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OZET

Fokal segmental glomeriilosklerozun (FSGS),
cocukluk cadi steroide direngli nefrotik sendromlari
(SDNS) icindeki ¢énemi giderek artmaktadir.
FSGS'nin patogenezi tam olarak bilinmemekle
birlikte, alfta yatan mekanizmalar dért kategoriye
ayrilir; humoral etkenler, hemodinamik etkenler,
podosit zedelenmesi ve genetik predispozisyon.
Cocukluk ¢aginda FSGS tedavisinde énemli zorluklar
vardir. Steroidler ve sitotoksik ilaglar genellikle
FSGS'yi remisyona sokmada etkisizdirler. Siklosporin
FSGS'de proteinliriyi azaltmada basarili olabilmekte-
dir. Ancak uzun dbénemde tam remisyon oranlari
dlsdktir. Yeni ilaglardan takrolimus ve mikofenolat
mofetilin basari oranlari hakkinda az bilgi vardir.
Plazmaferezin rolii ise ileri arastirmalar gerektirmek-
tedir. Immunsupresif olmayan tedaviler (angiotensin
konverting enzim inhibitorleri, lipid disdiriicii ajanlar,
steroid olmayan antiinflamatuar ilaglar) hemen
hemen tiim FSGS hastalarina uygulanabilir. Etkin
tedavideki yetersizlik ve kronik bébrek yetmezligine
ilerleyen kétii prognoz nedeniyle, FSGS pediatrik
nefrologlar igin 6nemli bir tedavi sorunu olarak ortaya
¢cikmaktadir. Bu derlemede FSGS patogenezi ve
tedavi secenekleri tanimlanmstir.

Anahtar Kelimeler: Steroide Direngli Nefrotik
Sendrom, Fokal Segmental Glomertiloskleroz.

SUMMARY

Therapy Modalities in Focal Segmental
Glomerulosclerosis which is the Important
Cause of Steroid Resistant Nephrotic
Syndrome in Childhood

The importance of focal segmental glomerulosclero-
sis (FSGS) has been gradually increasing in child-
hood steroid resistant nephrotic syndrome (SRNS).
Although the exact pathogenesis of the FSGS is not
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known, underlying mechanisms of FSGS fall into four
categories; humoral factors, hemodynamic factors,
podocyte injury, and genetic predisposition. There
exist some challenges of treatment with FSGS in
childhood. Steroids and cytotoxic agents are
generally ineffective in inducing remission in FSGS.
Treatment with cyclosporine might be succesfull in
reducing proteinuria. However, complete remission
rate with cyclosporine is quite low in FSGS on the
long-term. Even fewer data are available on success
rate of the use of new therapeutic agents such as
tacrolimus and mycophenolate mofetil in FSGS. The
assesment of the role of plasmapheresis in the
management of patients with FSGS requires further
evaluation. Non-immunosuppressive therapy (i.e.
angiotensin-converting enzyme inhibitors, lipid-
lowering drugs, non-steroidal antiinflammatory drugs)
should be applied to almost all patients with FSGS.
Because there is no treatment with utmost
effectiveness and the prognosis is poor with
progression to chronic renal failure, FSGS represents
a significant therapeutic dilemma for pediatric
nephrologists. In this review, the pathogenesis and
therapeutic options on FSGS were described.

Key Words: Steroid Resistant Nephrotic Syndrome,
Focal Segmental Glomerulosclerosis.

Tanim

Nefrotik sendrom; cocukluk ¢aginda 24 saatlik
idrarda 40 mg/m2/saat ya da 50 mg/kg/guin Uzerinde
proteintri, hipoalbuminemi ve 6demle karakterize bir
klinik antitedir.  Hiperlipidemi, lipidiri, bazen
hipertansiyon gibi klinikopatolojik durumlar bu tg ana
patolojinin sonucudur. Odem ve proteiniiri birlikteligi
uzun zamandir bilinmesine karsin, ancak 1827'de
Richard Bright, bu bozuklugun bébrede bagh olarak
ortaya cikabilecegini bildirmis ve hastalik uzun siire
onun adiyla anilmistir. 18. ve 19. ylzyillarda
hastaligin  tedavisinde civa igeren bilesikler
kullanilmisti. 1939'da silfonamidlerin, 1944'te de
penisilinlerin yaygin olarak kullanima girmesi ile
sendroma bagh en ciddi komplikasyon olan
enfeksiyonlardan kaynaklanan morbidite azalmistir.
1950'lerde ise, steroidlerin kullanima girmesi sonucu
tedavide basarili sonuglar alinmaya baglanmistir.
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Ancak bir siire sonra hastalarin bir kisminin steroid
tedavisine yanit vermediklerinin belirlenmesi ile
'steroide direng' kavrami ortaya gikmistir (1,2) (Tablo
I).

