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OZET

Abdominal kitlesi olan 45 giinliik erkek bebege
radyolojik ¢alismalar yapildi ve sol tarafta multikistik
displastik bobrek (MKDB) saptandi. Radyolojik
incelemelerde sol lireter ve renal pelvisin gériilmesi,
ayrica hidronefrotik bobrek icinde ¢ok sayida birbirinden
ayri kistin saptanmasi nedeniyle olgunun multikistik
boébregin nadir gériilen hidronefrotik tipi oldugu diisiiniildii.
Kars1 bobrekde anomali olmamasi, lriner enfeksiyon,
agri, hematiiri, hipertansiyon ve malign dejenerasyon
belirtileri gériilmemesi nedeniyle hastamiz idrar tetkiki,
ultrasonografi, DTPA sintigrafi, intravenézpiyelografi
(IVP) ve komputerize tomografi ile iki yildir nonoperatif
izlenmektedir. Sol ve sag boébregin fora/ fonksiyona
katilimi %48ve %52 olarak saptanmistir.

Yenldogan déneminde saptanan MKDB, tani siipheli
degilse nonoperatif takip edilebilir ve izlem sirasinda
malign degisim, hipertansiyon, agri ve iiriner enfeksiyon
goriiliirse nefrektomi yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Multikistik displastik bébrek,

Hidronefrotik tip, Nonoperatif izlem
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Multikistik displastik bébrek (MKDB) yenidogan do-
neminde palpabl abdominal kitlelerin ¢ogunlugunu
olusturur (1-4). Bu hastaligin dogal seyri hakkinda bili-
nenlerin az olmasindan dolay! optimal izlemi tartismali-
dir (5). Genellikle unilateral tutulum gérilmesine karsin
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SUMMARY

We performed radiological studies for a
45-day-old-boy with an abdominal mass, and left sided
multicystic dysplastic kidney (MDK) was diagnosed.
Because of the radiological demonstration of the left
ureter, renal pelvis and multiple separeted cysts in a
hydronephrotic kidney, the case was considered as a
rare hydronephrotic type of MDK. Since there was not
any anomaly on the right kidney and he did not reveal
either any sign of urinary infection, hypertension, pain or
suggestion of a malign degeneration, he was managedin
anonoperative manner with urine test, ultrasonography,
DTPA scintigraphy, intravenouspyelography and
computed tomography for two years. The left and the
right kidneys shared 48% and 52% of the total renal
function, respectively.

The MDK detected during newborn period may be
managed nonoperatively unless there Is no doubton the
diagnosis, and nephrectomy should be performed during
close follow up if the malign degeneration, hypertension,
pain, hematuria and urinary infections interrupt the
course.

Key Words: Multicystic dysplastic kidney,
Hydronephrotic type, Nonoperative management
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%15-20 oraninda bilateral tutulum olabilecegi de bildiril-
mektedir. MKDB sol bobrekte sag boébrede gére daha
¢ok goérulmektedir (1,6). Karsi bobrekte anomali insi-
dansi %30-33'dlr, bazen bu patoloji hastaligin tanisina
yardimci olur (1,5,7). Multikistik displastik bébrek bilate-
ral olmadik¢ca boébrek fonksiyonlarinda degisiklik
olusmaz. Lezyonun komplikasyonlari arasinda malign
degdisim, hipertansiyon, agri ve kistlerin yirtilmasi sayila-
bilir (1,5,6).

Multikistik displastik bdbrek saptandiginda nefrek-
tomi yapilmasini savunanlarin yanisira, son yillarda tani
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metodlarinin da ilerlemesinden dolay!r nonoperatif izlemi
destekleyen yayinlar da vardir (1,5)

OLGU SUNUMU

Karnin sol tarafinda sislik, idrar yaparken zorlan-
ma yakinmasi ile basvuran 45 gunlik erkek hastamizin
fizik incelemesinde, karnin sol yan tarafinda dizgin
sinirh, sert yaklasik 5x5 cm boyutlarinda, orta hatt
gecmeyen kitle palpe ediliyordu. Kardiak incelemelede
mezokardiak odakta duyulan 1I/IV° sistolik GfGarimin
nedeni olarak, ekokardiografide kiigik bir VSD saptan-
dr.

