Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Dergisi 2023; 66: 29-36 Orijinal Makale

Cocuklarda Nutcracker sendromu: Tek merkez deneyimi
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Nutcracker syndrome (NCS) is defined as the presence of signs and symptoms
accompanying compression of the left renal vein. Although it is often a benign
condition, it is rare in childhood, and data on treatment and follow-up are
limited. This study aimed to examine the clinical and laboratory findings at the
presentation and follow-up of pediatric NCS patients and obtain information
about prognosis. Medical records of pediatric patients diagnosed with NCS
between January 2017 and August 2024 were retrospectively investigated.
Demographic, clinical, and laboratory findings of the patients at diagnosis
and follow-up were recorded. The study included 31 patients (23 females,
8 males) diagnosed with NCS, with a mean age at diagnosis of 11.7 = 3.6
years. Twenty-eight (90.3%) patients were asymptomatic. The most common
presentation [22 patients (71%)] was isolated proteinuria. Twenty-seven (87%)
patients were followed for a median of 17 (1.6-97.4) months. Complete clinical
and laboratory recovery was observed in 10 (37%) patients. Eight (29.6%)
patients had isolated microalbuminuria at the last visit. A significant decrease
in proteinuria and increased body mass index (BMI) z-score were detected
during the follow-up period. All patients were followed up conservatively.
No increase in symptoms, decrease in glomerular filtration rate, or increase
in proteinuria was observed in any patient during the follow-up. NCS
often presents with hematuria and/or proteinuria and should be excluded
before invasive examinations such as kidney biopsy. Usually, it has a good
course; conservative follow-up is sufficient in most patients, and the rate of
improvement is high in parallel with the increase in BMIL
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OZET: Nutcracker sendromu (NCS) sol renal venin kompresyonuna eslik
eden bulgu ve belirtilerin olmasi olarak tanimlanmaktadir. Siklikla iyi seyirli
bir durum olmakla birlikte ¢ocukluk ¢aginda nadirdir ve tedavi ve izlem ile
ilgili veriler kisitlidir. Bu c¢alismada NCS tanisi ile izlenen ¢ocuk hastalarin
basvuru ve izlemdeki klinik ve laboratuvar bulgularini incelemek ve prognoz
hakkinda bilgi edinmek amacglanmistir. Ocak 2017 ile Agustos 2024 tarihleri
arasinda NCS tanisi ile izlenen ¢ocuk hastalarin medikal kayitlar1 geriye yonelik
incelendi. Hastalarin tani ve izlemdeki demografik, klinik ve laboratuvar
bulgularn1 kaydedildi. Calismaya NCS tanis1 konulmus, ortalama tani yas1 11.7
+ 3.6 yil olan, 31 (23 kiz, 8 erkek) hasta dahil edildi. Yirmi sekiz (%90.3)
hasta asemptomatikti. En sik [22 hasta (%71)] prezentasyon sekli izole
proteiniiriydi. Yirmi yedi (%87) hasta ortanca 17 (1.6-97.4) ay takip edildi. Bu
hastalarin 10 (%37)’unda klinik ve laboratuvar olarak tam diizelme goriildii.
Sekiz (%29.6) hastada ise son vizitte izole mikroalbuminiiri mevcuttu. izlem
siirecinde proteiniiride anlamli azalma ve viicut kitle indeksi (VKI) z-skorunda
anlamli artis saptandi. Tiim hastalar konservatif olarak izlendi. izlemde
hicbir hastada semptomlarda artis, glomeriiler filtrasyon hizinda azalma ve
proteiniiride artis gozlenmedi. Nutcracker sendromu siklikla hematiiri ve/
veya proteiniiri ile karsimiza ¢ikar ve bobrek biyopsisi gibi invaziv tetkikler
oncesinde mutlaka ekarte edilmelidir. Siklikla iyi seyirlidir, konservatif izlem
cogu hastada yeterlidir ve VKI’de artis ile paralel olarak diizelme oran yiiksektir.

