
Kistik renal hastalıklar, heterojen bir grup hastalıktır. Kistik böbrek
hastalıklarının insidansı çok geniş bir yelpazede seyreder. Otozomal
resesif polikistik böbrek hastalığı insidansı 1/10000-1/40000 iken,

basit kistler 50 yaşın üzerindeki her dört erişkinden birinde bulunur. Oto-
zomal dominant polikistik böbrek hastalığı gibi bazı kistik hastalıklarda
renal kistler primer böbrek hastalığını oluşturur iken, nefronofitizi sen-
dromları gibi bazı hastalıklarda da renal kistler sendromun bir komponen-
tini oluştururlar. Bazı kistik böbrek hastalıklarında erken başlangıçlı
semptomlar ve renal yetmezlik karakteristik iken, diğerleri yaşam boyu
asemptomatik kalır. Renal kistlerin hepsi genetik nedenli değildir. Renal
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Kistik Böbrek Hastalıkları Tedavisine
Genel Bir Bakış ve Tedavide Yenilikler

ÖÖZZEETT  Kistik böbrek hastalıkları klinik ve genetik olarak heterojen bir grup hastalıktır ve in utero-
dönemde oluşup klinik bulgu verebilir ya da erişkin çağlara kadar sessiz kalabilir.  Kistlerin büyü-
mesini durduracak ve renal yetmezlik gelişimini önleyecek bir tedavi modalitesi maalesef henüz
yoktur. Çalışmalar en çok otozomal dominant polikistik böbrek hastalığı üzerinedir. mTOR inhi-
bitörleri, V2 reseptör blokajı ve somatostatin analogları ile yapılan çalışmalar da beklenen faydayı
vermemiştir. Epitelyal growth faktör inhibitörleri gibi biyolojik tedavi yöntemleri araştırılmaya
devam etmektedir. Otolog kök hücre nakli gibi hücresel tedavi yöntemleri de araştırılan bir diğer
tedavi yöntemidir. Bu derlemede, kistik böbrek hastalıklarının genel tedavi yöntemleri ve tedavide
yeniliklerle ilgili kısa ve öz bir bakış sunulmuştur.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Böbrek hastalıkları, kistik; kombine modalite tedavisi

AABBSS  TTRRAACCTT  Cystic kidney diseases are a clinically and genetically heterogenous group of disorders
that may present in utero with clinical findings immediately after birth or be clinically silent well
into adulthood. Unfortunately, there is no treatment modalities that stop the growth of the cysts
and prevent the development of renal failure, yet. The treatment modalities have focused espe-
cially on autosomal dominant polycystic kidney disease. Studies with mTOR inhibitors, V2 recep-
tor blockade and somatostatin analogues did not have expected benefits. Biological treatment
methods such as epithelial growth factor inhibitors and cellular therapies such as autologous stem
cell transplantation have also been investigated as another treatment options. Here, we made a con-
cise overview to general treatment methods and innovations in the treatment of these heterogenous
group of disorders.

KKeeyy  WWoorrddss::  Kidney diseases, cystic; combined modality therapy
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replasman tedavisi uygulanan son dönem böbrek
yetmezliği (SDBY) gibi edinsel nedenlerle de böb-
rekte kistler oluşabilir. Renal kistlerin patogenezi
de bir bilinmezdir.1,2 Ancak, patogenezdeki ilerle-
meler sayesinde bugün kistik böbrek hastalıkları-
nın temelinde immotil silia bozukluğu olduğu
anlaşılmıştır.3 Patogenezdeki tüm bu ilerlemelere
karşın tedavi konusunda çok az ilerlemeler olmuş-
tur. Bu derlemede, kistik böbrek hastalıklarının
genel tedavi yaklaşımlarına ve yeni tedavi modali-
teleri ile ilgili kısa ve öz bir bakış sunulmuştur.

