ic hastaliklari

Polikistik bobrek hastaligi, diinyanin her yanin-
daki insan topluluklarinda goriilen, bobrek parenki-
masinin timiinil igeren degisik biuytkliklerdeki kist-
lerden olusan, ¢ogunlukla bilateral, herediter, famil-
yal, vakalarin bir kisminda agrisiz makroskopik hema-
tirilere yol acan ve bobreklerin massif olarak biyi-
mesi ile karakttrize bir hastaliktir. Cogu kez iiremi
ile sonlanir (5, 9,10, 13).

Diinyanin her yerindeki insan topluluklarinda
ve her iki cinsde ayni oranda goriliir. Bobrekler
mercimek-ceviz biuyiikliginde ve hatta daha biyiik
kistlerle adeta bir iliziim salkimina benzer sekilde
olabilirler. Genellikle her iki bobrek de biyiktir.
Yiizeyleri diizensiz olan bobreklerin kivami tiimor
kadar sert degildir, iirografi ile tan1 kesinlesir (9,10).

Hem i¢ hastaliklarini, hem de iirolojiyi ilgilendi-
ren en belirgin malformasyonlardan biri polikistik
bobreklerdir.
veya obstriiktif tiropati gibi belirgin bir sebebin sap-
tanamadig1 kronik bobrek yetmezligi vakalarinda
bobrek hastaligi ihtimali disiinilmeli-

Kronik glomeriilonefrit, piyelonefrit

polikistik
dir (5).

Isvigreli anatomist Plater'in 17. yiizyilda ilk
tarifinden sonra tip literatiiriinde yiizlerce polikistik
bobrek hastaligi vakasi bildirilmistir. Hastaligin kali-
timla gecis tarzina, klinik olarak ortaya ¢iktig1 yas
ve morfolojik o6zelliklere dayali olarak iki klasik sekli
mevcuttur (Infantil ve yetiskin sekil). Bununla bera-
ber infantil sekiller bazen geng¢lik ¢agi ve orta yasa
kadar ortaya g¢ikmadig: gibi, yetiskin sekilde de kli-
nik tablo bazen ¢ocukluk devrinde kendini gostere-
bilir (9).

Polikistik bobrek hastaliginda bilinen tibbi bilgi-
nin ¢ogu bu hastaligin yetiskin sekline aittir. Bu sek-
lin ozellikleri sunlardir:

1. 20 yasindan sonra rastlanir. Nadiren erken
¢ocukluk c¢aginda ortaya ¢ikarilabilir ve karaciger
fibrozu ile birlikte bulunan infantil sekil 20 yasindan
sonra saptanabilir.

*Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklari

Polikistik Bobrek Hastalig:

Durak YETKIN*

2. Bilateraldir. Tanim itibariyle tek tarafli kist-
ler ve iki tarafli soliter kistler polikistik bobrek has-
talig1 degildir.

3. Kalitimla geger. Pozitif bir aile anamnezi ke-
sin tan1i i¢in esastir.

4. Her iki bobrek parenkimasmin her tarafina
dagilmis genis nisbette degisik hacimli kistlerin varli-
gin1 gosteren karakteristik bulgular ve sonografik de-
gisiklikler tespit edilir.

5. Morfolojik muayenede displazinin olmadigi,
kistlerin epitelle doseli bulundugu gorilir.

6. Erken devrelerde bobrek fonksiyonunda de-
fektler vardir ve hastaligin ge¢ devrelerinde ilerleyici
bobrek yetmezligi gelisir.

7. Hastalarin yaklasik olarak 1/3'linde karaci-
gerde de kistler bulunur.

8. Hem infantil, hem de yetiskin sekil ayn1 aile-
de bulunmaz.

9. Hastalik yavas seyirlidir. Tani1 konmadan
¢ok evvel hastalik baslamistir. Bazen hastaligin ilk
klinik delilleri 70 yasina kadar goriilmeyebilir (4, 5,
9, 10).

Yetiskin polikistik bobrek hastaligi, hastaneye
yatirtlan her tiir hastalara ait serilerde takriben
1/350-1/5300 arasinda, otopsi serilerinde ise takriben
1/250-1/1000 arasinda degisen bir insidansla infantil
tirden ¢ok daha yaygin olarak goriilmektedir. Yetis-
kin polikistik bobrek hastaligi transplantasyon veya
diyalize gelen hastalarin % 5-7'sinden sorumludur (9).