Laboratuar incelemelerinde serum Na: 141 mEq/L,
K: 5.2 mEq/L, BUN: 14, Cr: 0.6, idrar dansitesi: 1010,
pH'si: 5, protein (-), glikoz (-), mikroskopisinde 1-2
epitel saptandi.

Radyolojik inceleme olarak sirasiyla ultrasonografi,
intravendzpiyelografi (IVP), bilgisayarli tomografi, kinetik
DTPA sintigrafisi ve voiding sistoliretrogram (VSUG)
yapildi. Ultrasonografide sag bodbrek 52x25 mm sol
bobrek ise 82x32 mm boyutlarinda ve sol bdbrek
icinde gesitli biylkliikte, birbirinden keskin sinirlarla ay-
rilmis multikistik olusumlar saptandi (Sekil 1). IVP'de
her iki bobrek fonksiyon gérmekteydi, ancak sol bdbrek
pelvikalisyel yapilari ektazik olarak degderlendirildi. Bilgi-
sayarli tomografide her iki bdbregin fonksiyon gérdigd,
sol boébrek boyutu ve korteks kalinhidinin belirgin dere-
cede arttigi, parankimde cesitli blyUklikte birbirinden
keskin sinirlarla ayrilmis multikistik displastlk bdébregi
duslindiren kistik yapilar oldugu saptandi. Sintigraflk
calismada ise sag bdbredin tim fonksiyonlari normal
olarak degerlendirildi. Sol bébregdin kanlanma, konsant-
rasyon fonksiyonlari normal olmasina karsin ekskres-
yon fonksiyonunun 20. dakikada tamamlanmadid: ve
dliretik enjeksiyonuna fonksiyonel tipte madde stazi ile
uyumlu yanit verdigi gézlendi. VSUG'da vesikoureteral
reflii izlenmedi. Hastamiz iki yasindayken yapilan kont-
rol DTPA sintigrafisinde 2-3 dakikalarda bobreklerin to-
tal fonksiyona katilim orani sol bobrek igin %48, sag

-
o 189. 81N B8 . OWN

40 . 1M

Sekil 1. Ultrasonografide sol bobrekte birbirinden keskin sinir-
larla ayrilmisg kistik yapilari.
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Sekil 2. iki yasina gelen hastamizin iVP'si. Her iki bobregin
fonksiyon gosterdigi ve sol bdbrekte hidronefrotik gorinim ol-
dugu izlenmektedir.

Sekil 3.  Komputerize tomografide sol bobrekte birbiriyle iligki-
siz multikistik yapilar. Sol renal pelvis ve lreter goriilmektedir.

bébrek icin %52 olarak saptandi. Kontrol [VP'de her
iki bobregin fonksiyon goOsterdigi ve sol bdbregin hidro-
nefrotlk oldugu saptandi (Sekil 2). Yapilan kontrol bilgi-
sayarli tomografisinde ise sol bébregin boyutlarinin art-
mis oldugu, korteks ve medullada bulunan birbiriyle
iliskisiz kistik olusumlarin sayr ve boyutlarinin daha 6n-
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ceki tomografiyle karsilastirildiinda arttigr dikkati cekti
(Sekil 3).

Hastamizin kan basinci telemlerinde hipertansiyon
saptanmadi. $u anda herhangi bir sorunu olmayan
hastamiz halen iki yasinda olup, alti aylhk aralarla no-
noperatif olarak izlenmektedir.