MULTİKİSTİK DİSPLASTİK BÖBREK

Böbreğin gelişim anomalisinin güzel bir örneğidir.
Böbrek nonfonksiyonedir. Genellikle tek taraflıdır.
Diğer böbreğin eşlik edebilecek diğer patolojiler
(özellikle vezikoüreteral reflü) açısından incelen-
mesi önemlidir.4,5 Multikistik displastik böbreğin
(MKDB) potansiyel bir komplikasyonu olan hiper-
tansiyonun, bu hastalıkta genel populasyona göre
daha sık olduğu ve nefrektominin hipertansiyon te-
davisinde bir tedavi yöntemi olduğu bilinmekte-
dir.6-14 Ancak 1.115 hastayı inceleyen geniş bir
seride sadece altı hastada hipertansiyon saptanmış-
tır.15 Bu rakam genel populasyonda mevcut olan hi-
pertansiyon sıklığından yüksek değildir. Ayrıca,
nefrektomi hipertansiyonda bir tedavi yöntemi ola-
rak bildirilmesine rağmen, iki ayrı çalışmada nef-
rektomi sonrası hipertansiyon düzelme oranları
sırasıyla %25 ve %50 olarak bildirilmiştir.13,14 Eğer
MKDB olan bir çocukta hipertansiyon saptanmışsa
ve altta MKDB dışında başka bir neden bulunama-
mışsa nefrektomi düşünülebilir. Ancak, aileye nef-
rektomi yapılsa bile hipertansiyonun düzelme
ihtimalinin en fazla %50 olacağı söylenmelidir.16

MKDB tanısı sonrası Wilms tümörü olguları bil-
dirilmiştir.17,18 Tarihte ve hatta günümüzde de nef-
rektomi, bu komplikasyonun önüne geçmek için
uygulanmıştır ve uygulanmaktadır.19 Ancak, 7.500
Wilms tümörü hastasının araştırıldığı bir çalışmada,
etiyolojide MKDB, sadece beş hasta olarak bildiril-
miştir.20 MKDB insidansının 1/4.300, Wilms tümörü
insidansı 1/8.000-10.000 olduğu gözönüne alındı-
ğında, MKDB’de Wilms tümörü ihtimali 1/2.000 ola-
rak hesaplanmıştır.20 Sonuçta, MKDB’de rutin
monitörizasyon ve nefrektominin gereksiz olduğu so-

nucuna varılmıştır.20 Hatta MKDB’de Wilms tümörü
insidansı genel populasyondan daha az bile olabilir.
Çünkü unilateral MKDB olan 1.041 çocuk konserva-
tif olarak tedavi edilmiş ve hiçbirinde Wilms tümörü
gözlenmemiştir.21 Küçülmekte olan MKDB olguları-
nın hiçbirinde Wilms tümörü bildirilmemiştir.17

MKDB’de Wilms tümörü belirlenen olguların hepsi
dört yaşından önce saptanmış ve hiçbirinde ölüm bil-
dirilmemiştir.22 Sonuç olarak, MKDB’de Wilms tü-
mörü gelişme riski minimal gibi görünse bile yüksek
oranda tedavi edilebilir bir tümördür. 

Tüm bu gözlemlere dayanarak bu hastalara nef-
rektomi yapalım mı? Çoğunluk cerrahi yapılması ta-
raftarı değildir, hastanın takibini savunur.22-25 Ancak
MKDB’nin laparoskopik yöntemlerle alınması ge-
rektiğini savunanlar da vardır.26,27 Bu grup, nefrek-
tominin izleme göre daha az maliyetli olduğunu,
izlem sırasında hastanın izinin kaybolabileceğini ve
ailenin endişesini giderdiğini savunur. İzlemi savu-
nanlar ise nefrektomiyi savunanların takip sıklığını
fazla göstererek maliyeti abarttığını iddia ederler.23

MKDB genellikle unilateral olmasına rağmen
nadiren bilateral de olabilir. Literatürde ilginç bir
örnek olarak; bilateral MKDB ile doğan ve bir ya-
şına kadar peritoneal diyaliz yapılan hastaya, bir
yaşında otolog kök hücre nakli yapılarak her iki
renal artere bu hücreler verilmiştir.28 Nakilden bir
ay sonraki kontrolde üre 260 mg/dL’den 163
mg/dL’ye, kreatinin 1,9 mg/dL’den 1,5 mg/dL’ye,
potasyum 6,6 mEq/L’den 3,3 mEq/L’ye düşmüş;
hastayı metabolik olarak stabil tutmak için gereken
tıbbi tedavi ihtiyacında azalma olmuştur. Ancak,
hasta nakilden yedi ay sonra kaybedilmiştir. Post-
mortem yapılan renal biyopside, daha önce görül-
meyen primitif renal tübüller, kalın duvarlı kan
damarları ve yaygın, dağınık blastemal hücreler gö-
rülmüştür. 

