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SUMMARY

In this study we retrospectively analysed the pediatric cases followed in Istanbul
University, Istanbul Medical Department of Pediatric Nephrology between the years 1995 and
2010 with the diagnosis of chronic renal failure (CRF). We defined CRF, as glomerular
filtration rate below 80 ml/min per 1.73 m2 body surface area for at least 6 months. End stage

renal failure was defined as a GFR rate below 10 ml/min per 1.73 m2 body surface area.

There were a total of 165 patients, 95 (58 %) were male and 70 (42 %) were female
with a mean age of 11.21+4.82 years. At admission, 27 patients were on renal replacement
treatment. 45 patients received kidney transplant during follow up. There were 6 cases of
kidney transplant rejection. 32 patients are on hemodialysis treatment and 21 patients are on

peritoneo-dialysis.

The etiology of CRF for 165 patients under study included reflux nephropathy 36.4 %
(60), hereditary renal disorders 27,3 % (45), glomerular diseases 15,8 % (26), congenital
anomaly 7,9 % (13), pyelonephritis 3,6 % (6), vascular nephropthies 3 % (5), renal
amyloidosis % 1,8 (3), urinary stones 1,8 % (3), tumour 1,2 % (2) and unidentified etiology
was 1,2 % (2).

Regular and systematic epidemiological and etiological studies are essential for the
development of renal replacement programs. Early diagnosis and treatment is important to

decline the causes of CRF.

Key Words: Chronic renal failure, Etiology, GFR, Children



1. GIRIS VE AMAC

Hasta bobregin viicut sivilarinin dengesini siirdiiremeyecek sekilde bozulmasina
Kronik Bobrek Yetersizligi (KBY) denir. KBY’nin baslangict klinik verilerden ¢ok

biyokimyasal bulgulara dayanarak saptanabilir.

KBY cocukluk ¢aginin nadir goriilen, bununla birlikte kismen 6nlenebilen ve kismen
de tedavi edilebilen bir hastaligidir. Hastaligin prognozu, gelisen ciddi sistemik
komplikasyonlardan dolay1 kotiidiir. Son donem bobrek yetersizligi tedavisi pahali ve zordur.
Diinyada yillik niifus artis hiz1 %1-2 iken, son dénem bobrek yetersizligi tanist alan hastalarin
yillik artis hiz1 %6°dir (1). Cocuklarda KBY ne neden olan konjenital ve herediter nefropati
oranlarinin yiliksek olmasi nedeniyle primer renal hastaliklar yetiskinlerden olduke¢a farklidir
(2-7). KBY etiyolojisi yasla baglantilidir. Bes yasindan kiiciiklerde goriilen KBY ’nin
etiyolojisinde bobregin anatomik anomalileri, daha ileri yaslarda ortaya c¢ikanlarda ise
glomeriiler hastaliklar ya da geg belirti veren kalitsal bobrek hastaliklar1 6n plandadir (8). Iki
grupta da bobrek islevleri giderek bozulur ve daha sonra da bobrek parankiminin
kiigiilmesiyle birlikte son evre bobrek yetersizligi gelisir. Hastaligin son evre bdbrek
yetersizligine ilerlemesi degiskendir ve hiperfiltrasyon, devam eden immiinolojik hasar,

proteiniiri, hipertansiyon, ikincil hiperparatiroidizm ve enfeksiyon gibi 6zelliklere baglidir.

Tedavi i¢in Oncelikle konservatif yontemler uygulanmaktadir. Diyet ve beslenmede
biyolojik degeri yiiksek proteinler verilir, glinliik kalori ihtiyaci yag ve karbonhidratlardan
saglanmaya galigilir. Bunun yaninda etkilenen diger sistemler i¢in asidoz profilaksisi, aktif D
vitamini replasmani, fosfor baglayici ajan kullanimi, demir preparatlari, gerektiginde

eritropoetin ve biiyiime hormonu replasmani yapilir.

Hastalik, endokrin sistemden immiin sisteme bir ¢ok sistemdeki olumsuz etkileri

nedeniyle hastayi, ailesini ve toplumu ilgilendirerek sosyoekonomik sikinti olusturmaktadir.

Son donem bobrek yetersizligine (SDBY) yol agan faktorlerin belirlenmesi,
onlenebilir ve tedavi edilebilir bozukluklarin erken tanis1 ve transplantasyon sonrasi tekrar
etmesi nedeniyle 6zel tedavi gerektiren hastaliklarin saptanmasi yoniinden ¢ok 6nemlidir (9,

10)



Bu ¢alismada klinigimize basvuran hastalardaki KBY etiyolojisi, hasta yas1 ve bobrek
fonksiyonlarimin seyri degerlendirildi. Hastalarin basvuradaki bobrek fonksiyonlari ve son

donem bobrek yetersizligine gidis siireleri degerlendirildi.

Cocukluk ¢ag1 KBY’de renal replasman programlarinin diizenlenmesi amaciyla,

diizenli olarak etiyolojik ve epidemiyolojik ¢alismalar yapilmalidir.



2. GENEL BILGILER

2.1. URINER SISTEM

Uriner sistem 2’ye ayrilir: 1-Alt {iriner sistem, 2-Ust iiriner sistem.

Ust {iriner sistem bdbrekler ve iireterleri kapsar, iireterovezikal bileskeye (UVJ) kadar

stirer. Alt iiriner sistem ise UVJ’den sonraki kisimdir; yani mesane ve iiretrayi igerir.