TARTISMA

Yenidogan déneminde palpabl abdominal kitlelerin
blylk c¢ogunlugunu multikistik displastik bébrek olustu-
rur. Birgok seride erkeklerde biraz daha fazla goril-
dagu, sol bébregin sag bébrekten daha sik tutuldugu bil-
dirilmigtir. MKDB genellikle tek taraflidir ancak %15-20
oraninda her iki tarafli olabilir (1,3,4,6). Bizim olgumuz
45 glnlikken abdominal kitle nedeniyle miracaat et-
mis ve yapilan radyolojik incelemelerinde sol bdébrekte
saptanan kistik lezyonlarin, MKDB oldugu dusunil-
mustir.

Bu hastalikta %30-33 oraninda karsi bdbrekte de
anomali olabilir ve bazen karsi bobrekdeki bu patoloji
nedeniyle hastalik teshis edilebilir. Karsi bdbrekte goru-
len anomaliler siklikla Ureteropelvik darlik ve renal hi-
poplazi olup, bu durumda agri, hematiri ve Uriner en-
feksiyon gibi belirtiler bulunur (1,5,7). Olgumuzda agri,
hematiri ve uriner enfeksiyon bulgulari gorilmemis
kars1 bdbrekte herhangi bir patoloji saptanmamistir.

MKDB ile birlikte konjenital anomaliler sik olarak
gorultr. Karsi boébredi tutan anomaliler disinda ekstrare-
nal olarak kardiak, muiskdiler, iskelet, sinir sistemi ve
gastrointestinal sisteme ait anomaliler de bildirilmistir
(1). Hastamizda ventrikiloseptal defekt gosterilmis,
diger sistemlerle ilgili anomali saptanmamistir.

Ultrasonografi, MKDB'in degerlendiriimesinde son
derece faydalidir. Klinik olarak MKDB'den siiphe edilen
olgularda ultrasonografi ilk uygulanacak tani ydéntemi
olmalidir. Ultrasonografik olarak MKDB, hidronefrotik
bobrekten rastgele dagilmis, birbiriyle iliskisiz kistlerin
yluzeyleri arasinda keskin sinirlarin goérilmesiyle ayirte-
dilir (1,8). Genellikle renal parankim gdsterilemez, renal
pelvis ve lreter iyi gelismemistir, siklikla da atreziktir
(4,5,8). Multikistik bdbregin nadir goérilen hidronefrotik
formu bazen ultrasonografik olarak Ureteropelvik obs-
truksiyonu taklit edebilir. Klasik MKDB'den, hafif hidro-
nefrozu ultrasonografik olarak ayirdetme kolaydir, an-
cak MKDB'in hidronefrotik tipinden agir hidronefrozu
ayirmak zor olabilir (4). Hidronefrotik tip MKDB'de lre-
ter ve renal pelvis saglam olabilir (5,8). Bilgisayarli to-
mografi; tani ydntemi olarak nonfonksiyone bd&bregin
degerlendirilmesi ve ureteral ektopi varligini géstermede
faydalidir (1). IVP; fokal veya segmental tutulum yoksa
iyi bir gorintileme yodntemi degildir. Karsi bobregi de-
gerlendirmek icin USG, IVP ve VSUG yapilmalidir (8).
Bizim olgumuzda da USG ve bilgisayarli tomografide
sol boébrek korteks ve medullasinda birbirinden ayri
multipl kistlerin bulundugu, IVP, DTPA sintigrafisi ve bil-
gisayarli tomografide her iki bébregdin fonksiyon gdster-
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digi ancak sol bobregin hidronefrotik gérinimde oldugu
ve Ureteral ektopi olmadigi saptandi ve VSUG'da vezi-
kolreteral refli gérilmedi. Olgumuz; sol Ureterin ve re-
nal pelvisin gérulmis olmasi, sol bdbregdin hidronefrotik
goérunuimde olup, igerisinde birbirinden keskin sinirlarla
ayrilmis ¢ok sayida kistik olusum bulunmasi nedeniyle
MKDB'in hidronefrotik tipi olarak kabul edildi.