TABLO-I
Nefrotik Sendromda Sik Kullanilan Tanimlar (1)

Remisyon: idrar protein ekskresyonunun 3 ardisik giin
boyunca 4 mg/m2/saat altinda veya dipstick ile (-) veya eser
olmasi

Steroide Yanit: Yalnizca steroid tedavisi ile remisyonun
saglanmasi

Sik Relaps: Baslangigtaki iyilesme sonrasi 6 ay iginde 2
veya daha cok, bir yil iginde 4 veya daha cok relaps
Steroid Bagimliligi: Steroid tedavisi sirasinda ya da
steroid kesildikten sonraki iki hafta iginde ortaya gikan relaps
Steroid Direnci: Dort haftalik 60 mg/m2/gunlik predni-
zolon tedavisine ragmen cevapsizlik (Bazen bu stire 40 ya da
45 mg/m2/gilin alterne (giinasir) steroid tedavisi ile sekiz
haftaya degin uzatilmaktadir.)

Erken Yamtsizhk: ilk nefrotik sendrom epizodundaki
tedaviye yanitsizlik

Geg Yanitsizlik: Daha once steroidle remisyona sokulmus
bir hastada gelisen steroid direnci

Geg Cevap Verme: Hastanin remisyona steroid disinda
baska bir ilag kullanmaksizin dort haftalik 60 mg/m2/giinliik
prednizolon tedavisinden sonra girmesi

Relaps: Daha 6nce remisyon saglanmis bir hastada idrarda
protein ekskresyonunun (¢ ardisik giin 40 mg/mZ2/saat
lUzerinde saptanmasi

Literatiirde steroide direng konusunda farkli
tanimlamalar bulunmaktadir. Bunlardan 4 hafta 60
mg/m2/giin oral steroid tedavisini takiben, 4 hafta
daha 45 mg/m2/giinasin  steroid tedavisiyle
remisyonun saglanamamasini 'steroide direng' olarak
kabul eden gorlis daha yaygindir. Steroide direngli
nefrotik sendromlu (SDNS) hastalar enfeksiyon,
tromboz gibi risklerle birlikte kronik bébrek yetmezligi
agisindan da risk tagimaktadirlar (2).

Epidemiyoloji

idiyopatik  nefrotik sendrom  prevalansi
100.000'de 16 olarak bildirilmektedir. Uluslararasi
Gocuk Bobrek Hastaliklari Calisma Grubu (ISKDC), ilk
tani sonrasi hastalarin énemli bir bélimiiniin steroide
yanit verdigini saptamisti. Buna gore baslangigtaki 8
haftalik steroid tedavisine %78 oraninda yanit alin-
maktadi. Bu olgularin %91.8' minimal degisiklik
hastaligi (MDH), kalan %8.2 ise dider histopatolo-
jilere sahiptir. Hastalar histopatolojik kategorilere
ayrildiinda baslangic steroid tedavisine minimal
degisiklik hastaligi %93.1, fokal segmental glomeru-
loskleroz (FSGS) %29.7, membranoproliferatif
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glomerulonefrit (MPGN) %6.9 oraninda vyanit
vermektedir. FSGS tanisi almis 75 hastayr bes vyil
boyunca izleyen bir galismada, %37 inatgl proteiniiri,
%23 kronik bdbrek yetmezligi, %21 son ddnem
bobrek yetmezlidi saptanmistir. Son 20 yilda nefrotik
sendrom insidensi sabit kalmakla birlikte FSGS tanili
hasta sayisi artmaktadir. BOylece steroid direncinin ve
FSGS'nin dnemi de artmaktadir (1,3). Ulkemizde
cocukluk  cadinda  kronik  bobrek  yetmezligi
etyolojisini arastiran bir calismada refli nefropatisi
%32.4 ile ilk swrada gelirken, onu %22.2 ile
glomeriiler hastaliklar izlemekte ve glomeriler
hastalklar icinde de FSGS'nin vyeri giderek
artmaktadir (4).

