder | gAN nadirdir. Siroz, -%l yak ha:
glome rlegde IgA birikimiyle birliktedir. IgAN dermatitis herpetiformis, seronegatif artrit
(°zelli kle ankilozan spondilit), ke¢-¢k hegcre
fungoi desi de i -eren T he¢cr el i isloditerans vea ) |, di

infl amatuar barsak hastal éklarée (Crohn hast.

ol mayarak ilikkilendirilmixktir. Bu hastal ékl
Kncel emel er viral serbaoaci j(edl VI onkBsVi yoe HE
i mmglnhob¢l in el ektroforezlerini i -ermel i dir.

| gANONin i zole hematg¢griden hézl é ilerleye
yel pazesi var deér . En y¢ksek progr easglgriom ri sk
dengel endijinden emin olmak ve y°neti mi bel i

B°br ek saj kal eme vV e b°br ek fonksiyonl arénd

sonl anéemlardér. |1 gANO6de mort al igtterniem i b eveimi Ikd

rajmen dijer CKDOIl erdeki gi bi bu hastal ar de

morbiditeyi artérdej®€nén kabul edil mesi wuygu

GEREKC¢E

T B°br ek fonksiyonundaki azal manén hezl an
proteilnle rgi/ngi¢em ol masé ile ilikkili ve di]je
ileri s¢rmek i-in%¥¥ta degzey kaneétlar var

f Zamanor t al amal e proteing¢grinin <1 g/ g¢nbe

ol dujunu il eri s¢rmekrEri w&iodd ap rdgtzesiyn gkrait
1.0 g/ g¢n arasé olan hastalar ile <0.5 g/
sonau-éséndan fark olup ol madéejé belirsizd

proteingegri <?Olar& hedéflgnmesi nle. 3l inr .

T 1 gANOYI de i -eren kronik proteing¢grik nef
il kKki si nedeniyle séké kan basén- kontr
vardeér .

T Tané anénda GFHOnin SDBY riskizeldei kianki $
vardeér . Bununl a birlikte, b°br ek fonksi
-al ékmal ar baklangé- GFHOsiyle ilikkisini
baséncé ve b°brek biyopsisi buliquldaef &rhaeam
i ki kat éna -éeékmaséyla ilikkil:@ bul unmuktu
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1T Daha k°t¢ prognoz il e i |Imerakgydve endioRabillere k bi y
proliferasyon, yaygén Kkr esengtlloemskegiztok al v
tubuler atrofi ve interstise |  f i brozis ol dujuna d?®4%% dg¢kK¢
Ancak Dbiyopsi bul gul arénén objektif dejer
d°n¢k ol arak onayl anmék veya dejerlendiri

1T Hemat ¢r i ve mini mal pewot egANDNYyhei kentewgi
ol dujuna ve yakam boyunca d¢zenli kan bas

orta d¢zey *Ranetl ar varder .

| gANOGde proteing¢gr.i en g¢-1 ¢ prognosti Kk
-al ekxmal ar drad as ep ragyngee kztainfa - al ek mal arda diJer
doza bajéemlée bir et ki si vardeér . Erikkinlerd
-al exmal ardtge. s5t eg/igcknedng di j-cerrtl aelra masl a&d epcreo t zeai nma
o gendeéen ¢zerinde i ken b°brek fonksiyonl ar én
ri sk ol duf4PBuw ygoks tg€rzilremsel bir - & &@Kmga nhaklsd
223 g/ gén, i sterse de >3 g/ gé¢thegwwdgsginme pirod 2w m
sonu-bamdar ol umlu et RiPriotyd mtea]i dre& i g %5t0e rai z

vadelisonu -dligre&dn aday g° st e r®teolceurkil adred ak, u Igl°azn éel nmsée

proteingegr.i d¢ezeyl eri il e sonu-1ar arasenda
belirl enememi«ktir. Uzman g°r ¢kl eri -ocukl ard
mve tam remisyon g/d/kd3id ief eku !l lianél Masl&né °ne

RK¢odlkauldlaanéet®fa kt ader .

Takip s¢resince kontrolsg¢gz hipertansiyon
héezl e bir GFH d¢kegkeneg g§lso eomafrigdrde Doljceu] ur it
proteing¢gri >0.3 g/ gé¢n olan hastalarda hedef

ol an hastalarda da hedef kan®¥aséncé <125/ 75

Tané anéndaki GFH her zaman SDBY rlieski yl
b°brek fonksiyon azal ékéna exlik edip etmedi
g°stermede bdR&eE&lseézelod enuiktlu¥br ek fonksiyonu

proteing¢gri, kan baséncé venpé@naclkobjkki°néimlai k

Pek -0k -al ékma patol oji Kk bul gul ar én pr

~

dejerl endirmelere g°re d¢zenlenmik tek deji
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mezangiya®®4%° ve endokapiller proliferasyct?*'y a y g & antlelf®#*€ ESGSH964%7

global skleroz, tubuler atrofi ve interstisyel fibrdZi’914934%4 aha hézl @ b°br ek

kaybeée vV e daha de¢ K¢k b°br ek saj kal emeyl a bi

b°brekteki prognozu °jnigk® r the fl & K kbeannezangiyalp | apraat k
hiperselularite b) segmentgl| o nosklegz c) endokapiller hiperselularite ve d) tubuler

atrofi-i nt er sti syel fi br oz 1°Bu bir stamdartnoiabilir, fakpf ratih e r me k
klinik uygul amadai hnémnicltebiof mea$ anmasé ger eki

sénéflandérél masénén tedavi se-imine etki ed

Obezite SDBYONnin ortaya -ékéekénda B%Hj] éemse
ve kilo kaybémpir odeil Badegi a2 all ea®@®akéene ékimad |
(BMI>25 kg/n) | gANOI i hastalar arasénda daha vy¢k

|l ezyonl ar ve SDBY riskinde arték belirtmekte

Dijer risk faktorlarmicidesi yat éereéel milats@dara
¢ocukdrairledari e@# or anl a SDBYO6ye gidik ol aséleje
fonksiyonunda azal ma benzer oranda ol maséna

yé¢ksek ol maséna Mmag |l aanbi éi bi yépsukivaea tedav

erikkinlerle kéyaslanmal aréné keéesétlar. Yal n
hem erikkinler 1-in ge-erl:i ol dujundan kIl ini
dikkateamh édéer | ar. Benzer «kKkekilde sonu-1I|lardaki <c
bul gul aré ve tedavi uygul amal aré ya da hast a
belirsizdir**Ma kr oskopi k hemat ¢¢ri - océukkmaal radra bdua hdau rs
varl éjéné iyi bir prognozla ilikkilendirirke
er ken tane vV e yé¢ksek bir bakl angeé- GFH (

gestermektedirler.
10. 2: Antiproteing¢edavik ve antihipertansi f t

10.2.1: Proteing¢gri >1 gl/lgé¢n oldujunda uzu

baséncéna bajl ée ol atavayeediyaruz (1B)r t éxk eyl a bi r |

10. 2. 2: Proteing¢gri 0.5 i1 e 1 g/ gén aras
neri yoooaukl arda 0. Fai heédda) geh2D) 73 m
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10. 2. 3: Pr onine<iL qn /¢, @ i Nnnahee 5 & Y i s d]-li amy aAbC Eli meyka
ARBONin dozunun tolere ed@inlee b if2€) iujzi kadar

10. 2. 4. | gANOGde kan baséenheendmgidgigyn<hekedepf
hastalarda <130/80 mmHg g/ gakl aod @é- h@rsd tad
<125/75mmHgkud | anél mal &€dér .ere¢eBridislmenBk | ¢m 2) (d

GEREKC¢E

| gANBAEGEKMRB kull anan -al ékmal ar &/%olri r - o u
hastal aré -alékmaya dahoo. = &rldoam htmasz &all arr & d
dahil etmixktir.

Regi str y¥ dabtcabsréenkd af onksi yonunda azal ma or

proteingrisi s¢rekl i O3 g/ g¢n ol an hastalard
fonksiyon kaybé 25 kat daha hezl edeéer. Protei
ile il k proteing¢grilerdi 03 g/ g¢n olup takiple
ve bu d¢zeye erikemeyen hastalara g°re -o0k

erilk&krnde proteingrinin 1 ghkadmairnsaliada] épr,

yoktur.

Bi r RKlt 6*B°8't"* ACEKe ARBOIl erin proteingriyi a

fonksiyonlaréné d¢gzeltebildijini ( GGnkhe bo z ul |
SupplTablo4 4) g°stermikktie. SBEVYIamilma ibmns lAdCES € nén
da ARBO6nin faydaséné g°steren uygun sg¢reli k
ACE-l il e karkel akteéréldeéejenda ARBOIl erin ya
yerineACEtKer ci hi, ya dik tamntbBrsbnr %eer mbul unme
Bir -afYA&Bwed aARB kombinasyonun monoterapi

daha fazla azaltt éAJCEWILVsARB %30). Yedi padiatnk hgstadamr a s ey
ol ukan kg¢- ¢k AQBW ARB kombinmay da ucha bazé yar®@rl ar e
Bununl a birlikte, kombi nasyon tedavisinden

prognozuna ul akmada et kil i olup ol madeéejéné b
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ARAKTI RMA ¥NERKSK

T ACEKe ARB' |l erin kull anéel déj é Kombi nasyol
etkinlifjini t ek bakéna monoterapi kul | an
RK¢oli ataya- varder .

10.3: Kortikosteroidler

10.3.1: GFH>50 ml/dk/1.73nf olan ve 36 ay | édestek tedavisnn e r aj men

( ACEI veya kARBOHD aesré niclgen k 9 af)ikeatl pecse€ ei n¢gr i s
(1 g)odam hastalara 6 ayl ék kortniekostoegmuai
(20)

GEREKC¢E

~

1 Kortikosteroidlerinoptimal destek tedaviye ek bir faydaaj | adéj éna dai
kaliteld] kGnimeé Suppélablod7ar der . (

T 6 ayl ék birt ekdaarvtii kroesjtiemioiddlaha ©°nce yayeé
kull anél mék iki farkleée tedavi rejiminder
T GFHO6si <5 Ohastalardalkkrtikostemidu | | anéméné °neren K
Mevcut -al ékmalar tercih edilen doz rej.
Bu -al éxkmal arda ci ddi yan etkiler bildi
uygul andéj e | g ANr dal mapylksaekhadaoal pul se
hipotalamushipofiz-a d r e n a | aks baskéel anmasée ve aku

yan etkilerinin oldujunu ileri s¢ren dilf

Bug¢ne kadar birka- RK¢ kommgieifsolmaypnoi d r e
tedaviye karke test et M6 kayr ek Bbir Kttla@ahgade -
k ul | &ontikosteroick ul | anél mayan gruba g°re daha ivyi
dahi iyi solAndak,a mdmkemidaahywen ad@arasn sadec
ACEKI m&weékan basén- kontrol¢ g¢nc®l standar

Kki yen ACRKe 6area l predniAEK eett@yiasil apndEn
-al ek Mdkse@rntdiak ost eroi d tedavi-¢ | ml lydk doedr o dtk d ly :
geriledi; ¢Hnseabérmms&neatinin d¢gzeyinde %

kortikosteroid tedaviyle %246den %3b6asageril
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hastal arén -al éeékmaya daRCEVKe | mRB&Ilne miimi rayk € s
sonra kombinasyon grubundaC K i n korti kosteroid madaedesi yl
Dol ayéseéyl at esdaadveicsei YACGEKpr ot ei f¢éerbii leg2z&ky id ¢k K
-ok sayéda hasta da kombinasyon grubuna dah

sebep olacak «keylerden birii mingupe shiefr Kk Wklil a-nan

hastal aréi-daled mnay @ | dnalkuwlrléadman -Hepuwk VALEKr i K
bir Amerikan -alékmasénda ?portdinkeomer di2d atyed
30mgmoa deker ¢l dg) proteinge¢r.i mi kt arénda azal

fonksiyonunda ®ir fark g°r ¢l medi

D¢k¢egk doz kortikosteroid (20 mg/ geéen predn
kull anan bir Japon RK¢d6de kortikosteroid re

raj men b°brek fonksiyonru ¢zerinde fayda g°zl

| g AN ol up GFH6sal te(hdanl /odlkadhnémast al ar b
déekljamePdga da az say®da ahdakbar ogahasyond
faydaséenée dejerlendirecek veri yoktur.

Yakén zamaetadralker!’gBire korti koster oit®lkern és e |
(i ki katéena -ékmaseéneé) azal tmaktadeér . Ancak
dayal é opti mal antiproteing¢grik ve antihiper:
taraf énda8Bd preé |Amekti &ra.n RRL dlsviear inerdeigadesed | i
A C Eafan hastagrubuilk CEaKr t € predni sone (3 &¢g2aydahen her
48saate30mgfaye dekere¢ldeg) alan hasta gruplareée a
40 azalek) ul akmadianif am&t oe¢ tmaale ] gearce lbied i rAng
sonl aném noktaséna ul akél méxktér, bu nedenl e,

gé-1 ¢ dejil di

Tabl o 26: I gANOGI i hastal arda korti kost

Referans Pozzi C et at®® Manno C et a?!® Lv J et aP'?

Rejim 1.3. ve 5. ayl ard?2ay081 mg/ kg/ g¢n  d
metilprednisolone, takibem ¢, n a0lbib ak |l ayan ve sonr a

mg/kg oral prednisonldevam edilen¢é mg/ kg/ g¢n azal t él

ayl ék rejim ayl ék rejim

IgAN, i m mgabulin A nefropati.
Predni son ve prednisolon exkit ve benzer doz rejimiyle dejiktirile
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ARAKTI RMA ¥NERKSK

T Kmmgupresifi llamk ul | anél an -al ékmal ar mutl aka ¢
antiproteingrik tedavi i -lgAANPIneal li édki ma s éBud ad
edilmektedirRK ¢ 6 | yemidnamgupresif er (t ek bakéna veya koc

sadece kortikosteroid alanffirk ont r ol 6 grubuyl a kéyasl anél

10 . 4 : nBupresgi |la (siklofosfamid, azatiyopirin, MMF, siklosporin)

10. 4. 1: | g A Nsiklbf@sfarhidh eya raatigopian in kortikosteroidlerle
kombine edilmemesin® ner i yor uz ( hé z foaksijoRutvekreserikke n b ° b
| gAN ol madeée] énerislQ.6.3. €2bB); bkz. ©°

10. 4. 2: B°brek fonksiyonlarénén hézla boz
GFH<30 ml/dk/1.73n¥olan hastalardai mmgnpr esi f tedavinin kul
°neri ¢yBkmz B°l ¢m 10.6). (2C)

10. 4. 3: | gAN hastal ar éhmnar M@EEr kKl | anél mam
GEREKCE
(bkz.Online SupplTablo51-60)

T Yéksek riskli erikkinlerde 3 ay i -in pre:q
ve siklofosfamid (1.5 mg/kg/d) kombinasyh u nu n , taki binde en
azathioprin (1.5 mg/kg/d) kullanéména il
edil en kanétl aréenBkal altesmadieyi oke di¢g kKpikk
kontrol grupl ar éna ag%rad edmema igyisthkeirrdih®° b

i Birinci basamak tedavidekortikosteroid e r d & mengugresif i |laa-r é n
kul | an éKortikastewid @m e kéyasla avantajéné ya
kanéetlar yetersizdir.

T Bu il a-1larén «kKiddet Hayda ndejteril epnodkiarnnse lyee
Kekil de etkil emektedir.
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Retrospektif -al exmal ar | gANIi meg@mesif si nde

tedavi yi destekl emel erine raj men, sadece b
Kortikosteroidler i I e si kazatifopisif ma mk d | Ikaoméli chéa]
RK¢ode, son yél da -283rbg/dla(*18d&5@Mmal/l) Slabw e >b a4V angé
proteing¢grilerdi tedavi grubunda 3.9N0.8 g/ g¢
se-il mk bir hasta grubu dahi/l edil di . Aktif
d¢kéek oranda b°brek fonksigloam&kaiyd ey &lel @lahsaa
grubunda %72 iken kontrol grubunda %6, P=0
uygul anabilirlijine il ikertikkosteroitmoroterapgrabsiydktul a mal a
(ii) RAS blokajénéameut Eaflledat ddluawimanbaxk b d
kull anél amazdé (iii) kan baséncé takibi mevc

Kki RK¢ siklofosfamid, dipiridamol ve var

ve faydaséené&®®pRu amamé&ki @ara ve potansiyel

si kl ofosfamid monoterapisini °nermiyoruz.
Azatiyopirin
Biri -ocukl arl a dijeri de -ocuklar ve er

fonksiyonu korunmuk h aazatyopiriatr edsat keod it li kio.s t Bu o+
kontrol grupl areéeyl a keyasl andéjénda tekrar/l
g° st &% IKatikasteroid e ger-eklexktirilen monoterapi
koruduju g°steril dinl dazal-mahk markani kbilrezayday
ger -eklektiril en?lggrmtcied osbtierr o4 alll @k mand ay,anén a
azatiyopirine k1 eni | me s i tek bakéna kortikosteroi dl e

yan etkilerinortaya e k ek éné artteéerde.

