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0Z
Yasamin ilk yilinda serum kreatinin degerinin surekli 1 mg/
dI’'nin uzerinde veya kreatinin klirensinin 30 ml/dk/1.73
m?’nin altinda olmasi kronik bobrek yetersizligi (KBY) olarak
tanimlanir. Yenidogan doneminde KBY nadir bir durumdur.
British Association for Pediatric Nephrology verilerine gore
yasamin ilk 2 yilinda KBY gorulme sikligi yilda milyonda
KBY genellikle
konjenital nedenlere baghdir, edinsel nedenler

0.31 vakadir. Yenidogan doneminde
daha az
siklikta gorulur. En stk nedeni bobrek hipoplazi/displazisidir.
Bobrek hipodisplazisi siklikla posterior uretral valv (PUV) ve
bilateral vezikotreteral reflia (VUR) gibi konjenital tiropatilere
ikincil gelisir. Yenidogan doneminde genellikle tartt alamama
ve kreatinin yuksekligi, hiperpotasemi, hipertirisemi,
hiperfosfatemi, hipokalsemi ve bikarbonat dusuklugu ile
birlikte metabolik asidoz gibi bobrek yetersizliginin tipik
biyokimyasal degisiklikleri gorulur. Bebegin yasi ne olursa
olsun kontrindikasyon yoksa Renal Replasman Tedavisi (RRT)
verilmelidir. Son donem bobrek yetersizligi olan yenidogan
ve siit cocuklarinda en buyiik problem yeterli kalori alimimin
saglanamamasidir. RRT verilecek bebeklerde periton diyalizi
ilk tedavi segenegidir. Hemodiyaliz teknik olarak muimkin

olmasina kargin mortalite ve morbiditesi ytiksektir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Kronik bobrek yetersizligi,
Yenidogan, Siit cocugu

KBY TANIMI:

Yenidoganin plazma kreatinin konsantrasyonu ilk
gunlerde plasenta araciligiyla olan dengelenme nedeniy-
le annedeki degere esittir. Yenidogan kendi plazma krea-
tinin degerine, giniinde dogan bebeklerde 2 hafta icinde
erigir. Guintinde dogan bir yenidoganda kreatinin klirensi
yaklasik 40 ml/dk/1.73 m?’dir. Yagamin ilk yilinda serum
kreatinin degerinin stirekli 1 mg/dI’nin tizerinde olmasi
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ABSTRACT

Chronic renal failure (CRF) is defined as a serum creatinine
above 1mg/dl in the 1st year of life, which corresponds to
creatinine clearances below 30ml/min per 1.73m?. CRF is
rarely seen in the newborn period. According to data from the
British Association for Pediatric Nephrology, the incidence
of CRF in children under 2 years of life is 0.31/million
annually. CRF presenting in the newborn period is usually
due to congenital or inherited conditions and acquired causes
are less common. Renal hypodysplasia, usually associated
with obstructive uropathy or bilateral gross vesicoureteral
reflux, is the most common cause of congenital CRF. The
usual presentation is failure to thrive in the newborn period,
with the typical biochemical changes of renal failure suchas
increased creatinine levels, hyperpotassemia, hyperuricemia,
hyperphosphatemia,hypocalcaemia,anddecreasedbicarbonate
levels together with metabolic acidosis. Renal replacement
therapy should be provided to treat children of any age unless
they have overwhelmingly serious additional diagnoses. The
biggest single problem in most babies with CRF is achieving
an adequate energy intake. Peritoneal dialysis is the preferred
option for dialysis in early life. Hemodialysis is technically
possible, but morbidity and mortality are high.

KEY WORDS: Chronic renal failure, Newborn, Infant

veya kreatinin klirensinin 30 ml/dk/1.73 m?’nin altinda
olmasi kronik bobrek yetersizligi (KBY) olarak tanimla-
nir(1). Glomeriler filtrasyon hizi (GFH), kreatinini esas
alan formiuller ile hesaplanabilir. GFH, 28. gestasyonel
haftasinda 5 iken, term yenidoganlarda 20’ye ve 1 yasin-
daki sut cocuklarinda erigkin duzeyleri olan 80-120’ye
ulagmaktadir (Tablo 1). Yenidoganlarda idrar toplanma-
st zor oldugu i¢in, glomeriller filtrasyon hizin1 dlgmede
siklikla Schwartz formulu kullanilir. Plazma kreatinini
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Tablo I: Yenidogan ve siit cocuklarinda intilin klerensi
ile hesaplanmis glomeriiler filtrasyon hizi

Yas Ortalama GFH % Standart
sapma (ml/dk/1.73 m?)