OTOZOMAL RESESİF POLİKİSTİK 
BÖBREK HASTALIĞI

Şiddetli olgularda fatal olabilen otozomal resesif
polikistik böbrek hastalığı (ORPBH)’nda ortalama
insidans 1/20.000’dir. Sıklıkla hepatik fibrozis ile
birliktedir.29 Bu hastaların %20’sinde renal dis-
fonksiyon ortaya çıkar.30 Bu disfonksiyon, tübüler
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konsantrasyon kapasitesinde azalma, kan-üre nit-
rojeni düzeylerinde artış ve kronik hafif metabolik
asidoz şeklindedir. 

ORPBH’de hipertansiyon gelişebilir ve bu hi-
pertansiyon, anjiyotensin-dönüştürücü enzim
(ACEi) inhibitörü veya anjiyotensin reseptör blo-
keri (ARB) tedavilerine genellikle iyi yanıt verir.
Ancak yenidoğanlarda ACE inhibitörü veya
ARB’lerin tübüler matürasyonu engelleyebileceğini,
obstrüktif üropatiyi ağırlaştırabileceği ve bu hasta-
larda tübüler konsantrasyon kapasitesinde azalma
olduğu için özellikle dehidratasyon durumlarında
akut böbrek yetmezliği gelişimini hızlandırabilece-
ğini unutmamak gerekir.31 Hipertansiyon tedavi-
sinde kullandığımız kalsiyum kanal blokerlerinin
teorik olarak kist oluşumunu hızlandırma ihtimali
mevcuttur.32 Çünkü kalsiyum, hücre proliferasyo-
nunu önleyerek kist büyümesini yavaşlatır.

Renal replasman tedavilerinin (diyaliz, böbrek
nakli) gelişmesiyle hastaların yaşı ilerlemeye başla-
mıştır. Hastanın yaşı ilerledikçe de hepatik prob-
lemler ön plana çıkmaya başlar. ORPBH’de nakil,
izole böbrek, izole karaciğer ya da kombine böbrek-
karaciğer nakli şeklinde olabilir. Diyaliz gerektir-
meyen hastalarda kombine karaciğer-böbrek
naklinin, tek başına karaciğer nakline göre üstün-
lüğü saptanmamıştır.33 İzole karaciğer nakli olgula-
rında en önemli sorun sepsis, bir diğeri ise
kolanjittir.34 Arıkan ve ark., tek başına karaciğer
nakli yapılan üç ORPBH hastasını 18 ay takip etmiş
ve hastalarda nefrotoksik bir ajan olan siklosporin
kullanmalarına rağmen renal fonksiyonlarda (serum
kreatinin düzeyleri, kreatinin klerensi ve renal re-
zistivite indekslerinde) iyileşme bildirmişlerdir.35

ORPBH’de başarılı, ardışık, canlı donörden
alınan karaciğer ve böbrek nakli bildirilmiştir.36

Epitelyal growth faktör (EGF) ün kist oluşu-
mundaki rolünden dolayı EGF inhibitörleri,
ORPBH oluşturulmuş fare modellerinde çalışılmış
ve renal kistlerin büyümesinde azalma sağlanmış-
tır. Bu hayvanlar, EGF inhibitörü verilmeyenlere
göre daha uzun normal renal fonksiyonlara sahip
olmuş ve daha uzun yaşamışlardır.37 EGF inhibi-
törlerinin toksik etkisi gözlenmemiştir. Ancak,
başka bir hayvan çalışmasında da bu inhibitörler
başarılı bulunmamıştır.38

ORPBH’de büyüme geriliği sıktır. Büyüme ge-
riliğinin nedeni sadece böbrek yetmezliği değildir.
Growth hormon tedavisi ORPBH’de başarılı bu-
lunmuştur.39 