Yetiskin polikistik bobrek hastaliginin herediter
tabiati Ingiliz iirologu Cairns tarafindan tayin edilmis-
tir. Cairns 84 iyesi bulunan bir tek aile bildirmistir.
Daha sonra Dalgaard 284 iiyeden ibaret en biiyik ve
genis aile sayisini bildirmis ve onun monografisi yetis-
kin polikistik bobrek hastaligi konusunda klasik hale
gelmistir. Hastalikta gen penetransi 80 yasina kadar
% 100'dir. Bu, genetik olarak predispoze sahis 80 ya-
sina kadar yasarsa, polikistik bobreklerin mevcut ola-

Anabilim Dali Ogretim Uyesi.
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bilme ihtimalinin % 100 oldugu anlamina gelir {9),

Yetiskin polikistik bobrek hastaligi olan bir
ailede bobrek yetmezligi hemen hemen ayni yasta
ortaya ¢ikar. Kalitimla ge¢mesi mimkiin faktorler,
yetiskin polikistik bobrek hastaliginin sadece mor-
folojik ozelliklerini etkilemeyip bunun gelismesine
ait geg¢is diizenini de etkiler.

Yetiskin sekil polikistik bobrekler infantil sekle
oranla fonksiyon goren daha fazla doku ihtiva ederler.
Boylece hastalarin daha uzun siire hayatta kalmalar:
mimkiin olur. Yetiskin polikistik bobrek hastaliginda
nefron tesekkiilii tamamlandiktan sonra bunlarin bir
kisminin kist haline ge¢tigi kabul edilmektedir (9, 10).

COCUKLUK CAGI POLIKISTIK
BOBREK HASTALIGI

Cocukluk c¢agi polikistik bobrek hastaligi, gene-
tik, morfolojik ve klinik kriterlerle yetiskin yasta bag-
layan sekilden ayirt edilebilir. Cocukluk ¢ag: polikis-
tik bobrek hastaliginin insidansi1 1/222 ile 1/4933 ara-
sinda degisir. Otopsilerde ortalama oran 1/350-1 '500-
diir. Ancak % 4-18 vakada unilateraldir (7, 9, 10, 13).

Cocukluk c¢agi polikistik bobrek hastaligr resesif
bir kalitim gosterir. Bildirilen vakalarin sayist nispeten
kiigiktiir. Hastalikta bobrek patolojisine ilave olarak
karacigerin musabiyeti de s6z konusudur. Karaciger
hastaliginin agirligi, bobrek hastaliginin ciddiyeti ile
ilgilidir. Tani, ailevi anarnnez, klinik seyir, iirografi.
bobrek sintigrafisi ve ultrasonografi ile konur (5,
7, 9).

Blyth ve Ofkenden (7) gibi bazi otdrler cocukluk
¢ag1 polikistik bobrek hastaliginin 4 tiiriiniin mevcut
oldugunu bildirmislerdir:

a. Perinatal tip,
h. Neonatal tip,
c. Infantal tip,
d.  Juuenil tip.

Bu 4 tipin hepsinde bdbrekler ve karaciger hasta-
liga yakalanmistir. Bobrek ve karacigerin tutulma de-
recesi ile klinik semtom ve bulgularin gelismesindeki
farkliliklar tiplerin birbirinden ayirt edilmesinde
yardimecidir.

a. Perinatal Tip:

Burada, dogumda massif sekilde biylimis kistik
bobrekler tespit edilir. Nefronfarin % 90'1, hatta daha
fazlasi tutulmustur. intrahepatik safra kanallarinin
proliferasyonu, dilatasyon ve reduplikasyonu ile bir-
likte minimal periportal fibrozis, karaciger lezyonunu
karakterize eden bulgulardir. Dogumu takiben bir
kag¢ saat veya bir ka¢ giin i¢ginde bobrek lezyonu 6lii-
me sebep olur. Bobrekler simetrik olarak buytktiir.
Fotal lobiilasyonlart vardir. 1-2 cm. g¢apa ulasan
kistler bobregin her tarafinda ve tipik olarak uniform
sekilde yaygindir. Genislemis olan tilibiiler kanallar
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kortekse diktir. Mikrodisseksiyon arastirmalari tiim
lezyonun kollektor kanallarin interstisiyel bolgelerin-
de hiperplazi seklinde oldugunu gostermistir.

