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Tek Tarafl1 Renal Agenezi ve
Ulseratif Kolitin Eslik Ettigi
Polikistik Bobrek Hastalig:

Polycystic Kidney Disease Accompanied by
Unilateral Renal Agenesis and
Ulcerative Colitis: Case Report

OZET Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi (ODPBH) bobrekler ve diger organlarda ¢ok
sayida kist varligi ile karakterizedir ve en sik goriilen herediter bobrek hastaligidir. Vakalarin
yaklasik % 8-10'u son donem bobrek yetersizligine ilerler. Her iki bobrekte korteks ve medullaya
yayilmis, ¢ok sayida, tiim parankimi dolduran farkli boyutlarda kistler olabilir. Bobrek disinda
karaciger, dalak, pankreas ve diger organlarda da kistler goriilebilir. Literatiirde tek tarafli ODPBH
ile ilgili vakalar bildirilmis olsa da, erigkinlerde tek tarafli bobrek agenezinin eslik ettigi ODPBH
olan ¢ok az vaka bildirilmistir. Bizim vakamiz 62 yasinda tek tarafli renal agenezinin eslik ettigi
ODPBH ve ileri yas baglangich iilseratif koliti olan bir erkek hasta olup, literatiir derlemesi esliginde
sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Polikistik bobrek, otozomal baskin; anormallikler; kolit, ilseratif

ABSTRACT Autosomal dominant polycystic kidney disease (ODPKD) is characterized by presence
of multiple cysts in kidneys and other organs, and it is the most common hereditary kidney disor-
der. Approximately 8-10% of all cases progress to end stage renal failure. There may be multiple
cysts in different sizes, widespread in the cortex and medulla of both kidneys filling the whole
parencyhma. The cysts may also be seen in liver, spleen, pancreas and other organs. Although cases
with unilateral ODPKD have been reported in literature, only a few adult cases have been reported
with ODPKD accompanied by unilateral renal agenesis. Our case is a 62-year-old male patient who
has ODPKD accompanied by unilateral renal agenesis and late-onset ulcerative colitis and who is
presented with a review of the literature.
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tozomal dominant polikistik bobrek hastaligi (ODPBH) en sik go-

rillen herediter bobrek hastaligidir. Cocukluk ya da eriskin yasta

baslayabilen, progresif bobrek yetersizligi, karaciger ve pankreasta
kistler, intrakranial sakkiiler anevrizmalar, mitral valviiler prolapsus ve ko-
lonik divertikiiller ile karakterizedir."” Olgularin %85’inde PKD1’de, geri
kalanlarda PKD2’de mutasyon vardur, gen iirtinii Polisistin 1’dir.3*

Taninin konulmasinda aile hikayesi, fizik muayenede bobreklerin ele
gelmesi ve goriintiileme yontemlerinden yararlanilir. Nadir olarak, bazi 6zel
durumlarda, gen analizi yontemleri gerekebilir. Aile hikayesinin pozitif ol-
masi tan1 i¢in ¢ok destekleyicidir. Taninin konulmasi i¢in tercih edilen yon-
tem ultrasonografidir. Diger yontemlere gore daha ucuz olmasi, kontrast
madde gerekmemesi, radyasyona maruz kalinmamasi ile 6ne ¢ikmaktadir.
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Ravine tarafindan tarif edilen ultrasonografi tani
kriterleri, diinyada bir¢ok merkez tarafindan kabul
edilmektedir. Ravine’in kriterlerine gore, aile hi-
kayesi pozitif olan 30 yasinin altindaki bir hastada,
bir veya iki bobrekte 2 veya daha fazla kistin go-
rillmesi ile otozomal dominant polikistik bobrek
hastalig: tanis1 konur. Hastanin yas1 30 ile 59 ara-
sinda ise, her iki bobrekte, en azindan ikiser kistin
goriilmesi ile tan1 konur. Altmis yasin tizerindeki
hastalarda ise otozomal dominant polikistik bobrek
hastalig1 tanisinin konabilmesi i¢in, her iki bob-
rekte, en azindan doérder kistin goriilmesi gerekli-
dir.® Bu kriterler, PKD1 genini tagiyan hastalar i¢in
tarif edilmistir. PKD2 genini tasiyan hastalarda,
bulgularin daha ileri yaslarda ortaya ¢ikabilecegi
akildan ¢ikarilmamalidir.

Literatlirde nadiren tek tarafli ODPBH ile bir-
likte diger bobrekte renal agenezi bildirilmigtir.>®
Bizim vakamiz 62 yasinda tek tarafli renal agenezi-
nin eslik ettigi ODPBH ve ileri yasta baslangich il-
seratif kolit olan bir erkek hastadir.

IOLGU SUNUMU

Altmis iki yaginda erkek hasta, 10 yildir hipertan-
siyon ve ODPBH, 8 yildir kronik bobrek yetmezligi
(KBY) nedeniyle hemodiyalize girmekteyken; 3
haftadir ginde 3-4 kez kanli, mukussuz digkilama
ve 38 °C’yi gecen ates sikayeti ile bagvurdu. Hasta-
nin babasi, halasi, erkek kardesi ve oglu ODPBH
nedeniyle takip edilmekteydi ($ekil 1). Fizik mua-
yenede tansiyonu 140/90 mmHg, nabiz 90/dk,
soluk ve iirokromik goériiniimde, sag bobrek palpabl
ve yiizeyinde birka¢ santimetre boyutlarinda mul-
tipl nodiiller mevcuttu. Laboratuvar testleri krea-
tinin 5,1 mg/dL, ire 114 mg/dL, total protein 5,6
g/dL, albiimin 2,4 g/dL, C-reaktif protein 65 mg/L,
kreatinin klirensi 4,7 mL/dk, 16kosit sayis1 16.500,
hemoglobin 10,9 g/dL, hematokrit %32 disinda
normaldi. Digki mikroskopisinde bol eritrosit ve
bol 16kosit saptanirken, kiiltiirde patojen bakteri
iremedi. Akciger grafisi normaldi. Elektrokardi-
grafide sol ventrikiil hipertrofi bulgular1 mevcuttu.
Ekokardiyografide ejeksiyon fraksiyonu %60’t1 ve
sol ventrikiil hipertrofisi saptandi. Doppler incele-
mede kapaklarda patoloji yoktu. Kolonoskopide
anal kanaldan transvers kolona kadar mukoza hi-
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SEKIL 1: Aile agaci (kare=erkek, yuvarlak= kadin, ici dolu semboller= has-
talikli bireyler, 1. satir anne ve baba, 2. satir indeks vaka ve kardesler, 3. sa-
tir cocuklar)