Anahtar kelimeler: Nutcracker sendromu, proteiniiri, hematiiri, postural proteiniiri.
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Nutcracker sendromu (NCS) sol renal
venin anatomik olarak sikismasi sonucu
bulgu ve belirtilerin ortaya ¢ikmasi olarak
tanimlanmaktadir.! Siklikla sol renal ven, aorta
ve superior mezenterik arter (SMA) arasinda
sikisir ve bu durum anterior nutcracker olarak
tanimlanir. Daha nadir olarak goriilen posterior
nutcracker sendromunda ise sol renal ven,
retroaortik veya sirkumaortik seyirlidir ve aorta
ile vertebra arasinda basiya ugramaktadir.?

Nutcracker sendromu ve nutcracker fenomeni
literatiirde siklikla es anlamli olarak kullanilsa
da aslinda bu iki tanim birbirinden farklidir.
NCS’da sol renal vene olan basiya eslik eden
sol yan agris1, hematiiri, proteiniiri gibi bulgu ve
belirtiler varken, nutcracker fenomeninde izole
olarak sol renal vene basi bulunmaktadir ve
semptomatik degildir. Sol renal venin sikismasi
sol renal venin anatomik varyasyonlarina
sekonder gelisebilir. Bunun yani sira nadiren
paraaortik lenfadenopati, retroperitoneal Kkitle,
abdominal aort anevrizmasi, sol renal ven
duplikasyonu, ektopik ventral sag renal arter,
sol renal pitozis, siddetli lordoz, gebelik,
intestinal malrotasyon ve hizli kilo kaybina
sekonder gelisir. Basiya sekonder sol renal
venin vena cava inferiora bosalmasi bozulur.3
NCS’nin diisiik viicut kitle indeksi (VKI) ile
iliskili oldugu diisiiniilmektedir. Retroperitoneal
yag dokusundaki yetersizlige bagli olarak
mezo-aortik ag1 azalir ve bdbregin ptozisine
neden olabilir. Bu durumlara ikincil olarak da
sol renal vende sikisma gelisir. Aorta ve SMA
arasindaki a¢1 normalde 38° ile 65° arasindadir.2
Destekleyici mezenterik yag dokusunun
olmamas: bagirsaklar1 asag1 dogru kaydirabilir
ve SMA acisini daraltabilir. Calismalarda VKI’de
artisla NCS bulgularinda diizelme oldugu
gosterilmistir.245

Nutcracker sendromu klinikte karsimiza sol
yan agrisi, pelvik agri, makroskobik hematiiri,
gonodal varisler (varikosel veya ovaryan ven
sendromu) gibi bulgularla gelebilmekle birlikte
¢ogu hasta asemptomatiktir.#6 Laboratuvar
incelemesinde hematiiri ve ortostatik proteiniiri
goriilebilir. Nadiren de sol renal vende ve
gonadal venlerde tromboz ve bodbrek hasari
gortilebilir.6-8

Renal ven Doppler ultrasonografi (US) ilk
asama tanisal test olarak Onerilmektedir.
Doppler US’nin sensitivitesi %69-90, spesifitesi
%89-100 arasindadur. °-!! Bilgisayarli tomografi
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(BT) anjiografi, magnetik rezonans (MR)
anjiografi, retrograd venografi ve intravaskiiler
US, kullanilan diger tanisal goriintiileme
yontemleridir ancak bu tekniklerin pahali
olmasi, invaziv olmasi ve iyonize radyasyon
iceriyor olmasi nedeni ile Doppler US ile
tani konulamayan hastalara saklanmasi
gerekmektedir.8

Tedavi karari siklikla klinik ve laboratuvar
bulgularina gore alinmaktadir. Semptomlarin
siklikla hafif olmasi ve prognozun iyi olmasi
nedeni ile ¢cogunlukla konservatif izlem yeterli
olmaktadir. Ancak ciddi yan agrisi, bobrek
yetmezligi, tekrarlayan makroskobik hematiiri,
persistan anemi, ciddi persistan proteiniiri
gibi bulgular1 olan secilmis vakalarda cerrahi
veya endovaskiiler tekniklerle diizeltme gerekli
olabilir.

Nutcracker sendromunun klinik seyri ve
prognozu eriskin dénemde daha iyi bilinirken,
cocuklarda veriler oldukea kisitlidir. Bu nedenle
tan1 ve tedavi ile ilgili kesin bir fikir birligi
bulunmamaktadir. Izlem siiresi uzun, fazla
hasta sayisina sahip ¢ocukluk ¢ag1 vaka serilerine
ihtiya¢ vardir. Bu calismada ¢ocukluk ¢aginda
NCS tanist ile izlenen hastalarin basvuru ve
izlemdeki klinik ve laboratuvar bulgularini
incelemek ve prognoz hakkinda bilgi edinmek
amaclanmistir.