Etyoloji

FSGS'de olgularin codu idiyopatik olmakla birlikte
minimal degisiklik hastalifindan progresyon en
onemli neden olarak goriiimekte ve bazi otoritelere
gore ayni klinikopatolojinin farkli spektrumlarini tem-
sil etmektedirler (Tablo II) (5).

TABLO-II
FSGS'nin Nedenleri (5)

1. idiyopatik
- MDH'dan ilerleme
2. Sekonder
- Vezikoureteral refli
- HIV enfeksiyonu ve AIDS
- Maligniteler
- Masif obesite
- Eroin kullanimi
- Soliter bobrek
- Orak hiicreli anemi
- Herediter nefropatiler
- Kronik transplant rejeksiyonu

Patogenez

Patogenezde rol oynayan etkenler dort ana
grupta ele alinmaktadir. Bunlar;

1. Humoral etkenler

2. Hemodinamik etkenler

3. Podosit zedelenmesi

4. Genetik predispozisyon

Humoral mekanizmay: destekleyen bulgular, IgM
ve C3 igeren depozitlerin renal biyopsi 6rneklerinde
saptanmasi ve immunsupresifler ve plazmaferez gibi
tedavi yaklagimlari ile proteinirinin azalmasidir.
Ayrica bazi hastalarin serumlarindan 'FSGS faktor'
izole edilerek ratlara enjekte edildiginde proteiniriye
yol actigi gozlenmisti.  Hemodinamik faktorlerin,
glomeriiler hipertansiyon ve artmis transmural basing
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gradyenti ile FSGS gelisimine katkida bulunduklari
disiintlmektedir. Podositlerdeki flizyon, adezyon ve
kopmalar, Bowman kapstilii ve pariyetal epiteliyal
hiicreler arasinda sinesilere yol acarak, plazma
proteinlerinin  subendoteliyal alanda birikimi ile
karakteristik hyalinozis ve segmental sklerozis yol
agmaktadir. Sonucta olusan bu segmental skleroz,
global sklerozise dogru ilerlemektedir. Genetik
predispozisyonda HLA-DR4 siklidi ile hastalik arasinda
korelasyon oldugunu savunan yazarlar vardir (1,2,6).
SDNS'un genetik formlar (izerindeki galismalar Fin
tipi nefrotik sendromda kromozom 19q13.1 (izerinde
lokalize  NPHS1 geninin saptanmasiyla ve bunun
kodladidi  nefrin adli  proteinin  bulunmasiyla
yogunlasmistir. Nefrin bobreklerde, slit diafram basta
olmak (izere podositlerde lokalizedir. Ailevi SDNS'un
otozomal resesif tipi, MDH veya FSGS histopatolo-
jisiyle ortaya gikar. Burada patogenezden kromozom
1g25-g31 Uzerinde identifiye edilen NPHS2 geninin
kodladigi podosin adli protein sorumlu tutulmustur.
Daha cok eriskin yasta baslayan, FSGS karakterinde-
ki otozomal dominant SDNS'de kromozom 19q13'te
lokalize alfa-aktinin 4 (ACTN4) sorumlu tutulmustur.
ACTN4 podositlerin ayaksi gikintilarinin olusumunda
yer almaktadir. Ayrica SDNS'un Denys-Drash
sendromu (erkek psddohermafrodizm ve Wilms
timord) ile Frasier Sendromu (erkek
psodohermafrodizm ve nefropati) gibi 6zel tipleri de
mevcuttur (1,2).

Patoloji

Patolojik  degisikliklerin  ilk basladidi  yerin
jukstameduiller glomerdller olmasi nedeniyle sadece
korteksteki glomeriilleri iceren renal biyopside taninin
gozden  kagabilecedi  unutulmamahdir.  Isik
mikroskobunda  glomeriiler  hilustan  baglayan
glomerdillerin  bir bélimdni (fokal) ve tutulan
glomerdiliinde bir pargasini ilgilendiren (segmental)
lezyonlar gorilirken , immiinfloresan incelemede
graniler IgM ve C3 depolanmasi mevcut olup,
elektron mikroskopide ayaksi cikintilarda fiizyon
gorilmektedir (1, 7).

Tedavi

FSGS'de optimal tedavinin zorlugu, tedavilerin
¢ogunun ampirik olmasi ve prospektif kontrolli
calismalarin azligi bu konuda bir gorisbirligi
olugsmasindaki zorluklarin temelini olusturmaktadir.
Bu baglamda diger nefrotik sendrom tiplerinde
oldugu gibi destek tedavisi, akciger 6demi, konjestif
kalp yetmezligi, bakteriyel peritonit, tromboz,
hipertansiyon ve vollim eksikligi konusularinda

dikkatli olunmalidir. Destek tedavisinin ana unsurlarini
tuz kisitlamasi ve dilretikler olusturmaktadir. Ditiretik
kullaniminin intravaskdler volim eksikligini ekarte
ettikten sonra ve genellikle albuminle birlikte
yapilmasi 6énemlidir (1,2,7).