Bébrekler retroperitoneal yerlesimli olup gobek seviyesinin {istiindedir. Term bir
bebekte dogumda ortalama bobrek boyu 6 cm, agirligi ise 24 gramdir. Her bobrekte 1 milyon
adet nefron olup eriskinlerde de bu sayidadir. Ancak yenidogan bobreklerinin sadece %17’si
olgundur, bobreklerin biiylimesi 30 yasina kadar stirer. Erigkinlerde ise her bobrek ortalama
12 cm ve 150 gr’dir (11). Bobrekler 2 tabakadan olusur: 1-Korteks: Dis tabaka olup
glomeriiller, proksimal tiibiiller, distal tiibiiller ve toplayict kanallar1 icerir. 2-Medulla: I¢
tabaka olup tiibiillerin diiz kismi, henle kulpu, vasa rekta ve toplayict kanallari igerir.
Bobreklerin en disinda yag doku, altinda Bowman kapsiilii ve bunun altinda ise parankime ait

2 tabaka vardir.

Glomertiller ve tiibiiller beraberce nefronu olusturur. Nefron sayist dogumdan 6nce
tamamlanmis oldugundan ve rejenerasyon Ozelligi olmadigindan progressif nefron kaybi
bobrek yetersizligine yol acar. Glomeriillerdeki kapillerler icerdikleri pencerelerle

(fenestrasyon) filtrasyon gorevini yerine getirmektedir.

Glomeriiler filtrasyon gestasyonun {i¢iincii ay1 sirasinda baglar. Glomertillerin olusumu
gestasyonun yaklasik 34. haftasinda tamamlanir ve sonrasinda glomeriiler filtrasyon hizi

viicut boyutlarindan daha hizli artar.

Bébrek Fizyolojisi, bobregin esas fonksiyonlar1 viicut sivi ve elektrolit dengesini
korumak ve metabolizmanin artik iiriinlerini atmaktir. Ayn1 zamanda metabolik ve endokrin

(vitamin D aktivasyonu, eritropoetin yapimi) fonksiyonlari da vardir.



Bobregin 6nde gelen homeostatik fonksiyonu glomeriiler ultrafiltrasyon, tiibiiler geri

emilim ve sekresyon islemleri ile yiiriitiiliir.

Dogum sonras1 bobreklerin ekskresyon gorevi giderek artar ve 2. dekat sonuna kadar
olgunlasir. Bir insanin glomeriiler filtrasyon hizi (GFR) hesaplanirken 70 kg ve 1.73 m2
olarak standart hesaplanan sonug eriskinler i¢in oldugundan c¢ocugun viicut yiizey alani

hesaplanarak modifiye edilir. Bir ¢ocuk erigkin diizeyinde GFR’ye en az 3 yasinda sahip olur.

Serum kreatinini 6l¢iilerek GFR tahmin edilebilir. Kreatinin iiretimi 6ncelikle kaynak
maddenin miktarina, ekskresyonu ise dncelikle glomeriiler filtrasyona baglidir, ancak bobrek
yetersizliginde tiibiiler sekresyon daha 6nemlidir. Kan iire azotu tersine serum kreatinini
glomertiler fonksiyonlarin disindaki faktorlerden (azot balansi, hidrasyon durumu gibi) ¢cok az
etkilenir. Ancak, akut bobrek yetersizliginin (ABY) erken doneminde veye aniiride bobrek
fonksiyonlar1 bozuk oldugu halde serum kreatinini normal olabilir. GFR normalin %70’inin

altina inmedikge serum kreatinini ylikselmez.

GFR’nin hesaplanmasi i¢in bazi substanslarin klirensi 6l¢iiliir; bu maddeler glomeriiler
kapiller duvarindan serbestce gecip filtrasyona ugrayabilmeli ve ne tiibiillerden salinmali, ne
de reabsorbsiyona ugramalidir. Klirens (CCR) birim zamanda herhangi bir substansdan

temizlenen plazma miktarini gdstermektedir ve soyle formiile edilebilir:

Cs=Us x V/Ps Cs: Substansin klirensi V: Birim zamandaki idrar miktar

Us: Idrardaki substans miktari Ps: Plazmadaki substans miktari

Ama gercek klirens kisinin viicut yiizey alanina (m2) gore degiseceginden buradan

elde edilen sonug 1.73/m2 orant ile ¢carpilmalidir.

GFR’yi en dogru gosteren iniilindir. Iniilin klirensinin dl¢iimii zor oldugundan GFRyi
tahmin etmek i¢in genelde endojen CCR olglilmektedir. GFR azalinca kreatinin klirensi
gercekten azalir, ancak tiibiillerden kreatinin ekskresyonu artarsa GFR azalmadigi halde CCR
yalanci yiiksek bulunur. Bu nedenle serum kreatinini 2 mg/dl’yi gecince renal fonksiyonlar
CCR ile degil, serum kreatininiyle monitorize edilmelidir. Plazmada albiiminden daha biiyiik

proteinin olmamasi GFR ’nin etkinligini gosterir.
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Kiiglik ¢ocuklarda idrar toplanmasi zor oldugu i¢in glomeriiler filtrasyon hizini 6lgmek i¢in

baska bir yontem kullanilir.

GFR (mL/dk/1.73 m2) =k x L (cm) /P Cr (mg/dL) Schwartz formiilii

(k’nin degeri, prematiire bebeklerde 0.33, yeni doganda 0.45, cocuklarda ve adelosan kizlarda

0.55 ve adolesan erkeklerde 0.7°dir)

Endotelyal hiicreler, glomeriiler bazal membran (GBM) ve glomeriiler kapillerdeki
epitelyal hiicreler ortama giiclii bir (-) iyonik 6zellik kazandirir. Bu anyonik 6zellik heparan
stilfat ve glikoprotein siyalik asit sayesinde kazanilmaktadir. Kan proteinleri daha diisiik
izoelektrik noktaya ve (-) iyonik 6zellige sahiptir. Sonucta bu maddeler (-) iyonik 6zelliginden

dolay1 glomeriiler kapiller duvardan uzaklastirilir ve bu da GFR’yi azaltir (12-14).