Materyal ve Metot

Bu c¢alismada Ankara Egitim ve Arastirma
Hastanesi Cocuk Nefrolojisi Poliklinigi’'nde
Ocak 2017 ile Agustos 2024 tarihleri arasinda
NCS tanist alan 18 yasindan kiigiik 31 ¢ocuk
hastanin verileri geriye doniik olarak incelendi.
Hastalarin demografik bulgulari, klinik
ozellikleri, bagvuru ve izlemdeki fizik muayene
ve laboratuvar bulgular1 (tam kan sayimi,
bobrek fonksiyon testleri, idrar analizi, 24
saatlik idrar ve spot idrarda protein, kreatinin ve
mikroalbumin diizeyleri) ve radyolojik bulgulari
(Doppler US, BT-MR anjiyografi) incelendi.

Santrifiij edilmis idrarda >5/mm3 eritrosit
saptanmasi hematiiri, spot idrar protein/
kreatinin oraninin >0.2 mg/mg olmasi veya
24 saatlik idrarda 4 mg/m?/saat tlizerinde
protein atilimi olmasi proteiniiri ve spot
idrarda albiimin/kreatinin oraninin 30-300
mg/g arasinda olmasi mikroalbuminiiri olarak
tanimlandi. Nefrotik diizeyde proteiniiri 24
saatlik idrarda 40 mg/m?/saat protein atilimi
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olmas1 veya spot idrar protein/kreatinin
oraninin >2 mg/mg olmasi olarak tanimlandi.

Tim hastalarda tam kan sayimi, tam idrar
analizi, spot idrar veya 24 saatlik idrar ile
protein ve kalsiyum diizeyleri, idrar kiiltiird,
bobrek fonksiyon testleri, kompleman diizeyleri
ve lriner sistem US bulgulari ile diger nedenler
dislandi. Proteiniirisi olan hastalarin hepsinde
sabah ilk idrarda protein ve kreatinin bakildi ve
calismaya ortostatik proteiniirisi olan hastalar
dahil edildi. Bébrek fonksiyonlarini etkileyecek
hastaliga sahip olan, bobrek fonksiyonlarini
etkileyecek ila¢ kullaniyor olan, NCS ile
aciklanamayacak bobrek fonksiyon testlerinde
bozuklugu olan, sabah ilk idrarda proteiniirisi
olan ve diisiik kompleman diizeyine sahip olan
hastalar ¢alismadan dislandi.

Yan agrisi, karin agrisi, makroskobik
hematiirisi olan hastalar semptomatik
olarak degerlendirilirken, tesadiifen saptanan
mikroskobik hematiiri ve/veya proteiniiri
nedeni ile arastirilirken NCS tanisi konulan
hastalar asemptomatik olarak kabul edildi.

Hastalarin tani ve izlemde viicut agirliklari
ve boylar1 &lgiilerek Diinya Saglik Orgiitii
verileri kullanilarak boy ve VKI z-skorlari
hesaplandi. Tahmini glomeriiler filtrasyon hizi
(GFR) modifiye Schwartz formiilii kullanilarak
hesaplandi.12

Nutcracker sendromu tanisi, klinik (sol
yan agrisi, makroskobik hematiiri) ve/veya
laboratuvar bulgularina (hematiiri, proteiniiri)
eslik eden goriintiileme bulgular1 oldugunda
konuldu. Doppler US’ de SMA agisinin <35°
olmas1 ve/veya sol bobrek veninin gerilmis
hiler ve daralmis aortomezenterik kisimlarindan
Olclilen 6n-arka cap oraninin >4.2 olmasi ve/
veya peak velocity oraninin >4.7 olmasi NCS
acisindan anlamli kabul edildi.8%.13

Bu calisma icin Ankara Egitim ve Arastirma
Hastanesi Bilimsel Arastirmalar Etik
Kurulu'ndan onay alindi (Karar no:299/2024,
tarih:20.11.2024).

