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Ozet

Gebeliginin 25. haftasinda obstetrik ultrasonografi (USG)
yapilan G.D’in transvers planda spinal kordun her iki tarafin-
da batin1 dolduran, longitiidinal planda pelvis hizasina kadar
uzanan 7mm ile 37mm arasinda degigsen multiple kistik yapilar
tespit edildi. Dogumdan sonra ailesinden izin alinarak otopsi
yapuldi. Bilateral multikistik renal displazi (MKRD) ve iirete-
ral obstriiksiyon tespit edildi. Multikistik renal displazinin bi-
lateral formu ile beraberinde bilateral iireteral obstriiksiyonun
literatiir taramaswinda rastlanmamasi nedeniyle sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Multikistik renal displazi,
Bilateral {ireteral obstriiksiyon
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Summary

We have reviewed a patient in 25 gestation weeks. She
had ultrasonography findings that multiple cysts of varying
sizes, differs between 7mm-37mm and these cysts covered
whole abdomen bilaterally spinal cord in transvers plan and
whole pelvis in longiutidinal plan. After birth baby's family
permitted for otopsy. We diagnosed bilateral multicystic renal
dysplasia (MKRD) and bilateral ureteral obstriction. In the
literature research we never coincide with bilateral multicystic
renal dysplasia and bilateral ureteral obstriction therefore we
presented.

Key Words: Multicystic renal displasia,
Bilateral ureteral obstruction
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MKRD yaklasik 10.000 dogumda bir goriiliir.
Vakalarda erkek/kiz orani 2:1°dir. Teshisin %751
prenatal USG’de, %25’i dogumdan sonraki
dénemde konulur (1). Normal bobrek metanefrik
blastem ile metanefrik divertikiiliin(lireter tomur-
cugu) karsilikli etkilesimi ile olusur (2). Ureter to-
murcugunun kraniyale ilerlemesi ile renal pelvis ve
pelvikalisiyel sistem olusur. Kraniyal uglarin
metanefrik blastemi indiiksiyonuyla nefronlar
olusur (3). Potter iireter tomurcugunun bu kismin-
daki boliiniip ayrilmadaki eksikligin anormal topla-
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ma tiibiiliislarina ve nefronlara yol agtigini ileri siir-
mistlir (4). Displaziye bazen alt iiriner sistem
anomalileri eslik edebilmektedir ve bunlardan en
sik olan1 obstriiksiyondur (5).

MKRD bilateral oldugunda postpartum 24-48
saatte pulmoner yetmezlikten vaka exitus ile
sonu¢lanmaktadir. Tek tarafli MKRD vakalarinda
lezyonlu bobrek biiyiik, hipertansiyon olusumuna
yol agmis, direngli enfeksiyon gelismesi durumun-
da veya perforasyon halinde cerrahi tedavi ile ex-
tirpasyon, bunlarin disinda sessiz herhangi bir
klinik belirtisi olmayan normal veya normalden
kiigiik lezyonlu bobrek vakalarinda takip Oneril-
mektedir (1,2,5-8). Literatiirde belirtilen bir vakada
MKRD zemininde malignite gelismistir (9).
Gordon ve arkadaglarina ait bir ¢aligmada 15 vaka
komplikasyon gelismeden 20 yildan fazla siire ile
izlenmistir (7).
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Olgu Sunumu

28 yasindaki G.D. gebeliginin 25. haftasinda
yapilan obstetrik USG’sinde fetal batinda ascites
gorililmesi tizerine poliklinigimize sevk edildi.

Gebenin anamnezinde 2 normal spontan
dogum mevcuttu. Cocuklarinin (5 ve 11yaglarinda)
gebeliklerinde, dogumlarinda tibbi sorun ¢ik-
mamis. Her iki ¢ocugun yapilan poliklinik mua-
yenelerinde bir patolojiye rastlanmadi. Annenin
ailesinde, kardeslerinde dogumsal bir anomali
anamnezi alimmadi.

Annenin fizik muayenesi normal bulundu.
Laboratuar bulgulari: AKS:86 mg/dl, Hb:11.2 gr/dl,
Hte: %33, BK:9300/mm3, Tombosit:185.000/mm3
idi. SGOT, SGPT, iire, kreatinin normal sinirlar-
daydi. Alfa fetoprotein : 65ng/ml (25. haftaya uy-
gun sinirlarda) olarak bulundu.