Mikroskopik inceleme kortekste genis, medul-
lada oval, kiibik epitelle doseli kistlerin varligr dikkati
¢eker. Henle kulpunda da % 30 oraninda kiigik kist-
ler vardir (5,7,9).

b, Nenatal Tip:

Burada ise nefroniarin takriben % 6Q't tutulmus-
tur. Bobrekler iki tarafli olmak iizere biiyimiislerdir.
Hastalik hayatin ilk ay: esnasinda daha az ciddi bob-
rek fonksiyon bozuklugu ile kendini gosterir. Daha
az nefron Kistik oldugu halde, karaciger fibrozu ve
safra kanali proliferasyonu daha agir karaciger tutu-
lumunun var oldugu izlenimi verir. Aylar veya bir kag
yil sonra bobrek yetmezligi ile 6lim meydana ge-
lir (5, 7, 9).

¢, Infantil Tip:

Daima daha ciddi karaciger hastalig:i ve daha az
bobrek tutulumu ile karakterizedir. Karacigere ait
belirtiler tabloya hakim olabilir. Bu tipte olan hasta-
larda bobreklerin biiylimesi ve hepatomegali saptanir.
Nefroniarin takriben % 251 tutulmustur.

En ¢ok karsilasilan tip infantil tiptir. Cocukluk
devresinin sonunda veya erken adolesan yaslarda, por-
tal hipertansiyonun erken gelismesi ile birlikte dnemli
derecede karaciger fibrozu veya kronik bdbrek yet-
mezligine veya her iki hastaliga baglh o6lim gori-
lir (5, 7, 9, 10).

d, Juvenil Tip:

Nefroniarin ancak % 10'nu kistiktir. Azotemi
goriilmez. Hayatin ilk yillarinda hepatosplenomegali
ile kendini gosterir. Hastalar genellikle 3-5 yaslarin-
dadir. Juvenil polikistik bobrek hastaliginin karakte-
ristik belirti ve bulgulari, portal hipertansiyonla birlik-
te bulunan karaciger fibrozu ve yetmezligine ait be-
lirti ve bulgulardan ibarettir. Bu tip; genglik ¢aginda
veya erken yetiskin c¢agda karaciger yetmezligine
bagli o6liime neden olur. Portocaval sant yapilmasi
bazi hastalarin hayatint 30 yasina kadar uzatmis-
tir (5. 7,9).

Cocukluk c¢agi polikistik bobrek hastaliginda
bobreklerin mikroskopik incelenmesinde; tipik olarak
normal bobrek parankimasinin arasinda serpistirilmis
oldukca genislemis toplayici tubuluslar goriliir. Bir
kac¢ yil yasayan hastalardan alman bobrek biyopsisi
orneklerinde dilate tubuluslarin daha yuvarlak, tipik
olarak kistik goriiniim arzettikleri goriiliir.

Cocukluk ¢ag1 polikistik bobrek hastaligi, yetis-
kin baslangig¢li polikistik bobrek hastaligi ve konjeni-
tal multikistik bobrek hastaligindan ayirt edilmelidir.
Cocukluk ¢agi polikistik bobrek hastaliginda mak-
roskopik olarak bobregin piirtiikli satihtan ziyade diiz
bir satiha sahip oldugu goriiliir. Organ kesildigi zaman
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kesit yilizeyi ilizerinde fuziform ve 1sinsal tarzda kist-
ler gorulir. Bebeklerde ve c¢ocuklarda, yetiskin po-
likistik bobrek hastaligina 6zgii gériinime sahip bob-
rekler seyrek olarak saptanmistir.

iki taraflt konjenital multikistik bobrekler, poli-
kistik bobrek hastaligi ile karistirtlabilir. Multikistik
bobrekler familyal degildir ve bazen segmenter veya
tek tarafli goriilebilir. Polikistik bobrek hastaliginda
kistler diffiiz olarak bobreklerde yayilmis olmasina
karsin multikistik bobreklerde kistler parenkimanin
bazi bolgelerinde diizensiz olarak yerlesmislerdir.