Ureter, bobrekten mesanenin arka yiiziine ulasan miiskiiler bir borudur. Pelvise
girerken sakro-iliak eklemin oniinde Arteria iliaca communis’in bifurkasyonunu c¢aprazlar.
Daha sonra Arteria iliaca interna’nin Oniinde, pelvis yan duvarlarinda spina ischiadica
yakinlarina kadar asagi iner ve one kivrilarak mesaneye lateral kdseden girer. Sonlanmadan
hemen Once ise ductus deferens tarafindan caprazlanir. Mesane duvarinda yaklasik 1.9 cm
oblik seyrettikten sonra mesaneye acilir. Ureter 3 yerde daralir: 1-Karinda pelvis renalisle
birlesme yerinde, 2-Pelvise girerken pelvis girisinde ¢aprazlandigi yerde, 3-Mesane duvarini

gectigi yerde (11).

Mesane (vesica iirineria) pelviste pubis kemiklerinin hemen arkasinda yer alir. idrarin
biriktirildigi depo gdrevini yapar. Kas yapida olan duvari oldukga giigliidiir ve komsuluklari
ise i¢indeki idrar miktarina gore degismektedir: Eriskinlerde mesane bosken pelvis igindedir;
doluyken hipogastrik bolgeye ¢ikar; cocuklarda ise bosken de pelvis girisinin {istiinde yer alir.
Bos mesane piramide benzer, bir tepesi (apeks), bir tabani, bir boynu, bir list ve iki de
inferiolateral yiizii vardir. Apeksi symphisis pubisin {ist kenarinin arkasinda 6n tarafa yakin
olarak bulunur ve median umblikal ligament (urakus kalintis1) araciligi ile gobege baglidir.

Mesane tabani (fundus) ise arka tarafa bakar, iist dis koseler iireterle birlesir; alt kdseden ise
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iiretra ¢ikar. Arka duvarda ise duktus deferensler uzanir, bu duvarin iist kismi peritonla
kaphdir.

Mesanenin iist yiizii peritonla kaplidir. Mesane doluyken karin 6n duvarinin alt
kismindaki peritonu kaldirdigindan st yiizii karin 6n duvari ile direkt temas eder, boyun ve
arka yiizii pek yer degistirmez. Erkeklerde mesane boynu asagiya dogru uzanarak prostatin iist
yiizline oturur. Mesane bosken kas tabakasi plikalar seklindedir, doluyken ise diizlesir; ama
trigondaki kaslar daima diizglindiir. Trigonun {ist koselerinden ireterler girerken alt
kosesinden iiretra ¢ikar. Ureterler mesaneyi ¢apraz olarak kateder ve bu da kapak etkisiyle
idrarin mesaneden geri kagisin1 6nler. Mesane govdesindeki diiz kaslara detrussor kasi denir
ve 3 tabakadan olusur. Mesane boyundaki kas tabakasi ise kalinlagarak sfinkter kast adin1 alir.
Bu iki kas eniirezisi onler (11). Miksiyon olay1 eriskinlerde mesanedeki idrar 300 cc’ye
ulaginca olusan refleks uyarmin beynin iist bolgelerine gitmesiyle olusur. Cocuklarda ise bu
uyar1 mesane her doldugunda gergeklesir. Istemli idrar kontrolii genelde 2-3 yas civarinda

gelisir.

2.2. KRONIK BOBREK YETERSIZLIiGi (KBY)

Hasta bobregin viicut sivilarinin dengesini siirdiiremeyecek sekilde bozulmasina
Kronik Bobrek Yetersizligi (KBY) denir. KBY insidansinin ¢ocuklarda milyonda 1,5 ile 3

arasinda oldugu bilinmektedir.

Kronik bobrek yetersizliginin baslangici, klinik verilerden ¢ok biyokimyasal bulgulara
dayanarak saptanabilir. Diyaliz ya da bobrek transplantasyonu gibi bir yaklasim olmadan

yagsamin siirdiiriilemeyecegi evreye ise ‘‘son donem bdbrek yetersizligi’’ ad1 verilir.

CCR (%) Tamim

80-100 Normal

50-80 Hafif bobrek yetersizligi
25-50 Orta bobrek yetersizligi

10-25 Kronik bobrek yetersizligi
<10 Son donem bobrek yetersizligi
<5 Uremi
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2.2.1. ETIYOLOJIi

KBY’nin etiyolojisi olduk¢a genis bir yelpazeyi kapsar; vezikoiireteral refli,
glomertiler hastaliklar, kalitsal bobrek hastaliklari, bobrek amiloidozu, iiriner sistem taslari,
piyelonefrit ile birlikte olan diger iiriner sistem anomalileri, diger nedenler (renal hipoplazi/
displazi, herediter hastaliklar, renal kistik hastaliklar, herediter nefrit gibi) bashik olarak

sayilabilir.

VEZIKOURETERAL REFLU

Vezikoiireteral reflii, idrarin mesaneden {iireter ya da bobrege anormal geri akimi,
genellikle vezikoiireteal bileskenin dogumsal yetersizligi ya da daha az siklikla obstriiksiyon
ya da enfeksiyona sekonder bu bileskenin yetersizligi sonucu olusur. Reflii ailesel olabilir.
Reflii, iseme sirasinda bobregin artmis hidrodinamik basingla karsilagsmasi nedeniyle
potansiyel olarak zararlidir. Ek olarak, isemede iireter ve mesanenin tam olarak bogalamamast
hastanin idrar yolu enfeksiyonuna egilimini arttirir, ¢iinkii asagi idrar yolu enfeksiyonu
varliginda reflii bakterinin kolaylikla pelvokaliseal sisteme ulagsmasina olanak tanir. Reflii
nefropatisi, siklikla uzamis refliiye sekonder, 6zellikle enfeksiyon ya da obstriiksiyon (mesane
boynu obstriiksiyonu veya posterior iiretral kapak) ile birlikte renal skarlasmanin gelismesini
ve ilerlemesini tamimlar. Onemli sayida ¢ocukta, ayn1 zamanda hipertansiyon gelismesinde de
onemli bir hazirlayic1 etken olabilen reflii nefropatisinin sonucu olarak son evre bobrek

hastalig1 vardir.