OTOZOMAL DOMİNANT POLİKİSTİK 
BÖBREK HASTALIĞI

Otozomal dominant polikistik böbrek hastalığı
(ODPBH) en sık rastlanan kalıtsal böbrek hastalığı
olup, her 400-1.000 kişiden 1’inde bu hastalığa rast-
lanır.40,41 İntrarenal renin-anjiyotensin-aldosteron
sisteminin aktive olması ODPBH’de hipertansiyon
gelişiminde ve bunun sonucunda ODPBH’nin prog-
resyonunda önemli bir role sahiptir. Erişkin
ODPBH’lerini kapsayan prospektif bir çalışmada,
ACE inhibitörü+ARB ile yapılan çift blokajın tek ba-
şına ACE inhibitörü kullanımına göre daha etkili
olarak hastalık progresyonunda azalmaya neden ol-
duğu gösterilmiştir.42 Bu çalışma ayrıca, etkili bir kan
basıncı kontrolünün orta düzeyde etkili bir kan ba-
sıncı kontrolüne göre renal disfonksiyonda progres-
yonu azaltmada daha etkili olduğunu göstermiştir.

Çocuklarda ve genç erişkinlerde ACE inhibi-
törü ve statin tedavilerinin renal disfonksiyonda
progresyona olan etkisini incelemek için çalışmalar
devam etmektedir.43,44

Çocuklarda ve erişkinlerde kist enfeksiyonları
olabilir. Bu durumda kist duvarını geçebilen anti-
biyotiklere (siprofloksasin ve sülfonamidler) ihti-
yaç vardır. Penisilin ve aminoglikozidler kist
enfeksiyonlarında etkisizdir. Agresif antibiyotik te-
davisi önemlidir, çünkü yetersiz tedavi edilen en-
feksiyon, renal disfonksiyon progresyonunda bir
risk faktörüdür.45

Çocuklarda böğür ağrısına pek rastlanmaz.
Ancak hastalığın ilerlemesiyle adölesanlarda rastla-
nabilir. Ağrı kontrolü asetaminofen veya kısa süreli
oral narkotiklerle sağlanır. Ağrı kontrolünde, renal
disfonksiyon progresyonunu hızlandırdığı için nons-
teroid antiinflamatuar ilaçlar kullanılmamalıdır.3

ODPBH oluşturulmuş hayvan modellerinde,
hayvanlara çok su verilerek kan vazopressin düzey-
leri ve siklik-AMP (cAMP) düzeyleri baskılanmış-
tır.46 Bu durumun hastalık progresyonunda azalmaya
yol açabileceği düşüncesinden yola çıkılarak yapılan
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bir çalışmada, polikistik böbrek hastalığı (PBH) olan
ve olmayan kronik böbrek yetersizliği olan hasta-
larda yüksek idrar volümü ve düşük idrar osmolali-
tesi sağlamanın (fazla su alımının) renal disfonk-
siyonda progresyonu azaltmadığı gösterilmiştir.47

Günümüzde ODPBH’de yeni kist oluşumunu
durduran bir tedavi  yöntemi yoktur. Ancak  iler-
lemeyi yavaşlatabilecek bazı farmakolojik tedavi-
ler mevcuttur.

ORPBH’de olduğu gibi ODPBH modeli oluş-
turulmuş Han:SPRD ratlara da EGF inhibitörü ve-
rilmiş ve kist oluşumunda belirgin azalma elde
edilmiştir.48 EGF inhibitörlerinin toksik etkisi göz-
lenmemiştir.