Yeni |l gAN tanésé konmuk 80 **-pmdnisddon,a yap
azatiyopirin war farin vV e di piridamol kombi nasyon
prednisolon kull anéeménén etkisiylel3&@E&yarsdan,]

(%9 2. 3) ve sadece prednisolone alan 39 hast
g’/ g¢n) tam remisyon g°re¢ldeg (P=0.007). L°ko
yan etkiler gcomedgle!l B&k | grade slan hksmlartai na s y
deji kmedi , fakat prednisolon grubunda artté

kortikosteroidlereazatiyopirine kK | e n me s i ni °nermi yoruz.
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Bir RK¢dde pl asma kmmalt/iln)i nve2pr0o tmgi/ rdd r i( O
| gAN mhasat aGséay S ¢ r ey | azatijomrin kominasydne fleodadece v e

korti kosteroidlerin wuygulandéejé tedavi grup
s¢resinden sonr a, kombinasyon grubunun %13¢
plazmakreai ni nde bazal dejere g°re % 5006I1ik bir
proteing¢gr. ve b5 yga]j] kéarkdakksg medtaktii fdeblhamriker di
P=0.83). Tedaviyle il ikkil]i yan et kidpierin s

grubuna g°re ( %6; P=0.01) d a h azatiyopirmil geuptad € . So
yapél an 6 ayl éHortikostetbid weir,| et eed dlieawand en fayday

etkilerin ortaya -ékékénée arterde.
MMF

| gANOde MMFRKG®¢ Glbyrdggall amé dejikkendi® . Bir

ortal ama bakl angé- i Pylei mpriltiei eagsi ™0 kmht dk
hastada 3 yeél MMF 2 g/ g¢é¢n kull anémé ile plas
korunmashbéinnd fark g°zIlenmedi. Benzer ®ekilde

pl aseboyla yapélan kéyasl| amiddea, phbatke iamgréei-s iGF
olan 32 hastada 24 ay boyunca 1 yéll ék MM
saptaBmadékarkén bir ¢in -aléekmaséndiveortal a
ortal ama proteing¢grisi 1.8 g/ g¢n olan 40 has
grubuna g°re proteing¢griPdpay®anekmdhorbtiun a& ay éla
b°brek sajkal éména f ay Hdostikosterajdd st er médi . v8ut ¢ m
ACEaK deé.

Bu -al ékmalarén sonu-1laré buge¢n i -in MMFO
heterojendir. Sonu-1|areéen het ead e&xma yoal ma i é& i
duyul maktadér ; farkle etnik k°ken ya da ul
heterojeniteye sebep olan fakt°rler ol abilir
tedavi si uygul anmeécx | g ANBIl i pmamt il agead i welki
S¢e¢r el megkt ¢or . MMF kull anéménén potansiyel y a
sonu-|larén heterojenlifiji nedeniyle bu il a-I
°nerilebil mesindenl|l @rmal dahgergklydpeél mék - a
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Kortikosteroid direnci

Opti mal anti hi pert an s ikbrtikosteroidaenrtiimpr ekleendr ]
tedaviyey amdténamadéj é hastalara yakl akBK¢®liadn nm
yoktur.

ARAKTI RMA ¥NERKSK

T Optmal anti hi pertansif vV e antiproteing¢grik
korti kosteroidler il e t ek bakeéna kortik
RK¢odye i1 htiya- vardér.

T Asyal élar ile beyaz éeérkta MMF kull anémén
il a- ve metabolit d¢zeylerini de i-eren b

10. 5: Dijer tedaviler

10. 5. 1: Bal ék yajée tedavi si

105.11:36 ayl ek optimal @AE€EKe lylae ydikaniA RtBe d d
baséncénkons apl aif meslgpercost e (g f ¢ glan
| gAN tedavisinde Paleghk Yxju& kul |l anémén

ARKA PLAN

Bal ék yajé destejinin, sistolik kan basén
yavakl atmasé, endot el hasar éeéné bi anikardiyale vr e d e
°l ¢m riskinin azaltmaséeneé i-eren pek -o0ok yar
-al ékma | gAN ol an hastalar ¢zerinde baléek ya

GEREKC¢E

(bkz.Online SupplTablo61-64)

T I gANOGI i hasf &l alredd ehpal klul yanéeméneée ©°nerer
kaneéetl ar vardeér , fakatRKdddal- et a k&kvilyi she
raporl améxkl arder . Bununla birlikte, bil e

kardi yovaskyg¢l erg nedtek iblael reik dyéak ¢én ¢tleddéajv i s i -

tedavi olarak kabul edilebilir.
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106 hastanén ol duju bir -al ékmada, bal ék
bir azal ma ol maksézeén b°brek fonksiyon kay
i yil &kNoitrdal.arak 12 g/ ge¢n zeytin yajéyla te.
k°ete¢ydeg (4 yel sonunda SDBY ya da °1l ¢megn k¢
hastal arda %10 ve kontrol grubunda %4a0] & di ) .
tedavisinin faydaleé etkilerini dojrul améexter
g/ g¢n) faydal é etkisini i1 ki sonlaném noktaseé
O%50 °¥Buéexkal ekmada bal &k eyraecée dper oatzeailntétréi.y i K e°:
bir RK¢bdde, t eAlGBel AArRiBn kkeu | d eacheame kontr ol gur i
tedavilerindeACEXKe ARB kombinasyonu arté balék vyaj
proteing¢gride °neml . azal ma g%zl endi (prote

kombinasyon grubunda %80 ve kontrol grubunda %2(3di).

Bu -al exmal ar én aksinet,edavj ei NniIRCT8 heml ib
sapt amada b @R¥Biranetaanaliz’®bcl lekr yaj énén | gAN ¢zer
ol madejeée bildirilmesine rwg mdgnjoemegANastdalakeEk
odakl anan klinitk real &k malrarteizrbbmdtek yaj eyl a
hastal ar da, renal fonksiyonlarda deji kKme 0 |
gest®¥Dalha g¢ncel Dbir RKortik@stergid 1313¢ kh alsitra) d ° rbearhde
g/ g¢n, 321 Assbayuves3 PPHia-skhiar) tkeed/awil aglreubu pl :

fayda g°steremedi. Ancak, pl asebo grubundaki
derecede d¢kek proteingrilerdi var de.
Birbiriyle -eliken bhu ba@réu-ylaazrag | aa-ré K lgaAmia yh

yajénén etkilerini doza bafEak &t .ol aibi | éice@ i r
-alekxmada bal ék yajénéen y¢ksek (6.7 gl/lgeéen) v
hastal ar @énda nhb?° tkraggke p f comr kasniéynce n azal teéel masén:t

bildirdi.>®k u an i -in, 1 gAN6de y¢ksek doz baleéek yaj

36 ayl ek opAGCEgmal ddesRB&I ér ve kan baséncé
raj rkearl ppoeé n J®1 sglodam | gAN hastalarénén tedav
g/ gé¢n) dekpeglmesuni

ARAKTI RMA ¥NERKSK

T Opti mal antihipertansi f vV e antiprotein
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proteing¢gri si ol an ve mAdm@me kh afsd mk |ir o n Inea

| gANGde bal ék yajeéeyla ilgili bir RCT ger
10.5.2: Antitagregani | la -

10.5.2.1: IgAN tedavisinde antagregan i llaa-r € n kull anél ma
°neri.f2@r uz

GEREKCE
(bkz.Online SupplTablo65)

1 1 g AN @rdiagregantedavinn kull anél mamaséné ©°ner mek

kanétl ar varder .

¢ojunluju Japonyaodda yapéelamiiz&®7 I-q@ANKmary
derecesi hafiften kKkiddetliye kadar ol an hast

sajladejé ve b°brek fonksiyonunu koruduju s

dayal e -al éxkmalarén optimalanal madeki k&dbhneetstk
kesétl éeleklaré varder. Daha ©°nemlisi, hast a
antitrombositi llaa-r én t ek bakl aréna et ki si ayért edil
kontrol gr upl ar @akskier, kdrtixasteroidde,i asitihiperthesifi $laa tve

anti koag¢l anl adl@a-rie- ealechée |l édirj erDi J er kpea - al é1
(di piridamol) ek olarak warfarin (iKki -al éex
al énde.obDiemnrfiaalma kul ll @hne&édk anala@k mdd a)mbmolsupg ¢
ve dilazep (her biri bir -alékmada) takip et

ARAKTI RMA ¥NERKSK
T 1gANOGde antitrombosit tedavinin rolg¢¢ne

10.5.3: Tonsilektomi

10. 5. 3. 1: | gAN tedavisindenéong2Cl ekt om
GEREKC¢E

|l gAN de tedavi ol arak tonsil ekt omi kul | 8

kanétlar vardér. l gAN i -in tonsilektominin o
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Reke¢rren thoankstidrliiytelv b. bazé durumlarda ge
| gANGde gerekebilir. Paroksismal gross hemat
I yi se-il mik bir hasta grubunda tonsil ekt omi
ki ni k dejerlendirmelerin uygulanmék ol maseé

analizlerdé*®**?yv e bir randomi z%l gANMayann- abaematdakt o

I yi sonu-1| ar bildirildi. Bu - aviledexihhaledd d & | et
I mmgpresif tedavilerle k o mbi ne edi | di , bu nedenl e tonsi
olarak a-éek dejildir. Ayr éca, dijer retrosp

faydaséneée g°sterede bakaréséz ol dul ar .
ARAK T1 RMAR KESQ\NKE

T 1l gANOGde tonsillektominin rol¢ne dejinen
10. 6: | gANOGNnin atipik formlareée

10.6.1:Mezangiyal IgA birikimi ile seyreden MDH

10.6.1. 1: B ° b rmezZangiyal IgA obpilsnilesi iilen dMé H 6m é
patol ojik bulgul aréneée MDHs t-erne nol naenf rtoetdi
( Bk z. B erm @B u z

ARKA PLAN

| gANOGI i hastalarda nefrotik d¢gzeyde (>3, F
ejer y¢ksek der ece pr birtpegnozynthaberdsaliv. Ancek,&kample s e b
bir nefrotik sendromun exli k eden tipik bul
nadirdrNadi ren; nefrotik sendromlu bagleommarsglal a

deji ki klikler,pieslig/Rter odi frhiglker op&kdosi t ayaksé
i mmfforesanmi kr os ko p imdzangialb glRée i ri ki mi ni gesterel

bul gul arée t&&gpithheWekrEmhasti al. €] én rastl ant és:

dej i ki klsiekn dnreofmm ovtei ki gAN) bu gi bi wvakalar i -1in
GEREKCE

MDHi |l e 1 gAN6nin rastlantésal histol ojik
hastalaradDH®6 | i hastal ar gi bi tedavi si °neril mesi
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Bi r ka-"*&®bHidleg | gAN6nin patolojik rastl ant
sendromlu hastalarén b¢gyeée¢k bir késménda kort

tanémlanméxkt ér. Bu Yyamdtahget&igraglaes srkenfer aatl iekn
negkslerinin olduju klinik seyir saf MDHOI i h
| gAN hastmdlaare nWrddb yRKRGzGedd i kl ere sahip ol an |
tam remisyon g°sterilmiktir.
10.6.2:Makroskopi Kk hemat ¢r i ile 1 likkili ABH
106.21:Makr oskopi k hemat ¢r i i Hastakate ahal | ABF

b°brek fonksiyondéktom!| mpaya sbakha hal a

yoksa b°brek biywa@eir iceil em@kmradImae mi K

10.6.2.2: Makroskopi k heimaatajéenén ol duju sérad:
biyopsisinde sadece ATN ve intratubuler erito s i t silendirl er.i
ABHAJARhast alanégenel deSthekl 2y uiz t eda

ARKA PLAN

Mukozal (genel de ¢st  sol unu mastiamah epigodie n f e k s
makroskopi k hemat ¢ri | gANONnNin tipik °zellifJi
i-inde kendilijinden d¢zelir, HnMakrobkapké v ak
hemat ¢ri ataklaré seéer @ Fama WBHE glkds kanlesi d a
bul gusu ol arak karkéméza -éeékabilir.
GEREKCE

T ATN ve intratubul er eritrosit silendir]l

ekl i k eden AKI s¢resince yapeéelan b°brek

bul gul ardér .

1T B°brek fonksiyonu genel de, ancak her z
kaybol masé sonrasénda tam ol arak d¢gzel ir
T B°brek biyopsisi, eritrosit silendirler
tekanékl ején varl éj eneéen kr esreansttilka ntl @ e
sebeplerinden ayért edil mesini m¢ mk ¢ n K¢

168



Makroskopik hemat ¢r i atajeée s¢resince yap

mezangiyapr ol i f erasyon ve seyrek &Axri &kkars evemar tia
tesadg¢fi r st lbaun awna kB G d a, ABH ngldememdil or
deji ki klikler genellikle yetersizdir. Kntrat
bu silendirler taraféndan serbestl eken hemc
hematndm kendi si ABH nedeni ol abilir. ATNONnI n
tebell er en Pl kki histol ojik bul gul ar dé
kaybol maséndan sonra b°brek 6 kakat gtkikmen b az a
hastal arén %2506i kadarénda b°brek fon¥sivyonu

10 géenden fazl a séren makroskopi k hemat ¢r i
fakt ®YBuw ¢hrastalara °nerilen tedavi edici vyakl
destekleyici tedavidir. ABHO6nin daha «kiddet |

ol an hastalarda kortikosteroidlerin faydaseé

Bununlabil kt e bazé ABH ve makroskopi k hemat ¢r
k°t¢ ol an | gANOGNnin kresghboimeardlinr >f%br0mwen ni (
g°st%**¥eni bir akikar hematg¢ri atajénén ecxl
| g ANdalsit al ar da, ATNOYI kresenti k I gANG6den ve

i-in b°brek biyopsisinin tekrarlanmasé ©°neri
10.6.3: Kresentik IgAN

10.6.3.1: Renal biyopside glomgl | er i n %506den fazl as

g°r¢len vieydmzrkenal ehas aikresantikgigAlen | g/
ol arak teammleaxyeecre!l endi ri | memi k)
10. 6. 3. 2: ANCA vaske¢glitlerin tedavi si
kresentik | g AN hkartskasterbia r ve n sikimfosfachial

kul |l ané@lnmeas gy uz
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ABH ve makrosklopi k hemat ¢ri
Renal biyopsi

- _ IGAN
I'gAN deékeéndaki (Kkmmenhistolojik olarak
(Kresentik GN, vaskulit, glomerulde IgA ile
LN, post i nf|ek {dominantveya kodominaht
boyanma)
I
I |
En g°ze -arj|pa

Kresentik IgAN
(gl omeru % 50' sinden

lezyonlar ATN ve I ¢n
fazlasénda| kresentl er)

intratubge¢ller

silendirler
Kresentik ANCA
ATN'" nin di er vaske¢litiindeki gi bi
ol duju gibi de steroidler ve .
siklofosfamid

Makroskopik hematuri ile birlikte
ABH' nin tekrarl ayan ataklarée: B°brek
foksiyonunda °t ¢l ekmenin
bakl amaséndan en az 5 g¢h sonr a
bebrek fonksiylonunda iyil exkme
g°r ¢l mezse bir| b°brek biyopsi si
dekenegl ¢r .
Algoritma I: Ma kr oskopi k hemat uri ile ilikkili ABH
ARKA PLAN
Kresenti k I gAN k°tg¢ bir prognoza sahipti

hastaséndan ol ukan hiBaotralkarbéinr ygarkul patkag k 3%-
gel i Kf'"Bikt ibakka Japon -alékmasénda, 10 yeéell e
%756i nde SDBY'Bgel-iaklmdkkmada hastalar do°rt g
kresentl er ign ooretmydeén] €k avpes ¢ | ¢ arasénda fibr?©°z
grup 2) kresentl eri %2506demwOanrakbanol gnupr
kresentl er %5006nin ¢ste¢ ol anl ar . 10 yell ek
%94.3, 3. grupta%81,4 gr upta %25 bul gllnhomkkesentieri>%B0wlarb ul g u l
hastal arda b°lglieomésgbleat éménémM%50 ol an hast

ol dujunu g°stermektedir

Diff¢z kresent olukumlu | gANONi més®eu-1 ar
Bunl arén pek -o0ojJu genel ¢ lgdmed tubulerintesstisyellva r d a n
vaske¢l er | ezyonl ar é i -eren ipla¢eonl eyehk GMN]J ig¥
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Gl omege ¢cinfiltratlar kresent ol ukumuna katKkEec
veyadahafazlg | omem ¢dt ki | enme s i>'BU a-ralké K manléan! aanrdaés é
| gANOGNnin patoloji k tanéséna ilikhkizel aam oha
olarak g1 o memr (¢ P506den fazl aséneé i -eren kresent
gl omeer ¢1006undan fazlasénda segment al endoka
ol masén yeni olukan ful mi né&%Tek clrier ktraemsém til -ei
yetersiz ol magéoayer gfomedddedremf azl asénda Kkr es
bul guyu, hem de b°brek fonksiyonunda heézl e i

| gAN tanéemé ol arak °neriyoruz.

Vaslkti k 1 gAN6li (33 HSP, 34 I gAN) &% hast
b°brek prognozunu ¢- fakt°re¢egn °nemli °l - ¢de
b°brek fonksiyonu ve biyopsi deki kroni k hasa
GEREKCE

1 KresentikIgANt edavi sine dair bir RK¢ yoktur.

En be¢yek ¢- go° PP%Ms eli m-mgprésilena potansiyel olarak
yararl é& ol dujKimmgopnegit edavul akaa. di ffg¢gz kresen
bir -alékmada hast@almamén ew@ o si neemgalr ekeklal
fonksiyonu ile devam eder ken, d° moll)hdavet ada s
sadece bek hasta da di yaliinnmgupesyjnalan hasialdrda Bir
daha 1ivyi prognoz g°r¢l mesine kar kén, tedavi
i -in sonu-1ar t e mk i n Imimgugbriesyonun pazitif e@tkilerini arkagak ma  d
koydu®® Bu -al ékmada 3 g¢m5i .mg./ kmeé gicInp rveed n say o
siklofosfamid 0.5 gihk ul | anél dé. Tedavi alan on iki h
karkeél aktérélde. 36 ay sonra SDBY orané teda
g°re (12 hastacgaébek hasta) daha

Bu raporlarda °nerilen tedavi rejimler.:
yé¢ksek doz or al veya i .V. korti kosteroidler
-al exmada, bazé hastal ar én azatgopiraer | geé nidled i3. aBt

seride tedavi S¢é¢resi 3 aydan 24 aya kadar de
Pl azma deji ki mi yapél maséné destekl eyecel
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anekdotal rapordda mmgmr e s i f tedavi ile birlikte

faydasetbémi ktir

ARAKTI RMA ¥NERKSK

pl az

T Kresenti k | gAN6de si kl ofosfamid, MMF ve

RK¢COli ataya- varder

SUPPLEMENTARY MATERIAL

Supplementary Table 44: Evidence profile of RCTs examining-A@EARB in biopsyproven IgAnephropathy.