Prematiure bebekler:

1-3 ginluk 1405

1-7 gunluk 187+5.5

4-8 gunluk 443 +£9.3

3-13 gunluk 47.8 £10.7

8-14 gunluk 354+13

1.5-4 aylik 67.4+16.6

Term bebekler:

1-3 gtinluk 20.8+5.0

3-4 gunluk 39.0 £ 15.1

4-14 gunluk 36.8+7.2

6-14 gunluk 54.6+7.6

15-19 gunluk 46.9 + 12.5

1-3 aylik 85.3+35.1

0-3 aylik 60.4+17.4

4-6 aylik 87.4+223

7-12 aylik 96.2 +£12.2

1-2 yag 1052 +17.3

* Schwartz GJ. Clinical assessment of renal function. In: Kher KK,
Schnaper HW, Makker SP (eds), Clinical Pediatric Nephrology. Informa
healthcare, 2007, Ikinci baski, 5. bolum, 79. sayfadan alinmustir.

(Pcr), santimetre olarak boy (L) ve iiriner kreatinin eksk-
resyonu ile viicut boyutlarinin birimleri arasindaki iligki-
yi yansittigi gosterilen orantili sabitten (k) faydalanilarak
hesaplanir (2).

GFH (ml/dk/1.73 m?)=k x L (cm) / Pcr (mg/dl) (k’nin
degeri, premature siit cocuklarinda 0.33, giiniinde dogan
bebeklerde 0.45’dir)

KBY SIKLIGI:

Pediatrik yas grubunda (0-16 yas) son donem bobrek
yetersizligi (SDBY) gorilme sikligi milyonda 3-8 vaka
arasindadir(3), bu saymin da sadece %6’s1 3 yasin altindadir
(milyonda 0.18-0.48) (4). North American Pediatric Renal
Transplant Coperation Study (NAPRTCS) 2003 y1l1 verile-
rine gore; 0-18 yags arasinda bobrek nakli uygulanan 8399
hastanin sadece %5°1 1 yasin altindadir (5). Yakin donemde
Britanya ve Irlanda’da yapilan ¢cok merkezli bir ¢aligmada,
2 yagin altinda son donem bobrek yetersizligi gorulme sikli-
&1 yilda milyonda 0.31 olarak saptanmustir (6). Turkiye’de,
1989-2002 yillart arasinda, 12 pediatri merkezinin katili-

miyla yapilan calismada, kronik periton diyalizi baglanan
514 hastadan 28’inin (5.4%) 1 yagindan kugiik suit cocuklari
oldugu ve i¢lerinden 14’tintin yenidogan doneminde oldugu
saptanmustir (7).

ETIYOLOJI:

Yenidogan doneminde KBY genellikle konjenital ne-
denlerle gelisir, geri donusimsiiz bobrek hasar1 genellik-
le dogumdan once gerceklesmistir. Edinsel nedenler ise
daha az siklikta gorulur. Perinatal donemde gerceklesen
hasar ¢ok siddetli oldugunda bobrekler fonksiyonlarini
tekrar geri kazanamayabilirler.

Bilateral bobrek agenezisi ve bilateral multikistik
bobrek displazisi yasam ile bagdagsmaz. Bu durumla ilig-
kili olan ozellikler, uterusun fetiis Uizerine basi1 yapmasi
ve oligohidramnios sonucu olusan Potter sendromudur
(yass1 yluiz, yamru ayak, pulmoner hipoplazi). Bu bebek-
ler, pulmoner hipoplazi, pndmotoraks ve pulmoner hiper-
tansiyon sonucu genellikle yasamin birinci haftasinda
solunum yetersizligine bagli dlurler.

Sut ¢cocuklarinda da KBY en sik kalitsal ve kon-
jenital nedenlere bagli olarak gelisir. Yakin donemde
Britanya ve Irlanda’da Pediatrik Nefroloji merkezlerinin
katilimi ile 10 yillik veriler toplanmig ve buna gore 2
yasin altindaki son donem bobrek hastalarinin etiyoloji-
sinde siklikla bobrek displazisi, yapisal problemler (or.,
PUV ve VUR gibi), ve diger kalitsal hastaliklarin (or.,
otozomal resesif polikistik bobrek hastaligi) bulundugu,
renal kortikal nekroz gibi edinsel nedenlerin ise daha az
siklikta oldugu gosterilmistir (6) (Tablo II). Verilerin top-
landig1 ilk yillarda antenatal tani oranit %25’lerde iken
son yillarda bu oran %50’lere yukselmistir (6). Coulthard
ve ark. yaptig1 bu ¢aligsmada, son 4 yilda posterior uretral
valvi olan tim erkek ¢ocuklara antenatal donemde tani
konmustur (6). NAPRTCS kronik bobrek yetersizligi ve-
rilerine giren 1 yag altindaki ¢ocuklarda siklikla yapisal
problemler saptanmigtir (5).