Geleneksel Çin tıbbında kullanılan triptolid,
proapoptotik doğal bir üründür. İn vitro embriyo-
nik fare çalışmalarında gösterilmiştir ki, triptolid,
polisistin-2’ye bağlanarak kalsiyum salınımına, bu
durum da hücre proliferasyonunu önleyerek kist
yükünde azalmaya neden olur.49 ODPBH oluştu-
rulmuş yenidoğan farelerde triptolid, kist büyüme-
sini erken evrede inhibe ederek postnatal 8. günde
renal fonksiyonu belirgin derecede düzeltmiştir.50

Hayvan modellerinde, “mammalian target of
rapamycin (mTOR)” inhibitörü olan sirolimusun
kist büyümesini suprese ettiği ve total böbrek volü-
münde azalmaya neden olduğu gösterilmiştir.51-53

Benzer sonuçlar, kemirgen (rodent) modelinde, bir
diğer mTOR inhibitörü olan everolimus ile de gös-
terilmiştir.54 Böbrek nakli yapılan ODPBH olan
hastalarda yapılan iki retrospektif çalışmada,
mTOR inhibitörlerinin diğer grup immünsupresif-
lere göre hem böbrek hem de karaciğer volümle-
rinde azalmaya yol açtığı gözlemlenmiştir.52,55

mTOR kinazın kist oluşumunu indüklediği ve has-
talığın progresyonuna neden olduğu hipotezinden
yola çıkılarak, 214 erişkin hastaya çift-kör rando-
mize plasebo kontrollü bir çalışma ile everolimus
verilmiştir.56 Birinci ve ikinci yılın sonunda total
böbrek volümünde azalma everolimus grubunda
daha belirgin olmuştur (sırasıyla p=0,02; p=0,06).
Birinci ve ikinci yılın sonunda kist volümünde artış
everolimus grubunda daha az olmakla birlikte, ista-
tistiksel olarak anlamlı olmamıştır (sırasıyla p=0,27;
p=0,28). İkinci yılın sonunda tahmini glomerüler

filtrasyon hızı (GFH) nda azalma, istatistiksel ola-
rak anlamlı olmasa da (p=0,15) everolimus gru-
bunda daha belirgin olmuştur. Bu durum
everolimusun yaptığı total böbrek volümünde azal-
manın renal fonksiyonlarda iyileşme ile birlikte ol-
madığı şeklinde yorumlanmıştır. Everolimus alan
hastalarda daha fazla yan etkiye (hiperlipidemi, mi-
yelosupresyon, akne, stomatit) rastlanmıştır. 

Sirolimus ile yapılan çalışmada da benzer ba-
şarısız sonuçlar elde edilmiştir.57

Hayvan modellerinde antidiüretik hormon
(ADH) ve onun sekonder habercisi cAMP’nin kist
oluşumunda ve kist içine sıvı salgılanmasında rolü
olduğu gösterilmiştir. Fazla miktarda sıvı alımı ve
V2 reseptör blokajı ile ADH’nin supresyonu kist
oluşumunu azaltmış ve böbrek fonksiyonlarını ko-
rumuştur.58 V2 reseptör blokeri tolvaptan ile yapı-
lan ve üç yıl süren çift-kör, randomize plasebo
kontrollü çalışmada 961 hastaya tolvaptan veril-
miştir.59 Üç yılın sonunda total böbrek volümünde
artış tolvaptan grubunda daha az olmuştur
(p<0,001). Böbrek fonksiyonlarında azalma tolvap-
tan grubunda daha az görülmüştür (p=0,001). Renal
fonksiyonlar üzerine faydalı etki 35 yaş üstü hasta-
larda, hipertansiyonu olan hastalarda ve total böb-
rek volümü başlangıçta 1.500 mL ve üstünde olan
hastalarda daha belirgin olaraks saptanmıştır. Tol-
vaptan grubunda ODPBH’ye bağlı yan etkiler (böb-
rek ağrısı, hematüri, idrar yolu enfeksiyonu) daha
az iken elektrolitten fakir su diürezine bağlı yan et-
kilerin (susuzluk, poliüri, noktüri, polidipsi) daha
fazla olduğu görülmüştür. Tolvaptan grubunda ka-
raciğer enzimlerinde artışın daha fazla olduğu bil-
dirilmiştir. Tolvaptana bağlı yan etkiler nedeni ile
daha fazla hasta ilacı bırakmak zorunda kalmıştır.
Hastaların ilacı bırakma nedeni daha çok, tolvap-
tanın aquaretik (elektrolitten fakir su diürezi) et-
kileri olmuştur.