Supplementary Table 45: Summary table of RCTs examining-A@EARB in biopsyproven IgA nephropathy

(categorical outcomes).

Supplementary Table 46: Summary table of RCTs examining-AG@EARB in biopsyproven IgA nephropathy

(continuous outomes).

Supplementary Table 47: Evidence profile of RCTs examining stamjiimnens in biopsproven IgA
nephropathy.

Supplementary Table 48: Metanalyses and systematic reviewsmmunosuppression for IgA nephropathy.

Supplementary Table 49: Summary tabf RCTs examining sterorégimens in biopsyproven IgA nephropathy

(categorical outcomes).

Supplementary Table 50: Summary table of RCTs examining stegiitiens in biopsyproven IgA nephropathy

(continuous outcomes).
Supplementary Table 51: Metanalses and systematic reviewsiomrmunosuppression for IgA nephropathy.

Supplementary Table 52: Summary table of RCTs examining standidtnmunosuppressive regimens in biepsy

proven IgA nephropathfcategorical outcomes).

Supplementary Table 53: Summarkl&aof RCTs examining steroahd immunosuppressive regimens in biepsy

proven IgA nephropathf¢continuous outcomes).

Supplementary Table 54: Evidence profile of RCTs examining AZ#ombination vs: AZA alone in biopsy
proven IgA nephropathy.

Supplementaryable 55: Summary table of RCT examining AZAbiopsy-proven IgA nephropathy (categorical

outcomes).

Supplementary Table 56: Summary table of RCT examining AZAdpsyproven IgA nephropathy (continuous

outcomes).
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Supplementary Table 57: Evidence pifif RCTs examining MMF ibiopsyproven IgA nephropathy.
Supplementary Table 58: Metaalyses and systematic reviewsMiMF therapy for IgA nephropathy.

Supplementary Table 59: Summary Table of RCTs examining MMbidapsyproven IgA nephropathy

(categaical outcomes).

Supplementary Table 60: Summary Table of RCTs examining MMbidapsyproven IgA nephropathy

(continuous outcomes).
Supplementary Table 61: Evidence profile of studies examonmega3 fatty acid treatment in IgA nephropathy.
Supplementar Table 62: Metaanalyses and systematic reviews on &ighreatment in IgA nephropathy.

Supplementary Table 63: Summary table of RCTs examining ofidgtly acids in biopsyproven IgA

nephropathy (categorical outcomes).

Supplementary Table 64: Summatgble of RCTs examining omeg@afatty acids in biopsyroven IgA

nephropathy (continuous outcomes).
Supplementary Table 65: Metanalyses and systematic reviewsamtiplatelet therapy for IgA nephropathy.

Supplementary Table 66: Summary table of RCT eramiimmunosuppressioand antiplatelets in biopsy

proven IgA nephropathfcategorical outcomes).

Supplementary Table 67: Summary table of RCT examining immunosuppresgloantiplatelets in biopsy

proven IgA nephropathfcontinuous outcomes).

Supplemetary Table 68: Summary table of RCT examining antiplatéleatments in biopsproven IgA

nephropathy (continuous outcomes)*.

Supplementary Table 69: Summary table of RCTs examining miscellatreatisients in biopsproven IgA

nephropathy (categoricaltcomes).

Supplementary Table 70: Summary table of RCTs examining miscellatreatimients in biopsproven IgA

nephropathy (continuousutcomes).

Not: Ek materyal htpp://www.kdigo.org/clinical_practice_guidlines/GN.phadresinde makalenin online

versiyonuna eklenmik bulunmaktadeéer.
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B¥L, M HENOCH-SCH¥ NLEKN PURPURA NEFRKTK
Kidney International Supplements (2022218220; doi: 10.1038/kisup.2012.24
GKRKK

Bu b°l ¢m - oc ukHenocdS cehr i rklkel i nfl S@mefmeigadaviai ile(

ilgilidir. Bu kdavuzun globaluygulamms & i |l e i | gi | i a-ékl amal ar B?
11. 1: ¢ocukl arda HSP nefriti tedavi si
11.1.1: HSP né r i t i ve kal>®&6E oot miod,amd3 smjcuukl! ar

tedavide ACEK|I aag® madRB 20y u z .

11.1. 2: Kal e 9ftotebbhgnBsimpcukl arda ACEK
denendi kten sonra, ejer GFH>50 ml/dk/ 1, 73
ay s¢reyle korti kost(eke.oiBd It¢emd)alvOi)s.i (°2nDer i y

11.2:¢ o ¢ u k lkresertilkaHSP nefriti tedavisi

11. 2. 1: HSP nefriti bul unan -ocukl ar da
f onksi yobnolzaulémmad av ar sa, kresenti k | gAN gi bi
( b k zeri 10%.3). (2D)

ARKA PLAN

HSP, klinikolarak, nort r ombosi t openi k purpurik d°kg¢ns
artrit, gastrointestinal tutulum ve m&frit i
HSP insidansé yakl akeék Bxltagrna ky aykd lad ad afaly/é1r 0;0 CeC
anéndaki medéyrahyg eylaxr é6n %9006 e P'B°paeé&ndan uk g

ol gul a5®1B s 8 0 E*YMirkerlo¢srk.opi k hemat ¢ri en seék
analizde, 12 -aléxkxmaya ait r as¥%3gwekadaasoenali | mi K
idrar anal i zi saptanmécx, bunl arén -ojunda

sapt afnBkbtréerk. t ut ul umu ol anl ar &én s a dedritke %2 106
vel veya nefrotik sendr om gb? brek kttiuwt.ul ¢ mma |
prezentasyondan 8 %RafTdsai mbenr@ ayeli kew ikkiemd e
dijer semptomlar ol gul %Nerf rd-tt e pbiezicdatha sty@lkr
be¢ywdkikaldPckes nt ¢ ve HeSP irkekhk drir érksedna,t >p2r0o tnegi/nng r i

rekrensi ve ciddi karén aj*¥e@kgulidreén-3dadkedae
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SDB Yedilarler™>* Uzun d°nem°preghez in hakiteadrviilk bakl .

il i kki lhaemat ¢ rkKizsoil eve/ veya pr otmrdgny¢irliks i b aoklvaunr
nefritik veya nefrotik sendromg apt anan -ocukl,ar@nun se&®°® Me€lm,K6 54&
nefrozexded¢pr ot ei ngrei/,v el a pGEzgad meeeky mYekin i r .

pediatik nefrolojibi ri ml eri nde takip edilen 78 hasta &

nefroti kol bawmll gaurléanr é%4 4 A4¢ nydeel osrotnarlaa nmai p2e3r.t ansi y
fonksiyonlarénda bozul ma g°zlenmi rRkemakahamat

%8206sinde takipte normal idrar anal 403, b°br
-ocuk ile yakén zamanda yapé&FHn baxll awmgde&da,v el
GFHve proteilnQKDC d-¢aledgk ma s égn\kankeistisiyelafibrazis dej i evl
Pl kkio bul unmuktur . ok dejikkenl:i anal izl
bul gul arén birinci yéldaki protei¢r i d¢zeyl

Bununla birlikte, auwzau ni | &k® nbs®misri enkd & bkii y-olapl € &
ajéerl ejéeneén kot ¢ p rkoad moazaut ei( Mg pier t aiBB W)on,y

gesterl mi ktir.

GEREKCE
T ¢ocukl arda HSP nefriti tedavisinde RAS
bul unmamakt ader ;- ofcaukka tv el ggAeNmd-s i e roil kakni nl er d

bu tedavinin pr oGRHidnsézreiyyiini a zkaolrtummea dae f ay

gesteri |l miktir.

T HSP nefritinde or al korti kosteroid kull ar
IgAN O | i eri Kki RKedoldpr dyaaepiénl ¢arni yGFH dgakty mai v
korumada faydasé ol duju g°sterilmicktir.

T Bozul muk b°brek fonksiyonu ol an HSP nefri
i mmgupresif i llaa-r é n kull anéméenén faydaseéna yo©

buumakt adéer .

HSP nefritinde RAS bl okeri kul IFakat et@aéna vy
d¢zey pro2ebngt g2 saptdndeBFHD ¢ z ey | >50 Zolad dak/ 1
| gAINGDI 66 -ocuk ve gen- er i KKku Inldeen éynmaépnéélna np rboi

azaltmada vé&sFHd ¢ zeyi ni  kor umada f af%8Harkaagi birlexddej u g?©° :
nefriti bul unan -ocukl arda koet i k ossatyedrscéi do |
k éseBuendagd rr.aj men, kor ki kolegeeo toe idh @mi, wneya oak
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prezente olan -ocukl arda seéekllék¢ aRKk¢udhotéann ed ors
analizindé®®?pr edni zon ile tedavi edilen -ocuklarda
g°steri | mikgtriurb.unRlradkdtnadz6ohdscmde (nundaki 35ve pl &
ol gunun 156inde (%43) 6. ayda hala b°brek tu
randomi zasyondan 6 ay sonrasénén sonu-1|ar énée
genelolarak a lHESSR2 nef ri t i ol an héps t aad aalet@pmhsbi@ayges s é n é

g°rPebrbek hast al &g £2eddadel caayppagpae) @z Ineet dej i | dir .

Peki3&étracujun dahil edi Il diji, ortal ama |
kontrol, ol mayan bir -al é@&ékmada, 3 kez pul se met
predni zon tedavi satk seridmam velagyahiyopsidedb50 kraseéni) 38( ne f r
-ocuktan 270si nde®\ediel-nec wktrag | gresrkitkyzel & rekzed nd,¢,
d° mdeSDBYgel | kKYnakk@n rzamanda Yy ap @lAdNgigldirk i prRHiceidrag,
ve >3050 ml/dak/1,73MGFH6 s i ol an Sr awkiek|l @yQEkni @ ané men é
sadece ACEK kull anéména gere, b°br ek f onk

proteing¢grinin azal mapgteve9s ane ttakipesindegl®asn efra y da ské ,i

HSP nefritinde uzun d°neme kaiéeHSEynaritirenr | i vV e
izole IgAN gibi e d a v i edi | mes i nmeri 2013.8)r Fakab HSEF mefri{i bldnz . °

-ocukl arda prednizon tedavisinin ne zaman be

kull anéména bakl anmadan °%inciel emei lka@idlair et il am
Foster v &%4baarkklaadnagkél -atraék i b °kb rsekko rbui nyuonp saiyedti & kkeér noér
fibrozis, tubul er atrof i, fibroz kresentl el

yapél maséna kadarasge-idre sdrikrkiin iuzol duj unu be
-ocuktan bhiiyropsgiundaay adl-ardlkinhleg¢ mkediyaanp €l meé

azatiyopirini | e tedavi akut hastal ék skorunda gel.i
etkisizbul unmuktur . Bu y¢zden, HSP nefritinde, f
erken baklamak uygun ol abilir.,

HSP nefritindei mmsgupresifi | a - kull anémée ile ilgild@ S ¢
yé¢zden HSP nefritindeki rol l eri netl i k kazan

proteiagzmal mék b°bbebkr é&knks yKP@eelra lil-&@ fkesent S

or anée%u’Ps® -ocukl a yapéhbahabjr HBR¢cbdal angeéecé
i -erisinde te@ayélsit dlakp aemcirlaki 6§, her hangi b
riski a-éséendan si klofosfamid ve daemamd&dtegri c

176



(RR 1.07; %95 Cl 0.68.78)>° Bu -ocukl ara kortikosteroid
biyopsisinde >%50 kresenti bulunan (ISKDC GradeMYy HSP nef ri t | i 37 -0
randomi ze ol mayan kar kél akt ér nkasteredadlae@ €/ ma s é n d
hastatdani hde, yalnéz Kkortikosteot8d yteddaevki stia
sonrasénda kal écé nel sapttipr ¢yal ngGFedovega «
ml/dak/1,73mM) Db ul u¥Hwktelkkr .bir RK¢o6de, nef rweyai k dg¢ z
ISKDC evre 'V ol an -ocukl arda, si kl osoporinle te
remi syon g°zlenirken metilprednizolonla ted
saj | afffifakate 8rcud un 2 yeéll ek takibinde, sikIl os]|
yedi sinde ve metil prednizol on GFHde¢ KtegekideagVji¢ e d
birlikte vkeaylpércoéeki har @B gor ¢l mekt ¢r .

Nefroti k d¢zeyde pbrekbiywpsisigde IBKDC evioestHlllolanan v e

20 -ocukla yapeéelan randomi z ezatybpmrave @meunizknar K € 1 3
il e tedavi edilen 10 -ocuktan hi-birinde, :
derd¢hdgeldl ék maekirpt skendpaday dGFHgHO mldak/iL, B3¢, r | Vo€
m> sapt afme&e £lrems el -al eéxmal ar czatiyopikne®t t i kos

siklofosfamid®’® siklosporirt’*°?v e  p | a z m¥>*"4le komikne mdiimesi ile ilgili

ol uml u sonul-niakrt irrap oG° zd deims e | ke¢-¢k -al eékmal
yet me z |kregentkkbSPanne f r i t | i ol gul arénén tedavi si
Ver i yokl uju durumunda, bu gi bi hastal ar én
° nrigoruz.

Keé¢- ¢k BPIr7 RKoGiSKDCtewael |1 1) 1 yeél | édeatipopiin t e d a v
tedavi sini karkéel akt @ér mékt er . M MEatiyopirirele t e d a v |

tedavi edilen sekiz olgunuai aVékedanhbBFprloeet
yedi ve azatiyopirini | e tedavi edil en b ek hastada hi s
gor ¢l mgkt¢gr. C¢ocukl ar 6 ay boeyrun cree npirketdinri.z oBnu
MMFOHSIP nefritinde kull anéména y°neli k her ha

11. 3: ¢tcocukl arda HSP nefritinin °nlenmesi
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11. 3. 1: HSP nefritinin ©°nl enmestavsiemace i

etmiyoruz. (1B)

ARKA PLAN

HSP il e i Inkfrtiblaikwviuk udlaarak hafif ol abilir
nedenl e, prezentasyon sérkassledeciéai heft i skimnmi®ak
tedavi stratejileri gel i ktirilmiktir.
GEREKCE

1 HSPilebakvus@andarlkowvtirkd smteenesii chi ottaadderecéedg e et n
kaliteld] kaneéetl ar bul un nkaaltBatdeerre k -teuntkugl u

gel i kmesine etkisi bulunmuyor gibi g°%°z¢km

Bir metaanaliile’™®*’ b eRK¢ (789 - ocuk héalsattaabpyuncancel e
prednizon ile tedavi edi |lkean beclEer evle rh d snegled@] é
(mi kroskopi k hemat ¢ri, proteing¢gri, hi pertans
a-eéséendan anl aml é f a0K3 &95eCk0.48124)uKnad neeEneé ketke r
hastal éj & riski nde058 %95ay0Ral .(1387)9 v-eo clux.; aRRd a
vaka; RR1.02;%95CIl0.402 . 6 2) anl amlée farkl el ek @3t anam
hasta) iyipbasapo Ekdhntonoukpl,kb¢ d¢akl ¢ekk nkaal lneetd e d e K i
analizl e n -ékarel maseé il e bukgudratraddae] i kanelkdméa
RK¢ % Fbakvuru anénda prednizon veya plasebo
nefrit (nefrotik d¢gzey proteingri, azal mex
hipertansiydé ) gel i ki m rmskRi far&@sehaéansapt aolamasmenra
rajmen sonu-Ilarda tutar seéezl:€l02; MI5YHObRES). ge |l mi |

Erikkinde HSP nefritini engelleme y°ntemler:i

11. 4: Erikkinde HSP nefrit.i

11. 4. 1: Eri kkinde HSP neoflrdiutjiu tgedbaviyamé
°neriyoruz. (2D)
GEREKCE
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Eri kkinde HSP nefrit.i il e ibgili ver il e

Kspanyadédda eri kkin HSPOIl il erde yapél an ret
-ocukl ardan dahamisek ©Qé&katl dygypRobi hdnr hai son
da exi't i yi 1%°IBii e WKalabrymmk t-uarl.é k masénda, HSP

eri kkinlerde daha fazla bulunmuk ve t¥8kip s
Birl exki bkeKirail n é@d, SDB@r irki ksikn flagkANGdteglertei pr og
ol duk-a betnalkirp kekgigd;sh@ndpdrao tG®li n¢r i, bakvuru an

hi pertansiyon, bakvuru esnas®nda b°brek hasa

Finllert ar af éndan yapéldaenn bliO yséelr i ddaeh € abkd iy %iP°Eb

ol arak s¥pta&keméewrgtwéamanda HSP nefriti olan ¢inl
bobrek hasaréna ilerleme ris¥iEn- bg¢ ydgdekifr @ an d
kohort, 250 erikkin H8@rttdmgauasuld, & yalainskod
hastal arén %326sinde genellikle proteing¢ri

(KreKI<c50 ml / dak) g°zlenmi«ktir.