Normal vezikoiireteal bileske, iireterin mesaneye dar aci ile girisi, mesane duvarini
gecen {reter tlinelinin uzunlugu ve bu tlinelin uzunlugunun ireter ¢apna olan 4-5:1 orani
nedeniyle refliiyli 6nler. Primer refli 1.5:1gibi kisa intramural tiinel oraninin sonucudur ve
tipik olarak treter orifisinin lateral pozisyonu ve az gelismis trigon ile birliktedir. Kisaltilmis
intramural tlinel, kapak mekanizmasinin etkinligini azaltir ve reflii olusmasina izin verir. Daha
az siklikla ayni1 zamanda iireterosel bulunan iireterlerin duplikasyonu iist toplayici sistemi
tikayabilir. Refli iireteral divertikiille birlikte olabilir. Miyelomeningoselle birlikte olan
norolojik mesane anormallikleri, etkilenen ¢ocuklarin yaklasik 1/3 — 1/2’sinde refli ile

komplike olurlar. Reflii ayn1 zamanda mesane cikis1 tikali oldugunda artmis damar igi
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basincina, mesane inflamasyonuna (sistit) ya da mesaneye yonelik cerrahi girisimlere ikincil

olabilir (15-17).

DOGUMSAL BOBREK HASTALIKLARI

Dogumsal anomaliler iginde iiriner sistem anomalileri siktir. Bu anomalilerin
birgogunda neden bilinmez ve embriyonun morfogenezi sirasinda etkili olan intrensek bir
nedenle iliskili olduklar1 diisiiniiliir (primer malformasyonlar). Uriner sistemin primer
malformasyonlar1 izole (renal agenezi, hipospadias, mesane ekstrofisi, vb) ya da bagka

sistemlerin malformasyonlari ile birlikte (akrorenal, serebrorenal anomaliler, vb) olabilir.

Cesitli nedenlerle olusan renal patolojilerin bir boliimii  bodbrek fonksiyonlarini
etkilemez. Bir boliimii ise iiriner sistemde fonksiyonel ya da anatomik bozukluklara yol
acarak bobrek fonksiyonlarmi etkilerler. Uriner sistemde obstriiksiyon olmasi, bdbrek
fonksiyonlari ¢ok kisa slirede bozar. Obstriiksiyonun tam olmast durumunda, renal
displazide oldugu gibi, bobrek tam atrofiye ugrayabilir. Tam olmayan obstriiksiyonlarda

erken tan1 ve cerrahi diizeltme ile bobrek fonksiyonlar1 korunabilir.

Ureteropelvik Bileske (UPJ) Darlign

Ureter ve bobrek pelvisi birlesme yerinde darlik ¢ocuklarda iist iiriner sistemin en sik
gortilen obstriiksiyon bolgesidir. Darlik intrensektir ya da eksternal basi ile olusur. Antenatal
ultrasonografinin yaygin olarak kullanilmasi ile tanisi in utero olarak yapilabilmektedir. Baz
vakalar neonatal donemde abdominal kitlenin palpe edilmesi ile saptanabilir. Bilateral agir

UPJ darliklar1, yenidogan doneminde bobrek yetersizligi tablosu ile ortaya ¢ikabilir.
Ureterovezikal Darlik
Ureterovezikal kavsaktaki darlik, iireter dilatasyonuna (megaiireter) neden olur.
Megaiireter terimi patogeneze iliskin yorum yapmadan {ireter dilatasyonunu belirtir.

Ureterovezikal darlikta olusan megaiireter, obstriiktif tiptedir. Bunun disinda megaiireterin

reflii ile, obstriiksiyon ile ya da obstriiksiyon ve reflii ile iliskili tipleri vardar.
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Ureterovezikal darlik erkek ¢ocuklarda ve sol iireterde daha siktir. Obstriiksiyon, tas
olugmasina ve hematiiriye neden olabilir. Daralan segmentin ¢ikarilmasi ve iireterin mesaneye

reimplantasyonu ile cerrahi diizeltme yapilir.

Posterior Uretral Valv (PUV)

PUV erkek cocuklarda en sik ve en ciddi obstriiksiyon tipini olusturur. Tipik valv
iiretray1 kapatan bir mukoza kivrimidir. Valv nedeni ile idrar akimi zorlasir ve mesane duvari
hipertrofisi ve trabekiilasyonu olusur. Mesane basinci artis1 ile vezikoiireteral reflii gelisir,
ireterler dilate ve kivrimli sekil alir. Obstriiksiyon in utero basladigi i¢in agir renal displazi
olur. Antenatal donemde ultrasonografi ile tan1 koyulur. Baz1 vakalar neonatal donemde idrar
retansiyonu, damla damla idrar yapma yakinmasi ile hastaneye bagvururlar. Renal displazi
nedeni ile bobrek fonksiyonlari erken donemde bozulursa bdbrek yetersizligi,
oligohidramniyos, pulmoner hipoplazi ve pnémotoraks goriilebilir. Tedavide valvin kesilmesi

(ablasyonu) gereklidir. Bu diizeltme yapilana kadar mesanenin sonda ile bosaltilmasi gerekir.

Ureter valvi, lireter polipi, retrokaval iireter, tireterosel, liretra polipi, antrerior liretral

valv diger obstriiktif iropati nedenleridir.

Abdominal kaslarin yoklugu, iirolojik anomali ve kriptorsidinin birlikte goriildiigii
tablo ‘Prune-Belly sendromu’ (Eagle-Barrett sendromu, iiclii sendrom) olarak adlandirilan,
cok nadir bir sendromdur. Dilate {iriner sistem nedeni ile bobrek fonksiyonlar1 bozulmustur.