Erişkinlerde yapılan randomize, çift-kör kont-
rollü bir çalışmada, uzun etki süreli somatostatin
analoğu oktreotidin etkiliiği araştırılmıştır.60

ODPBH’de cAMP’nin kist oluşumu ve kist içine sıvı
salınımında büyük rolü olduğu gerçeğinden yola çı-
kılarak, cAMP inhibisyonu yapan oktreotidin etki-
liliği 38 hasta üzerinde araştırılmıştır. Birinci yılın
sonunda manyetik rezonans görüntüleme (MRG) ile
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yapılan kontrollerde oktreotid grubunda total böb-
rek volümünde ve total kist volümünde artış, pla-
sebo grubuna göre daha az bulunmuştur (sırasıyla
p=0,032; p=0,016). Üçüncü yılın sonunda yapılan
kontrollerde de oktreotid grubunda total böbrek vo-
lümünde ve total kist volümünde artış plaseboya
göre daha az olmakla birlikte, bu durum istatistiksel
olarak anlamlı bulunmamıştır (sırasıyla p=0,25;
p=0,11). Tedavi öncesi GFH değerleri ile karşılaştı-
rıldığında (bu çalışmada GFH, ioheksol plazma kle-
rens tekniğine göre hesaplanmış), tedavinin birinci
yılının sonunda GFH’de azalma oktreotid grubunda
%10,8, plasebo grubunda %9,7 olarak bulunmuştur.
Ancak, üç yılın sonunda oktreotid grubunda GFH
değerleri stabil seyrederken, plasebo grubunda prog-
resif olarak azalmaya devam etmiştir. Tüm üç yıl ola-
rak GFH’de azalma yeniden hesaplandığında,
oktreotid grubunda azalma plaseboya göre daha az
(3,85 mL/dk/1,73 m2’ye karşılık 4,95 mL/dk/1,73m2)
olmasına karşın, bu farklılık anlamlı bulunmamıştır.
Oktreotid grubunda kan basıncında düşüşe daha
fazla rastlanmış, yani hipertansiyon kontrolünün
daha iyi olduğu saptanmıştır. Oktreotid grubunda,
tedavi ile ilgili olduğu düşünülen kolesistit veya ko-
lelitiyazis olgularına rastlanmış olmakla birlikte, ilaç
genel olarak güvenli ve iyi tolere edilir olarak bu-
lunmuştur. 

Tolvaptan ve mTOR inhibitörleri ile yapılan
çalışmalardaki yan etkiler ile kıyaslandığında okt-
reotid, bu hastalığın uzun süreli tedavisinde etkili
tek seçenek gibi durmaktadır.

BASİT KİSTLER

Radyolojik görüntüleme yöntemlerinin artışıyla ço-
cuklarda basit kist tanısı artmaya başlamıştır. Sağ-

lıklı çocukların %0,3’ünde basit böbrek kisti vardır.61

Renal kistlerde, bilgisayarlı tomografi (BT) görüntü-
leri için hazırlanan, ancak MRG ve ultrasonografi
(USG) de kullanılabilen Bosniak renal kist klasifi-
kasyon sistemi geliştirilmiştir (Tablo 1).62-64 Bu sis-
tem, BT’de görülen renal kistteki sıvı dansitesine,
kistin duvar ve septa kalınlığına ve kist duvarında
kalsifikasyon olup olmamasına dayanmaktadır.   

Evre I ve II lezyonlarında izleme gerek yoktur.
Ancak semptomatik iseler (kistte hemoraji, enfeksi-
yon veya rüptür olabilir, kistin büyümesine bağlı ka-
liksiyal ya da pelvik obstrüksiyon olabilir) USG ya
da BT eşliğinde kist boşaltımı yapılabilir. Ancak tek
başına kist boşaltımı etkisizdir, çünkü %30-80 ora-
nında kist nüksüne yol açar. Bu nedenle kist boşal-
tımı, kist içine sklerozan madde enjeksiyonu (en sık
etanol kullanılır) ile birlikte yapılmalıdır.65

Evre III ve IV lezyonlarda cerrahi eksizyon
önerilir. Çünkü bu lezyonlarda malignansi riski sı-
rasıyla %59-81,8 ve %100’dür.66-68