Eri kkin HSP nredelieagyen edaki aznisayéda RK¢
zamanda 12 ayl ék, -0k méerikezlail,é kpradsap e(kGQBE SAF
si kl of osfamid i | e kobikostdraidk e dayiasidaal @k, bpxkeéhiaf
organ tuaolemiakénobd aj er®BGESP- abhcshkaakeéeiincer
GN vakalidr éeddd me mi kKRoitikosteroida;Ime rkleghy | a25 vakaya
si klofosfamid de veril mi kt ikortikosgroikk wlfloaarf &ma rd
cstenl ¢ ¢ gesteril ememicktir. Arakt érmacel ar

varél maséna izin vermediijini belirtmiklerdir

Erikkinde HSP nefriti tedavisinde, -ocuk
kullané | maséeéneée t albkeBYle,mdl Yo uewe 11.2). G¢gncel k

tedavisindekortikosteroidd € k € n diammegkprebifi Flkaul | anéméné ©°ner me me
ARAKTI RMA ¥NERKLERK

T ¢ocuklarda orta ajérlekta HSP nefritinde

nefritik sendrom veya nefr ctblkreserg vegar om Vv
skl erozan | ezyoh2amaghébukonmageéert &r oi d Kk
s¢lrie (28 g¢n) kortikosteroid kull anémeée il
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1T ¢ocukl arda ajeéer HSP nefritinde (azal mécx
bakéna akut nef Kisdandrdm iles kiyopsides4b0 kresertveyao t i

skl erozam Ibad ywoomagpessifi |laa-r én ( sazatiyoprigpor i n,
MMF)ve kortikosteroidlerin etkin olup ol ma
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B¥L!M 12: LUPUS NEFRKTK

Kidney International Supplements (2012) 2, 23P;doi:10.1038/kisup.2012.25

GKRKK

Bu Ik°mde - ec ulerdeki ®upus B f r i t i ( LN) teeyea Vi S i
a maktadér .gl Bw aill kwey/lgaurliamas énén et ki ve sonu-
ARKA PLAN

Si stemi k | upus utupusbRetdir(elLkN) t uotlual ruanku bi | i nir
gl omeeirmmkgompl eks Dbiri ki mi glo eijflinasyeavehaBay bi r |
kontrols¢z kalérsa renal intersitisyumun tu
mi kroanjiyopat:i gi bi dijer mekani zmal ar il e
gidikateée b°brek tutul unmtfF®8umkyapl praggdreKBH
riski ile késmen a-éklanabilir, LN ol maseé s

gestergesidir.

Lupusta klinik olarak anlamlé b°brek tulu
ol arak LN gén i %®@é hhapabat exkhi si Konul duj un
ol anP®%RBI¢rr.ek tutul umu s ékIl eJyah (Adrikam Arkerikar?, k e n e
Afro-Karayipliler; %40-69), hispanik (%3®1) veya Asya i nt | i , -%¢3)nl&r; k |%4r7ée
kak € | a kKt ébreéyl adze | &Eklkdtau p a , Avr upB3dbEbrAenlert ktawml u fod

azdeéer .

United States Renal Data Ser 2004 (YJUS R DaS
ar aseernidkek LNl er deneden o hsilgejelupopSiaspivdailyondad.xd a
olmakla berabé&P? siyahlarda (1720/milyon) ve hispaniklerde (6/milyon)beyazlara
2.5/ milyos)dghsedahaxetkailded&ngi Berzerdde yapé
-al eékmasénda; LN ol an beyazl ar én e%dléteunda,
gzl enmi ktir. Suudi Arabistan pope¢l as¥onunda
¥Sjistemi k lupus hastlkdasatriegmmek KBHr gdavdevldN amks & n
hastal arénéen yalkhemglaet%5 0rnasminglsed BtHasmg{d aynay g €

ol masé ol aséedeéer .
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Her hangi bir lupus hastaseéenda; b°brek for

ya da aktif I dr ar sedi ment i baudigtul gsaé daard¢g
silendirleri, endsiktph oymgk gyrakrnawjéun ka rle’tk eden
hemat ¢ri; aktif idrar sedi ment. bul gul aréder
bul gul ar , LN tedavi tavsiyelerine baz ol uktu

12.1: Seéneéf-mézangiyal LN)mi ni mal

12. 1. 1:1 SéMehastal aréneéen, l upusun ekstr
gerektirdiji gibi tedavi edil mesini °neri
ARKA PLAN

SéenéNdeg !l onmeré g e k skogukle mormaldir. Mezangiyusn s énér | anm

i mm¢knompl eksl erin v ia m infpiesan veyee elektranl nkreskop ale

go°r ¢l ebielnmedsil iLINe tsanéml anér .

GEREKCE
Senéf | LN'"de klinik b°brek bulgulareé yok
SénéfuziunLNM°®°nemde byebdreeaksifzdnisi yydre il i KKki
B° b rheaks t balgusujolemayanistemiklupush ast al ar énén, ar ackter

bobrek biyopsilerinde %90 “8FBméadanL® o¢lddij i

kl'inik b°brek hasta&aéepiet bwgasan.&iiniablarat apasf e

sessiz olan 8@8eméebilr kNEsma&s_L&N ai&@ -ok daha ag

g°steren formlar én5%7Bdﬁuak@mbigPls'tble(;tte(;bniglg,linmg,prru(;s:

hastal aréna b°brek biyopsisi yapél masé veya

kanétur. yok
12.2: Seéenéf I-proliferadif LN)mezangi y al

12. 2. 1: Séneéf |1 gkeNgye ptaneihmgtiasiar €l |
Klinik bulgularé nén gerektirdi.j2D) gi bi tedavi edi ni

1222:Protendgirsdig¢n éoéftn | 6D HEDH '(bkz. B° |l ¢ m 5)
tanéml andéej é& gi bi kiENKi klbsteedadi eg2Dmeniazi
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ARKA PLAN

SénéNde b°brek ;dbk gl pmi kmeeagngiysbupet el | ¢ ar |
mat ri ks giemmilgresanveeedektron mikroskopu ilé mmbin ki ml er go°r ¢l
Klinik olarak & n é f I LN de proteingri vel veya hema
sendrom y§edaehadtkbtjuerk. Seéenéef |1 LN'"de nefroti
bu ¢zerine ekl enmiklabiiri r podositopatiye bajl é

GEREKC¢E

T Senéf LN' de téetdaavdiayialién bkialngi yoktur.
1 S é nlleLN'de histolojik olarakd i f &yak®# - eékéent él arén silinm
podosi t opaqltad nmeevwkapillad eluvarda m mkpmpleks birikimi yoktur,

endokapiller proliferasyon yoktur.

Sénef 1 LN' de p o donsm dtompleks Disikiménin boyutuglaa n gi y a
ilikkili g®tsmmefmekt ediNr de nefrotik de¢zeyde
prospekti fol mamsa- a@laéwemar proteing¢r.i RAS bl ok

MDH/ FSGS vakal aré gibi tedavi etmek mantékl é

12 3: Séneéef 111 LN (fokal LN) edaisisénéef |V LN

12. 3. 1: B a kK | akortikésteroitl i ¢1d\)asklofesfamidl(#B) ya da MMF

(1B) ile kombineolarak tavsiye ediyoruz

123.2. 5 er hasta tedavinin ilk 3 aryéadibé ke,
protein¢grbaklnamagé ékttgdavisi i -in tavsiye
yeni den iby°obprseeksib yapara&dawia geérel@@egsini ©

ARKA PLAN

Sé nigve s& nI¥ £N etkileneng | o meg ¢ z ¢l e s i néel @&@nmlF E&650syg n € f
IV >%50).G| o mer tezydnlar akti{A) vekronik( C) ol ar ak s dllvées¥in&mder é
IVLN'" de aktif | ezyonl ar ; endokapiller ve (ge
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nekr oz, wi r e |l oopl ar , hyal in trombe¢sl erdir
gl onoesrkill e r okkrmaflordsanr ve elektron mikroskopide ciddi subendotelyal
mezangiyai mmbmn r i ki ml er g°r ¢ | & mmbpidkamyvgréana sstul baenpti ét seal
olarak beraberindeeassn é f Vo ILdNu jvwa r k.dldkaide r e)d i- lei r

Mikroskogp i k hemat ¢r i vhee nperno tte¢ nm ¢hrai skehaeéfragknd a me v
sendrom wet medelaykg € Buhé@nia birlikte histolojik lezyoh a r ajerl ek
olarak kronik tipe i s e, pr oygertenseicid ik fidaek | i ni k aktivit

olmayabilir. Tedavijaktifi Kk veya kroni klijJin boyutuna g°re

S é nlle ¥ye s n B/fLN'de tedaviyey anét én st andart bir t an
-al ékmal arén dojrudan kéyaslanmaséné -ok gg¢
-al ekxmal arda tedaavi hakiarkesedafe Yé steren yaneét
(Tablo 27).

Tablo27L N tedavisinde yanét tanéemlaré
Tam (komplet) y a n 8drum kreatinin deer i ni n °nceki baz
iPKOOn€500mg/ g (<50mg/ mmol ) alténa i nme

KéEsmian&8erum kreatinin dejerinde stabil
normale inmemesi ve iPKlDd& %50 azal ma ol maséedeér .

varsa (i PKO 03000 mg/g [O0O300 mg/ mmol ])
gerekl dir ve 1 PKO < 3000mg/ g [< 300mg/ mm

Kot g¢l:eeNdeet edavi bakar és praspeitif @lna&r atka ntéemnd
bakl ange- t edavbiesliinmil edet ekt ibrimey k °Sergn

kreatinid e k®25ac®émga§ glarakk ul makéh birl i kt ¢

onayl anmaméxt ér .

i PKO: i drar pr ot;EN: lopusknefitiat i ni n or ané
GEREKC¢E
1 Proliferatf LIN(€néf |11 veya |V) agresif bir hast

1 Di zf ¢LN' de 1970 dvehadtha e s dj°kbalekmé -25 ok k ©°

civa) enda
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1T Séneéf I['11 yogiumig upN'edsel f kabt anemajblldleehkeé

belirginol ar akikdgezel m

1 International Society of Neffogy/ Renal Pathology Societygé s é f [ 11 ve |V
aktivite (A)ve kroni siteyi (C) belirlemicktir. Bi
ve kronik lezyonlar i-indir. Tedaviye ba

olarak dejerlendirme yapél malé ve dojru

gereklidir.

1T Séneéf I 11 ve IV LN de tedavide haglanageé-
yojun tedaeki iieflbd@maekdonunun hézla azal't
uzun d°nemde pekiktirici i dame tedavi si

o arak isimlendirilir ve tamamlanmasé il e

Buna rajmen her vakada bakar él & ol unamaz
yé¢zden Obakl angé- tedavisi 6 teri mi daha -
T Kontroll ¢ - alg@ekmdlearadda,si malkein®&mat skbhbbotosf
ekl endi jti enld ekdrtkasteroichk ul | ané mén a g°re uzun
kombi nasyon t e dhaskisseinfKiBrH tv°ebr 8RBY ' ne gi di

gesteri |l miktir.
91 Proliferatif LN'ninba k| angé- evendtaok ssii snidteekni n azal t el
s¢rder ol mesi Keklinde ol muktur. Bu sebep

modi fi kasyonl ar yapél mék ve MMF si kl of osf

T Yeni bakl aegéml eedavin etkinlikIleri, sadec
aynée zamanndiak 8lg° bKrBetk gel i ki mi gi bi uzun
dejerlendirilmelidir.

Yaygén ol arak kull anélan tedavi rejimler.i
Genel olarak sistai Kk | upus hastal ek aktivitesinde
artek, oOalryl mnlnerda kv etyaan eonml sansé re.r i Bru nri e tklud rl daen

Kortikosteroidler

Beten rejimler benzer korti kolwakémgkgad do z |

kadar oral prednizon, klinly amétbaj |l é1 2| ay ak- i6nde doziuw azal't
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metil prednizol on, tedavinin baklangéeceéenda,
Bununla birlikte RK¢' |l agdasikoaslhi &odteé¢roil @inn

edi |l memi kKtir
Siklofosfamid

R K ¢ 'kdrtikosteroid ek ol ar ak 6 ay -lg/gfivesikidfasfamida y | é k
kul | ané mé nlkomkodteriklk ublalkegéméamé na ¢ st ¢ mnm mongudresit u g° s

tedavidir®®%2( Rej i m Wl Hazeeaej omi ol arak da anél ér)

Tablo 28: LNS é n &IV 0 dbkalk | an gd@Erejimere d a v i

Rejim A. NIH B. Euro-Lupus C. Oral SF D. MMF
SF i.v SF i.v. SF 500mg Oral SF
0.51g/n?;, avy 15 ge¢nde 1.015mg/ kg/ -
6 ay boyunca 3 ay boyunca (max doz 1
2-4 ay boyunca
MMF - - - MMF en
3 g9/ 9¢
6 ay boyunca
Proliferatif Evet Evet Evet Evet
LN'de
RK¢ il e
gesteril
Ciddi proliferatif Evet Test edi Testedi | men Test edi
LN' de RI
faydaseé
gesteril
Yorumlar Beyazlar, Beyazlarda etkili, Beyazlar, siyahlar, = Beyazlar, siyahlar,
siyahlar, siyahlar, ¢inlilerd Hispanikler,
Hispanikler, Hispaniklerve K. V. si Kkl « ¢cinlile
¢inlile ¢inlilerg®uggul ama etkili; maliyeti
etkili edi | me mi ve ucuz y¢ksek
LN:Lupus Nefriti, MMF:Mikof eno |l at M®&K ¢S3Fi siklpfosfRriid :
B¢t éen rejimlerde kortikosteroid varder
T Oral prednizon,-l1mgkkghgént gabl@frat206akyl iin-iiknde azaltél eer
T i.v. metil predni zolon bazen ciddi hastalék i-in baklangé- te
Daha d¢ké¢k doz i .mg. ogdiak lakf dhisefra mikdi 5h0a0f t a c
kull anél ér ( RejuipmusB,r ejjaizmein déeEudreoni r ) , bir RK
ekit et kinl i*®%‘Bunumla birlikte Bwrek upuus - al ékmasénda bi
hezl e il eyelmeyleving] iK% priekk ol ar ak ygl g aemmelfrdz> %5 0)
veya kresentler ile tanémlanan ciddi b°br ek
etni k grupl ardaki hastalarda Rejim B'nin Rej
dejildir
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Oral siklofosfamid, 24 ay s ¢A4.8md/ek g/lakOni iuom doz 150 mg

(Rejim O i.v. siklofosfamide alternatif olarak u | | a n%&$%nPéer kotsépre.k t i f g° zl
- al & Kk madikbofosthmidee k dej er et ki nPR%He rb mleu kmumtr u et
dijer etni krwwlraumprmamars ad od afenolatbiekldiel] e r d eo | mhiu |
g°ster® i wi kd of osfamid ile kéyaslandéjénda

i stenmeyen yan etkileriboldujuurapbée edji imdk

Mikofenolat

MMF(maksimum®/g ¢ n) 6 ay boyunca (Rejim D) ¢inli

da test edil mik ve remisyon sajlamada Rejim
-alékmada ciddi LN hasta®aré -alékma dékénda

Aspreva Lupus Management Study(ALMSpl ar ak bilinen bir RK¢
V. LN olan 370 hasta al énmeécxk, MMF il e Rejim
si klofosfamid ile ayné yanét oranéna sahip o

¢czere benzer yaneeti%imia&tirol duju g°

Ent eri k k apsloéd ynuinkuonf ednao ILaNt' de et ki |l i ol abil

hastalarla yapélan k¢-8R bir -alékmada °ne s

Dijer Rejimler

Bakl angée- tedavi si o | a mzatiopikneeya siklkspairiine r o i d |
kull anémé veya takrolimus il e MMF kombinasyo
diye aneél ér) kull anéména dair -ok séneéerl é& RK

Azatiyopirin

Avrupal el ar da azaiypopiringe nv. rbetilpredizkld idlae bakl ané
prechizon ile devam edilen protokol i . v . si kl ofosfamid ve ora

keyas!| ®wmdkteror ané a- é&s én daazatiyopirinalapl@dadaha f ar k

az yan et Kki go°r ¢l m¢g kt ¢k -Balnéakaraggbpamganruoday k o h o
gen¢lkogy ané ve serum kreatinin oranénén i ki k
g°steril mi Kkt iazatiyofrioknwlnl &ntéensé mmddeen, sonr a hgapél at

fazla kroni $%te bulunmucxktur.
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Siklosporin

A-ék etiketli, k¢-¢k bir RKe da (n=40) pr.
bakl angé- tedavi si a-éséndan kortiko%teroid
Siklosporin (45mg/ kg/ g¢n) 9 ay sreakeiyl @ &Kwdd aamzd Imé&l, a
Si kl of osf ami d, °nceden yayénlanmék -o0ojJu - alé
kull anél méktérmghklg) ziikvdobutsay (hOyunca ve
ay boyunca d°rde(19meg /dkag )b evker@rlaryi Ikgulri.z19emde r e
yanét a-éeéséndan, mpmgsakénd®dn afydarelk bzl emudaemeé K

n

|l °kopeni a-éséendan da gruplar arasénda fark

Takrolimus ve Mikofenolat

¢indde yapélanstkégf¢¢kVbre RKERABAmM/ageégm)l ,ar
MMF(1g/ g¢n), kesbernbi Ho¢ b a nltdangetptedavikolarakedd alihir) i 6 ( m
kombi nasyon tedavi si , g/ay6lagboyuncave aral kertikkstemitl o s f a m
kombinasyonu ile kéyaslanmékteér. 6 ay sonund
siklofosfamidokunldleanaml gaéda%&® s a0i002)°8Bui sy on

rejim dijer etnik gdmemakdarhen¢gz dejerl endi

Prospekti fsibkilrofFoks¢f adra d il e korti kosteroi
azaltteée]e go° setnearfi Ildlilk/tlkVh olso@dreami ¢ ki k°tha k€ me
Bakka -alékmalarda da kortirinobdneksgniletr eejsa,

remi syon oraneéne arteéerdej e ve HOBHNHgel i ki
-al exmal aréndaki se-il mik hastal arén tekrar/
sadece kortikosteroidr il diatneanil mdeadlas izmdn@a nl ii n

(tedaviden sonra ortalama 44 ay) buna raj mer

da dii mrmagupresifi | a- 1 ar ) kull anél déjeéenda kroni sit
i mmgupresifi | a- 1 ae€inf pbbOlgrek hasaréné ©°nledii]i °
d°nem izl emde, hasta sayelarénén azlejeée bu -

Yaygén ol arak Rejim Ad6nén kull anél déjeée or
kull anémEomu-als@&mda- eéséndan °neml i bir fark o
siklofosfamid kull ananl ar da mesane toksi si
si kl of osfamid kul | aneéf&Onlime Supp Fabldar 7879)d Buv i ol r
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bakl|l amd &k ma-sénda hastal ar b¢yeék ke¢mel at i f

berakeél mexlardér; oral siklofosfamid 4mg/ kg/
-ok daha y¢ksek) ve i .v. siklofosfamid ortal
mal i gniteler ol abilecejinden bu denli y¢ksek

Sistemik lupuslu bir hastada hayat boyu toplam maksimum siklofosfdoednun 36gr

ol masmeareily¥Bw zRejim A ve C de vyanlsaéntéérlkneénk tdeirj

°neml i akélda tutul masé gereken koniKrekda t oks
%2550 arasénd2a5iarea®nR0da 1i0s B SikFRfanddadazl 1A8.] mal e d
géenl erdeki | okealsi ol sayk meaandidlede f ay aOrlad si k
kull anérken | °kosit sayemé bbhhtaddaxkbkri |l dgapal
L°kopeninin sistemik lupus mu yoksa siklofo
ol duju dikkatle dejerlendirilmelidir.