peremik, 6demli, graniiler goriiniimdeydi ve ylize-
yel iilserler goriildii. Patolojik incelemede kript-
lerde belirgin distorsiyon, kriptit ve kript abseleri,
siddetli notrofil infiltrasyonu saptanirken, granii-
lom ya da amiloid birikimi izlenmedi. iskemik ko-
liti diglamak amaciyla yapilan tiim batin bilgisayarl
tomografi ve anjiografisinde ¢olyak trunkus, me-
zenter arter ve venleri acik, karaciger kaudat lobda
yaklagik 1 cm boyutunda multipl kistler, sag bobrek
boyutu artmis ve yaklasik 2 cm boyutunda multipl
kistler ile 1 cm ¢apinda multipl kalkiiller goriildii.
Sol bobrek izlenmedi. Transvers kolon sol bolimii,
desendan, sigmoid kolon ve rektumda 1 cm’yi geg-
meyen duvar kalinlagmasi, ¢evre mezenterde yo-
gunluk artiglar1 goriildii (Resim 1, 2). Diskida asite
direncli bakteri goriilmezken, E. histolytica anti-
jeni, toksin A ve B negatif saptandi. Ulseratif kolit
tanistyla metilprednizolon 32 mg/giin, mesalazine
3 g/giin ve metronidazol 1 g/giin baslandi. Tedavi-
nin birinci haftasinda kanli ishali gecen hastanin
steroid tedavisi iciincii haftadan sonra azaltilarak
kesildi. Hastanin 1 yillik takibinde atak olmada.

I TARTISMA

Bizim vakamiz literatiirde ¢ok nadir goriilen tek ta-
rafli renal agenezinin eglik ettigi ODPBH’ye eslik
eden iilseratif kolitli tek vakadir. Bear ve ark. tek
bobrekte gorillen 2 ODPBH’li vaka bildirmistir.
Bunlardan biri 48 yasinda ve babasinda da ODPBH
olan tek tarafli renal agenezinin eslik ettigi
ODPBH’li erkek iken, digeri tek tarafli nefrektomize
bir ODPBH vakas idi.*> Todorov ve ark. 45 yaginda
ve annesinde de ODPBH bulunan tek tarafli renal
agenezinin eglik ettigi ODPBH’li bir kadin vaka bil-
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Cengiz ve ark.

Nefroloji

RESIM 1: Sag bobrekte 1-2 cm boyutunda multipl hipodens kistik yapi,
parankim belirgin olarak incelmis, sol bdbrek agenezik, karacigerde yaklasik
1 cm boyutunda multipl kistik lezyonlar.

dirmigtir.” Poster ve ark. 182 ODPBH serisinin
2’sinde bobrek agenezisi ve 1’inde bobrek hipopla-
zisi eslik ettigini bildirmistir.® Tek tarafli bobrek
agenezisi 1000 dogumda bir goriilen sporadik bir
anomali olmakla birlikte genelde asemptomatiktir.!

ODPBH’nin morfolojik olarak tek tarafli renal
kistik hastaliktan (TTRKH) ayirt edilmesi zordur.
TTRKH’da tek tarafli olmasi, diger intraabdominal
organlarda kistlerin ve aile hikayesinin olmamasi,
kronik renal vyetersizlige ilerlememesi ile
ODPBH’dan ayirt edilebilir.”'* ODPBH otozomal
dominant kalitim gdsteren, %100 penetransi olan
fakat degisken ekspresyon gosteren bir hastaliktir.
Hastalarin %50’sinde son dénem bobrek yetmezli-
gine (SDBY) ilerleme goriiliir. SDBY ne ilerleme-

RESIM 2: Transvers kolon bitiminden baslayarak rektuma kadar 1 cm’ye
varan duvar kalinlasmasi ve kontrast fiksasyonu, gevre yagli planlarda yogun-
luk ve vaskiilarite artisi.

nin mekanizmasi net olarak bilinmemektedir.!*!!
Tek tarafli ODPBH tamnist aile hikayesi ve radyolo-
jik goriintiileme ile konulabilir. Aile hikayesi ol-
mayan vakalarda oOncelikle hidronefroz, kistik
nefroma ve Wilm’s tiimoér diglanmalidir. Hastaligin
prognozunu bobrek fonksiyonlar: ve kardiyovas-
kiiler mortalite belirlemektedir.

Bizim vakamiz tek tarafli renal agenezili
ODPBH yoniinden Tiirkiye’'den bildirilen tek vaka
olmas: ve literatiirde ilseratif kolitin eglik ettigi
bagka vakaya rastlanmamasi nedeniyle 6ne ¢ik-
maktadir. Fakat ODPBH ile iilseratif kolitin birlik-
teligi iizerine literatiirde bir bilginin olmamas:
daha cok tesadiifi bir iligkinin oldugunu distindiir-
mektedir.
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