Evre IIF lezyonlarda izlem önerilir. Evre IIF
kistleri, BT ile 3,6, 12. aylarda ve daha sonra, kistte
büyüme ve yapısında değişiklik açısından yılda bir
izlenlmelidir.69,70 Bazı araştırmacılar izlem süresini
beş yıl olarak bildirmişlerdir.71-73 Beş yıllık göz-
lemde kist kategorisinde bir değişiklik olmamışsa,
kist Evre II seviyesine indirilip izlemden çıkarıla-
bilir. Ancak takiplerde Evre IIF kistin Evre III’e
ilerleyebileceği ve cerrahiye gereksinim duyulabi-
leceği bildirilmiştir.67

MULTİLOKÜLER KİSTLER (KİSTİK NEFROMA)

Wilms tümörünün benign varyantı olarak kabul
edilir.74 Abdominal kitle ile karakterizedir. Teda-
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Evre Kist duvarı Septa Kalsifikasyon Kist büyümesi

I Çok ince (saç gibi) Hayır Hayır Hayır

II Minimal regüler kalınlaşma Çok az kalınlıkta, saç gibi ince Düz, saç inceliğinde Hayır

IIF* Minimal regüler kalınlaşma Multipl, minimal düz kalınlaşma Kalın, nodüler Hayır

III İrregüler kalınlaşma Ölçülebilir kalınlıkta, irregüler Kalın, nodüler, irregüler Evet

IV Gros, irregüler kalınlaşma İrregüler gros kalınlaşma Kalın, nodüler, irregüler Evet

TABLO 1: Bosniak renal kist klasifikasyonu.

*F: “follow-up” (izlem). Eğer kist çapı >3 cm olursa izlem kriteridir.



visi nefrektomidir, kemoterapi ya da radyoterapiye
gerek yoktur.75 Kist dışındaki renal dokuda nef-
ronlar sağlamdır. Bu nedenle cerrahi teknik ile sa-
dece kist çıkarılabilirse geriye kalan sağlam
nefronlar korunmuş olur.76

MEDÜLLER SÜNGER BÖBREK

Tek ya da çift taraflı tutulum olabilir. Komplikas-
yon yaratmamış medüller sünger böbrek ne semp-
toma ne de renal fonksiyonlarda bozulmaya neden
olmaz.14 Çocukluk çağında pek saptanmaz. Haya-
tın 3 ya da 4. dekadında idrar yolu enfeksiyonu,
nefrokalsinoz, nefrolitiyazis ya da hematüri araş-
tırması sırasında saptanır.77,78 Bazı olgularda tübü-
ler asidifikasyon defektleri olabilir. Bu durumda
hastalık çocukluk çağında teşhis edilir ve renal tü-
büler asidoz tedavisi uygulanır.79

NEFRONOFİTİZİ VE 
MEDÜLLER KİSTİK BÖBREK HASTALIĞI

Nefronofitizis, otozomal resesif kalıtımlı bir has-
talık olup çocuklarda en sık rastlanan SDBY ne-
denlerinden biridir. Medüller kistik hastalıkla
(MKH) nefronofitizisin radyolojik ve histolojik
görünümleri benzerdir. Ancak MKH otozomal
dominant kalıtılır ve SDBY erişkin çağda geli-
şir.80,81 Bu iki hastalığa yönelik spesifik hiçbir te-
davi bulunmamaktadır. Kronik böbrek yetmezliği
(KBY) geliştiğinde tedavi KBY tedavisidir. Böbrek
nakli yapıldığında hastalığın nüks riski yoktur. 