1. Hipoplastik / Displastik Bobrek Hastaliklar :

Bobrek hipoplazisi: Nefron sayilarinda azalma gos-
teren kuguk bobrekleri tanimlar. Bobreklerin yapist ve
sekli normaldir. Kikirdak doku, kist, anormal duktus,
undiferansiye mezensim gibi displastik yapilar icermez.
Hipoplazi genellikle bilateral olup, genetik gecis goste-
rilmemigtir (8). Bilateral hipoplazilerde hipoplazinin de-
recesine gore yenidogan doneminde veya 2-3 yaglarina
dogru kronik bobrek yetersizligi gorulebilir. Ancak has-
talarin cogunda normal bobrek fonksiyonlar: korunur ve
KBY gelismez. Politri ve polidipsi hikayesi siktir. Bi-
lateral hipoplazinin nadir bir formu olan oligomeganef-
roniada nefron sayisinda azalma yaninda bu nefronlarda
hipertrofi vardr.
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Bobrek displazisi: Fetal bobregin yapisal farklilas-
masindaki degisiklikleri ifade eder. Hipoplastik bob-
rekler ve ayrica kist, anormal duktus, undiferansiye me-
zensim veya nonrenal elementler (kikirdak doku) icerir.
Unilateral veya bilateral olabilir. Displazi idrar yollarinin
intrauterin obstriksiyonu sonucu ortaya cikabilir veya
idrar yollarmin gelisimsel anomalileri ile birliktelik gos-
terebilir (8).

Non-sendromik izole bilateral renal displazisi go-
rilme sikligr 100.000 yenidoganda 15°dir(9). Otozo-
mal dominant veya multifaktoriyel kalitim gosterebilir.
Yeni mutasyonlar nedeniyle sporadik displazi gorile-
bilir. Bilateral renal displazili hastalarda dogumda son
donem bobrek yetersizligi gorulebilir. Bu tur hastalarda
yenidogan doneminde kronik diyaliz baglanmasi zorun-
Iudur. Izole bilateral renal displazi hastalarinda yapilan
bir calismada yasamin 6. ayinda Schwartz formulu ile
hesaplanan GFH’nin faydali bir prediktif faktor oldugu
gosterilmistir (10). Altinci aylarinda GFH 15 ml/dk/1.73
m?’nin altinda olan st cocuklarinda ciddi bulyiime geri-
ligi riski bulunmakta ve erken replasman tedavisine ihti-
ya¢ duymaktadirlar.

Displazinin diger bir formu multikistik displazidir.
Bilateral veya genellikle unilateral olup siklikla alt tiriner
sistemin veya kargi bobregin gelisimsel anomalileri ile
birliktedir. Bilateral multikistik displazi kronik bobrek

yetersizligi ile sonuclanir ve ciddi vakalar Potter send-
romu gosterebilir.

Bobrek displazi / hipoplazisi ve vezikoureteral
refla (VUR): Vezikoureteral refli, idrarin mesaneden
treter ya da bobrege anormal geri akimi, genellikle ve-
zikotireteral bileskenin yetersizligi ya da daha az siklikla
obstritksiyona ikincil geligir. Agir reflui in utero baglaya-
bilir. VUR’a bagli hidronefrozlarin ¢ogu gebeligin 16.
haftasindan sonra ortaya ¢ikar, prenatal donemde ciddi
ilerleme nadirdir. Ancak bobrek parankim kaybi sonucu
yenidogan doneminde bobrek yetersizligi ile de sonug-
lanabilir. Japon perinatal tarama c¢aligmalarinda, renal
hipoplazinin VUR ile guglu bir korelasyon gosterdigi
saptanmustir(11). Ayrica VUR nedeni ile arastirilan ye-
nidoganlarda, bobrek displazi/hipoplazisinin sik oldugu
gosterilmistir (12,13). Bu hastalarin USG’sinde boyutla-
rin kuguldugu ve DMSA sintigrafisinde azalmig tutulum
gorulmustir.