Alkilleyici Ajanlar

Alkilleyici ajanlardan siklofosfamid ve klorambusil
hiicre DNA'sina penetre olarak etki etmekte, steroide
bagimli ve steroide direngli nefrotik sendromda
kullaniimaktadir. Siklofosfamid tedavisine olumlu
yanit bildirimi kisith olmakla birlikte, Kanada grubu
%48 oraninda tam ya da kismi remisyon bildirmistir
(8). Intravendz siklofosfamidin alti ay siiresince aylik
bolus uygulamalarinin steroide direncli nefrotik
sendromlu MDH'da %100 remisyon sagladidi, ancak
%40''Inda relaps gdzlenmesine karsin bunlarin da
steroide duyarl bicime donustiglu gozlenmistir. Oral
siklofosfamid 2-3 mg/kg/giin tek dozda, intraventz
sikofosfamid ise 500-750 mg/m2 dozunda &nerilmek-
tedir. Hemorajik sistit, I6kopeni ve gonodal toksisite
en 6nemli yan etkisidir. Kiimdlatif dozu 225 mg/kg'dir
9).

Klorambusil ise steroid ve siklofosfamide direncli
grupta %80 remisyon saglarken %40 relaps ortaya
cikmistir. Onerilen doz 0.2 mg/kg/giindir. Kimdilatif
dozu 1000 mg'i gegmemelidir. Uzun stre kullanimda
malignite olusturma riski vardir (10).

Kombinasyon Tedavisi

Son doénemde dikkati geken onemli bir tedavi
yaklasimi anafikrini yliksek doz bolus metilprednizolo-
nun olusturdugu prednizon, siklosporin ve siklofos-
famidden olusan tedavi kombinasyonlaridir. Tune ve
Mendoza'nin 6nerdigi, 18 aylk tedavi protokoliiniin
olumlu sonuglari bildirilmekte, Cocuk Nefrolojisi
Dernedi tarafindan da FSGS'de bu protokoller
Onerilmektedir. Steroidler oral kullanimdaki yuksek
dirence karsin, tedavide yine de ilk segenenek olarak
dnemlerini korumaktadir (Tablo III, 1V,V). intravensz
yiiksek doz steroid ve siklosporinle tedavi edilmis,
ortalama 6.33 yil izlenen 32 hastanin 21'inde (%65.6)
tam remisyon, 3'lUnde (%9.4) hafif proteiniri, 2'sinde
(%6.3) orta diizeyde proteiniiri, 6'sinda (%18.8)
tedaviye yanitsizlik saptanmistir. Tedaviyle tam
remisyon sadlanamayan 11 hastanin 5'inde kronik
bobrek yetmezligi, 3'linde de son donem bdbrek yet-
mezligi saptanmisti. Tedavinin katarakt (%22),
gelisme geriligi (%17), hipertansiyon (%17),
I6kopeni (%19) ve sik gastrointestinal sistem rahatsi-
zhgr gibi yan etkileri vardir (11-13).
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TABLO-III
FSGS'de Steroid Kullanimi Tedavi Protokolii-I (11)

Oral Prednizolon

2 mg/kg/giin
4 hafta
Yanit (+) Yanit (-)
Oral PrednizoloN  ee——— Metilprednizolon

1.5 mg/kg/gtinasiri 30 mg/kg/giin asiri

(Max. 1 gr) 3 kez)

\

Yanit (-)

\

Steroid Rezistan FSGS'de
Tedavi Protokolii II a veya
II b segilir

TABLO-1IV
Steroid Direncli FSGS'de Tedavi Protokolii - IT a (11)

Haftalar Metilprednizolon* Prednizon**
1-2, 30 mg/kg 3 kez/hafta
3-10, 30 mg/kg/hafta
11-18, 30 mg/kg/2 hafta
19-50 30 mg/kg/ay

51-82 30 mg/kg/2 ay

1.5 mg/kg/glinasiri
1 mg/kg/glinasiri

0.5 mg/kg/glinasiri
0.5 mg/kg/gunasiri

* Maksimum doz 1000 mg
** Maksimum doz 60 mg

Nefrotik dlzeydeki proteiniri ilk on haftalik protokoli
takiben halen devam ediyorsa bu tedavi protokoliine 11'inci
haftadan itibaren SIKLOFOSFAMID 2 mg/kg/giin 8-12 hafta
siireyle eklenir.