Verilerin kaydedilmesi ve istatiksel analiz i¢in
SPSS 24 (IBM Corp. Armonk, NY) programi
kullanildi. Degiskenlerin normal dagilima
uygunlugu gorsel (histogram ve olasilik
grafikleri) ve analitik yontemle (Shapiro-Wilk
testi) incelendi. Tanimlayici analizler normal
dagilan degiskenler icin ortalama ve standart
sapma, normal dagilima uymayan ve ordinal
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degiskenler icin ortanca (en diisiik-en yiiksek)
olarak verildi. Dagilim o6zelliklerine gore;
normal dagilim gbsteren parametreler igin
gruplar arasi karsilastirmada Student t testi,
normal dis1 dagilim gosteren parametreler icin
Mann Whitney U testleri yapildi. p degerinin
<0.05 olmasi istatiksel olarak anlamlilik sinir1
olarak kabul edildi.

Bulgular

Calismaya 18 yas altinda NCS tanis1 almis 23’1
(%74.2) kiz, 8’i (%25.8) erkek 31 hasta dahil
edildi. Otuz (%96.8) hastada anterior NCS,
1 (%3.2) hastada posterior NCS ile uyumlu
bulgular mevcuttu. Otuz (%96.8) hastaya
Doppler US, 1 (%3.2) hastaya ise MR anjiografi
ile tan1 konuldu. Ortalama tani yas1 11.7+3.6
idi. Tan1 sirasinda ortalama boy z-skor 0.18=1.0,
VKI z-skoru -1.0+1.1’idi. Tanuda VKI z-skoru
<0 olan 28 (%90.3) hasta, <-2 olan 8 (%25.8)
hasta mevcuttu. Yirmi sekiz (%90.3) hasta
asemptomatikti, tesadiifen saptanan hematiiri
ve/veya proteiniiri etyolojisi arastirilirken NCS
tanis: konulmustu. Iki (%6.5) hastada sol
yan agrisi, 1 (%3.2) hastada ise makroskobik
hematiiri sikdyeti mevcuttu. Tan: sirasinda
hipertansiyon saptanan hasta yoktu. Yirmi iki
(%71) hasta izole proteintiri, 4 (%12.9) hasta
izole hematiiri, 3 (%9.7) hasta proteiniiri
ve hematiiri, 1 (%3.2) hasta makroskobik
hematiiri, 1 (%3.2) hasta ise hematiiri ve
proteiniirinin eslik etmedigi izole sol yan agrisi
ile prezente oldu. Hastalarin tani sirasindaki
ortalama serum kreatinin diizeyi 0.5+0.1 mg/
dl ve tahmini GFR’si 117.3+20.7 idi. Tani
anindaki demografik, klinik ve laboratuvar
bulgular1 Tablo I'de verilmistir.

Otuz bir hastanin 27’sine (%87) ait klinik
izlem verileri mevcuttu (Tablo II). Kalan 4
hasta takibe gelmedigi icin klinik izlem verileri
yoktu. Yirmi yedi hastanin ortanca izlem
siiresi 17 (1.6-97.4) ayd1. Son vizitteki ortalama
VKI z-skoru (-0.8+1.1), tan1 sirasindaki VKI
z-skoruna (-1%=1.1) gore anlamli olarak daha
yiiksek saptandi (p=0.046). Tani sirasindaki
ortalama boy z-skoru (0.2=1) ile son vizitteki
ortalama boy z-skoru (0.6+0.9) arasinda
ise anlamli farklilik saptanmadi (p=0.55).
Hastalarin tani sirasindaki ortalama tahmini
GFR degeri (118%21.6) ile son vizitteki
ortalama tahmini GFR degeri (113.5+18)
benzerdi (p=0.14) (Tablo III). Son vizitte 27
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Tablo I: Tan1 anindaki demografik, klinik ve laboratuvar bulgular