Bobrek displazi/hipoplazisi ve fetal uriner kanal
obstriiksiyonu: Fetal donemde, idrar Uretimi gebeligin
9. haftasinda baglar. Gebeligin 3. trimesterinde, fetal id-
rar uretimi artar ve bu donemde, amniotik s1vinin %90’ 1n1
fetal idrar olugturur. Amniotik sivi, akciger gelisiminde
onemli rol oynar. Prenatal Uriner obstriksiyonun sidde-
ti ve zamanina bagl olarak, oligohidroamniosla beraber
degisik diuzeyde pulmoner hipoplazi ve renal displazi ge-

Tablo II: 1988-97 yillar1 arasinda tani alan 2 yas alti son donem bobrek yetersizligi hastalari

Tani Tedavi edimis (%) Tedavi edilmemis Antenatal tanih
Bobrek displazisi 57 7 40
Posterior uretral valv 44 0 84
Fin tipi konjenital nefrotik sendrom 26 2 8
Kortikal nekroz 12 1

Diffuz mezenjiyal sklerozis ve nefrotik send. 8 1

Otozomal resesif polikistik bobrek hastalig: 6 2 25
Prune-Belly sendromu 4 0 50
Renal ven trombozis 4 0

Nefronofitizi 3 0

Hemolitik tiremik sendrom 3 0

Hiperoksaluri tip 1 2 2

Interstisiyel nefrit 2 0

Wilms timori 2 1

Kloakal anomali, aortik trombozis 1’er 0

Glomeriler fibrozis, glomeriilonefrit Ier 0

Toplam 177 15

*Coulthard MG, Crosier J. Outcome of reaching end stage renal failure in children under 2 years of age. Arch Dis Child 2002;87:511-517" den

alinmustir.
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ligebilir. Gebeligin ilk yarisinda, st Uriner sistemde de-
neysel olarak tam obstritksiyon olusturuldugunda renal
displazi ve glomerul sayisinda azalma olurken, gebeligin
ikinci yarisinda obstriiksiyon olusturuldugunda genellik-
le sadece hidronefroz gelisir. Gebelik boyunca alt iiriner
sistemde deneysel olarak ciddi obstriksiyon olusturul-
dugunda hidronefroz, riner asit ve olumcill pulmoner
hipoplazi geligir. Fetal tropatilerin sadece %10’u infra-
vezikal obstritksiyondur ve genellikle mega-mesaneye
neden olur. Ancak, bu grup postnatal prognozu en ciddi
olan gruptur. Siklikla erkek cocuklarda gorulur. Renal
displazi/hipoplazinin en sik nedenleri; PUV, Prune-belly
sendromu, Uretral atrezi ve kloaka’dir(14). Hayat1 tehdit
edici siddetteki uriner obstritksiyonlarda zamaninda pre-
natal girisim yapilmazsa, oligohidroamnios ile beraber
degisik duzeyde pulmoner hipoplazi ve renal displazi
gelisir. Baz1 olgularda spontan abortus veya intrauterin
olum gerceklesebilir. Canli dogup solunum yetersizligi
olmayan olgularin ¢ogunda ise kronik bobrek yetersiz-
ligi gelisir. PUV hastalarinda prenatal olusum zamanina
gore prognoz degiskendir; gebeligin 24. haftasindan dnce
ortaya ¢ikarsa kronik bobrek yetersizligi riski %40-50 ci-
varinda iken gebeligin 24. haftasindan sonra oldugunda
bu risk %10 civaridadir. Son donem bobrek yetersizli-
gine giren 2 yas alt1 ¢ocuklarin buyilk ¢ogunlugu PUV
hastasidir (1,6).

Sendromik bobrek displazi/hipoplazisi: Bobrek hi-
poplazi ve displazisi ile birliktelik gosteren sendromlar
tamimlanmistir. Brachio-Otorenal sendromunda unilate-
ral displaziden bilateral bobrek agenezisine kadar degis-
kenlik gosteren bobrek tutulumu olabilir. Bobrek diginda
kulakonut memesi, branchial yarik, sensorinoral sagirlik
ve tukiruk bezi atrezisi gorulebilir. Ivemark sendromu
otozomal resesif gegis gosterir. Bobrekler displastik ola-
bilir, ve periferik kortikal kistler eslik edebilir. Karaciger
ve pankreasta fibrozis mevcuttur. Townes Brock sendromu
renal-ear-anal-radial (REAR) sendromu olarak da bilinir.
Imperfore anis, el, ayak ve kulak anomalileri, sensori-
noral sagirlik ve hipoplastik bobreklerle karakterizedir.
Perlman sendromu otozomal resesif gecis gosterir. Mak-
rozomi, yiiz anomalileri ve displastik buyumiis bobrekler
gorulur. Willms tumort sikliginda artig gozlenir.