BOBREGIN KALITSAL HASTALIKLARI

Kistik bobrek hastaliklari, hipoplazik/displazik bobrek hastaliklari, Kalitsal nefritler,
renal tiibiiler hastaliklar, depolanma ile birlikte olan hastaliklar ve tiriner sistem taslar1 ile
birlikte olan hastaliklar olarak siniflanabilir.

Kistik Bobrek Hastaliklar:

Bir¢ok hastalik bobrekte kist ile birliktedir.
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Polikistik bobrek: Bobregin polikistik hastaliginin, otozomal resesif gegisli infantil tip
ve otozomal dominant gegisli eriskin tip olmak iizere iki formu vardir. Infantil tip polikistik
bobrek; otozomal resesif gegislidir, sorumlu gen 6. kromozomdadir. Nadir goriiliir, spesifik
bulgu olmadigindan tan1 bebeklikten sonra konabilir. Iki bobrek belirgin genisler, korteksten
medullaya kadar var olan ¢ok sayidaki makroskopik kistler toplayici kanallarin
genislemesiyle olusmaktadir. Interstisiyel alan ve tiibiiler reabsorbsiyon dogumda normal
olabilir, fakat zamanla interstisiyel fibrozis ve tiibiiler atrofi gelistiginden bobrek yetersizligi
gelisir. Erigkin tip polikistik bobrek; otozomal dominant gecer, varyabl fenotipe sahiptir.
Eriskinlerde KBY ’nin sik nedenlerinden biri olmasina ragmen ¢ocukluk ¢aginda nadiren tani

konur.

Kistik Displazi: Renal displazi, metanefrik gelisim sirasinda nefron ve toplayict
kanallarda yapisal kusur olugsmasi sonucu ortaya ¢ikar. Renal displazi degisik derecede yapi
ve fonksiyon bozuklugu gosterir ve genis bir spektrum olusturur. Displazik bobrekler solid ya
da kistik, normalden kiigiik ya da biiylik boyutta, bobrek bigiminde ya da deforme olabilir.
Displazik bobreklerin fonksiyonlar1 da yapisal bozuklugun derecesine gore biiylik farkliliklar

gosterebilir.

Multikistik displazide treter atreziktir. Bobrekte fonksiyon goriilmez. Tek tarafli
biiyiik bobrek ayirici tanisinda  diisiiniilmelidir. Obstriiktif renal displazi, alt idrar yollari
obstriiksiyonu ile birlikte goriiliir. Periferik kortekste kistler vardir. Kistik renal displazi

bir¢ok sendroma (Jeune sendromu, Zellweger sendromu, vb) eslik edebilir.

Renal kistler ile seyreden multipl malformasyon sendromlari: Meckel-Dieker

sendromu, polidaktili, oksipital ensefalosel ve kistik bobrek triadindan olusur.

Zellweger sendromunda (serebro-hepato-renal sendrom) tipik yiiz gériiniimii, hipotoni,

fokal kortikal glomeriiler ve tiibiiler kistler, kistik displazi vardir.

Jeune sendromu (asfiksi yapan torasik distrofi) dar toraks, kisa ekstremiteler,

tibtilointerstisyel nefropati ya da Kistik dispazi ile belirlenir.
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Bardet-Biedl sendromunda retinitis pigmentoza, obesite, mental retardasyon,

polidaktili ile birlikte renal hipoplazi, tiibiilointerstisyel nefropati, mikrokistler vardir.

Ivemark sendromunda renal kistik displazi, biliyer disgenezi ve pankreas Kisti ile
birliktedir.

Cesitli kromozom anomalileri ve bazi fakomatozlar (von Hippel-Lindau hastaligi,

tiilberoz skleroz) bobrekte kistler ile birlikte goriilebilir.

Kortikal kistik hastaliklar: Histopatolojik olarak, glomeriil ¢capinda iki misli artis, 0.1
mm {lizerindeki ¢apta kistlerin bulunmasi ya da mikroskopik olarak Bowman boslugunun 2-3

misli genislemesi durumunda glomertiilokistik bobrek hastaligindan soz edilir.

Jivenil nefronoftizi cocukluk yasinda, mediiller kistik hastalik ise eriskinde goriiliir.
Her iki hastalik kronik interstisyel nefritin kalitsal tipleridir ve ayn1 hastaligin degisik formlari
olduklart diisiiniilmektedir. Jiivenil nefronoftizi 2-5 yaslarinda politiri, polidipsi, anemi,
biliylime geriligi ile belirir. Ergenlik yaslarinda kronik bobrek yetersizligi gelisir. Cok ender

olarak yenidogan ve siitcocuklugu doneminde bulgular ortaya ¢ikabilir.

Tek Kistler, yenidogan doneminde ender olmakla birlikte goriilebilir. Miiltilokiiler
kistler ise nefroma ile karigabilir. Edinsel kistik hastalik ise son donem bdbrek hastaliklarinda
(6zellikle diyaliz tedavisinde) ortaya ¢ikar. Yenidoganlarda kortikal ya da mediiller nekroz

sonras1 edinsel kistler goriilebilir.
Displazik Bobrek Hastaliklari

Tek ya da cift tarafli hipoplazi, nefron sayisinin azli§i ya da postnatal gelisimin
yetersizligi nedeni ile bobreklerin kiigiik kalmasidir. Bobreklerin sekilleri ve mikroskopik
goriiniimleri normaldir. Parankimal kantitatif bir kusur s6z konusudur. Bébrek parankiminin
hi¢ olmamasina aplazi denir.

Tek tarafli segmenter hipoplazi (Ask-Upmark bobregi) 6zel bir tablodur. Genellikle 10

yas civarinda malign hipertansiyona yol acar.
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Oligomeganefroni (oligonefronik hipoplazi), hipoplazinin en sik goriilen seklidir.
Total nefron sayisinda azalma, mevcut olanlarin voliimlerinde artis vardir. Dogumu izleyen

ilk haftalarda baslayan kusma, istahsizlik, poliiiri, polidipsi, biiylime geriligi ortaya cikar.