Mesme toksisitesini azal tmak i1 -in oral S i

mi ktarda sévénén her ©°7¢n°neme Biklddosfamed iiw at ar k
pul se ol arak vZmer kbdagti cmatears o(dmeaism a) trskini | an é me

azaltacakteér

Si klofosfamid uygul amal arénda, fertilitey
erkekl ere testoster on® f |Le upprodfiidieak sy g u°l naenra
si kl ofosfamid etkisinin maksimum ol acajé zan
ol arak over dokusunun dondurul arak sakl anma:

Testosteron verilmesinin erkek fertilitesinok uyucul uj u tartékmal edeér

banka @€ner il ir.
Si kl of osf ami d toksisitesi a-éséndan doz
konusunda -al ékmal ar yapél makt ader . Bir RK

siklofosfamid (Rejim B) tas e di PP9¥Eu i rej i mde, Rejim Ab6ya ¢
remi syon oranl areé ve daha d¢kg¢Kk ci ddi enf e
istatiksel ol a&%Bk amémmil €i dehpul dike¢k doz sik
d°nemnptteak(iortalama 10 yél ) Rej%(@nlireSuppl@blobenzer

77) Bu -aléeékmada hastalarén -ojJju beyaz ol up
protokol ¢n dijer @&mlélfarrdd /ya& daldé@Eek ek&s ddi dé
Si klofosfamid i-ermeyen bir rejim de denenm
siklofosfamid kullanép MMF il e devam et mek
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yakl akémeéen temell er.i Asyaododalma 3b Kybask)kbir 1 /a1 é K
-al exkmayd"=fFnpsymeéer al ekmasénda MMF ile siklofo
USA -al ékmasénda MMF si klofosfamidden ¢stén
si kl of osfami din hedef Htezdepa hab t ranamek ,s é 21
-al ék-maldialnmi ktir. Bi ©nlRIKIC, ol An \MLIM$ 6allears 370

kortikosteroide ek olarak ya or al-1gfdozdga da |

pul se tedadVAMS-ealidumagsdnrda 6 ay i-inde bakl ar
MMF ile i.v. siklofosfami®fiAhM&kdajeéekmas &dnda
enfeksiyon ve °l¢m gi bi i st e narfegysefna me tdk i d ked ¢

bul unmuxkt ur lTabol@i@lt7i3ne Fwpympti an Cohort -al ékma
bul uniPktur

ALMS -al éekmasénén posthoc analizinde siy
daha diren-1¥%sLKIlof makamddrile MMFOoe g°re de
Spesifik etnik gruplda dtaa WaViFya Ine redRdK iflardan g n ma da«
daha det adinmékgéreklidigkii Inedri ylei k-aalla@ Kk ma |éantB&enlV h e p s i n
lupus né r i ti nin bakl ang§gaaégl®&daaydandadéébdr €46 0
ol dujundan bir RK¢dda remisyon oranénén ar

tedavisinde MMF vekortikosteroid ek ol arak rituksi m¥¥Buveya

RK¢rjitux i mapreaml i feratif LNode diren-1. hastal art
ol abil ecejini savunan kboinrtk ao-l ski¢z- ¥R Burailagaky ae tdi:
birlikte 12 ayl ék -al ékma sonundabileplagelmo ya da
araséenda bir fark bulunmamékteér. Bu nedenl e
edilemez.
Bakl angé-e-tiendavi si s

MMF il e siklofosfamidin kéyaslandéjé en ¢

b°brek bozuvuyedine] gAure sejerl endi rsikldfodfankd iler i nd e,
yapeéel meé«k latdakP2 &hRtflara) ° r e d aoh a ulj auf igf 35 Bovadnt e d i r .

hareketleciddisnéef | 11/ / 1V LNb&de si kl of osfanercil i - er e
edi |l mik olabilir. Bununla birlikte ALMS -al e
y anveetr mi Kkl er di r ancak daha fazla veri ger e
hastal ar én bakl angé- tedavilerigdz, °rmrdrkd o f

bulundurul mal édeéer .
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Ek ol ar ak, si kl ofosfamid kull anéménén b°hb

5 yéllék izlem 3%¥hgéanséefn dlal Iq%vng | beabkilllaiNtg € - t e

si kl of osf amenid eij 1 enl e ylwalkel adnigiéee tedavil eri ar
b°brseak kal éfmernkdeakg®°rebi |l mek i -in bu s¢re ake
Working Party, MMF gibi bir antimetabolit olaazatiyopirinn,snéf | 11 ve |1V LNO
tedavi si ol arak siklofosfamide exkdejer ol du

tekrarl anan b° bzatgdpirinBuyY b pe el aniadda daha -ok

n ¢ kesserum kreatinind e i ki kaanté&@méan -ddadaay doagd SP%Br i | mi
(Online Suppl Tablolar 7Z6)K1 a- mal i yeti ve temininde sorur
LN6de bakl angazatiyapiend aVvVi anéembagaekekl i ol abilir
S¢rekl i MMF kul | aan € mé k liolfeo s fbaaratighpirig €éa-rtd € n
kull anéeménén karkeéel aktéréldejeée wuzun vadel:
bobrek fonksiyonl aré a- é&%°Bunuhlabirikte MBEFgrubundar f ar
daha -ok¢khastrdghggn>proteingri ve kal écé ol ar
>2mg/dl (>177emo |l / I') ol duju g°°r ¢l megkt ¢gr . Bu kIl inik
fonksiyonlarénén zaman i -inde k°tg¢l ekmesi i
Al t é ayl ek baprlrarypa-unwmredavideindan, AL MS
tedavisinin MMF® Iméyoksaazatiyopirin e mi yapél acajénén dejerle
S¢resi 3 y.8THee ru znaet éklanuéakrt é-ral ék ma bakl angé- t
anl amak n-iedi ddimz&y ol masa da bakl angeé- t e
keyasl andéjénda si klofosfamid kull ananl ar da
bakaréeséezl éeje ejilimi var dér azatigapirink a h bané d mee

ol maséendaar bajéemseéezd

Tém bunl ardan hareketl e, uzun d°nem b°br

bakl angée- tedavi si olarak MMFO6nin siklofosfa

124:Séneéf (IflolkaUNLN) vai$é&nef LNY LMName tedavi s

1241:Bakl angé- tedavi si tn&rma nmllan dedamavi IsN O
tedavinin azatiyopirin (1.52.5mg/ kg/ g¢n) Rehaga¢e MMFb LY nm¢ kK
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ve d¢kek doz oramgkogrgmni b oeskddeeijadord)a (o0 1lma s € n &
ediyoruz. (1B)

12.4.2: MMF ve azatiyopirini tolere edemeyen hastalard
kortikosteroidin phelti.2€eukull anél maseéené
12. 4. 3: Tam remisyon sajl andéktleadevas onr a

edilmesini ve sonfas énda al t él ar alkesimesithavdpkpneél mesi
°ner .2y uz

1244:12 ayl ék i dametamedewi depeamaemdakaase ted

dej i keinkl i kmce b°br ek bi yopsisinin t ek
(derecelendiril memi«k)

12.45: Kd a me tedavi azal tel ér kelyor bvéMeyae k f o
proteinge¢r.i ki°mnggl mepkri eysoyro niusne ,hast al é]J én kon
bir °nceki sevitgpeyweyaruereée( mByéne

GEREKC¢ELER

T Senéef 111/1V LN de baklangé- tedavisinin
RK¢O6Ilngeecha orta kalitede kanét varder.

T ¥l ¢m ri ski ve KBH gelikme riski a-éseéenda
azatiyopirinya da MMF il e yapél masénén si kl of oc¢
kalitede kanét vardeéer.

1T Séneéf | | dzatiyopirinkeSiklodsep or i n A6nén iidame tedav
etkinlikte oldujuna dair orta kalitede ka

T Tam remi syondan sonra idame tedavinin sg¢gr
ancak seéeneéef T 1T /1V LN ile yag@aVianbirakaom
ol arak verilmiktir.

Kdame tedavi si gerekl i1 i7Ji, sadece késa
hastal amd&sderia@kieol dujunun g°ste® | mesi ned

Kd a r@avidise - i mi
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Proliferatid&- LtNe ddaev ibsaiknidaenng sonra i dame t e

se-enek vardeéer. Her ne Kk azdtgapiridnaun t ¢ ®tt om kg D g n

géenegmegzde el i mi zdeki me v c uitl keseeolardk tavsiyadetmek i d a m
me¢ mk ¢n | dlejr . Hastaya °zel faktorler de; ©°rnej
bu se-imi yaparken g°z °n¢nde bulundurul mal é

B¢eyek oranda siyah ve hispani kl erden ol uck
ol an hastal ara aiyd ek lod ;zakimedazasyophinye daddiF iem
idame yapél mék ve bir yélén °tesinde remisyo

3 ayda bir siklofosfamid pul®®Buyapkéamattas? 2

takip sonunda, idame tedavisin@eatiyopiinveya MMF kul |l anél anl ard
kull ananl ara g°re karma sonl aném nokktilarsé ol a
de °nemli °] -¢de. daha az bulunmuktur

MAINTAIN Nephrit i s - abd g knfaselnldi k1 e, bakl|l éca b
popasyonda baklangé- tedavisinde d¢k¢gk doz s
idame tedavide MMF ilezatiyopirink ul | an é& mé k &% Baékl | aaknt géér-é | tmedka e
sonra remisyongr ek | i | i J i sajlanamawméatseér ol Briamem?® &
kadar ge-en zaman al énméxkteéer. En azéndan 3 vy

ekdejer bulunmuktur.

ALMS -al ékmas®peénybkkf haeghdagaametedadsavi si n
ol arak MMF v

datamr emi syon sajlandé iseyel aslnfazanddaehmmg

e AZA karkél akteéer &l mévkitseir yk(eRsemii n

bakaréséez|l éjé sonlaném nokéepééemdey?bpmesiSDB
serum kreatinin dejerinin ikiye katl anmaseé
MMF tedavi grubunda %16 iken AZA ile teda edil en gr upd®O03%32 ol

MMF6in AZAbe ¢steenl ¢] ¢h absatkalnaénng éé-r ktéendaa vbias]il nee ¢

Sénef 11 /1V LN ol an 69 hastanén al énde
si kl ofosfamid ile baklamgklsionéaeawmesi ya&p élrd
azaltel masé a-éséndan i gament &daVviadé mEéngal AH
ol duju °ne®Bakklampitr¢erRKE; ciddi sistemik | u
azaltelabil mesi a- azstgopidne adar keo&pori oi dugnna

hastalarén ancalk® %296unda LN varde
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Tedavininsg, r e s i

¢ok az sayeda hasta 6 ayl ék tedavi il e
tedavisinden sonra yapelan b°br ek bi yopsi s
ol maséna rajmen patolojik dejhH&nkdéR®rdaadert.
641642 pulgularh  uyuml u ol ar ak %édnafi kI lily/ill\kImdd 6 a
idame tedavisi f®PeNPaPPEedaviam edeéej i Kt iril
idrar sedimentimniel marke&ll iadiark. kBYamre kv ef onksi yc

bi yopsi yapeéel masé d¢kenegl mel i dir .

Kdame tedavisinin sg¢gresini belirl emeye yz
RK¢o6de oirnmnmglmgpme sy on s POR30046096126838 yaasitdagl.ar bi r
boyunca tam r emi siynonmgdmap r keasl ydoénkutna ny asvoanerraay az a bkt

~

Ej er h as tna;,kbeskayesi vars@ du idame tedaviyi uzatma sebebi olabilir.

Sadece keésmi r e mi 8 m@mesyonia denamlediltidir.a8Bunaniad a

birlikte, k é&s mi remi syonda ol an hastalaré t e
artér mak ya i themgupeedift élreanarag& 1 kul | anmak gi bi y a
dest ekl eThedawiden sonra tekrarlanan biyopsilerleilgil - ok az veri wvard
hal en ciddi proteing¢gri veya anormal serum kr

y el ya da daha sonra yapélan bi¥%®Dahialsér dei z
-al ekxmada sénéfatdé&n/ iiknmgpedtediuwdentsans telrdrlanan

b°brek biyopsilerinde yalnézca %4CPOBKkiEmciseén
bi yopsi yapéldejée séeérada serum kreatinin sev

d° nes:nt ehlaar | a, hal en sénéf 11/ 1V olan hastal

Séneéef Nidle/ It\edlav i glideyigletin €t én b

Bildirilen yaneéet oranl ar é, remi syonun t
-exkitlilikten etkilenmektedir. Her ne kadar
k € s mi remi syona ul akmak bile btbrelkmpsggnoodl
gere °nemli 9%Siyad,i pelyarti hispani k, me k si k a

-al ekxmall2zardpdab yaneéet oranl ar é (hem tam hem
604p0561361562363 |y . g | eklhahgdd&i 6t am rBemiasyacsre nadraayndé&E . %
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Cinli hastalarl a yapélan -aléexkmal arda s¢rekl

80 tam remis¥®hroraneée varde.

Ret ospekti f yadélkamal ao#dal dejl ek kegdt eama Kt
saj] | ayama ma rbélineyician: ° Thednd v i bakl angécéndaki s e
[88 mol/ RR0O.2),n ¢ k&€ r asKemihdak it ek én b anElkslés Jkd ,i aldudtanto | a
sonra teda¥%iayaah adnalka af az | a g e dddijetde (HR 0.86hes €
1g/ gent ei nPKO LO0OGMg/g weya [LOOMg/mmoff) 643

Bir prospektif -al éxkmadsayonakuldaq mahddgidin u s
klinik bamamdf&teesapbadan dijer Dbir prospekt
bakl angé- kreatinin dejerinin biemol/llgeOLL3mgidg - ¢

serum kreat Phin artéeké i-in).

Prospektif bir -al ékmada yapeéel an - ok

sajl anamamaasghk gah-edbsPébnrdeakn maj or bir r ik fakt

Dijer yandan bakka -al ékmal amr gkbelirthci oldrak r dej
bul unaat®miékka- retrospektif -alékmannén ince
serum kreatinin d¢gzeyining KBH, SDBY ve °1 ¢

g° st erftRfickotciurk LN hastalarénda hegldigSDBye yan:
i -ik fralst°rl eri ®Rasakabehudtmé6kbuwe 11.8'dir

Senéf 111/ 1V &kibdde tedavinin t

LN tedavisinde gidi kat , proteing¢gr.i vV e S
ol - ¢ml er i ile takip edyaneéet érnampudahasdalyai ke
kanétlanmék bir bi%®Dibjedri rp rga oenikregflizk tyloekrtduer o
gi bi LN'" de de proteingrinina-dégszéendaymr em | n
gost e¥ ¥dBur .y¢czden eakininiproteei ngriyi zZ am
beklenir.