2. Kistik bobrek hastaliklari:

Otozomal resesif polikistik bobrek hasatalig:
(ORPBH): Her iki bobregi de etkileyen kalitsal bir has-
taliktir. Gorulme siklig1 10-40.000 canli dogumda birdir.
Interstisyel fibrozis ve tubiiler atrofi dogumda bulunma-
yabilir, ancak zaman icinde siklikla bobrek yetersizligine
kadar ilerleme gosterir. ORPBH olan 31 hastanin retros-
pektif incelenmesiyle yapilan bir caligmada, 17 hastanin
(%54) yenidogan doneminde tanmi aldigt ve yenidogan

donemini atlatan bebeklerin de %54 unun izlem suiresin-
ce bobrek yetersizligine girdigi saptanmistir (15).

Sendromik Kkistik bobrek hastaliklari: Meckel
sendromu otozomal resesif gecgis gosteren, renal kistik
displazi, santral sinir sistemi anomalileri, hepatik kanal-
larda kist ve displazi ve polidaktili ile seyreden bir send-
romdur. Jeune sendromu otozomal resesif gegis gosterir.
Dar ve uzun gogus kafesi, solunum sikintisi, kol ve bacak
anomalileri, kistik bobrek hastaliklar1 ve konjenital hepa-
tik fibrozis ile karakterizedir.

3. Glomerulopatiler:

Fin tipi konjenital nefrotik sendrom: Otozomal
resesif kaliim gosterir. Intrauterin donemde baslayan
masif proteintiri gorulur (16). Aile hikayesi ile birlikte
buiyuik plasenta olmasi ve diger konjenital nefrotik send-
rom nedenlerinin diglanmasiyla tani konur. Kirkalt1 has-
talik Fin grubu serisinde, hastalarin 41’ine ortalama 1.2
yasinda bilateral nefrektomi yapilmuis, 3-25 aylik periton
diyalizi sonrast 34 hastaya ortalama 2.2 yaginda bobrek
nakli yapilmistir (17). Diffiiz mezenjiyal sklerozis (DMS)
ve Denys-Drash sendromu yenidogan doneminde nadi-
ren gorillen diger nefrotik sendrom nedenleridir ve sut
cocuklarinda kronik bobrek yetersizligi ile seyredebilir-
ler(6).

4. Bobregin vaskiiler hastaliklari:

Renal arteriyel ve venoz obstritksiyon, renal kortikal
nekroza neden olarak yenidogan doneminde bobrek ye-
tersizligi ile seyredebilir. Yenidoganlarda renal kortikal
nekroz ve buna bagli geligsen bobrek yetersizliginin en sik
nedeni asfiktik dogumdur.

5. Diger nedenler:

Indometasin  gibi non-steroidal anti-enflamatuvar
ilaclar preterm eylem tedavisinde kullanilmaktadirlar. Bu
ilaclarin fetiis tizerinde teratojenik etkisi bulunmaktadir
ve yenidogan doneminde bobrek yetersizligi yaptig1 gos-
terilmistir (18). Ayrica, hamileligin 2. ve 3. trimesterinde
selektif COX-2 inhibitori olan nimesulid kullaniminin
da fetuiste geri donuisimsiiz bobrek hasar1 yaptigi ve ye-
nidogan doneminden itibaren KBY ile seyredebilecegi
gosterilmistir (19). Bilateral Willms tumoru suit cocukla-
rinda goriilebilen diger bir nadir KBY nedenidir (20).

KLINIK OZELLIKLER:

Yenidogan doneminde genellikle kreatinin yuksekli-
ginin yanisira tartt alamama, hiperpotasemi, hiperirise-
mi, hiperfosfatemi, hipokalsemi ve bikarbonat dusuklugu
ile birlikte metabolik asidoz gibi bobrek yetersizliginin
tipik biyokimyasal degisiklikleri gorulur. Semptom-
lar 6zguin olmadig icin, haftalar ve hatta bazen aylarca
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KBY gozden kagabilir. Buyuime ve gelisme bu donem-
lerde ciddi bir sekilde etkilenir. Bu yuzden yeterli kilo
alamayan yenidogan ve sut ¢ocuklarinda bobrek fonk-
siyon testlerine mutlaka bakilmalidir. Bobrek displazisi
olan yenidoganlarin ¢ogunda idrar sodyum atilimi fazla
oldugundan yeterli takviye yapilmazsa hiponatremi geli-
sir. Hipertansiyon, natritirezisi olan yenidoganlarda daha
az siklikla olmakla birlikte goruillebilmektedir.