Kalitsal Nefritler

Kalitsal nefritler, tekrarlayan hematiiri ve ilerleyici bobrek yetersizligi ile karakterize
heterojen bir grup hastaliktir. Glomeriil tutulmasi 6n plandadir. Genetik ve klinik yonden
birbirlerine benzerlik géstermeyen bu grup i¢inde kalitsal ilerleyici nefrit (Alport sendromu)
ve degisik formlari ile tirnak-patella sendromu (osteoonikodizostozis) ve familyal yineleyen

hematiiri sendromu yer alir.

Alport sendromu: Tekrarlayan hematiiri ataklar1 ve bobrek yetersizligine gidis
yaninda, bobrek disi bulgular siktir. Yiiksek frekansli isitme kusuru, keratokonus, katarakt
gibi lens bozukluklari, miyopati, nistagmus gibi goz anomalilerine bagli gérme kusurlar

goriiliir.

Ailevi yineleyen hematiiri: Tekrarlayan mikroskopik ya da makroskopik hematiiri
ataklarina karsin bobrek fonksiyonlarinda bozulma goriilmez. Sporadik ya da ailevi olabilir.
Familyal olanlar genellikle otozomal dominant gecis gosterirken, otozomal resesif kalitim da

gozlenebilir.

Tiwrnak-patella  sendromu:  Hipoplastik  patella, radius bast  anomalisi,
distrofik/hipoplastik tirnaklar ve iliak ¢ikinti ile birlikte baz1 vakalarda kalitsal nefrit goriiliir.
Hastalik otozomal dominant gegis gosterir. Proteiniiri ve nefrotik sendroma yol agar.

GLOMERULER BOBREK HASTALIKLARI

Fokal Glomeriiloskleroz

Fokal glomeriiloskleroz (FSGS) histopatolojik bir tanimlamadir. Glomeriillerin bir

boliimii normal yapida, bir boliimii ise kismen ya da tiimiiyle sklerotiktir. FSGS her yasta ve

degisik etiyolojilere bagli olarak gelisebilir. FSGS’li hastalarin yarisi steroide direnglidir.
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Bunlarin bazilarinda kronik bdbrek yetersizligi gelisebilir. Baz1 vakalarda siklofosfamid,
klorambusil gibi immiinosiipresif ilaglarla yanit alinabilir. FSGS’li hastalarin bazilar

baslangigta steroidlere iyi yanit verirlerse de daha sonra direngli olurlar.

Membranoproliferatif Glomeriilonefrit

Membranoproliferatif glomeriilonefrit (MPGN) adin1 histopatolojik tanimlanmasindan
alir. Glomertiillerde mezanjiyal hiicre artis1 ve glomeriil bazal membraninda kalinlagsma ile
karakterizedir. Idiopatik ya da baska hastaliklara bagli olarak gelisebilir. Genellikle 8
yasindan sonra goriiliir. Kiz ve erkek cocuklarda esit oranda ortaya ¢ikar. Makroskopik
hematiiri, hipertansiyon ve azotemi ile ortaya ¢ikarak akut poststreptokoksik glomeriilonefriti
taklit edebildigi gibi nefrotik tablo ile de ortaya ¢ikabilir. %60-75 vakada C3 diisiik bulunur.
Vakalarin yarisinda zaman iginde kronik bobrek yetersizligi gelisir. Tedavide giin asir1 steroid

tedavisinin uzun siire uygulanmasi ile iyi sonuglar bildirilmistir.

Mezanjiyoproliferatif Glomeriilonefrit

Difiiz mezanjioproliferatif glomeriilonefritte klinik ve laboratuvar bulgulart minimal
lezyonlu nefrotik sendroma benzer. Ancak hematiiri daha siklikla goriiliir. Bobrek
biyopsisinin 151k mikroskopisi ile incelenmesinde mezanjiyal matriks ve mezanjiyal hiicre
artis1 gozlenir. Immiin floresan inceleme ile mezanjiyumda IgM ve C3 depolanmasi
saptanabilir. Hastalarin bazilar1 spontan olarak, bazilar steroidlerle, bir boliimii de steroid ve
immiinosiipresif ilaclarin kombine kullanilmasi ile remisyona girerler. Prognoz genellikle

iyidir. Mezanjiyokapiler glomeriilonefrit genellikle 8 yasindan biiyiik ¢ocuklarda ortaya ¢ikar.
Membranéz Glomeriilonefrit
Cocukluk doneminde ¢ok nadirdir. Erkeklerde daha siktir. Morfolojik olarak glomertil
bazal membrani difiiz olarak kalinlasmistir. Hiicre proliferasyonu yoktur. Glomeriil bazal

membraninda IgG ve C3 birikimi vardir.

Hastalarda makroskopik hematiiri olabilir. Vakalarin ¢ogunda baslangicta var olan

nefrotik tablo bir yil iginde kaybolur. Spontan remisyon da goriilebilir. Tedavide steroid veya
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steroid ile birlikte diger immiinostipresif ilaglar kullanilmaktadir. Nefrotik komponentin

stirdligli vakalarda prognozun iyi olmadigi bildirilmektedir.

Konjenital Nefrotik Sendrom

Bir yag altinda ortaya c¢ikar. Sifilis, toksoplazmozis, sitomegalovirus gibi ajanlarla
olusan intrauterin enfeksiyonlara bagl olarak geligebilir. Konjenital sifilis vakalar1 penisilin

tedavisi ile dizelir.