25.haftada yapilan USG’sinde (Medison 4800,
konveks prob 3.5 mHz), Biparietal ¢ap:62mm(25
hafta 0 giin), Abdominal ¢evre:222mm (26 hafta 1
giin), Femur uzunlugu:44mm (24 hafta 5 giin), fe-
tal kalp hareketleri mevcut, amnios mayisi hi¢ bir
alanda gdzlenmedi, batinda transvers planda spinal
kordun her iki tarafindan baglayan neredeyse biitiin
batin1 dolduran ve batinin sagittal planinda pelvise
kadar devam eden kistik olusumlar tespit edildi.
Kistik lezyonlarin ¢aplart 7mm ile 37mm arasinda
degismekteydi (Sekil 1). Mesane goriilemedi.
Batinda serbest sivi gozlenmedi. Batin duvari nor-
mal ve gobek kordonunda iki arter bir ven mevcut-
tu. Toraksin batin tarafindan daraltilmasi disinda
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Sekll 1. 25. gestasyonel haftada yapllan ultrasonograﬁ
gOriintimil.
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Sekil 3. Batin ve toraksin otopsi piyesinde goriiniimii (bagir-
saklar uzaklastirilmigtir).

Vaka ailesinin istegiyle 39. gestasyonel haftada
spontan dogum agrilar1 baslayincaya kadar takip
edildi. Spontan dogumla 3100 gr canli erkek fetus
dogurtuldu. Fetusta ciltte yaygin kizariklik, burun-
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Sekil 4. Sol bobrekte daha belirgin olan kistik ve dilate iireter-
ler.

= o) R s LY e 5 T e, Ve S
Sekil 6. Kiiciik duktiilisler ve g¢evrelerinde undifferansiye
mezankimden olusmus stroma. 4X.

da basiklik, ¢enede hafif geri ¢ekiklik,her iki kulak
seviyelerinde diisiikliik, ekstremitelerde agiklig1 ice
bakan biikiilme ve el pozisyonunda anormal
goriinlim mevcuttu (Potter sendromu) (Sekil 2).

Fetus dogumdan 10 dk sonra pulmoner yet-
mezlik nedeniyle ex oldu. Ailesinin istegiyle otopsi
yapild1.Otopsi piyesinde batin ve toraks Sekil 3’de
gosterilmistir.

Vakanin Makroskopik ve Mikroskopik Patolo-
jisinde: Vakanin otopsi bulgularinda her iki bébrek
ve lireterler disinda belirgin makroskobik patoloji
goriilmedi.

Sol bobrek 8.52.570.5 cm olgiilerinde, kon-
turlar1 diizensiz, multikistik goriiniimde izlendi.
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Sekil 5. Etraflar1 kiiboidal epitel ile doseli kistik dilatasyon
gosteren duktuslar. 10X.

% i is
s stromada

hyalin kikirdak odag: 40X.

Kesit yapildiginda kortex-medulla hattinin izlene-
medigi normal parankim yapisinin kayboldugu,
bliyligii 0.6 cm ¢apinda, liimenlerinde jelatindz gri-
beyaz renkte materyal ihtiva eden dagimik olarak
yerlesmis ¢ok sayida kistik yapilar goriildii.

Sag bobrek 271.5°1 cm dlgiilerinde konturlar:
diizensiz kistik gorliniimde izlendi. Kesit
yapildiginda parankimde daginik olarak yerlesmis
yine liimenleri gri beyaz renkte, jelatinoz vasifta
materyal ihtiva eden kiiglik capli kistik yapilar
goriildii.

Sol iireter 10cm uzunlugnda, en genis yerde
1.7cm ¢apinda olup pelvis ¢ikisinda ve mesaneye
2cm uzakliktaki bolgede obstriiktif, diger alanlarda
dilate oldugu goriildii.
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Sag iireter 11cm uzunlugunda, en genis yerde
1.5 cm ¢apinda olup mesaneye 4.5 cm uzakliktaki
alanda obstriiktif diger alanlarda dilate oldugu
goriildi. Her iki iireter a¢ildiginda dar olan alanlar-
da liimenin secildigi tespit edildi. Mukoza ylizey-
lerinde herhangi bir patoloji tespit edilmedi. Sekil
4'de gosterilmistir (Sekil 4).

Vakadan biitlin sistem ve organlarindan ke-
sitler almarak parafin bloklara gomildii ve 4
Mikron kalinliginda kesitler alinarak H&E boyas1
ile boyandi.

Histopatolojik Bulgular: Her iki bobreklerden
hazirlanan kesitlerde normal parankim yapisinin
bozuldugu, yerinde ve medullar alanlarda da izle-
nen undifferansiye mezankim veya konsantrik diiz
kas lifleri ile ¢evrelenmis yliksek kiiboidal veya
kolumnar epitel ile doseli yer yer kistik dilatasyon-
lar gosteren duktuslar izlenmektedir (Sekil 5).