Bobrek kistleri konjenital karaciger fibrozunda
da goriilebilir. Bobregin kistik lezyonlar: bu vakalarin
ancak yarisinda tespit edilir ve ¢ogu kez hafiftir. Ka-
raciger lezyonu periportal fibrozis ve safra kanali
proliferasyonundan birini igerir (3, 4, 7, 9).

PATOLOJI VE PATOGENEZ:

Polikistik bobrek hastaliginda boébreklerin mak-
roskopik incelenmesi tan1 koydurucudur. Her iki bob-
rek normal bobreklere nazaran daha agirdir. Bobrek-
ler degisik biiyiikliikte ve i¢i sivi ile dolu yiizlerce
kistlerle istila edilmistir. Yeni doganlarda bobrekler
¢ok biiyiik oldugundan karinda distansiyon ortaya
cikar, hatta dogumu gili¢lestirebilir. Kistler kapsili
kaldirilarak bobregi girintili ¢ikintilt bir hale getirir-
ler. Kistler ¢esitli biiyiiklilkte olabilir. Kist duvarlari-
nin  bir ¢ogu saydamdir. Eger kist igindeki sivi
berraksa kavite yoluyla kistin karsi duvari goriilebilir.
Kist sivist igindeki yogunluk durumu sudan gukulata
surubuna kadar degisebilir. Kist sivisinin bilesmi idra-
ra yakindir. Albimin, eritrosit, lokosit, kiibik epitel
hiicreleri, fosfat ve kolesterin billurlari, elektrolitler,
16sin ve kreatinin icerir. Incelemeler sonucu sivinin
gerek proksimal ve gerekse distal tubulus sivisinin
6zelligi olan bir bilesime sahip oldugu anlasilmistir.
Bu durum kist duvarlarinin bobreklerde fonksiyon
gormeye devam ettigini gosterir. Kistlerin bazisi sey-
rek olarak cerahat ihtiva eder. Bobrek kapsiilii ekseri-
ya infekte kistlerin etrafindan kalinlasir ve karaciger,
dalak gibi komsu karin organlarina fibréz doku ile
baglanabilir.

Kesit yiizeylerinde kistler bobrek parenkimsasi-
nin her tarafinda bulunur. Kistler buyiidik¢e bobrek
parenkimasini sikistirir ve parenkimanin gorevini tam
olarak yapamamas1 sonucu bdobrek yetmezligi ortaya
¢ikar (3, 5,6, 9, 11).

Polikistik bobrek hastaligr ile birlikte viicudun
diger organlarinda da kistler goriilebilir. Karacigerdeki
kistler organin her tarafinda daginik olup safra epiteli
ile kaplanmistir. Bu vakalarda portal hipertansiyonla
birlikte 6zofagus varislerinden kanamalarin meydana
geldigi bildirilmistir. Daha seyrek olarak kistler pank-
reas, dalak, tiroid, 6verler, endometrium, seminal ka-
nallar veya epididimde bulunur (5, 9,10,13).

POLIKiSTIiK BOBREK HASTALIGI

Ayrica polikistik boébrek hastaligr ile birlikte
cift pelvis, ¢ift ireter, ektopi gibi anomaliler de gorii-
lebilir.

Polikistik bobrek hastaliginda kistik bdyiimenin
patogenezinin mikrodiseksiyon g¢aligsmalari sonucu,
genislemis nefronlar ve kollektor kanallar oldugu gos-
terilmistir. Yetiskin hastalarda glomeriiller, proksimal
ve distal tubuluslar, kollektér kanallar ve Henle kul-
punda kistik lezyonlar gelisir. Glomeriiler orijinli
kistler korteksde kor bir sekilde sonlanabilir. Halbuki
tiibiiler orijinli kistlerin proksimal olarak glomeriillerle
ve distal olarak da bobrek pelvisi ile baglanti kurdugu
goriilir. Tibiler kistlerin bobrek pelvisi ile devamlilig:
tam olarak gosterilememistir (9).

Polikistik bobrek hastaliginda mevcut kistlerden
baska yeni kistler tesekkiil etmez, fakat biyiyerek
komsu dokunun basingla tahrip olmasina sebep olur-
lar. Kistlerin nasil biiylidiigii bilinmemekle beraber
bazi teoriler vardir. Bunlardan en 6nemlis’, kist sivisi
icine glomeriillerden filtrasyon oldugu ve boylece
kistin biuyudigidir (9,10).