Otozomal resesif gecisli kalitsal bir hastalik olan Fin tipi nefropati de bu yas
cocuklarda goriiliir. Finlilerde sik goriildiigii icin bu ad1 almistir. Bu ¢ocuklarda kronik bobrek
yetersizligi gelisir. Ila¢ tedavisine yamit alinmaz. Prognoz kétiidiir. Bu hastalara bdbrek
transplantasyonu yapilabilir. Riskli gebeliklerde gestasyonun 20. haftasindan énce amniyon

stvisinda alfa fetoprotein diizeyi belirlenerek intrauterin tanis1 konulabilir.

Renal amiloidoz

Ulkemizde ¢ocuklarda amiloidoz siklikla (%80) Ailevi Akdeniz Atesi (FMF) ile
iligkilidir. Ailevi Akdeniz Atesi tanisinin erken konuldugu ve kolsisin ile tedavinin erken
baslatildig1 hastalarda amiloidoz Onlenebilir. Aksi durumda amiloid maddesi zaman icinde
glomeriil kapillerlerinin bazal membranlarinda birikir ve kronik bobrek yetersizligine yol
acar. Bu durumda tedavisi yoktur. Steroidler kontrendikedir. Prognoz koétiidiir. Transplante

bobrekte de zamanla amiloid maddesi birikir.

VASKULER NEFROPATILER

Hemolitik iiremik sendrom

Hemolitik iiremik sendrom, siitcocuklarinda ve kiicliik cocuklarda akut bobrek
yetersizliginin 6nde gelen bir nedenidir. Hemolitik anemi, trombositopeni ve akut bdbrek

yetersizligi ile seyreder. Nedeni ¢ok iyi bilinmemekle birlikte olusmasinda genetik ve

enfeksiydz faktorler rol oynar. Primer lezyonun arteriyol endotelinde pihti1 olugsmasi oldugu
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sanilmaktadir. Son zamanlarda prostasiklin eksikliginin hemolitik {iremik sendrom

olusumundan sorumlu olabilecegi ileri siirtilmektedir.

Hemolitik tiremik sendrom en sik silitcocuklugu doneminde goriiliir. Siklikla
gastroenteriti ya da bir iist solunum yolu enfeksiyonunu izler. Ilk belirtiler karin agrisi, ishal,
kusma, oligiiri, solukluk, deri ve gastrointestinal sistem kanamalaridir. Hipertansiyon ve

konviilziyonlar da olabilir.

Laboratuvar incelemelerinde derin anemi, periferik kan yaymasinda anizositoz,
polikromazi ve parcalanmig eritrositler, retikiilositoz ve trombositopeni saptanir. Fibrin
parcalanma iriinleri artmistir. Bobrek yetersizligi oligiiri ve azotemi ile belirlenir.
Makroskopik hematiiri siktir. Proteiniiri ve nefrotik sendrom seyrek olarak goriilebilir. Serum

kompleman diizeyi normaldir.

Histopatolojik olarak bilateral kortikal nekroz ve glomeriil kapiler duvarlarinda yer yer

ya da yaygin kalinlasma ve glomeriiliin baz1 kisimlarinda nekroz goriilebilir.

Tedavide diger akut bobrek yetersizliklerinde oldugu gibi sivi ve elektrolit dengesi
diizenlenmeli, gereginde periton diyalizi uygulanmalidir. Eritrosit, trombosit ve taze
dondurulmus plazma siispansiyonu transfiizyonlar: gerekli olabilir. Heparin tedavisi

giiniimiizde artik 6nerilmemektedir.

Prognoz hemolitik iiremik sendroma neden olan esas hastalik ile iligkilidir.
Histopatolojik olarak glomeriillerin %80-100’{iniin tutuldugu saptanan hastalarda kronik
bobrek yetersizligi gelisir. Glomertillerin %50’sinden azinda lezyon varsa, bdbrek
fonksiyonlar1 tamamen diizelebilir. Mortalite oran1 degisik bolgelerden farkli olarak

bildirilmektedir.

2.2.2. KBY’nde OLUSAN FiZYOLOJIiK DEGIiSiKLIiKLER

Glomertiler filtrasyonun azalmasia bagli olarak organizmada pek ¢ok metabolik
bozukluk ortaya ¢ikar. Viicutta nitrojen artiklart birikir ve azotemi olusur. Yetersiz bobrek,

maksimal tlire ekskresyonu yapma c¢abasindadir. Bobrek yetersizligi durumlarinda saglam
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nefronlarin filtrasyon hizinin %60 arttig1 gosterilmistir. Bu durumda artan tire yiikiine ve diger

filtrat maddelerine bagli olarak osmotik diiirez olur.

Bobregin normal calistigi durumlarda kreatinin filtrasyon ile atilir. Yetersizlik
durumlarinda ise kreatinin atilmasini saglamak igin tiibiiler ekskresyon baglar. Giderek

kreatinin klirensi filtrasyon hizin1 geger.

Urik asit atilimi1 potasyum atilimi gibidir. Idrardaki iirik asit tiimiiyle tiibiiliislerden

sekrete edilen trik asittir. Kronik yetersizlikte kan iirik asit diizeyi artar.

Kronik bobrek yetersizligi olan ¢ocuklarda 6zellikle molekiiler agirligi 1000 — 2000
dalton olan iiremik toksinler artarak bir ¢ok semptomun olusmasinda rol oynar. Lipid

metabolizmas1 bozukluklari meydana gelir.

Viicutta tuz dilirezi, tiibiller hasar, sodyum atilimina tiibiiler adaptasyonun
azalmasindan dolay1 viicutta sodyum kayb1 olusur. Cok agir bobrek yetersizligi durumlarinda
bile su — sodyum dengesinin normal diizeyde tutulabilmesi, bobregin bu uyumu ¢ok iyi
yapabildigini gostermektedir. Terminal donemdeki hastalarda ya da fazla tuz yiiklenmesinde

odem ve hipertansiyon, tuz kisitlamalarinda ise hipovolemi ve dolagim yetersizligi olabilir.