MKDB'in ayirici tanisinda akilda tutulmasi gereken
hastaliklardan biri de otozomal resesif gegis gosteren
polikistik bobrektir (PKB). Yenidogan déneminde bilate-
ral, sert, flank kitle ile karsimiza ¢ikan bu hastaligin
dort klinikopatolojik formu vardir. Bu formlardan tubu-
lislarin  %25'inin tutuldugu infantil tip ve tubdlislarin
%10'unun tutuldugu javenil tip hayatla bagdasmaktadir.
infantil polikistik bébrek hastaliginda karacigerde mutla-
ka bir patoloji vardir. Tutulan tubilis sayisi ne kadar
azsa karaciger hastaligina bagh semptom ve bulgular o
kada’ belirgindir (9). Ayrica PKB hastaliginda iVP'de
nefrogram fazinin ¢ok uzadigi ve medulladan kortekse
radial gizgi seklinde uzanan gunes 111 (Sun ray) man-
zaras| gorulur (1). Olgumuzda karaciger patolojisine ait
higbir semptom ve bulgunun olmayisi ve radyolojik bul-
gularin PKB hastaligina uymayisi, infantil polikistik béb-
rek hastaligr tanisindan uzaklastirmamiza neden ol-
mustur.

Ayirici tanida unutulmamasi gereken bir diger has-
tallk da bobregdin multilokuler kistleridir. Bu hastalikta
tek tarafli tutulum olup kistlerin birbirleriyle iliskisiz ol-
masi, karsi bdbrekte patoloji olmamasi, multilokuler ya-
pi ve soliter tutulum s6z konusudur (10). Olgumuz da
soliter tutulum ve multilokuler yapi goérilmemesi nede-
niyle, tani olarak bu hastalik disinilmemistir.

Literatirde iki tip MKDB'den s6z edilmektedir. Bi-
rincisi buyik MKDB olup, bunlarda karsi bébrek genel-
likle normaldir, ikincisi ise kig¢ik MKDB'dir, bunlarda
ise siklhikla karsi bobrekte ve diger sistemlerde anomali
vardir. Potter siniflamasina goére birinci tarif Potter IlA,
ikincisi ise Potter 1IB'ye uymaktadir. Potter MA'da ma-
lign degisim daha azdir (4,8). Olgumuz, biyik MKDB
olmasi, kargi bobrekte ve diger sistemlerde patoloji
saptanmamasi nedeniyle Potter IIA olarak deger-
lendirilmistir.

Gegmiste fizik inceleme, transiliminasyon ve IVP-
'da nonfonksiyone bdbregin goérilmesiyle MKDB
disunilip, kesin tani ancak cerrahi eksplorasyonla ko-
nulurdu. Ginumiizde ise ultrasonografi ve sintigrafi gibi
gorintileme tekniklerindeki ilerlemeler sonucu olgulara
%90 nonoperatif tani koyulabilmektedir. Bu nedenle ba-
z1 klinisyenler MKDB'de nefrektomi gerekli midir? soru-
sunu sormaktadirlar (5). Eger kesin tani konulabilmisse
ve hasta asemptomatikse yenidogan déneminde nefrek-
tomi gerekmez (1,4). Bununla beraber multikistik bdb-
regin nonoperatif izleminde gelisebilecek enfeksiyon,
agn, hipertansiyon, kistlerin aktif ¢cocuklarda yirtilmasi,
taninin yanhs konmasi ve hepsinden 6nemlisi malign
dejenerasyon gibi riskler akildan ¢ikarilmamalidir ve bu
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hastalar yasam boyu izlenmelidir (1,2,4,5). Olgumuz,
Uriner enfeksiyon, agri, hipertansiyon olmamasi ve sinti-
grafik olarak sol bébregin total fonksiyona katilim orani-
nin %48 olmasi nedeniyle nonoperatif olarak izlenmek-
tedir.

Sonug¢ olarak yenidoganda saptanan tek tarafli
MKDB nonoperatif izlenebilir, ancak tanidan emin olun-
mali, agri, uriner enfeksiyon, hipertansiyon ve malign
dejenerasyonu disindiren klinik ve radyolojik bulgular
saptandiginda nefrektomi yapilmalidir.
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