Tani yasi, n=31 11.7+3.6
Cinsiyet, n (%)
Kiz 23 (74.2)
Erkek 8 (25.8)
Antropometrik ol¢limler, ortalama=+SS
Boy z-skor 0.2=1
Viicut kitle indeksi z-skor -1.00%1.1
Klinik bulgular, n (%)
Sol yan agrisi/karin agrist 2 (6.5)
Makroskobik hematiiri 1 (3.2)
Varikosel 0 (0)
Hipertansiyon 0 (0)
Asemptomatik 28 (90.3)
Laboratuvar bulgulari, ortalama+SS
Ure (mg/dL) 21.1+6.1
Kreatinin (mg/dL) 0.5+0.1
Tahmini GFR (ml/dk/1,73 m?2) 117.3+20.7
Prezentasyon, n (%)
Izole sol yan agrisi 1(3.2)
Izole proteiniiri 22 (71)
Izole mikroskobik hematiiri 4 (12.9)
Makroskobik hematiiri 1 (3.2)
Proteiniiri + hematiiri 3 9.7)
Tani, n (%)
Doppler US 30 (96.8)
MR anjiografi 1(3.2)
Anterior nutcracker 30 (96.8)
Posterior nutcracker 1 (3.2)

GFR; glomeriiler filtrasyon hizi, MR; Manyetik rezonans, SS; standart sapma, US; ultrasonografi

Tablo II. Son vizitte demografik, klinik ve laboratuvar bulgular

Yas, n=27, ortanca (en biiylik-en kii¢tik)

14.7 (7.3-18), IQR; 3.6

Cinsiyet, n (%)
Kiz
Erkek

20 (64.5)
7 (22.6)

izlem siiresi, ay, ortanca (en biiyiik-en kiiciik)

17 (1.6-97.4), IQR; 35.4

Antropometrik 6l¢limler, ortalama=+SS

Boy z-skor 0.6x+0.9
Viicut kitle indeksi z-skor -0.8+1.1
Laboratuvar bulgulari, ortalama=SS

Ure (mg/dL) 22.3+7.5

Kreatinin (mg/dL) 0.6x+0.1

GFR (ml/dk/gl 73 m2) 113.5+17.6
Izole mikroalbuminiiri, n (%) 8 (29.6)
Izole proteiniiri, n (%) 6 (22.2)
Izole mikroskobik hematiiri, n (%) 2 (7.4)
Proteiniiri+hematiiri, n (%) 1 (3.7
Diizelme, n (%) 10 (37)

GFR; glomertiler filtrasyon hizi, IQR; interquartile range, SS; Standart sapma, US; ultrasonografi
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Tablo III. Tani sirasindaki ve son vizitteki antropometrik ve laboratuvar bulgularinin karsilastirilmasi

n=27 Tani Son vizit p degeri
VKI z-skor, ortalama=+SS -1+£1.1 -0.8+1.1 0.046
Boy z-skor, ortalama=SS 0.2+1 0.6x0.9 0.55
Spot idrar protein/kreatinin (mg/

mg), ortanca (en biiyiik-en kijgiik%, 0.5 (0.2-2) 0.2 (0.1-0.6) <0.001
Tahmini GFR (ml/dk/1,73m?2),

ortalama=SS 118+22 113.5+18 0.14

GFR; glomeriiler filtrasyon hizi , SS; Standart sapma, VKI; Viicut kitle indeksi

hastanin 10’unda (%37) klinik ve laboratuvar
olarak tam diizelme saptandi. Kalan 17 hastanin
8’inde (%29.6) izole mikroalbuminiiri, 6’sinda
(%22.2) proteintiri, 2’sinde (%7.4) izole
mikroskobik hematiiri, 1’inde (%3.7) proteiniiri
ve hematiiri saptandi. Makroskobik hematiiri
ile tan1 alan hastada izlemde makroskobik
hematiiri tekrarlamadi. Tam diizelme saptanan
10 hastanin tani sirasinda sekizi izole
proteiniiri, biri izole mikroskobik hematiiri,
biri de hematiiri ve proteiniiri ile prezente
olmustu. Hastalarin hepsi konservatif izlendi,
hicbir hastada cerrahi girisim gereksinimi
olmadi. Iki hastaya goérece yiiksek diizeyde
proteiniiri nedeni ile enalapril tedavisi verildi.
Izlemde proteiniiride tam diizelme olmasi
nedeni ile enalapril tedavisi kesildi ve tedavi
kesiminden sonraki kontrollerde proteiniirinin
tekrarlamadigr gozlendi. Kontrol Doppler
US izlemde 14 hastaya yapildi ve 1 hastada
Doppler US bulgularinin tamamen diizeldigi,
13 hastada NCS ile uyumlu bulgularin devam
ettigi goriildii. Bobrek biyopsisi yapilan hasta
olmadi.