Nefronofitizisin altı tipi vardır. Adölesan
formu olan Tip 3 için bir fare modeli oluşturulmuş
(pyc mice) ve V2 reseptör antagonistlerinin kist
oluşumunu azalttığı hatta durdurduğu gösterilmiş-
tir.82 Bu etkinin intraselüler cAMP düzeylerinin
azalmasıyla ilgili olduğu düşünülmektedir.83

HÜCRESEL TEDAVİLER

Akut böbrek hasarı ve KBY’de deneysel hücresel
tedaviler başarılı olsa da, doku tamirine yönelik
hücresel tedavilerle her durumda başarı sağlama-
maktadır. Nefrolojide bunun tipik örneği
PBH’dir.84 PBH’de hücresel tedavilerin işe yarayıp
yaramayacağı şüphelidir. Kistik fibrozis gibi diğer
genetik hastalıklarda hücresel tedaviler ile kistik

fibrozise neden olan CFTR protein fonksiyonunun
%10’unun sağlanması bile hastalığın fenotipinde
düzelme sağlamaktadır.85 Bu durum PBH’de hasta-
lığın doğası gereği pek mümkün değildir.84 Çünkü
PBH’de kist oluşumu ön plandadır ve primer epi-
telyal defekt mevcuttur. Etkilenen epitelyal hücre-
ler devamlı prolifere olurlar. Dolayısıyla kist
oluşumunu yavaşlatmak ya da durdurmak için hüc-
resel tedavi bu hücreleri hedef almalıdır. Kistik tü-
büllerin yerini genetik olarak normal nefronlar
almalıdır ya da en azından yeterli sayıda tübüler
hücre defektif hücrelerin yerini almalıdır. Bunu
yaparken defektif hücrelerin, verilecek hücresel te-
daviler üzerine proliferasyon özelliği gibi bir üs-
tünlüğü vardır. PBH’nin hücresel tedavisinde
endojen kök hücre vermenin de bir mantığı yok-
tur, çünkü bu hücreler de aynı genetik defekte sa-
hiptir.

BESLENME

Hayvan modellerinde keten tohumu, proteinden
kısıtlı diyet ve kafein sınırlandırılmasının hastalık
progresyonunu yavaşlattığı gösterilmiştir. Ancak
insanlarda bu yöntemin hastalığın klinik seyrini
değiştirdiğine dair kanıt yoktur.86

DİĞER TEDAVİ YÖNTEMLERİ

PBH’de renal kistlerde dediferansiye hücreler
mevcuttur. Bu nedenle pek çok araştırmacı,
PBH’nin bir çeşit kanser olduğunu ve kanser gibi
tedavi edilmesi gerektiğini bildirmiştir.58 Buradan
hareketle, PBH oluşturulmuş fare modelinde (cpk
mutant fare) taxol tedavisi denenmiştir.87 Taxol,
bir mikrotübül stabilize edici ajandır. Taxolun cpk
mutant farelerdeki olumlu etkisi (yaşam süresini
uzatmıştır) gösterilmiştir.87 Cpk mutant farede, si-
liyer aminoasit olan sistinde mutasyon vardır. Ta-
xolun koruyucu etkisi silier fonksiyonu düzeltmesi
ile ilgilidir. Fakat daha sonraları kemirgen model-
lerinde yapılan çalışmalarda taxol etkili bulunma-
mıştır.88,89

Bir onkojen olan c-myc taşıyan farelerde PBH
gelişmiş, bu onkogenin ortadan kaldırılmasıyla
PBH kaybolmuştur.90,91 PBH oluşturulan kemir-
gen modellerinde c-myc’nin aşırı eksprese (ove-
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rexpression) olduğu gösterilmiştir.92-94 Bu aşırı
ekspresyon insanlarda da gösterilmiştir.95 C-myc
aşırı ekspresyonu olan cpk mutant farelerde, spe-
sifik antisense oligonükleotidlerle c-myc aşırı eks-
presyonunun inhibisyonu hem renal hem de
hepatobiliyer patolojide belirgin düzelme ile so-
nuçlanmıştır.96,97 Hayvan çalışmalarındaki bu ba-
şarı üzerine ODPBH olan insanlardaki çalışma
devam etmektedir.

SONUÇ

Kistik böbrek hastalıklarının tedavisinde etkili te-
davi yöntemleri henüz bulunamamış olmasına kar-
şın deney hayvanları sayesinde bu hastalıkların
patogenezini anlamaya yönelik büyük ilerlemeler
kaydedilmektedir. Bu ilerlemeler sayesinde gele-
cekte etkili tedavi yöntemleri bulunacağına dair
umudumuzu korumaktayız.
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