KLINIK BELIRTILER:

Cocukluk c¢ag1 polikistik bobrek hastaliginda,
¢ocuk dogum esnasinda veya dogduktan hemen sonra
olir. Bununla beraber, birka¢ giin, birka¢ ay veya
birka¢ yil yasayan vakalar bildirilmistir. Cocugun
karni sistir. Karnin her iki tarafi kabariktir, 6lim
¢ogu kez bobrek yetmezligi sonucudur (3, 4, 6, 9).

Yetiskinlerde ise, hastalik ekseriya sinsi olarak
seyreder. 11k semptomlar 30-40 yaslari arasinda genel
olarak ortaya ¢ikar, fakat herhangi bir yasta da gorii-
lebilir. Hastalar ekseriya birden ortaya ¢ikan akut bir
iremi tablosu iginde veya tedrici bir bobrek yetmezli-
gi sonucu Oliirler. Hastalik bazen bir hematiiriden
sonra veya bir proteiniirinin sebebi arastirilirken
teshis edilir (5, 6, 9).

Agri:

Polikistik bobrek hastalarinda en yaygin bas-
langic sikayeti lomber bolgedeki agridir. Bel bolge-
sinde kor bir agr1 veya agirlik hissi seklinde algilanabi-
lir. Bazen kistin yirtilmasina bagli periton irritas-
yonuna ait belirtilerle birlikte agr1 siddetlenebilir.
Bu sekil siddetli, sabit bir agri kist i¢i kanama veya
piyojenik infeksiyona bagli bir veya daha fazla kis-
tin akut olarak gerilmesine bagli olabilir. Kolik
seklindeki agr1 ise tas veya sarkmis bir peripelvik
kistle {iiretero-pelvik birlesme yerinin tikanmasina
bagli olabilir.

Polikistik bobrek hastaliginda ortaya ¢ikan lom-
ber agr1 ekseriya hareketle artar, sirt lsti yatmakla
gecer. Bazen kolik seklinde olan agri hematiiri ile
birliktedir. Koligin sebebi ¢ogu kez hematiiri sonucu
olusan pihtilarin ireterden gegisi sirasinda ireterin
tikanmas1 veya ayni olaya sebep olabilen bdbrek
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taslarinin varligidir.

Lomber agr1 iki tarafli oldugu zaman biiyiik tani
degeri vardir. Ekseriya karnin alt tarafina, testis ve ba-
caklara dogru yayilir. Kunt, derin veya saplanir sekil-
de olur (5, 9,10, 13).

Hematiri:

Agridan sonra en sik rastlanan semptomdur.
Kistler bobrek pelvisi igine dogru yirtildigi veya bob-
rekteki tas yerinden ayrildigi zaman makroskobik he-
matiiri ortaya ¢ikar. Hematiiri daha ¢ok mikroskopik-
tir. Remittan, spontan veya provoke olabilir. Polikis-
tik bobrek hastaliginda glomeriiller belirgin sekilde
etkilenmediginden idrar sedimentinde eritrosit silen-
dirleri goriilmeyebilir (9,10).

Hipertansiyon:

Hastalarin biiyiik bir kisminda hipertansiyon var-
dir. Ekseriya rutin fizik muayene esnasinda, bazen de
bas agrisi, géorme bozuklugu kalp yetmezligi, 6dem
veya kardiyovaskiiler hastaliga ait diger sikayet ve
belirtilerin varliginda hasta hekime bagvurdugunda
saptanir (9, 10, 12).

Protein liri:

Bazen nefrotik sendrom olarak nitelendirilebile-
cek kadar siddetli olan proteiniiri, hastaligin ilk belir-
tisi olabilir. Proteiniirinin nedeni belli degildir. Bazen
idrar sedimentinde oval yag cisimleri de tespit edile-
bilir (1, 9).

Bu belirti ve bulgulardan baska hastalik bdbrek
sklerozu belirtileri ile de ortaya c¢ikabilir. Bu halde
hastalar giinde 3-4 litre, idrar g¢ikarirlar ve albiiminiiri
azalir. Bazen de aksine oligiiri mevcuttur. Fakat daha
¢ok terminal safthada ortaya ¢ikar. Bazen de biylimis
olan bobrek asagi dogru sarkip iireterin kivrilmasina
ve hidronefroza yol agabilir. Idrar akimindaki yavas-
lama sebebiyle polikistik bobrek hastaligi olan vaka-
larda idrar yolu infeksiyonlarina siklikla rastlanir. Bu-
lant1, kusma, anoreksi gibi gastro-intestinal semptom-
lar ise vakalarin 1/3'tinde goriilir (3, 9,10).