Etkin tedavinin aynsregamanpndai yigkdel ohii K¢ Dl
Beraberinde R& bl okaj é yaskres awvi yyasitmdarkabul edil e
ol abileceji WNutedawaimail ed&@&rasénda i drar sedi
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°czelli kl e, sell ¢l er silendirlerde zaman i -1 n
fonksiyonlaré ve proteing¢gride d¢gzel me a-éseéer
eeebi |l ir. Kompl eman ve dsDNA anti korl areé gibi
tedavi il e normall ekmenin g°r-C4 weantdsDNAr zu e d
seviyelerinin LN akduywa (%819 ked 29 ¢il (Yaxkvkei s i d ¢

sahiptir5365°
ARAKTI RMA ¥NERKLERK

T Beyaz er k dékéndaki hastal ar da; bakl angc¢
et kinli]inRKd&aegeraektidiray ac ak

1 Kortikosteroids i z y a kbdikosee®idleu Il leanél an rej ijml erin
R K dab gereklidir.

T Proliferatif l upus nefritinde tam remisy
devam edil ecej i mRIK@ereklidirr | emek i -in bir

1T Sadece késmi remisyon olan hastalarda, te
i -img°ydlerici olup ol mayacajéné belirleyec

1T B°br ek patal oji sini v e tedaviye yaneét é
belirte-lerin daha sonra tedavinin kesil:|
dej i kKt i ri |l nheuspi nod ea nraeyhabceark loar énén test edi |l

12.5: Sénéf V LN (Membran©°z LN)

12.5.1: Sénéf V LN olup b°brekpronksingomnls
olmayanh a st ad mtrieghnr ot ei n¢gri k ve anti hipertans
kortikosteroid ve i mmgnopr esi f il a-1aren sistemik

bul gul arénén gerektirdiner idg@@yuunzl.ar da kul |

12.5. 2: Sadece saf Senef \Y L N vV e s¢rek
kortikosteroidlere ek olarak; siklofosfamid (2C)v e y a K Nvya MERIFC(2D)
veya azatiyopirin (2D) gibi i mm¢ n s u p fla warilerek tedavi edilmesini

°neri.yoruz
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ARKA PLAN

Sénéf V LN de, é K ék mglka nesidapdp mesnbranthre t i p
kal eénl ak mémmiggesanyelelgktrgn mik o s kopi si nde yarmeenz su
kompl eksl er gor ¢l ¢r. Ej er ; Séeneéf V. LN beral
subendotelyal mmpnr i ki ml er var sal,l Ihivsetyoal o jVi kedel aenné yra
bakl eca kliniikr busgll kloa enefgrotdi k d¢zeydedi
et meyebilir, b°brek fonksiyonlareé genellikle
i se idrar sedi mentyiet dnedzahhiaf kalidsdddéerv.e b°br ek

GEREKC¢ELER

T Pe¢ér SengfneV¥V U N ve |V ile kéyaslandeéejénd

jer proteing¢gri varl éjénda KBH ve SDBY ge
SenéNe@dnefroti k d¢gzeydeki proteingri gene
Séneéef de/kortikdbsteroidlerle birliktei mmgupresiftk ul | ané mén é, t ek
kortikosteroid tedavi si il e keyaslayan sa
1 Sén éliN hastalag da MMF ve azatiyopirink ul | anéméné arakt ér al
retrospektif -al ékma varder.

T Sénéfde& tLt&dNdavinin, rekusodenkemdeée b2brine e
ol duju bir -alékma yoktur.

T Mi kst membran®z ve prol i(fPersaéiiN&gt |ek ymlnd raa
sénef 111 veyMolla/nl,arpag rg°°sréeenédr olgnoz a- ésé
durumlsénéfeya séneéf IV i-in de ge-erlid
|l ezyonl aré ol an hastalar sénéef 111 veya |
SénéliNve subnefr otiinkmgupresditlee ngedai i et mek

yeterince ikna edici bilgi yokt r . Bununla birlikte, proteing¢r.i

nedeniyle bu hastalaré antiproteing¢gri.Kbkzve a
Bl ¢Bu2)edavil er, s é&n é{50Kkddalarhbabileletpor?5e’ Buaadaviler, i vy i
ayne zamanda nefroti k d¢ziemndgpesyona itaweiolargkr das i
verilmelidir.

SénefLN ve nefrotmngppesfoedayiri deri |l mesi ni
gerek-eler akajeda verranem K%2 Qa4 s iSnedacelf & P/ eLlaNd a
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sonra SDBY gel2adfitéBiorr a-naél é8mada on yél i-ind
orané %28 ol a%%Akembwi pdotel migkisi. ol an séneéf
k @ s ménd arenssgon mluCH’ S ¢ r ekl i aj ér proteing¢grinin
aterosklerozis, kardiyo V4% kipetkaagulabilite iebartedyeltve v

ven°z tr ompB¥%%9eamref av t3@N3dng nnd %1t r o ohup; @rtifoskolipiol | a y |

antikorlarve/lveym e f r ot i k s en®¥%4®ml a il i kkilidir.
SewefLN tedavisini incel ey®&Yherseaaligraubei -ki¢n- ¢1k5
hastaBu - al ékmada ABDOGddEe, predni zon t |ldedmaegininsi n e
keyasl andéjé siyah, beyaz ve hispani kliyaBénl
belirgin olarak artérmécxkter -JQbdaye rkeam kséloank 1%
birlikte, siklosporin alanlarda tedavi kesildiktsonran ¢ K i r y él i -inde %40

keyasl andéjénda -oknghebbk)f aAhadéer a( 48 magdda h
tedavi ni n Dbaaykaacrag yéan énl atkeakm b b@pe@emaag é b g/dhd mad dare

fazla ol masé idi. Kal écé remisyona ul akeél am
faktor ¢ ©Suppl TabldlaB2a84)Seer € f V L N azdtigopifiiMiortikiodteeoidler

ile birlikte veya korgd- klostlomti dsli 2 ¢-286lkaeadatrkio ks«
-al @k ma %P 82gedéetr . ol ar ak bl2 aydaathng remisydna%4aD a | €
oranenda g°sterilmicktir. Sénef V LNO6de takr

remi sy éaydo%3aduf*Bu rej i ml er t a vRsKibylea testddiliaiidi.d e n

Mi kst sénéf V ve seéneéf (. veya sénef IV
proliferatif komponent gibi tedavi edilmelidif?

ARAKTI RMA ¥NERKSK

P¢rén®fL Ndbe remi syonda nWMkESi yosnukn of osf ami |
kar kel aktEgerakide.kk bir R¢

12. 6deLNénel tedavi ©°neril eri

126.1:Hidroks i kKl orokin il e 11 gild@i bir kantgendi
sénéfl ar éndaki hidioksiklgrakin h( a sdteaall arva¢ c u't ajer|

maksmum 6-6,5mg/ kg/ g¢n dozunda) veril mesini ©°ne
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GEREK ¢ E

Hi dr oksi kliomr otka mnli anma.sNearsk,;, lregk s r ombokawvkeé S
koruyucu ol dujuna ve ktpgpitdepronigdykykal olh ed

varSder .

Bir prospekti f n-dalné kidmasddarokinkuldnan fastaekehdrtunda
tedavinin devamé il e ke s®P® IHigreksiklorokinadevam @&dilek a r K
hastalarda i | a- bérSDB¥ | @mloamwmbaotdg %r e¢ee kar di yovaskygl
daha d¢ke¢k SDHR 02000051 0.0261.009)B¢y ¢k bir (n=1930
-al ékmada hidroksi klorokin tedavigssntiér(ORadsik.¢
0.62; p<0.0005) Son olarak bir prospektifg © z | eknsted r t - a lidoksikl@akie n d a
Kkull anéehenéhfbardegnehagseci ktiddoksi lPesntekiin dkgl |
sonundaki kreatinin klirensinde %50 azaimga® DBY i - i n k ¢ m38lkenbuhtimali h t i
kullanmayan!| ar d¥98p®@ 00001l unkmudt aksi kl orokin Kk
5 yeéldan daha uzun sg¢re il acé kesmeden kull a

12. 7: BN(ilerfl e/hi Kk skl eroti k LN)

12.7.1: Séenef VI LN ol ainmmeéarsd wdaabadidaf nk onr tyia

sistemi k |l upusun ekstrarendalnebulyddluar éna

ARKA PLAN

Sénef Wl obeadieddn en ageneliikle globalo% 9ntadke skieroktir,e

beraberindent er st i syel fibr oziimmlvog itku baklte rv i & ter dbfuil
durumdabi yopsi matervyal. t¢em bObrefji yanseétaca
belirgin kliniktad o c i d d/ietbrfelirire,k igenel | i kl e proteing¢gr.i
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GEREKC¢E

T

T

Sénef VI L N, fonksiyonel b°bmmkmr doklbéumg@
hasarénén ol madéejé kroni k b Mngupdsyontersdkea r é n
dej il dir.

Aktif LN ol mamaséna raj men hastalar, sist
i mmgum esyon i htiyacé g°sterebilir.

Dijer b¢gten etyolojilere bajlé KBH hasta

korumak ve i 8B8DBY ogeimkgn ol dujunca uzvat abi
antihipertansif tedavilerrelikedir.

12.8:LNn ¢ k s ¢

128.1: Tamy da k & s mi remi syond arg kssq itkrosmisyomut ay a

saj |l aypabakl angé- ve idame °tngadmM2Bsi nin ver
12.8.1. 1: Ejer orijinal tedaviye deva
s¢re kullanél mék ol masé nedeniyle risl

bakl angé- tedavi °rejriimiorkiwl I(aRegdByma Dg n &l

128.2:N¢ kel duj unda, LN histolojik sénéfeéenda

serum kreatinin seviyesi artexke vel vey
aktivitesinden mi, kroni kl ekme yg¢zegnden o
b°br ek bi yopasri siendiinl e btielkerc e ] i g° z °ng¢n
(derecelendiril memi«k)

GEREKCE

©c =/ =4 =

LN n ¢ &den bir klinikdurumdur.
N¢ ks ekroni k b°brek yetmezliji gel i Ki mi [

LN6énin patand k8 & deaj igwemirléi r, bu deji ki kIl

nge°r ¢l emez.
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LN ol an ve RK¢ -al ékxmal ara dahi l edi | mi
remi syondan sonra ornégksem& é4niay ain€itndetanenhb re
sonraki ortalama 11.5 ay i 9%Npdos és érmdakn adne vk

faktor¢e tam remi syofWHR&P! anamamék ol maséedeér

N¢ ksnl etrané ve tedavi sni¢g Ki°nberne kitdel r k r-ognni kkg,  hhe

nihayetné KBH ve hatta SDBY ile sonu-I|lanabilir.
i ki nci bi yopside kroniklik indeksinin, baka
geteril mesi | &0 LURR | e nmi kKt i r .

LN birn sdéeinjeefrtian e ds°pno¢nkteabni loilrar atkn yayg@gm@eaf d
| Vooir®** Ayr éc a, yakénda yapeél akinik mlarak belirgih olans p e k
nonproliferatif f o r mdragn pratiferatiften hoeproéfeératifed © inc@ak ma
g°re -ok dahbag? 6% loNddduef usréenéf én dejiktijine ¢
proteing¢gr.i gel i kmesi ve ;amaecak Iledimenanai n- i

gereklidir.

Kdrar sedi mendng r daeritnnka skél ,i jsier upmm oktr eat i ni n
g°re y¢ksel mesi gi bi K Ini¢gnkiskg nlesiét e&rolnaug kue ¢, h &BF
tanéménda yYolktiur ;biydygnl anmeék bilr&kma- Tall @«kr

g° st eir¥mi «

Serum kompl eman komponentl|l dsDNAntdgigzeVeern

n¢ekanésenéadast akkezorunl vadkegkl dr €.
ARAKI RMA ¥NERKLERK

1T Biyopsi bul gul aréna dayanédlavmkoldpaea] eme

i -in b°brek n¢g¢kse¢e sérasénda tekrarl anan b

29: LtNa mé&;, kvaddraarlaitarieiel a

Hafi f b°bre Orta b°hrek nyg kiddetl bo°
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Gl omer ;heaat @ Ef er bazal kreatininEjer bazal k

(herBBAOda <5 e 1 <2.0mg/dlise0.2-1mg/di6 | i k 1 <2mg/dlise>1.0
>15 eritrositea r t € K & 1 O2 m@dlise 0.41.5mg/dI6 | i k mg/did i k b
BBA6da O2 aka 1 O ang/dlise>1.5
etmesi) VE/VEYA mg/did i k b
VE/VEYA Ejer bazal i PKO VE/VEYA

T <500mg/gisel1 000 mg/ g
01 eritrosit -ekan artecx i P Kda®5000mg/g
enfeksiyonOgo f 5001000mg/gise2000mg/g¢, z e r mutlakb i r ar t ek
I ©kosit sikisi en - & k a nfakatmutlaka r €5800

1 >1000mg/giseO 2 a k Eakat
mutlaka r &€5800mg/g)

BBA: Beyek begyetme al ané; LN KpDsnefitdr ar protein kreatinin oranéeé
Lahita RG, Tsokos GT, Buyon JP, Koi ke T(eds) den al énimeedKidney, Syst
Elsevier: Waltham, MA, 2011, pp7@1 4, El sev®er 6in izni il e.
12.9: Diren-11i hastal ék tedavi si

129.1:Bakl angé- tedavi rejimlerinden birini

dejerinde velveya proteing¢gride k°t ¢l ekme

ayérdet mek a-éeéséndan b°brek biyopsisinin

129.2:Serumkr@at i ni n ve/veya proteing¢gride kot ¢l e
LNOnin devam ettiji g°r ¢l en hastgael-arndiaz .al(
Bl ¢m 1le2r.e3c)el(enddi ri | memi k)

12.9.3: Tavsiye edil mi kK bidedneenn ifpa zyl aan ebta kal

hastalarda (bkz. B | ¢ m 12 . 3) KVKGtwuaeag gmaddMNKIl ebi | ir. (:
GEREKCE
T Bir-ok hastada bir yelléek tedaviden sonr e
tam remi syon bir yeél sonrasénda da g°r ¢l e
T En nadzaén Kk & s mi yanet bil e alénamamék hasta
birlikte Dbiyopsi tekrarée ve tedavinin bat
olup ol madéjéneée belirlemek mantékl eder.
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1T Bakl angé- tedavibBastel drax ada&isezhiod minmnpr o
birlikte biyopsi sonucunun gerektirdifj]i

denemek makul dg¢r .

T Birka- tedavi denenmesine rajmen refrakte
k¢-¢k -al ékmalar vardeéer.
LN ile il gildi hem prospektif hem de retr
deji ki k remisyon kriterlerine raj men,; remi sy
sonrasénda r e #SYPENC @il eamaé¢ mdiem. - ojunda 12

%500sinde remisyon sajl an50ri n(diea n2 4y aa ydaa kkagdsani

Tam remi syonl arén yareésé 1224hyay & aldwulrurs.aj | an

Refrakter LN nNi n tanéménda g°r ¢k birlifjJi yoktur
bakar éséz ol up si klofosfamidsi z rejimler
dejerlendirilebilir. Tekrarl anan b°brek biyogc
aktif LN olduju dojrulanérsa, bu durumda ted
yapélan o6ékurtarmad tedavileri, yalnézca bir

Refrakter LN6nin rituximabtibadé¢éedaki- ekj | a

-al ékmadan ka%#Bkl ammakt adén. bir-ojunda °nce

tedavilerin def al arxan@&enammmékheéer .raRmeoxi |
se-enekl eri t¢eckendijJjinde 6kurtarma tedavi si 6
proliferatif LN de standart baklangé- rejim

ol ukfurur .

Refrakter olgulardK VK& | | anél masénén kaneéetlaré -ok
proliferatif L N hastada kul |l anél mé ketkinilkee b a .
bul unmuktuve arkC*R&EVEKGA i n bazeéekirfoz minfbdkeisitesi ( s
gesterilmiktir ve bu dwreumbkeallam i hygstsal &rndceae d

ka-énmakt ér .

Refrakter LN de d¢k¢gk doz (2.5 mg/ kg/ gén)

prospektit])]i a-ak &kemalkaP8edmdrér ne kadar b°bre
d¢zel mese de, bir-ok hastada proteing¢gri azal
i htiyaceée ol ur. Benzer Kekil de prospektif bi
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hastalada takrolimus (3mg/ g ¢ n) kull anél méck Ve proteingl

goster®l mi ktir.
ARAKTI RMA ¥NERKLERK

1 Gl obal ol arak kyadmdrlgekEege Hit edanvé tymeye i h
1 Yazéda tartéekeélanmksyoarwa bthrek|lfeomksiny

belirl eRKEsir iy-aiprel mal edér .
12.10: Sisemik Lupus ve trombotik mikroanj iyopati

12.10. 1: Sistemi k lupus hastalarénda, 0L
tutan antifosfolipid antikor sendromu (AFS) varl é]j énda antik

uygul an°maesréinyeor uz . -30B®def | NR: 2

12.10.2: Sistemik lupus ve trombotik trombositopenik pupura (TTP) olan hastalara
sadeceT TP ol anl ardaki gi bi pllmermay2@yedz ki mi vy

ARKA PLAN
Lupus ilikkili tromboti k mi kn onanrkgmplgks|pNat i |
ile birlikte olabilir. Sistemik lupusta TMA, akselere hipertansiyon, sistemik sklerdZiP veya
| upus antiSkoheg¢li dankAkFI i1 ol arak gelikebilir.
AFS, TTP waksel ere hipertansiyon ile ilixkkkidl
karakterize ikenAFSayné zamanda birka- spesifik bul g
yet mezl iyjoil a-abilir. Retroppekhasét aladareenain@an a

AFSbi | di % miu kKt at e k° AAFSord chan | A &R @IS PoB Gaen t li kp@lag ¢ |
%72-95 hastada antikardiyolipin antikomevcutken%1 5 hast ada bu sersl oj i
yoktub**® Rut in testler ile be¢gten antifosfolipid
antikowu negatif olup TMA olan hastalar da antikor pozitif olan hastalar gibi tedavi edilmelidir.