Tam diizelme go6riilen 10 hastanin tani
sirasindaki VKI z-skoru ile son vizit VKI
z-skoru arasinda anlamli farklilik saptanmadi
(p=0.83). Ayrica tam diizelme goriilen ve
goriilmeyen hastalarin son vizit VKI z-skorlar1
arasinda anlamli farklilik saptanmadi (p=0.45).

Tartisma

Bu calismada NCS tanisi ile izlenen ¢ocuk
hastalarin tani sirasindaki ve izlemdeki klinik ve
laboratuvar bulgular1 incelenmistir. Hastalarin
¢ogu tani sirasinda asemptomatikti ve tesadiifen
saptanan hematiiri ve/veya proteiniiri etyolojisi
arastirilirken tani konuldu. Hastalarin biiyiik
cogunlugu (%71) izole proteiniiri seklinde
prezente oldu. Klinik takibi olan hastalarin

%37’sinde son vizitte tam diizelme goriilddi.
Izlem siirecinde hastalarin VKI’nin anlamli
olarak arttig1 ve proteiniiri diizeylerinin anlaml
olarak azaldig1 saptandi. izlemde hastalarin
tahmini GFR’lerinde diisme godzlenmedi ve
tim hastalar konservatif olarak izlendi. Cerrahi
veya endovaskiiler girisime gerek duyulan hasta
olmadi.

Nutcracker sendromu ¢ocukluk ¢agindan
yedinci dekata kadar genis bir yas araliginda
goriilebilen, prognozu ¢ogunlukla iyi olan ve
konservatif tedavinin genellikle yeterli oldugu
bir durumdur.'* Cogu hastanin asemptomatik
olmasi ve semptomlarin degisken olabilmesi
nedeni ile kesin prevelansi bilinmemektedir.
Hastalik en sik geng ve orta yasli eriskinlerde
goriilmektedir. Cocukluk ¢aginda ise eriskin
doneme kiyasla daha nadir goriilen bir
durumdur. Cocukluk ¢aginda en sik adolesan
cagda goriiliir.!> Adolesan ¢agda daha sik
goriilmesinin nedeninin boydaki ani uzamaya
bagli olarak aorta ve SMA arasindaki aginin
daralmas: olabilecegi diistiniilmektedir.16
Kizlarda daha sik goriilmekle birlikte bazi
calismalarda cinsiyetler arasinda belirgin farklilik
yoktur veya erkekler cogunluktadir.>6.8.15 Bizim
calismamizda hastalarin ortalama tani yasi
11.7%3.6 idi. Tanida 12 (%38.7) hasta 10 yasin
altinda, 19 (%61.3) hasta 10 yasin {izerindeydi.
Hastalarimizin ¢ogunlugu literatiire benzer
sekilde tani sirasinda adolesan yas grubunda ve
kiz (%74.2) olmakla birlikte 10 yas alt1 hasta
sayis1 da azimsanmayacak diizeydeydi.

Nutcracker sendromunda klinik bulgular
izole mikroskobik hematiiri/proteiniirinin
eslik ettigi asemptomatik hastaliktan, ciddi
sol yan agrisi, varikosel, dismenoreye kadar
genis bir yelpazede goriilebilir. Semptomlar
fiziksel aktivite ile artabilir. Hematiiri siklikla
mikroskobik olsa da bazi vakalar makroskobik
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hemattiri ile de karsimiza gelebilir.3 Bizim
vaka serimizde de bir hasta makroskobik
hematiiri nedeni arastirilirken NCS tanisi
almistt. NCS’de hematiirinin sikismis sol renal
vendeki staz ve hipertansiyona ikincil olarak
renal pelvis ve {ireter arasinda varis olusumu
ve bu ince duvarli venlerin riptiiriine ikincil
gelistigi diisiniilmektedir. Bizim vaka serimizde
literatiirden daha az oranda hematiiri gorildi.
Dort (%12.9) hastada izole mikroskobik
hematiiri, 1 (%3.2) hastada makroskobik
hematiiri, 3 (%9.7) hastada da mikroskobik
hematiiri ve proteiniiri mevcuttu.