TANI:

Hastaligin tanist anamnez, fizik muayene ve labo-
ratuvar bulgular: ile konur. Gerektiginde eksploratris
laparatomiye bas vurulabilir. Tanida en onemli iki va-
sita intravendz pyelografi (iirografi) ve ultrasonografik
incelemedir.

Intravendz pyelografi:

Bobrek fonksiyonunun yeterlioldugu ve kistlerin
bobrek korteksinin genislemesine ve kalikslerin yer
degistirmesine sebep olacak kadar genislemis bulun-
duklar1 vakalarda intravendz piyelografiden ileri dere-
cede fayda saglanir. IVP'de iki tarafta da ayni degi-
siklikler ve bobreklerin biiylimiis oldugu goriiliir. Nor-
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malde 2,5 vertebra biliytukligi kadar olan bobrekler
daha biiyuk gorilirler. Piyelokalisiyel agacin yiiksekli-
gi artar. Kistlerin kompresyon ve fraksiyonu ile kalis-
lerin boynu incelir ve uzar. Oblitere olabilir. IVP'de
¢ogu kez pelvisler normal, kaliksler gayet uzun ve
uzunluguna ¢ekilmis ve sanki bobrek i¢cine saklanmis
gibi yalniz polikistik bobrek igin karakteristik bir du-
rum arzeder. Kaliksler kare, oval veya ay seklinde go-
rilir.

Tanida perfiizyon iirografisinden de faydalanilir.
Polikistik bobrekler infeksiyona hassas olabildikleri
icin retrograd piyelografiden kaginilmalidir (5, 9,
10, 13).

Tomografi:

Polikistik bobrek hastaligi riski tasiyan asempto-
matik hastalar en iyi nefrotomografi ile incelenirler.
Biiylik miktarda kontrast madde enjekte edilir ve
bobreklerin tomografi, g¢esitli seviyelerde alinir. Bu
yolla boyanin yiiksek konsantrasyonu parenkimay1
perfiize ettigi ve tubuluslar igine filtre oldugu zaman
korteks parlak bir sekilde goriilebilir. Cap itibariyle
yaklasik 1 cm. olan kistler bu metodla acik bir sekil-
de goézlenebilir (9, 10).

Arteriografi:

Arteriografinin nefrogram fazi ¢ok olumlu bilgi-
ler verir. Giive yenigi parankima goériiniimii patogno-
moniktir.  Elonge olan kalikslere kistler basing
yaparak sekil degisikligine sebep olur ve aks degisik-
ligi yaparlar. Kalikslerin boynu uzamis ve egrilmis,
parmak manzarast almiglardir. Kaliksler bazen kase
goriinimiinde olup, kiigiik kistler kaliks duvarina Pro-
jekte olunca yarim ay sekli ortaya c¢ikar. Pelvise Pro-
jekte olan multipl kistler boynuz goriiniimii verirler.
Ust ve alt kaliksler pelviste bir dik ag1 yaparlar. Béb-
rek yana ¢ekilir ve kolumna vertebralise paralel bir

aks etrafinda donerler (5, 8, 9).

Sintigrafi:

Bobrek hacim ve konturlarini degerlendirmek
icin, orthoiodohippuratel31 veya penicillamine Tc99
kullanilarak izotop ¢alismalar1 yapilabilir. Sintigrafi
bobreklerin bilytdiugini ve kist bdlgelerinin radyo-
aktivitesinin kayboldugunu gosterir (9,10).

