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Alport Sendromu tanisiyla izlenen vakalar
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Y1lmaz*

"Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali,Mersin

*Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig: ve Hastaliklart Anabilim Dali Cocuk
Nefrolojisi Bilim Dali,Mersin

3Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali,Mersin
“Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Histoloji ve Embriyoloji Anabilim Dali, Mersin

AMAC: Amacimiz Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali tarafindan
izlenen Alport sendromlu gocuk hastalarin klinik ve histopatolojik bulgularint degerlendirmektir.
YONTEM: Haziran 2004 ile Agustos 2016 tarihleri arasinda hastaneye yatirilan 12 Alport
sendromlu hastanin bilgileri retrospektif olarak degerlendirildi.

BULGULAR: Altis1 kiz ve altist erkek olmak tizere toplam 12 hasta 3,5-17 yas arasindaydi
(ortalama 10,7 + 3,8 yas). Basvuru sikayetleri olarak hematiiri (11), isitme kaybi (7), list
solunum yolu enfeksiyonuyla birlikte hematiiri (9) ve viicutta sislik (2) vard:. ki hasta sikayeti
olmaksizin baba ve amcasindaki Alport sendromu tanisi nedeniyle aragtiriimak iizere bagvurdu.
Anne-baba arasinda akrabalik 5 hastada bulunurken 9 hastanin ailesinde yakin akrabalarinda
Alport sendromu mevcuttu. Kalitim sekli olarak 4 hasta otozomal dominant, 2 hasta otozomal
resesif ve 6 hasta X’e baglh dominant kalitim gekli gosteriyordu. Laboratuar incelemelerine gore
5 hastada makroskopik hematiiri, 6 hastada mikroskopik hematiiri goriliirken bir hastada
hematiiri yoktu. Dokuz hastada proteiniiri vardi. Iki hasta nefrotik sendrom tablosundayken iki
hasta da son dénem bobrek yetmezligindeydi. Yedi hastanin odyometrisinde sensorinéral igitme
kaybi1 saptandi. GOz bulgusu olarak bir vakada bilateral lentikonus mevcuttu. Hastalarin
dokuzuna merkezimizde bobrek biyopsisi yapildi. Isik mikroskobisinde 5 vakada
mezangioproliferatif glomeriilonefrit, 1 total glomeriiloskleroz, ve 1 hastada glomeriil bazal
membraninda diizensiz kalinlasma saptandi. Immiinfléresan incelemede bir hastada tiibiiliislerde
IgG ve C3 ile 1+ boyanma ve bir hastada da IgM ile glomeriil bazal membraninda lineer, IgG ve
C3 ile mezangiumda fokal graniiler boyanma izlendi. Elektronmikroskopik incelemede biitiin
vakalarda glomeriil bazal membraninda incelmeler, kalinlagsmalar ve sepet gériiniimii ile
karakterize diizensizlikler gosterildi. Siirekli Ayaktan Periton Diyalizi uygulanan iki erkek hasta
20 ve 40 aylik takip siiresi sonrasinda kaybedildi. Takip siiresi 3-109 ay (ortalama 61,5 ay) olan
hastalarin onu saglikli olarak takip ediliyor.

SONUC: Alport sendromu tanisi igin elektronmikroskopik ¢alisma yapilmasi 6nemlidir.

Glomeriiler bazal membranda yer yer belirgin incelme ve yer yer kalinlasmalar (11 yas, erkek)
X75000

file:///C:/Users/User/Desktop/Serra%20Eri%C5%9F kin%20Nefroloji/Serra%20%C3%962g9e%C3%ATmi%C5%9F %20dosyas % C4%B1/60.%20mill...  1/2



09.01.2018

P-192 (Ref.0275): Alport Sendromu tanisiyla izlenen vakalar

Hastalarin Klinik ve Laboratuvar Ozellikleri
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Haziran 2004-Agustos 2016
12 hasta (6 kiz, 6 erkek)

.3,5-17 yas (ortalama 10,7 + .3,8 yas)

3-109 ay (ortalama 61,5 ay)

Hematiiri: 11

USYE ile birlikte hematiiri: 9
[sitme kayb1: 7

Viicutta sislik: 2

Yok: 2 (baba ve amcada Alport sendromu olmasi nedeniyle)

-Anemi ve gelisme geriligi: 2 hasta

-Bilateral lentikonus: 1 hasta

Anne-baba akrabaligi: 5 hasta

' Yakin akrabalarda Alport sendromu varhigr: 9 hasta
' Kalitim sekli: Otozomal dominant:4 hasta, Otozomal resesif: 2 hasta
' X’e bagli: 6 hasta

-Hematiiri: 11 hasta (Makroskopik 5, mikroskopik 6, hematliri yok 1)
Proteiniiri: 9 hasta (Nefrotik sendrom 2, KBY 2, proteiniiri 4)
Sensorindral igitme kaybi: 7 hasta

BFT bozuklugu: 2 hasta (KBY: 2 hasta)

Hastalarin 9’una merkezimizde b&brek biyopsisi yapild.

Isik mikroskobisinde 5 vakada mezangioproliferatif glomeriilonefrit, 1 total
glomeriiloskleroz, ve 1 hastada glomertil bazal membraninda diizensiz
kalinlagma saptandi. Immiinfléresan incelemede bir hastada tiibiiliislerde
IgG ve C3 ile 1+ boyanma ve bir hastada da IgM ile glomertil bazal
membraninda lineer, IgG ve C3 ile mezangiumda fokal graniiler boyanma

‘izlendi. Elektronmikroskopik incelemede biitiin vakalarda glomeriil bazal
'membraninda incelmeler ve kalinlasmalarla karakterize diizensizlikler
| gosterildi.

| Iki hasta (20 ve 40 aylik) takip siiresinde KBY nedeniyle Siire.kli Ayaktan

Periton Diyalizi uygularken kaybedildi.
10 hasta saglikli olarak i1zleniyor.
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