Ayrica metanefrojenik dokuda {iriniferdz
tiibiiliislerle ilgkisi olmayan bagimsiz, kii¢iik duk-
tillisler ve cevrelerinde undifferansiye mezenkim-
den olugmus stroma goriinmektedir (Sekil 6).

Bu stromada mezankimatoz derivelerin emb-
riyonik sekli olan hyalin kartilaj bir odakta
gorilmiistiir (Sekil 7).

Her iki {iireterde makroskobik daralma bol-
gesinin proksimalinde dilatasyon izlenmis olup
mikroskobik diizeyde dilate alanlarda duvarda in-
celme darlik bolgelerinde ise duvarda kalinlagsma
gorilmiistiir.

Vakaya bu bulgular esliginde multikistik renal
displazi tanist verilmistir.

Tartisma

MKRD hemen daima sporadik goriilmesine
ragmen nadiren familyal vakalar rapor edilmistir
(10). Bizim vakamizin herediter yonii yoktur.

Vakalarin ¢ogu ikinci trimestir sonu veya
ticlincl trimestirde taninir. Bunun nedeni kistlerin
makroskopik goriilebilmesi i¢in nefronlarin
tamamlanmast (20. Gestasyonel hafta) ve yeterli
miktarda idrarin displastik tiibiiluslarda toplanmasi
gerektigidir. Literatiirde 47 vakalik bir serinin bir
vakasinda 19.gestasyonel haftada ve bagka bir
seride 15. gestasyonel haftada tani konulmustur
(6,11).
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Prenatal USG’de izole MKRD en ¢ok hidro-
nefrozla karistirilir (1). Nekroz alanlari igeren
Willms tiimorii ve hamartom da gozoniinde tutul-
malidir. MKRD’li 44 vakalik bir seride prenatal
USG’ de vakalarin 17’sinin tanisinda hidronefroz
MKRD’den daha 6n planda tutulmustur (12).
MKRD ile birlikte, iiriner traktiis obstriiksiyonlar1
basta olmak {izere, kars1 bobrekte displazi (%10),
atnali bobrek (%2), daha nadiren non-obstriiktif
mega lireter, fonksiyonel olmayan karsi bobrekte
hidronefroz , infantil polikistik bobrek bildirilmistir
(12-14).

Uzerinde durdugumuz bu vakadaki gibi bilate-
ral MKRD ve bilateral ireteral obstriiksiyona
yapilan literatiir taramasinda rastlanmamustir.
MKRD ile birlikte kardiyovaskiiler sistem, santral
sinir sistemi anomalileri, diyaframatik herni, due-
denal stenoz, trakedzafagial fistiil, imperfore aniis,
yarik damak, radius veya bas parmak yoklugu
goriilebilir (1). Bu vakada eslik eden anomali goz-
lenmedi.

Klasik MKRD’de bobrekler nonfonksiyone
olarak kabul edilmesine karsilik baz1 nefronlar kis-
mi fonksiyon gdsterebilir (1). Siiziilen filtratin mik-
tarn arttikca biiylime durur ve involiisyon baglar.
Gebelik seyri boyunca kistler biiyliyebilir veya
biiziilebilir.Kistlerdeki degisiklikler rezidii renal
fonksiyonun derecesini gosterebilir (1).

Bizim vakamizda, gebe bize basvurdugunda
25. gestasyonel haftadaydi ve sonraki USG takip-
lerinde USG goriiniimiinde belirgin degisiklik goz-
lenmedi. Bu vakada bilateral iireteral genisleme her
iki bobrekteki rezidii renal fonksiyona ve 25.haf-
tadan sonra kistlerde ve iireter caplarinda belirgin
degisiklik olmamasi da rezidii renal fonksiyonun
involiisyonuna bagli olabilir.

Sonug olarak: MKRD’nin bilateral olmasi du-
rumunda hayatla uyugsmamasina ragmen tek tarafli
vakalarda, hidronefroz, Willms tiimorii ve hamar-
tomdan ayirt edilmesi tedavideki yonlendirmeyi
degistirecektir. MKRD’nin dogru teshis edilmesi
ise hem ozellikle karsi iiriner sistemdeki anomali
varliginin arastirilmasina yol agmasi ve zamaninda
taninmasi, hem de neonatal ve daha sonraki ¢ocuk-
luk dénemlerinde MKRD’li tarafin ¢ocukta neden
olabilecegi komplikasyonlarin vaktinde Oniine
gecilmesinde faydali olacaktir.
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