Ultrasound:

Ultrasound, bodbreklerin  ve kistlerin  hacmini,
kistler i¢indeki materyelin karakterini tayin etmek
icin kiymetli bir non-invaziv tekniktir. Sivi ile dolu
bir kistten gelen yankilar solid yapilarla tezat teskil
eden bir sonografik manzara verir. Sonografi nihayet
polikistik bobrek hastaligi yoniinden riskte olan
hastalar1 tarama ve ¢esitli tedavi rejimlerine cevap
olarak, bobregin hacminin ilerlemesini takip etmede
degerli bir aragtir (9).
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Diger Laboratuvar Bulgular1:

Hastalarda proteiniiri ve hematiiri siklikla sap-
tanir. Idrar sedimentinde; bobrek tubulus hiicreleri,
graniiler silendirler ve amorf birikintilerden ibaret
hiicresel dokiintiiler goriliir,

Hiperiirisemi, poiikistik  bobrek  hastaliginda
goriilen diger bir laboratuvar bulgusudur. Fakat
mekanizmas1 bilinmemektedir ve her vakada da sap-
tanmayabilir. Bu vakalarda radyografik kontrast
caligmalar1  yapilmamalidir. Urografiden sonra tu-
buluslar i¢i drik asit kristalizasyonuna bagli bobrek

yetmezligi ortaya ¢ikabilir (5, 9, 10),

TEDAVI

Poiikistik bobrek hastaliginin spesifik tedavisi
yoktur. Son yillara kadar cerrahi dekompresyona,
yani kistlerdeki siviyr cerrahi yolla aspire ederek,
bobrek parankimasi istiindeki baskiyr azaltmak yolu-
na gidilirdi, fakat artik kullanilmamaktadir. Cerrahi
yolla kistlerin ¢ikarilma imkani da yoktur.

Klinik olarak hastaligin sessiz sekillerinin bulun-
dugu hastalarda nisbeten yiiksek bir idrar debisini
devam ettirmesi i¢in, ginde 2-2,5 litre sivi almasi
onerilir. Diyetteki tuz kisitlanmamalidir. Bir g¢ok
poiikistik bobrek hastaligi vakalannda, idrarla kay-
bedilen tuz miktar1 arttigi i¢in, diyetteki tuz arttiri-
lir. Eger tuz kisitlanirsa, ileri derecede ekstraselliiler
sivi hacmi azalmasina ve azotemiye sebep olabilir.
Fakat diger taraftan da asir1 tuz alimindan da kaginil-
malidir. Ciinkid olusan ekstraselliiler sivi hacminin ge-
nislemesi, muhtemelen glomeril filtrasyon hizim
arttirmak suretiyle kistler ig¢ine sivi toplanmasina
ve tutulmus bulunan nefron segmentlerindeki sivinin
rezorpsiyon hizini azaltmak suretiyle hipertansiyonun
agirlagsmasina sebep olur.

Hipertansif hastalarda fazla miktarda ekstrasel-
liler sivi toplanmasint kontrol i¢in didretikler endike
olabilir. Fakat bu ajanlar dikkatle kullanilmalidir.
Zira bunlar, tiibiiler tuz ve su absorpsiyontinu azal-
tarak kistlerin biylime hizini arttirabilirler. Bir diiire-
tigin kullanilmast gerekli ise, proksimal tubuluslarda
da absorpsiyonu inhibe edebilen furosemide ve etha-
crinic acid gibi daha gii¢lii loop diiiretiklerinin aksine
distal tubuluslara etki eden thiazide grubu diiretikler
onerilmelidir.

Hafif  hipertansiyon, baglica methyldopa ve
propranolol gibi vazoaktif ilaglarla tedavi edilmelidir.
Poiikistik bobrek hastaligina sekonder olarak son
donem bobrek yetmezliginin gelistigi 6dem ve kalb
yetmezliginin var oldugu hastalarda hipertansiyon
saptanirsa, 24 saatlik idrarla kaybedilen sodyum
dikkate alinarak tuz kisitlanabil» (9).

Poiikistik bobrekte olusan infeksiyonlar agir ve
tehlikelidir. Cok biiyik kistler i¢cinde yeterli antibi-

I< »LIKISTIK BOBREK HASTALIGI .

yotik konsantrasyonlar1 elde etmek giigtiir. Her sey-
den Once, antibiyotiklerin kistler ig¢ine ¢ok yavas
bir hizda filtre oldugunu belirtmek gerekir. Bunun
sebebi, antibiyotiklerin akimla kandan kist duvarini
gecerek kist bosluguna girmesidir. Igeriklerin iyice
kansamadig:i buyik bir kist i¢inde diffiizyon ¢ok
yavas bir progestir. Kistin merkezinde plazmanin
yansina esit bir konsantrasyonu elde etmek ig¢in
gerekli zaman, asagidaki denklemden yaklasik olarak
¢ikarilabilir:

T: Zaman, X: cm, cinsinden uzaklik, D: Diffiizyon koeffisicn-

ti (cm'Y/sn).