PROGNOSTIK DEGERLENDIRMELER:

Son zamanlara kadar, pediatrik nefrologlar son donem
bobrek yetersizligindeki yenidogan ve suit ¢ocuklarinin
tedavisi icin bir kararsizlik icinde olmuglardir. Bu be-
bekleri tedavi etmenin uygun olup olmadigi yillarca tarti-
silmig ve halen tartisilmaya devam etmektedir. Geary DF
tarafindan 1998 yilinda pediatrik nefroloji unitelerinde
yapilan uluslararasi bir siirveyans ¢aligmasinda, 1 yasin
altindaki SDBY hastalarinin sadece %50°sine ve 1 ayin
altindaki bebeklerin sadece %40’1na diyaliz uygulandig1
gosterilmistir (21). Bu ¢alismaya katilan bircok pediat-
rik nefrolog sadece bir yasin tizerindeki SDBY olan st
cocuklarinin tedavi edilmesi gerektigini, 1 yasin altinda
secilmis bebekler haricindeki hastalar ile 1 ayin altinda
olanlarin ise tedavi edilmemeleri gerektigini dusinmek-
tedirler (21). Fakat son donemlerde yapilan caligmalar
gostermistir ki, 1 aym altinda bobrek yetersizligi olan
ve tedavi edilen bebeklerde dlim orani yuiksek olmasina
karsin bircogunun fonksiyonlarinda diizelme gozlenmis
ve hatta diyalize son verilen bebekler bile olmustur(6).
Bu bebekler baglangi¢cta son donem geri doniigimsiz
bobrek yetersizligi olarak degerlendirilmis ancak takip
eden surecte diyalizden ayrilacak bir gelisim gostermis-
lerdir. Ayni ¢aligmada izlem sonuglarina gore 1 ayin al-
tinda diyalize baglanan ve sonunda bobrek nakli gercek-
lestirilen bebeklerin graft fonksiyonlarmin daha buyuk
yas gruplartyla ayni oldugu, mortalite oranlari arasinda
istatistiksel fark bulunmadigi, buytimelerinin ise daha iyi
oldugu saptanmustir (6).

GFH, 28. gestasyonel haftasinda 5 iken, term yeni-
doganlarda 20’ye ve 1 yasindaki siit cocuklarinda erigkin
duzeyleri olan 80-120’ye ulagmaktadir. Bobrek fonksi-
yonlarindaki duzelme, KBY olan suit ¢ocuklarinda da
goriilebilir, ve hatta bazen diyalizlerine son verilecek
duzeye ulagabilir (6). Ismaili ve ark. bir ¢aligmasinda
ise, yasamlarinin 6. aymda GFH 15 ml/dk/1.73 m?’nin
altinda olan renal displazili suit cocuklarinin bobrek fonk-
siyonlarinda duizelme olmadig1 gosterilmisg, bu bebekle-
rin erken RRT ihtiyac1 ve ciddi gelisme geriligi agisindan
risk tagidiklart saptanmigtir (10).

KBY olan siit ¢ocuklarinda mortaliteyi belirleyen en
onemli neden altta yatan primer hastaliktir. Down sendro-

mu, kistik fibrozis, mikrosefali ve korluk, major epilepsi,
ciddi gelisme geriligi, serebral enfarktus, serebellar hi-
poplazi veya hipertrofik kardiyomiyopati gibi eslik eden
problemlerin bulunmasi prognozu kot yonde etkilemek-
tedir (6,22-24). Bu bebeklerde mortalite orani belirgin
olarak daha yuksektir. Pulmoner hipoplazi prognozu kot
yonde etkileyen bir bagka durumdur. Konjenital nefrotik
sendomlu bebeklerde protein eksikligi ve beslenme ye-
tersizligi en buyuik problemlerdir. Erken intravenoz albu-
min tedavisi, beslenme destegi ve bilateral nefrektomi ve
periton diyalizi sonrasi erken bobrek nakli ile bu hasta-
larda normal yagsam saglanabilmektedir (16,17).

Renal Replasman Tedavisi (RRT) baslama kararini
bebegin yasina gore belirlemek sakincali bir yaklagim-
dir. Bebegin yagi ne olursa olsun tedavi edilmelidir. Mik-
rosefali, major epilepsi, ciddi gelisme geriligi, serebral
enfarktiis gibi altta yatan ciddi hastalig1 olan bebeklerde
ise RRT wuygulayp yasatarak daha fazla agri, fiziksel
rahatsizlik, ve ¢ok dugsiik hayat kalitesi saglanmaktadir.
Bu bebekler i¢cin uzun siireli RRT kararmi vermeden
once, etik konular goz oniinde bulundurulmali, doktorlar
ve aileler bir araya gelip ayrintilara inerek durum deger-
lendirmesi yapilmali, bebegin prognozu ve bu anlamda
ailelerin beklentileri tartigilmalidir.