Nutcracker sendromunun 6nemli bulgularindan
biri de ortostatik proteiniiridir. Ortostatik
proteiniirinin kesin patogenezi bilinmemekle
birlikte vendz hipertansiyonun nefron igerisinde
damar duvarinda subklinik bir immun kaskadi
baslattigr ve ayakta durus sirasinda asiri
norepinefrin ve anjiotensin II salinimina yol
actig1 distiniilmektedir.l” Bunun yani sira
bobrek hemodinamigindeki ani degisikliklere
artan fizyolojik yanitin da ortostatik proteiniiriye
katkida bulundugu diisiiniilmektedir.!8 Vaka
serimizde en sik (22 [%71] hasta) bulgu izole
proteiniiriydi. U¢ (%9.7) hastada da hematiiri
ve proteiniiri birlikteligi mevcuttu ve toplamda
25 (%80.7) hastada proteiniiri mevcuttu. Hi¢bir
hastada eslik eden hipoalbuminemi, GFR
distikliigii saptanmadi. Tanida spot idrarda
ortanca protein/kreatinin orant 0.5 (0.1-1.9)
mg/mg idi. Nefrotik diizeyde proteiniiri ile
uyumlu olacak sekilde spot idrarda protein/
kreatinin oran1 > 2 mg/mg olan hasta yoktu.

Cocuklarda NCS’nin klinik seyri ile ilgili veriler
oldukg¢a kisithidir. Literatiirdeki en fazla hasta
sayisini iceren Akdemir ve arkadaslarinin*
yaptigl calismada 108 NCS’lu ¢ocuk hasta
ortalama 35.8 *25.8 ay izlenmis, son vizitte
taniya gore VKI ve VKI persentilinin arttig
saptanmistir. Ayrica izlemde makroskobik
hematiirisi olan 6 hastanin 5’inde makroskobik
hematiirinin devam etmedigi, proteiniiride de
son vizitte tani anina gore anlamli olarak azalma
oldugu saptanmuistir. Hastalarin 43 (%40)’{inde
hematiiri ve/veya proteiniiride tam diizelme
gozlenmistir. Alaygut ve arkadaslarinin® yaptigi
calismada ise NCS’lu 23 ¢ocuk hasta ortalama
16+22 ay izlenmis, izlemde hematiiri ve
proteiniirinin geriledigi hastalarda VKi’nin
de tani anina gore anlamli olarak arttigi
saptanmigtir. Bizim calismamizda takibi olan
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27 hastanin son vizitteki VKI z-skoru tani
anina gore anlamli olarak daha yiiksek, spot
idrar protein/kreatinin orani anlamli olarak
daha diisiik saptandi. izlemde 10 (%37)
hastada klinik ve laboratuvar olarak tamamen
diizelme goriildi, 8 (%29.6) hastada ise belirgin
proteintiri ve hematiirinin eslik etmedigi izole
mikroalbuminiiri mevcuttu. Calismamizda
biitiin hastalarin konservatif izlendigi goz
6nlinde bulunduruldugunda, kendiliginden
diizelmenin VKI z-skorundaki artis ile iliskili
olabilecegi diisliniilddi.

Nutcracker sendromu siklikla iyi seyirli bir
durumdur ve VKi’de artis ile parelel sekilde
spontan diizelme ihtimali yliksektir. Bununla
birlikte literatiirde nadiren de olsa NCS’una
eslik eden immunglobulin (Ig) A nefropatisi,
mezengial proliferatif glomeriilonefrit, fokal
segmental glomeriiloskleroz gibi primer bébrek
hastaliklar1 olabilecegi bildirilmistir.1921 Bu
nedenle NCS ile agiklanamayan bulgular
varliginda, ozellikle de proteiniirinin nefrotik
diizeyde oldugu ve ortostatik olmadig olgularda
diger primer bobrek hastaliklar1 a¢isindan
b&brek biyopsisi ile degerlendirme yapilmalidir.