Saniyede ICT® cm2'lik bir diffiiz koeffisienti
icin, plazmanin yarisina esit bir konsantrasyona anti-
biyotigin ulasmasi, yaklasik olarak 10 giin kadar bir
sire alir. Bu bakimdan infekte kistik bobreklerde id-
rar i¢cine hem filtre ve hem de sekrete olan ilaglarla
(penisilin ve sefalotitler) uzun periyodlarla tedaviyi
stirdirmek gerekir. Daha Onemlisi iriner traktiis in-
feksiyonundan mimkiin oldugu kadar kaginilmalidir.
Bunun ig¢in de kateter ve irolojik aletlerle maniiplas-
yonlardan, gerekmedigince kag¢inilmalidir.

Poiikistik  bobrek  hastaligi  olan  kadinlarin
uriner enfeksiyona erkeklerden daha hassas oldugu
goriilmektedir. Infeksiyon ozellikle gebe hastalarda
daha etkilidir. Cunki bunlarda iire terlerin genislemesi
ve staz gebeligin fizyolojik bir sonucu olarak ortaya
:kar. Bu da infeksiyonu kolaylastiran bir faktor ola-
rak rol oynar. Asag: idrar yolu ile {iriner traktiise
enfeksiyonun bulagsmamasi ig¢in, hastanin bu konuda
aydinlatilmas1 gereken bir ka¢ Onleyici tedbir vardir.
Kadin  hastalara, kiivetten ziyade dus altinda yikan-
malar1, anal bolgeyi defekasyondan sonra 6nden arka-
ya dogru temizlemeleri ve cinsel iliskiden sonra mesa-
nenin bosaltilmasi Onerilir.

Poiikistik bobrek hastaliginda renal parankimal
kanama agrili ve korkutucu bir olay olabilir. Bu gibi
vakalarda  ortaya c¢ikan hematiiri genellikle yatak
istirahati ve sedasyona cevap verir. Sebat eden veya
massiv hematiiri bobrek tasi veya timor ihtimalini
digiindirmelidir (5, 9, 10).

Karinda belirgin bir yer isgal edecek kadar bob-
rekler biiyidiugi zaman sik olarak hiatus hernisine
ait semptomlar geligsir. Boyle durumlarda ortaya
¢ikan 6zofajeal agr1 antiasitler ve geceleyin yatagin
basinin yiikseltilmesi ile kontrol altina alinabilir.

Poiikistik bobrek hastaliginda kabizliktan da ka-
c¢intlmalidir.  Zira defekasyon esnasinda zorlanmak
hiatus heruisini siddetlendirir. Zorlanma anmda
ayrica bobrek kistlerinde kanama ve yirtilma olusa-
bilir (9, 10, 12).
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DURAK YETKIN

Uremi safhasina giren vakalarda hemodiyaliz
tedavisi uygulanir veya uygun vakalarda transplan-
tasyon yapilir. Allograft ic¢in aylar hatta yillarca
beklemek durumunda olan hastalarda hemodiyaliz
hayat: siirdiirme bakimindan en uygun tedavidir (2,
9,10, 13).

PROGNOZ:

Agir komplikasyonlara ragmen ortalama &lim
yas1 50'dir. Hastaligin ilk semptomlarinin ortaya ¢iki-
sindan sonra ortalama hayat siiresi 10-15 yildir.
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Prognoz, infantil tipte ¢ok agirdir. Yetiskin-
lerde oliim ekseriya bobrek yetmezligi, myokard
infarktiisii, serebral kanama, kalp yetmezligi sonucu
olur. Bazen kaseksi, bronkopndmoni, kistin siri-
rasyonu sonucu septisemi ile hayat sonlamr.

Hipertansiyon veya fiiriner enfeksiyona ait fatal
komplikasyonlar olmadik¢a iliremi ¢ok yavas gelisir.
Hemodiyaliz ve transplantasyonla bu hastalarda orta-
lama Omiir daha da uzatilmis ve bu tedbirlerle hasta-
larin aktif hayatlar1 devam ettirebilme sansi saglan-
mistir.
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