Klingiplhhekindeksi y¢ksek ol duj wihadakgeleRirbr ek bi y o

GEREKC¢E
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T

Sistemik lupust#AFSs € k | e k | LaN gw e ¢di¢gjre n mimguipesyoh ik yeéeri € n

kontrol ¢ AKSt edjamées ] ndeki bakaréséezl ejéen KB
dair orta kalitede kanét vardeéer.
Sistemik lupus ileAFSi - i n anti koage¢l asyon ile il gil

AFgdwar farin tedavisi nRRKvypofP@BIuuj- @l ielkenail lag
23 0ol mas eéolimes 8 araséndandaombat k kolohemg &€ ja &

b¢yé¢k ol dujunda kanama kompli kasyonl ar éneé
Lupusta TTP vy ¢ ks e k8 sistemik lagus zenginindel TEP teédavi rehleri | i
olacak herhangi biRK¢y okt ur ancak dijer | uepmlesirs u z
kull anél masé wuygun gi bi ger¢é¢nmektedir

ARAKTI RMA ¥NERKLERK

l

12.11:

AFStinet kin tedavisinin uzun d°nemde b°bre

-al ekxma.gereklidir

Sistemi k lupusdeaeeml agmdeldie] TEP i ek kinikke t ki
-al ekxma gereklidir.

Sistemik lupus ve gebelik

12.11. 1: LN olan kadénda tam r e mangesinmn s a

tavsiye edilmesin® ner i D)r u z

12.11. 2: aGemdalai lsi kdrof oskvamiARBOMME i nAREI | | &
tavsiyeediyoruz. (1A)

12.11.3: Gebelik sérasénda Rinekmrolkoirklzor qk

12.11. 4. MMF il e tedavi edi | di jazatiyagpignre a d a
ge-i | me s iediyoruzt(EBy,si y e
2. 11. 5: LNGI i hasncécakwdaumgedbek okt iskoatsémndiad

g ° mzatiyopirin ile tedavi edilmesini tavsiyeadiyoruz. (1B)
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12.11.6: Gebe kadéamtyépoimk ualklosn ey oriddgebdihy ai |
séraseéenda awe ethojazmd3 ay sonraséna kadar
er i.y20y uz

o
5

12.11. 7: Gebel ik séraséenda fetal kayeéep
kul |l af@amen§2€Cy u z

GEREKC¢E

T Veriler, aktif LN veya késmbeltemierybhtldankh
artéke ile ilixkkil:@i ol dujunu ©°ne s¢rmekte
Siklofosfamid, MMF, ACEK AR®Bderi teratojeniktir.

Hidroksiklorokin, azatiyopirin ve kortikosteroidler sistemik lupuslu hastalarda gebelik

s¢recinde gésvenl e kull aneéel abilir; de¢ K¢k

azaltabilir.

LNOGI i hastada fetal kayéep riski birka- r
vakaek ontr ol -al eékxkmasénda, L N ol an hastal ar

keyaslandéjénda fetal k&YRemias-yéosnédnadkain LfNarltka s
kaye p -8 ol ar ak BPBuWnunll ani kitrilri.khda &ktaf kHNybB
-0k daha™ypNWsekt kit inik aktivitesine ek ol ar s
ri sk fakto°r¢ olarak g°r¢gnmektedir K i bu ri sl
l upus ve LN ol &) élx3>tgoserikn idl dnd - al ékmada
riski olarak RR1 9 , aspirin :Rulll abatébuhakeRIRGK madaki b

beyaz érk ol dujundan sonu-1lar dijer eéerklar i
Hidroksiklorokinege bel i kt e devam edil melidir -¢nkyg
dahil ol mak ¢zere afevlienmeye neden ol abilir

Gebe kal énmasé LN ol an hastalarda b°brekl
ve gebe ol mayan LNé&kng¢ khsaledrpiragraesaséemdbédriekbt
fark ol madeP%Dinoetr e daillémineat iasraddae, c ee Jkeérs nmiN ér e mi
lgg¢nden fazl a veryat eyetigmeicdviagrds ag e b erl g Kksdawrhbi© b
yaygean muR®Pe@ebel i k séraséndan yley an &d6mEtakrapérn d a
edi | PRt ir .

206



12.12: ¢ocuklarda Lupus Nefriti

12.12. 1: LNOI i -ocukl arén da ayneée eri kkin
vecut boeyuhbau guer e ayamé minyg®)s @ n é

GEREKC¢CELER

1 LNd i - oecruihkklkainne ayné klinik ve patoloji k f
1T ¢ocukl arda LN teRkdokteri 11 e il gili hi-»bir

Bu y¢zdenl FbeuknLbd b°l ¢m¢n b atedavmatiibmesinia v s i
°ner i 2adt2U@ ner-idoeuk!l ara da wuygul anabilir

SUPPLEMENTARY MATERIAL
Supplementary Table 71: Evidence profile of RCTs of MMF vs. Cyfiuction therapy in lupus nephritis.

Supplementary Table 72: Summary table of REXamining MMF vslV Cyc for induction therapy in patients
with lupus nephritigcategorical outcomes).

Supplementary Table 73: Summary table of RCTs examining MMP/\8yc for induction therapy in patients
with lupus nephritigcontinuous outcomes).

Supplementary Table 74: Existing systematic review on Cyc vs. AZAnthrction treatment in patients with

lupus nephritis.

Supplementary Table 75: Summary table of RCT examining Cy&4A for induction treatment in patients with

lupus nephritigcategoical outcomes).

Supplementary Table 76: Summary table of RCT examining Cyc vsféZixduction treatment in patients with

lupus nephritis (continuousutcomes).

Supplementary Table 77: Summary table of RCT examining lovinigb. dose IV Cyc in patients thi lupus

nephritis (categoricalutcomes).
Supplementary Table 78: Existing systematic review on IV vs. p.otr€gtment in patients with lupus nephritis.

Supplementary Table 79: Summary table of RCT examining IV Cyp.@sCyc in patients with lupusephritis

(categorical outcomes).

Supplementary Table 80: Summary table of RCT examining CyAZA.for maintenance therapy in patients

with lupus nephritigcategorical outcomes).

Supplementary Table 81: Summary table of RCT examining CyAZA.for maintenance therapy in patients

with lupus nephritigcontinuous outcomes).
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Supplementary Table 82: Summary table of RCT examining IV Cypreshnisone in patients with membranous

lupus nephritis (categoricalitcomes).

Supplementary Table 83: Summary tabldRCT examining IV CsA vgrednisone in patients with membranous

lupus nephritis (categoricalitcomes).

Supplementary Table 84: Summary table of RCT CsA vs. IV Cymatients with membranous lupus nephritis

(categorical outcomes).

Supplementary Table58 Summary table of RCT examining rituximabCyc vs. rituximab in patients with

proliferative lupus nephritiécategorical outcomes).

Supplementary Table 86: Summary table of RCT examining rituxim&lyc vs. rituximab in patients with

proliferative lupusephritis(continuous outcomes).

Supplementary Table 87: Summary table of RCT examining TA@lasebo in patients with lupus nephritis

(categorical outcomes).

Supplementary Table 88: Summary table of RCT examifiAG vs. placebo in patients with lupuephritis

(continuousoutcomes).

Supplementary Table 89: Summary table of a study examining TASarsdard protocols of stero#dp.o. Cyc

or AZA in patients with clas¥ lupus (categorical outcomes).

Supplementary Table 90: Summary table of a study eMaghTAC vs.standard protocols of steroidp.o. Cyc

or AZA in patients with clas¥ lupus (continuous outcomes).

Supplementary Table 91: Summary table of a study examining AZW\VSyc maintenance therapy in patients

with lupus nephritigcategoricabutcomes).

Supplementary Table 92: Summary table of a study examining M8MR/ Cyc maintenance therapy in patients

with lupus nephritigcategorical outcomes).

Supplementary Table 93: Evidence profile of studies examining M8RAZA maintenance therapy patients

with lupus nephritis.

Supplementary Table 94: Summary table of studies examining MMREZAA.maintenance therapy in patients

with lupus nephritis (categoricalitcomes).

Supplementary Table 95: Summary table of studies examining MMAA&.maintenance therapy in patients

with lupus nephritis (continuouwsutcomes).

Not: Ek materyal htpp://www.kdigo.org/clinical_practice_guidlines/GN.phadresinde makalenin online

versiyonuna eklenmik bulunmaktadeéer.
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BY¥LUM PABEGKMMN FOKAL VE SEGMENTAL NEKRO T K Z AN
GLOMERONEFRKT

Kidney International Supplements (2012) 2, 2X39; doi:10.1038/kisup.2012.26

GKRKK

Bu b 9sistgnmktutulumuve ANCA(anth®t r of i | i k si topl azmik
ol sun vyaeda Kd&paocal sdmokal ve ®gmentalre k r ot i zan GNOIl er |
°neril eBunirenwdeati n k¢resel uygul amada mal i ye
13.1: Paucii mm gakal ve segmental nekrotizarg | o mer ¢il mnkedklidangé - ed

13.1. 1: Bakl angé- t edekartikaster oi dt ak &ukl ahe

tavsiye ediyoruz (1A)

13.1. 2: Si kl of osf ami di n kontrendi ke ol du
hastalarda alternatif bir tedavi olarak ritixumab ve kortikosteroidler in
kul | an &dvsiyaediganue.(1B)
13.2¥ z e | haptl ar @
13.2.1: Diyalizt edavi si gerektiramt ékey aolménz | IBa ss

pl az maf er e ztédavisineeekldnraesing &vsiye ediyorug1C)

13.2. 2: Y a y g @morajipi uolam bastalara ek olarak plazmaferez

tedavi siorbzi(20@ ner iy

13.2.3:Anti-GBM GNO6ve ANCA v as apgahan hastalabda, ramtii k t e

GBM GNG&6 -in °nerilen kriterler ve tedavi

°neri (pkrzd z n° (2D) ) .

13. 2. 4: Diyalize baj] éml élkéjde kEk asly usld geurd & v &
k

S

r

olmayan hastalarda &lofosfamidt edavi si ni n e 2.(2Cmesi ni ©°n
ARKA PLAN

K¢-¢k damar vaskelitl eri art eraipda@haerrl, a rkéanp
nekrotizan inflamasyonu ile karakterize olan bir gruphaa | éjJ € kapsar . Bu h.
d u v aari anmdkampleks birikimhi n ol mamas é vy a i@ &araktesizediraz b ul
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(paucti mmgn Bazen or t adamaelar atuldbiliryPadgi mnakog -€¢, k damar
vask¢dnan gpobamit (Wegeneg r a n ¢ | o),mmaktoskapik golianjit ve Churg

Strauss sendromunu i -erir. Bu ddrnmumipkalved a kar
segmental nekrotizakresentik GNtir ( k € saca n e k rgolta nossefng NKEM).s ent i k
Aktif pauci-i mm&nr, - g &mar vaskel it dol akémda bul unar
birliktedir. NKGN b ° b rtieukum direaklandg el | kebi | i r .

NK G Nroklinik belirtilerid i s mor f i k eritrositl erdgmi bwd un
eritrosit silendirleri legenel | i kmike aed @ mlp& o3t eg /n@auaidmm n( 1
NKGNOI er sékl éekla geé¢nloer GEH ahzaafl trealsaéry | B - ibn o€
Hastalarén az bir késménda asemptomati k mikr

sinsibi r seyir pgbrggleslyiolni myvar é bul abilir.

Sistemi k vaskegki tuit uhamtua loabs®ubbreebkie ydaé koél nipai s
birka- organén etkilenmesiyle geliken -exit/l
sistemlee @abt sotghalmeryové as ieni fenorkernhemommi di r .
ANCA IGNdhast alnair éent k%1 @& ve artmé&B°o°bltegkh deEEgE

tutulumla giden vaske¢litin tedavi gereksinim

K¢ - ¢k dagnairt iv aveehymapl@adlé ci ol an hastal arén vy
n®trofil grangl proteinleri ol an myeloperok

gel i kmi k ANCA vardeér.

Bu kélavuzdaki tedavi °neri |l esrtial ANG A vyaaspk
-al exmal ar & kMikras&lo pa lkk maplotl a cé@afianjit (Wegenerlaya dal o ml u
paucii mm NKGNGn semptom veb ul gulomatr @yd a- ékan h@sdalbar én

s¢rekl i o hegatifiirlér. BA hNaStaar, spesifik olaraNACA negati f hast al
odaklamé k - al ékma ol M&N@GaAs épncaz it ajf mehnast al ara be
edilirler.

GEREKCE

T Tedavisi ANGBArab&a@®Kighiotki k°t ¢ sonu-1larl a bir
T Sistemi k hastal €] én éekHoitikostemitl vei sjklofosfAaMidC A v a
tedavisiyle késa ve uzun d°nem sonu-1|arée

kanétl ar vardér .
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1 K mmsuyresif tedavi CiddNKG N 0 | ol an ve diyaliz tedavis
hastalarda uygun olmayabilir.

T B°breké dbeel i rtil erin ol duj u hastal ékta
derecesindeni maggmamaes<£izf ol ad aki al mal edeéer | a
CiddiNKGNM& pl azmaferezin ek yararlar sajl ad
Yaygéen pul moner hemogoraajairdeaerplsag mafderf e&mnian
varder .

T Knd¢ksiyon tedavisinde rituximabén en az

kanétlar vardér.
¥ner i | egimléeriabladddd a g°steri |l mi ktir.

Tedavisizb er akNCAnv a@@GKige)-iotki k°t ¢ sonu-1|arl a bi

hastal éjén exlik ettiiji ANCA vaske¢litinde ke
uzun d°nem sonu-I|laré Dbelirgi n Bupeaddnle ANCAr di J i 1
vaskg¢l iit iolveerkal@ragdnm mgagpresit e d a v i de¢kegnegl mel i dir .
ol asé istisnaseé k¢-¢k damar vaske¢el i tinin b °

b°breje sénéerl e hastaleéejée bul uniammmaGNd@lliar de
hastalardee davi nin getirdiji risklerin Wwpg balema déijiég
veya hanglit enso knidggprésiit e davi ni n georeksiigarod tdlug rui

ortaya -.ekmaktader

Kohort -al éxkmall®dr mbdudkurmiedlaa @RlHaas singdxag rke n ¢
remi syon geliktijinden, hangi b°brek fonksi
ol abil ecej i W¥B askal pat nagnéa-niéak tdeiry al iézn Wlaejj emll & ndli a
O6Metyl predni sol on(MEPEX) PIl-as e’ mAx€emdlrag edyda%4 4 0 ¢
di yal i z dednPldnmajerezedaesind e h me i hti mal inin iyilexkm
ge-ti] isaldestealcdrddi t ¢bel eb¢ tagdlmooffeergdle ohawawve
hastalad & Bu - al ékma b°brek dékeée tut ulglmumeorl gay a
kayéep ve <citddsyedlodmindaanmréedéskenda t ¢ miijhiast al
izl eni mini WwWBydrdke&r Maektéa darg.an t ut ulalatmub bek i rt

y et medzelriegfjciesi ndeni mangupresdt &z aovliarad kmal edeéer | ar .

30: GN il e birlikte olan ANCA vas
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Kl a - ver Bakl angé- dozu

yolu

Siklofosfamid?® i.v. 0.75g/m? 3-4 haftada bir

<60 vgya®FH<20ml/dk/1.73fi se bakl ang:é

g/m? olarak azalt

Bir sonrakidozu, 2 haftad& i en dg¢ K¢ ke3000mnb

olacak kekil de ayarl a.
Siklofosfamid® oral 152 mg/ k g/ g yeya GFH<&0 ml/gkil K3 fise dozi

azalt

Ge¢nldoku | °kosit *claz@aslke keli0
Kortikosteroidler l.v.  Pule metilprednizolon: 500 mg/¢n3 g ¢ n

Kortikosteroidler oral 4 hafta pednisoloning/ kg/ g¢n, geéenl ¢k €

34 ay i-erisinde kademel. 0
Rituximab ¢ iv. 375mg/mdh af txdl ek
PlazmafereZ 60 ml/ kg vol ¢m repl asmaneé

Vaske¢l i t: lyddisggpmmE do ypuilc@mo n e
var sa kanama d psonesnéan kaa dgag n g
7-10 seans

Anti-GBM vaisk¢¥digegn boyun€BM g
ant i knoerglaari & Radak i nc ey e

ANCA: a nt i nik sitaplazfik antikor; GBM:g | o nee lbazal membran; GFHy | o meerr ¢fl i | t r a sgyl connombfiéd.: ; GN:
intraven?©z.

®pulseve oralkortikosteroid | e birl i kte verilir. Al tyearknatei ft ddimgdhd 2 uCIFalf 5% If gagmn@k t e d
aralarla 3 doz 1ng / k g/ g ¢ nrendsyon elde @dildikten sonra 3 hafta aralarla toplamBaywg/ k g/ g¢n dozunnda verile
tedavidir.”®

bpulse ve oralkortikosteroidile birlikte verilir.

°pulse ve oralkortikosteroidile birlikte verilir.