Tedavide siklikla konservatif izlem yeterli
olmaktadir. Biiytime ile birlikte SMA ¢ikis yerinde
fibroz dokuda artis olmasi aorta mezenterik
acida artis ile sonuglanabilir.® Bunun yani sira
kilo alimi ve buna ikincil retroperitoneal yag
dokusundaki artis sol bobregin pozisyonunu
degistirerek sol renal vendeki basiy1 azaltabilir.
Ayrica vendz kollaterallerin gelisimi sol renal
vendeki hipertansiyonun azalmasina katkida
bulunabilir.8 Ancak ¢ocukluk ¢aginda NCS’nin
klinik seyri ile ilgili verilerin kisitli olmasi
nedeni ile tedavi ile ilgili kesin bir rehber
Onerisi de bulunmamaktadir. NCS’li ¢ocuk
hastalarin verilerinin incelendigi bir sistematik
derlemede literatiirdeki 235 hastanin tedavi
modalitesine ulasilmis, bu hastalarin 204
(%86.7)’1 konservatif izlenmis, 31 (%13.2)’i
cerrahi olarak tedavi edilmistir. Izlemde
neredeyse hastalarin (konservatif izlenen veya
cerrahi geciren) tamaminda (%95.8) tam veya
kismi diizelme oldugu saptanmistir.!> Akdemir
ve arkadaslarinin* calismasinda ise 108 hasta
ortalama 35.8 +25.8 ay sadece konservatif
olarak izlenmis ve 43 (%40) hastada hematiiri
ve/veya proteiniiride tam diizelme saptanmaistir.
Benzer sekilde Mird ve arkadaslari® ortalama
52.3 aylik izlem sonunda vakalarin %76’sinda
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konservatif izlem ile tam diizelme oldugunu
rapor etmislerdir. Bizim vaka serimizde biitiin
hastalar konservatif olarak izlendi ve son vizitte
hastalarin %37’sinde klinik ve laboratuvar
olarak tam diizelme, %29.6’sinda izole
mikroalbuminiiri goriildii. Semptomlarda veya
proteiniiride artis olan, bobrek fonksiyonlarinda
bozulma olan veya cerrahi tedavi ihtiyaci olan
vaka olmadi. Bizim caligmamiz da literatiire
benzer sekilde vakalarin ¢ogunun konservatif
izlem ile diizelebilecegi, cerrahi miidahele icin
acele edilmemesi gerektigi, cerrahi miidahelenin
sadece secilmis vakalarda diisiintilmesi gerektigi
savini desteklemektedir.

Calismamuzin kisitliklilar retrospektif olmasi,
hasta sayisinin az olmasi, Doppler US’lerin
farkli radyologlar tarafindan yapilmis olmasi
ve tani sonrasinda hastalara rutin olarak belli
araliklarla kontrol Doppler US yapilmamis
olmasidir. Hasta sayist az olmakla birlikte
uzun donem izleme ait bilgiler iceriyor olmasi
calismamizin giigli yanidir.

Sonu¢ olarak NSC cocukluk c¢aginda siklikla
asemptomatik olan, proteiniiri/hematiiri
etyolojisi arastirilirken saptanan bir durumdur.
Pek ¢cok primer b&brek hastalig1 ile karisabilmesi
nedeni ile ayirici tanida diisiiniilmesi ve bobrek
biyopsisi gibi girisimsel tetkikler 6ncesinde bu
taniya yonelik tetkiklerin planlanmasi gereksiz
ve girisimsel tetkiklerin yapilmasinin énlenmesi
acisindan 6nemlidir. Doppler US tani ve izlemde
siklikla yeterlidir ve ilk asama goriintiileme
yontemi olarak kullanilmalidir. Bizim vaka
serimizde de gosterdigimiz sekilde izlemde
klinik ve laboratuvar olarak kendiliginden
diizelme orani yiiksektir. Bu nedenle secilmis
vakalar disinda ilk asamada konservatif izlem
diistinilmelidir. Ancak Ig A nefropatisi gibi
primer bdbrek hastaliklarr ile de nadiren
birlikteligi olabildigi unutulmamali, NCS ile
aciklanamayan bulgularin varliginda bébrek
biyopsisi yapilmasindan ¢ekinilmemelidir.

Tesekkiir: Hastalarin tani ve izlem sirasinda
ultrasonografik degerlendirmelerini yapan
Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi Radyoloji
Bilim Dali doktorlarina tesekkiir ederiz.

Etik Kurul Onay1: Ankara Egitim ve
Arastirma Hastanesi Bilimsel Aragtirmalar Etik
Kurulu'ndan onay alind1 (Karar no: 299/2024,
tarih:20.11.2024).
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