TABLO-V
Steroide Direngli FSGS'de Tedavi
Protokolii - II b (11,12)

Haftalar Metilprednizolon Prednizon Siklosporin
1-2, 30 mg/kg 3x/hafta 3 mg/kg/giin
3-10, 30 mg/kg/hafta 20 mg/m2/giinasin 3 mg/kg/giin
11-18, 30 mg/kg/2 hafta 20 mg/m2/glinasir 3 mg/kg/giin
19-50 30 mg/kg/ay 20 mg/m2/glnasiri 3 mg/kg/giin

51-82 30 mg/kg/2 ay 20 mg/m2/glnasir 3 mg/kg/giin

Siklosporin

Fokal segmental glomerilosklerozun pato-
genezindeki immdin aracilikli mekanizma nedeniyle
T-lenfositlerin interldkin-2 (IL-2) ve dider lenfokinleri
Uretmesini inhibe eden siklosporinden tedavide
yararlaniimaktadir. Remisyon oranlari %10-86.7
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arasinda genis bir araliktadir (14). Tejani ve ark. (15)
FSGS'li 12 gocuktan 4'Unde tam, 8'inde ise kismi
remisyon saglamiglardir. Ponticelli ve ark.nin (16)
calisma sonuglarinin destedi ile yaklasik %60 hastada
tam veya kismi remisyon olusabilecedi ©ne
surllmistir. Ancak tedavinin yan etkileri 6nemlidir.
Hipertrikoz, bulanti-kusma, basadrisi,  gingival
hiperplazi gibi minér yan etkilerin yanisira,
hipertansiyon, hiperkalemi, nefrotoksik olmasi
nedeniyle ilerleyici intersitisiyel fibrozis ve tibiler
atrofi gibi major yan etkiler de vardir. Ilag kesiminden
sonra ortalama %42 oraninda relaps tanimlanmigtir

(1,2).

Angiotensin konverting enzim (ACE)
inhibitorleri

Intraglomeriiler kapiller basinci, efferet arteriolu
dilate etmek yoluyla duslrerek etki ederler.
Proteiniiriyi yaklasik %50 oraninda azalttigi ve
selektif hale getirdigi yolunda vyayinlar olmakla
birlikte nefrotik sinirdaki proteiniiriyi 6nlemede
basarili dedildirler. Ayrica serum lipid dlzeylerini
azaltic etkileri nedeniyle de yararli olmaktadirlar (17).

Hiperlipidemi ve lipid diisiiriicii ajanlar

Hiperlipideminin glomerdiler filtrasyon bariyerinin
gecirgenligini  dedistirerek, glomeriiloskleroz ve
tubulointersitiyel fibrozisi ilerlettigi dislinilmektedir.
Hidroksimetil glutaril-CoA rediiktaz inhibitorleri,
kolesterol, LDL, trigliserid duzeylerini azaltmakta,
ancak proteiniri ve renal fonksiyonlarda diizelmeyi
etkilememektedir. Tedavide LDL-aferez tedavisi de
denenmis, sekiz hastanin besinde ortalama 14 glinde
serum protein diizeylerinde yiikselme saptanmigtir
(18).

Takrolimus

Bir kalsinorin inhibitori olarak IL-2 dretimini
azaltir, bdylece T-hiicre lenfokin Uretimini inhibe
ederek glomeriil bazal membranin gegirgenliginde
diizelme saglar. FSGS'de kullanimi hakkinda az sayida
olgu iceren kontrolsliz galismalar ve olgu sunumlari
disinda yeterince bilgi yoktur (19).

Mikofenolat Mofetil

Mikofenolat mofetil (MMF) ve mizoribin inozin
monofosfat dehidrogenaz enzimini inhibe ederek de
novo pirin sentezini engelleyerek etki ederler.
Boylelikle 6zellikle T ve B lenfosit proliferasyonunu
inhibe ederler. Ayni zamanda endoteliyal hiicrelere
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aktive olmus lenfosit adhezyonunu da adhezyon
molekiillerinin  glikozilasyonunu inhibe ederek
saglarlar. Yakin zamanlarda MMF'in, eriskinlerde
membranoz  nefropatide  proteiniriyi  azalttig,
cocuklarda da sik tekrarlayan nefrotik sendromda
relaps siklidini azalttigini gosteren calismalar vardir
(19).