Ypulse kortikosteroidi | e birli kte veril mezdr BRep mpsuhan heeoé aé¢ | SBigibh brhiemek bi
ge-iirki lcrerrahi wvarl ] énda h380mltpal zaez ndaof nemmuekz psl eaaznnsaé vseornr as é& 150

Hastal ék aktivitesi

Aktif GNO6in b°brek belirtileri, b°brek fc
proteingr.i il e idrarda dismorfik eritrositle
Remisyonv as k ¢ | it belirtilerinyaonkIvu aGN amassi aln

Mi kroskopi kk dnhyebmalpmad @,i n¢égr istvaeb i GH &M i ya d
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aktivitemnilnryd&kkIltujnue ml anér . ANCA vaskg¢glitini

sistemindeki aktif hastalagjeagdSterde]i ken se
Siklofosfamid

Knd¢gksi yon t e d a Wlere isiklafosfamill celdnmeskyle sremisyon
oranl ar é@ %5 50rlee r-degktme %8ednGar é 3 K&% azal makt adeé

Si kl ofosfamidin i.v. pul se vesyommyanlgkk or a
or anl ar &na@@nlire SuppMpdob&9 9) . T e d a v i hastasuyumummaliyete - i mi
si kl of osf amddz wn, kl¢gomkd mdfrieifk ssiéykd né J deu rvuiemAganréé na g
tedavis ¢ r esi nde si kletdaassggfulundeadl €in.am. kpsgrgsl lag kK f o rdadl:
al gmbinuny akl akdkr YRK® 6 anétamanalizinde siklofosfamid i.v. pulse
tedavi si géenl ¢k or al tedaviyl e H®I56IHB0.&axt er él
p=0.0009), daha az enfeksiypna n | a ml & de jkisgdi Je diyalz rgareksinini olan

hasta sayésénda aft éexk ejilimiyle birliktedir

Kdame tedavi deazaiyodtrih onf dksafr akndblich Kk vt REKr @eél tidael jaér é n
b¢yek bir sikEayen (ddivipe dlackkd § 86¢é a3y ar asénda r e
ult?/® Bu nedenle oral si k| o fag def (maksimdum $ ¢ay)e s i g
sénérl andér él malreidev . Bwl stee daivk | osbyarlsehakimi d t
me¢mkemadkat test edi | mainfilk2t iary.) Kséisrae I (i6 saiyk)l ovfe
kar Kk é tek-kat |1é&rkarma, fpamlgé oz a@mtk a y d'€Bar ketrogpgktiftkahortd e § i | ¢
analizi siklofosfamidl e yapél an d anha su zou rérté&maa vag PresPiitetr me mi

Diyaliz ger&sinimi olan hastalara, yet er | i b°brek fonksiyor
zaman tedavinin ilk 3 ayénda ger-eklexir (7
baj eml é ol ann s arkd gbd®l bennaals k gdleiktei bel i rtil eri k

siklofosfamid tedavisinin kesilmesifin er i yor uz .
Pulsemetilprednizolon

Pul se metil predni zol on I nd¢gksi yon tedavi
edi |l memiktir. Bu tedavi mfilnamaetrekarset hiezil éi Ig
dozmeti predni zol on ANCA ¢reten plazma hg¢gcreler
olabilir. Pulse metilprednizolof 3 x 1000 mg) MEPEX - al ékmasénda

oral siklofosfamide ek olarak verilen plazmaferdedavisi ile randomize olarak
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karakéler@Bméekneekmada b°brek fonksiyonlaréne
pl azmaferezden daha az |etlt@my 9ol Wdyf u58@& p ng h gy

daha Iyl ol dujunu g°steren veri yoktur ; bt
kull anél maktader. u2yk s alk nemde nclisgydtmariskfea z | a e
kortikosteroid n di j er kompli kasyonlare ile birlikte
Rituximab

Rituxi mab ANCA vask¢glitinin @ade¢glkadiexen me
(Online SuppMablo100-:102).RKTUXVAS - a4 &£ kymarsié ntdaan él € ANCA v
3: 1 K &ikddavigrdben a r andomi ze e d rituxamak(t4i rx. hBa frtianlcéik
mg/n) ile pulse siklofosfamidi.v.15 mg/kg,2 hafta ara ile toplariki doz) ikinci kola pulse
siklofosfamid(i.v. 15 mg/kg,iki haftada bir 3 kez, sonra 3 hafta aralarla maksimum 10 doz
ol acak w«werkii I"@ielgrtiki rgruptaki hastalarortak olarak 1000 mg i.v.
metilprednizolon veakibenoral kortikosteroidt e d a v iRemisya(fitaxenabgrubu%76,
siklofosfamid grub8 2) ve ci ddi kompli kasyon oranl ar e

Mi kroskopi k polanjitis ve Wegener grang¢gl
- al e Kk mas é niki eedadi @ubwnaramdomize edildiBirinci kolai nd ¢ ksi yion t ed
olarakrituximab(haftada birkez375mghnh nf ¢ zyosoarhafenadp i dame ol
verilirken i kinci k oll8 ayisn &kd lofioysdrmamt dd g \2i smg/
sonr arseemnmidsay on s aj | a n amatiyapirin{zam gi / dkagn eg s@laykardaaakl ) 4
kul | anacvarkdi."¥® &m | dae3 kealD0® mai.v. pulse metilprednizolotakiben
oral kortikosteroidverildi,Her i ki grup arasénda 6 aynl¢kks t am
oranl aré a-éeéséenmndan RANIEamlad éfkanals ey d lee cddi d d i al
b°brek di sKretk sngyandu [>354emol /1]) ol an has:

rol ¢ bu hastalarda belirsiz kal deée.

Rituximab ind¢ksi yaam dt @ d aev iexii ektbveet ki &l & tfklo &

kompli kasyon oranl aréneén f ar kvieéen loil kmagdiébjié nuéz utr
sonuhdlaen bekl emektedir. Ek ol arak rituxi mab
yé¢ksek ol an maliyeti gkltoabdaélr .kul | anéméné seéeneé

Plazmaferez
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Kortikosteroid ve siklofosfamid il e yap:¢
eklenme endikasyonu hastada ilerP b r e k  y(sKremdeb@ rhg/d]l > 500¢&e mol / | ] )

di ff¢gz alveol ar hemorajinin bulunmaseéedér.

Renal biyopsiiled o] rnuéAaNniCA vaskgaghi 1B7 hastam&n dah
mer kezl i blg wmm&dabi mas-taal ar 7 doz pl azmafere
metilprednizolona randomize edilt’ Her iki grup hastalam yné& zamanda st and

olarak oral siklofosfamidve oral prednizon idame tedavisi olarak dazatiyopirina | d el ar .

Pl azmaferez grubunun ¢(- ayén sonunda belirgi
il e %69, i .V, metil prednizol ondi VYal %2491i) z vealil
oranillaeé birlikte ol duj u saptande. Pl azmaf e
d¢zendiltomesu heng¢gz -al ékél maméexkt éer .

PlazmaferezinsKre<5.66 mg/dl (>500e mo | / | ) ol an hastal ar da
kull anél déj e - al &k malsadeb uaalyédkakmaébna nlarl smmandéet] € n é
ge¢-ten™y9prd katzemra.f erezin ek tedavi olarak kull
etmektedir.(clinicaltrials.goidentifier NCT00987389) .

Di ff¢gz alveol ar hemorajisi olan hastalarda p

Retrospektif vakas er i | er i ni n cgdi oiuf-fl sazr éanlav egdlaraer hem
hastalarda plazmaferez mortalitede azalsiaa j | a ma%k't Ae€trek | eyi ci k a
géceéenegn zayeéef (kontrol grubu ol mayan retr os

tedavinin etkis (mortalitede azalmay ¢ k s #¥®¥Hafif al veol ar hemor aji si
infiltrasyonlar,hipoksisizveyahaflhi p ok s i ndgn ovliaarnl éhjaést anén pl azm

gor ¢ pye T elinmemektedir.
ANCA v dieldn pdstalarda Anti-GBM GN overlap sendromu

Dol a ANCA ve anttGB Mdi n birlikte ol duju hast al
si kl ofosfamid tedavisine ek ol ar akGBpIGHz maf er
tedavisininger ek - el er i t emel -GBIMarh&s tyadapsatlan éakitedm . p -
birinde, g @n ekl ANKE@& e a MPiOkbor | ar & d58B Mv aorveearl .apAa
gel i ken hastaGBMéwveyal A&dLAa varskicdrnd i grlnandad

prognozw ar’‘er .

MMF
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ANCA vaske¢glitindet eMdvaFvoiisni n dhed ¢kkusli lyaommé | ma s € i

yetersizdir. Her ne kadar kontrol s¢z KkKi¢é-¢Kk
rapor edilen remisyon oranlaréyla MMFOiIin ben
da?®*MMFibkesiimederku | | asi@n anar ajmema mgrk.Sd i | mi Kt ir

Buge nkadarkoynatpteolladhie k ma ¢i ndden 35 hasta i
hast am&np d é thepsi &ikhofosfaenid égrubundan) MMF (35 g/g ¢ n) il e
siklofosfamidn ( ay | é k 0.75Vvgm)pakr s €| akt ér @ITakipsiz# hasta | &€ K ma
analizden -ékarél déejénda herAl hyan sograkuiziema r e mi
ait veriler MMH éiklmea dsai kelkosfi okstfiami dibni rk aRU® | a k-
anda devanetmektedir. (clinicaltrials.goidentifier NCT00414128)

13. 3: Kdame tedavi

13.3.1: Remisyom gi rmi Kk hastalara i1idame tedavi si
(1B)

13. 3. 2: Remi syona girmi kK hastsglrarida | indeasmen
°neri.f20r uz

13. 3. 3: Diyali z i htiyacé devam eden ve
hast al arda i dame t@davisi °nermiyoruz

13. 4: Kdame ®edamvi i-in ila- s
13. 4. 1: Kdame t e dzatiyapisnin 1@ Inegr/a&kkg / o ¢ al dozur
kul |l anél maesligporug (1B)avsi ye
13.4.2: Azatiyopirin al er j i s veya i ntdherMMFHé& nolgagm
maksimum2xlgo|l acak kekelddei ddakmel | ang2Djnaséné

13.4. 301l ymum syol u lardas itamé éedavisine k& aolarak

trimetoprim -sulfamethoksazolt edavi si ni(2By neri yor uz

13.4.4: GFH >60 ml/dk/1.73mM olan, azatiyopirin v e MMF i ntol erans
hastal arda i dame tedavi i mglkgihafta,enbksimume k s a t
25 mg/hafta) tavsiye ediyoruz(1C)

13.45:Ektedavii - i neredeamt Kkul |l anél maméadéné tavsiy
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ARKA PLAN

Kdame tedavi endi kasydame i yedavainreintl aamac
n¢ksledklvaéelnecneddi yeti ni azsufdmettnakizeéeflt . i Tei mapép
k¢-¢k -(ablkezk magerkekn-da), farkl e i damde | e eldavi ¥ le
karkéel akt éran RK¢O6I ar ol maséna plaecpokemt riod & me
-al ek maBuy onketduern.l e i dame t edavfianlkldée nh &satda ag rgt
tekrarl ama riskinin dejerledMdne] |l medgigmé& ¢ ¢hbajl
hastada dg¢ kK grkmagpesiftedavdrskmeiddin ¢ k$ s K i -0k ye¢ksek c
hastaya karké °Hdamemgupesitedad h gsal-aédheéery ¢ ksek r

hastalarda kabul edilif a k a t tekrarl ama ol asél éj é d¢ K¢k

potansiyel faydasé d¢kegk ol abilir.

GEREKCE

T N¢ krsi s ki y ¢ kydeikk lod faons fvaemi d i nd¢ksiyon ted
hastalarda idame tedavi gerékii ] i konusundakanétal dgzegdder
1T Kdame tedavi s¢é¢resinin en az 1dr.r. ay ol maseé

1 Azatiyopirini n b i daetRKEpPpi hohosfikmi dlemaxé ve yan e
daha iyi ol masé nedeniyle idame t@gg-atve de
kanétlar vardeér.

1 Trimetoprimsulfamebksazo, n s adece vaskg¢glite bajl é ¢st
hastalardan ¢, kiskini d¢e¢kegrmek i -in idame tedaviye ¢

d¢ zegyd-ktaenét | ar vardéer .

N¢g ks ri ski

Kohor't -al enpkisar a gP sk FABIRA Dolzetif | i JA RS
kaybol niMROANECA il e karkeéelaxltememdgpénda)a,st gt
(sing¢gzit, subvgel ocatltti ks osltuennuonz ygoilbui )hast al éj édeér

veya nodBunleandan birine sahip olan hastalar
ol anl ar da vyngkrskharéetkée k&% 7v krad e r

Si kl of osfami d tedavirASNCAs opnorzaistéi fd eivja m oel daenn
ol an hastal ar | a3 kkaartknég Kesime &xadipsir>® &lkeoJarakddvam elen
PRZIANCA pozitifli]i sodmrnakhiasi ay alr ein- it mghde slbaenl |
i ht i mal’® Remisyond@irr mi k ve si k| of azatifopinmiiddmet ed av i

217



tedavisine BRBANRGA sgoaisteinfdlai J i degameetmeyentte . h a
kar K el ak;tpézttifehhddla@ j2.2 kat @daha fazla teki@ma riskine sahiptir. MPO

ANCA® pozitif hastalarda ul akeélabilir benzer
Hi - r i s knayarahladtafandaidamem mgupresittedaviintiy ac & ol up ol me

bilinmemektedir. Bu hastalarda idame tedavinin-zamr a r or anée dejerl en

Hastal éjén tekrarlama riskleri temel al énar a

test edil memi ktir.

Kl ame t ed amnmigupliesifi hse - i mi

Kortikosteroid tedavisinin toplam opti mal
tedavide prednison ¢ K ¢ da(d5nmmig ¢ n) 12 ayé ge-en!Dd Jreal er d
kohort edd ekxeml ayona giren hast alamk ©laay éknor t i |

sonunda tamafffen kesilmixktir

Ul akeél abi | azatiyogrmn 142y imgVv &rgi/ g¢-h 8 dayuhkdal 6&nel
dest ekl e me k t azdtiyopirin vepausiklafasfamidinremisyon idame tedavisinde
kull anél maséneée kari ké |l.'3dwBtué ri-aa |azaiyopaiid a p k sel er i
engel |l eyici ©°zel lsiejbion ik atr ecdatlzasytm adndail l-en&m¢g il rae
6 ayl ek sekhofeshdmndsbnr a i dazasopitingrdba lei s i ol
si kl of os f a rkestimededayakiadiaré s ¢r ekl i kaukmhameve@ej ¢

18 aya kadar benzer n¢gks oranlarée saptaméexkt e

Kdame taeatlyapuinMdVE- st ¢ n g°r ¢nmekt e dibr haAN@A é\
i -eren b¢ydalsikodiorsf RKatd ve kortikosteroid tec
hastalar MMF (3 / g ¢ azatiyopien( 2 mg/ kg/leginena nd echaz eMMFd i | mi K
grubundan ¢ oy anl ar e daha (HRK F;e#0.025%4 But nademecANCLS r
v a s k ¢ lazatiydpinnth edame tedavide ilk tercih edilen| @l- maS e i. Arcaku z

azatiyopirin tolere edemeyen veya alerjik olan hast@BiMF tedavisinP ner i.yor u z

Pls e b o kont-rad lélkgna d a r-stlfamettiestaprli m¢ st sol un

tutulumunum ¢, kiskinde azalmayla birliktedif?> Trimetoprimsulfamebksazok u | | an & mé n

(]

dijer organn¢lks ahubamtananénki si yoktur .

Beyek bir RK¢dda siklofosfamid ve kortik

met otreks dat0. @b axgl/&kmgg éh-af t a, sonrasénda heézl e
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y ¢ ks el veiadatyopierK2mg/ kg/ ge¢n) ile 12 ayl ek.™ dame
¢al e kma mentioktsrl eekr si adzadgropitire mggdh ¢ml, g°ster mek i -
0 mareksatazatiyopirird e n d a h a Hipgtveeznilniiditreds t et nmNe¢kk si - i n
or an-eeséndan i ki grup araseénda aztybpmimi3e f ar k
p=0.71) veortalama randomizasyem ¢ k s X Q. .r Gel¢ 1 Metdtreksadime t ki or anl a
azatiyopirini | e kar kéldawtaé ryéslkdséejké ndwl un madé4.1§ HR 1.
p=0.29). Ancakmet ot r ek s at kull anémédi gegel dea Vyang|
nedenleGFH<30 ml/dk/1.73rolan hastalardme t ot r e k 8zaGFH<GOmM®/dk/l.73m

olan hastalardsed o z ayar | anmal édeéer .

TNF reksepftgzgoni poban et an poliagjissp(WWeganergr an ¢ |
olan hastalarda remisyaiame tedavisi - i n kul | anéménén etkinlifjJi
dej er | en Hastalar brtikostetoid tedavisie i | aveten or al genl ¢k
metotreksan o | u K a n st andar ¢taneicepta yaeda [Haba aklenmesyle
randomi ze <¢&thnelcapm Kk € r d € kiddénfianal vmamektsaol i d t

ge°r¢l me sékléjeéenén art éxeéy.l?d® Test edlimemelesnd i r . E
raj men dNFieltaa-a@anhén kull anéméné °nermiyoruz.
Kdame tedavi sg¢gresi

Kdame tedavinin ne kadar edekleyatekdirek vécion u s un

yoktur.Tam r emi syon gelikmik hastalarda i dame t
Sner i CYCAZAREM -al ékmasénda kull aneéeln ida
Dijerl eri de¢kegndegr mese de bazsé nknaghkasrilkel8-ial € Kk n
ay i-erisinde daha sék ol dujunu d¢kegndegr mekt

ANCA vaskg¢glitli hastal aoan dP atmodbpdkteikf vy

(SDBY)olanh ast al armd¢gk sv acsrkgnliar & vy ak Imang@resiicd®ed0 d a h a
tedavsia | t € n d a ndleaknsli ayrodna seé k.[?’€%fE& ola?akblk hasta gaubundaé K t & r
enfeksiyon °1 ¢mgnulamofixkkbmlainl me dearein daha dg¢k
ve °1 ¢m riskinin daha-zya¢glkselor alnmagiealAdl@®e de rii
vaske¢litlakthiatst @P ard& déké or gahnmmgupresil umu

tedavinin rutin olarak kullanél maséné dest ek
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