TEDAVI SECENEKLERI NELERDIR?

Son yillarda SDBY olan ¢ocuklarda diyaliz ve bob-
rek nakli alanlarinda onemli gelismeler saglanmistir,
yenidogan ve sut ¢ocuklarina yeterli RRT verilebilmek-
tedir. KBY olan sut ¢ocuklarinda esas amag destek te-
davisini ozelikle beslenme ve elektrolit bozukluklarinin
duzeltilmesini yeterli duzeyde saglayarak diyaliz ve na-
kil stirecini geciktirmek olmalidir. SDBY olan siit cocuk-
larinda maksimum destek tedavisi ile yeterli buyiime ve
gelismenin saglanmasi erken nakil firsati agisindan da
onemlidir.

Diyet ve beslenme: Yenidogan doneminde KBY
gelisen hastalarin tibbi yaklagiminda anahtar nokta bu
hastalarin sik aralarla degerlendirilmesidir. Bu donemde
bebekler hizli olarak buyturler ve yuiksek kalori alimina
ihtiyac¢ duyarlar. Lineer gelisme ilk 18 ayda, beyin geli-
simi de ilk 3-6 ayda maksimumdur. Bebegin bu donem-
lerde yetersiz beslenmesi geri donusiimsiiz ve ¢ok ciddi
buyume geriligine yol agar. SDBY olan yenidogan ve siit
cocuklarinda en buyuk problem yeterli kalori aliminin
saglanamamasidir: Uremi istahsizliga ve bazen de bulanti
ve kusmaya neden olur. Periton diyalizi yapilan term
yenidoganlarda kalori ihtiyact 150 kalori/kg ve protein
ihtiyact 3 g/kg’dir. Preterm yenidoganlar ise 180 kalori/
kg’a ve 4 g/kg proteine ihtiya¢ duyarlar. Yapisal proble-
mi ve bobrek displazisi olan infantlarin cogunda tubuler
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sodyum ve bikarbonat kayb1 bulunmaktadir ve bu kaybin
yerine konmas1 gerekmektedir. Ideal beslenme anne sutl
veya dusik fosforlu formulalar ile agiz yolundan beslen-
medir. Bebeklerin emmesi ve agizdan beslenmeleri ce-
saretlendirilmeli ve bu sekilde ¢igneme ve yutma fonk-
siyonlar1 guclendirilmelidir. Yenidogan doneminde KBY
olan 15 bebekte yapilan bir ¢aligmada sadece konservatif
tedavi ile (diyet, kalsiyum, vit D, sodyum bikarbonat ve
sodyum kloruir replasmani) yeterli buytimenin (boy, kilo
ve bag cevresi) saglandigi gosterilmistir (1). Bu bebek-
lerin higbirisi nazogastrik (NG) ya da gastrostomi tipu
ile beslenmemiglerdir. Bu bebeklerde sik¢a rastlanan
cigneme ve yutma gugluklerini engellemek amaciyla 10
haftaliktan itibaren kat1 gidalarla beslenmeye de baglan-
mustir. Beslenmeyi reddetme durumlarinda da beslenme
uzmanlari tarafindan davranig terapileri uygulanmigtir.
Yapilan bu tur cesaretlendirici ¢aligmalara ragmen agiz-
dan beslenme zaman zaman yetersiz kalmaktadir. Yeter-
siz kalinan durumlarda tuiple beslenme olarak da bilinen
NG veya gastrostomi gibi yogun beslenme yontemleri ile
tamamlanmalidir. Basarili beslenme stratejilerinden biri-
si de gun icinde aralikli ve gece de suirekli intragastrik
infuzyon ile beslenmedir. Cogu tinite NG tup kullanirken
son donemlerde gastrostomi kullaniminda belirgin artis
gorulmektedir (6,25).

Diger tedavi yaklasimlari: Yenidogan ve siit cocuk-
lugu donemlerinde bulyiime ve gelisme bityime hormo-
nundan ¢ok yeterli beslenmeye baglidir. Yogun beslenme
ile yeterli buyiimenin saglandigi gosterilmistir (22,26).
Enteral beslenmeye cevap vermeyen sut ¢ocuklarinda
diger bir tedavi secenegi de recombinant buyuime hor-
monu tedavisidir (22,27), bu tedavinin yogun beslenme
ile benzer sonuglar verdigi gosterilmistir.

Metabolik asidozu duizeltmek icin plazma bikarbo-
nat seviyesi 22-24 mmol/l olacak gekilde diyete sodyum
bikarbonat eklenmelidir (28). Hiponatremi egilimi varsa
veya yeterli enerji alimina ragmen kilo alimi yeterli degil
ise plazma sodyum konsantrasyonunu normal sinirlarda
tutacak sekilde diyete sodyum klorid (1-5 mmol/kg) ek-
lenmelidi r(1).