Plazmaferez

FSGS'nin patogenezi hakkindaki hipotezlerden
biri de dolasan (sirklle eden) sitokin ya da biliyiime
faktorl yapisindaki bir faktorin artmis glomerdler
permeabiliteden sorumlu olabilecegine iliskindir. Buna
dayanarak plazmaferez hem primer FSGS'de hem de
hastaligin renal allograftaki tekrarlamasinda kullanilir.
Steroid ve siklosporine direngli FSGS'li yedi gocuk
hasta Uzerinde yapilan retrospektif bir galismada, iki
hastada tam, iki hastada kismi remisyon saglanmistir.
Hastalarin  timi tedavi sirasinda intravendz
metilprednizolon almig, yine bir bolimine ACE-
inhibitdrl, antihipertansif, siklosporin ve antilipid
tedavi verilmistir (20).

E vitamini

E vitamini bobregi reaktif oksijen molekiillerinin
zararlarindan koruyan dodal bir antioksidandir.
Cocuklardaki FSGS'de proteiniiride %58' lik bir
azalma sadladidi bildirilmistir. Ancak tiim antioksidan
ve renoprotektif etkilerine karsin proteiniriyi nefrotik
diizeyin altina distiremez (21).

Diger tedavi yaklagimlan

ISKDC'nin yaptigi bir calismada, azatioprin ve
steroid ile yalnizca steroid alan SDNS hastalar
arasinda bir fark bulunamamistir. Dolayisiyla tedavide
onerilen ve kullanilan bir ilag olarak degeri disukttr
(22).

Prostoglandin sentezini inhibe ederek, afferent
arteriolde vazokonstruksiyon yapan ve glomertler
filtrasyon hizini azaltan nonsteroid antienflamatuar
ilaglar, bazal membranin selektivitesini korurlar,
glomertiler filtrasyon hizinin %50'nin Gzerinde oldugu
hastalarda oOnerilirler. Ancak gocuk yas grubunda,
intersitisiyel nefrit yaparak proteiniiriyi arttirma gibi
yan etkileri nedeniyle pek kullaniimazlar (23).

Vinkristin, mikrotubuler protein tubuline bagla-
narak mitozu metafazda bloke eden bir alkaloiddir.
Genellikle steroide direncli nefrotik sendromda etkisiz
olduguna inaniimaktadir. Buna karsin uygulandigi
yedi hastadan ikisinde tam remisyon saglanmistir
(24).

Bir florokinolon tiirevi olan pefloksasin, bakteriyel
bir enfeksiyon nedeniyle tedavi edilen nefrotik
sendromlu bir hastada, remisyon saglamis ve FSGS
tedavisinde kullanimini giindeme gelmistir. Ancak
daha sonraki galigmalarla bu basarili etki desteklen-
memistir. Ayrica artralji, eklemlerde efiizyon,
intrakraniyal hipertansiyon, bulanti ve akut bdbrek
yetmezligi gibi 6nemli yan etkileri ortaya cikmis,
ratlarda adriyamisin ile olusturulan nefrotik sendrom
sonrasi pefloksasin tedavisi ile ilk hafta proteindri
azalmis, ancak sonradan bu iyilesme siireklilik
gostermemistir (25).

Levamizol, immunstimulan etkileri uzun zamandir
bilinen bir antihelmintiktir. Sik tekrarlayan ya da
steroide bagimli tip nefrotik sendromlarda antipro-
teiniirik etkisi nedeniyle basariyla kullaniimaktadir.
Ancak steroide direngli nefrotik sendromda etkisi
gosterilememistir. Grip benzeri semptomlar, bulanti,
norolojik semptomlar ve agraniilositoz gibi yan
etkileri vardir (26).

Sonug

FSGS, cocukluk cadl nefrotik sendromlari
arasinda onemi giderek artan ve prognozunun
kotlligl  nedeniyle  kronik  bobrek yetmezligi
nedenleri arasinda one gikmakta olan bir patolojidir.
Hastaligin yerlesmis bir tedavisinin olmamasi ve
ampirik tedavilerin basari oranlarinin kisithhdi tanida,
patogenezde ve tedavide vyeni arastirma ve
segeneklere gereksinme gostermekte ve FSGS'nin
cocuk nefrolojisinde &nemi giderek artmaktadir.
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