Hiperfosfatemi gelistiginde plazma fosfor seviyesini
normal sinirlarda tutmak i¢in fosfor baglayicilar kullanil-
malidir. Yenidogan doneminde fosforun normal araliginin
ileri yaglara gore daha yuksek oldugu unutulmamalidir.
Serum fosforu kontrol altina alinmasina ragmen, serum
kalsiyum seviyesi diisiik ise serum kalsiyumunu norma-
lin ust sinirinda (10.5-11 mg/dl) tutacak sekilde aktif D
vitamini kullanilmalidir (6nerilen giinluk kalsitriol dozu
20-60 ng/kg’dir) (1).

Aneminin onlenmesi i¢in de hemoglobin seviyesini
11.5 gr/dl seviyesinde tutabilmek icin gerekirse eritropo-
etin kullanilmalidir (1).

Renal Replasman Tedavisi (RRT): RRT teorik ola-
rak mumkiin olmasina karsin, teknik olarak zordur. Bir-
cok pediatrik nefrologun deneyimlerine gore her vakanin
mutlak tedavi edilmesi uygun olmayabilir, bu nedenle
her vakay1 kendi icerisinde tek tek degerlendirmek gere-
kir. Primer taninin konmasi, gii¢ olmasiyla birlikte hayati
oneme sahiptir ve tedaviye baglama kararinda ¢ok dnem-
lidir. Cogu zaman ailelerin beklentileri fazladir. Doktor-
larin birincil gorevi, aileler kararlarini vermeden once
onlari bilgilendirmektir. Bu donemde de periton diyalizi
ilk tedavi secenegidir. Hemodiyaliz teknik olarak miim-
kiin olmasina karsin mortalite ve morbiditesi yuiksektir.
Pihtilagma ve vendz giris yeri enfeksiyonu siktir. Yeterli
diyaliz ¢ogu zaman saglanamayabilir. Hastalar HLA sen-
sitizasyonu agisindan risk altindadir ve bu durum planla-
nan nakil igleminin ertelenmesine neden olabilir. British
Association for Pediatric Nephrology verilerine gore, ha-
yatlarinin ilk 2 yasinda KBY tanist alan 192 hastanin 177
tanesine RRT verilmistir. Bu hastalarin 173 tinde diyaliz
ile baglanmis ve 4’unde diyaliz yapilmadan nakil uygu-
lanmigtir. Bebeklerin %15’inde hayatin ilk 4 gunuinde,
1/3’unden fazlasinda da 4 ay icerisinde diyaliz baslan-
migtir. Otuzbir hastada ilk 4 haftada RRT baglanmig ve
bu hastalarda mortalite oran1 %45 olarak saptanmigtir.
Bu oran 1-12 aylar arasinda tedaviye baslananlarda %37,
1-2 yas arasinda baglananlarda %26 olarak bulunmustur
(6). Hastalarin %81’nde tedaviye aletli periton diyalizi,
%10’unda da surekli ayaktan periton diyalizi ile baglan-
mugtir. Ayni ¢calismada British Association for Pediatric
Nephrology verilerine gore 192 hastanin 107’sine orta-
lama 2.6 yasinda nakil uygulanmistir. Hastalarin sadece
4’une (%3.7) 1 yagin altinda nakil uygulanmistir (6).

KBY ve SDBY olan yenidogan ve sut ¢cocuklarinin
degerlendirilmesi ve izlenmesi aileler ve doktorlarin bir-
likte ¢caligmasini gerektirir. Bebegin yast ne olursa olsun
tedavi edilmelidir. Tek istisna mikrosefali, major epilep-
si, ciddi gelisme geriligi, serebral enfarktus gibi ciddi
hastalig1 olan bebeklerde ted tartigilmalidir Bu bebeklere
RRT uygulayip yasatarak daha fazla agri, fiziksel rahat-
sizlik, ve ¢ok dusuk hayat kalitesi saglanmaktadir. Son
yillarda SDBY olan cocuklarda diyaliz ve bobrek nakli
alanlarinda dnemli gelismeler saglanmigtir, hatta siit ¢o-
cuklarina bile yeterli RRT yapilabilmektedir. Altta yatan
ciddi bagka hastalig1 olmayan sut ¢ocuklarinda yasam
beklentisi daha buyuk cocuklar ile benzerdir. Yeterli bu-
yume ve gelisme saglanabilmektedir. Ancak uzun donem
sonuglar net olarak bilinmemektedir.
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