Kronik bobrek yetersizliginde terminal donem disinda hiperpotasemi sik bir bulgu
degildir. Bunun nedeni tiibliler potasyum atiliminin yeterli diizeyde kalabilmesidir. Terminal

donemdeki hastalarda hiperpotasemi cogunlukla asidoz nedeni ile artar.

Kronik bobrek yetersizligine yol agan primer renal tiibiiler bozukluklarda ise bazen

hipopotasemiye egilim olabilir.
Kronik bobrek yetersizliginde bobrek katabolizma {irlinii asit maddeleri atamaz,
birikir. Tampon sistemlerin reaksiyona girmesi kronik bdbrek yetersizligindeki asidozun

dengede kalmasini saglar.

Kronik bobrek yetersizligi olan hastalarda en erken olusan bozukluklar kalsiyum ve

fosfor metabolizmast ile ilgilidir. Bu bozukluklar sonucu c¢ocuklarda ‘‘azotemik
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osteodistrofi’” adi verilen kemik degisiklikleri olur. Hastalarda biiylime durabilir veya geri
kalir. Plazma fosfat diizeyinin yiikselmesi sonucu kalsiyumda diisme ve paratiroidlerin asir1
caligmast sonucu hiperparatiroidizm meydana gelir. Bobreklerden 1,25 dihidrokolekalsiferol
salgilanmasinin azalmasi sonucu barsaktan da kalsiyum emilimi azalir. Asidozu kompanse
etmek tizere kemiklerden kalsiyum tuzlari mobilize olur. Azotemik distrofide kan kalsiyum

diizeyi normal ya da diisiik, fosfor ve alkali fosfotaz diizeyi yiiksek bulunur.

Kronik bobrek yetersizligi olan hastalarda, bobreklerde eritropoetin tiretimi azalmis
ve buna bagli olarak kemik iliginde eritrosit yapimi azalmistir. Uremik toksinlere bagl olarak
dolasimdaki eritrositlerin yasam siireleri kisalmistir. Gastrointestinal demir emilimi de

bozulabilir. Bu nedenle demir eksikligi anemisi de gelisir.

Uremik hastalarda sinir ileti hiz1 azalmistir. Kramp, hiperiritabilite, giigsiizliik gibi kas
belirtileri vardir. Hastalarda *‘iiremik ensefalopati>® goriilebilir. Uremik ensefalopati ile kan

iire diizeyi arasinda iliski yoktur.
Kronik bobrek yetersizligi olan cocuklarda kronik asidoz, elektrolit bozukluklari,
beslenme bozuklugu, renal osteodistrofi gibi nedenlerle biiyiime gelisme geriligi meydana

gelebilir. Hastalarda serum biiyiime hormonu diizeyleri normaldir, organ yanit1 azalmstir.

Hastalarda hiicresel bagisiklik bozulmustur. Enfeksiyon sikligi artmistir. Periferik

instiilin direncinin artisina bagli olarak gliikkoz intolerans: gelisebilir.

2.2.3. KBY PATOGENEZI

Bobregin zedelenmesine yol agan primer neden kronik bobrek yetersizligi nedenidir.
Ancak bobregin zedelenmesine neden olan olay ortadan kaldirilsa bile bobrek hasariin

ilerledigi goriiliir. Buna neden olan mekanizmalar sunlardir:

Hiperfiltrasyon zedelenmesi: En onemlisi budur. Nefronlarin asir1 g¢alismasi nefronlarin

yasam siirelerini kisaltir.
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Proteiniiri: Proteiniirinin  azaltilmas1 bobrek yetersizligine gidisi yavaslatir. Proteinin
glomeriiler kapiller duvarina direkt olarak toksik etkide bulundugu, monosit ve makrofajlarin
daha fazla toplanmasina neden olarak doku hasarini arttirdig1 diistiniilmektedir.

Hipertansiyon: Arteriolar nefrosklerozisi arttirarak hasara neden olur.

Hiperfosfatemi: Atilamayip biriken fosfat, kalsiyum ile birleserek bobrek dokusuna ¢okerek
zedelenmeye neden olur.

Hiperlipidemi: Bobrek yetersizliginde gelisen hiperlipidemi oksidan yolla doku hasarina

neden olur.

2.2.4. KLINIiK BULGULAR

KBY’lilerde halsizlik, ¢abuk yorulma, poliiiri, polidipsi, 6dem, istahsizlik, bulanti,
kusma ve hematiiri gibi yakinmalarin yanisira biiyiime gelisme geriligi, renal osteodistrofiye
bagli kemik deformiteleri, puberte gecikmesi, kanamaya egilim, kasinti, asidotik solunum,

sensoryum degisiklikleri, konviilziyon gibi daha agir belirtiler de olabilir.

2.2.5. LABORATUVAR BULGULAR

KBY’li hastalarda renal yetersizligin ve biyokimyasal bozukluklarin derecesi kanda
tire, kreatinin, sodyum, potasyum, klor, kalsiyum, fosfor, alkali fosfataz, kolesterol, trigliserit
diizeyleri, kan gazlari, idrarin incelenmesi ve glomeriil filtrasyon hizi Olgiimleriyle
degerlendirilir. Bunun diginda etiyolojiyi belirlemek icin gerekli biyokimyasal, radyolojik

incelemelere de bagvurulmalidir.

2.2.6. TEDAVI

Hastalar oncelikle konservatif yontemlerle tedavi edilmelidir. Ozelikle dislipidemi
durumunda artmig kardiyovaskiiler riskten dolay1 agresif medikal tedaviden kaginilmamalidir
(18). Bu yontemlerin yetersiz kaldigi durumlarinda diyaliz ve transplantasyon girisimleri
gerekir. Son donem bobrek yetersizliginde bobrek transplantasyonunun olabildigince erken

yapilmasi 6nerilmektedir.

24



Son doneme heniiz gelmemis bir KBY hastasinda konservatif tedavi uygulanir. Bunun
da en 6nemli yonii diyetin diizenlenmesidir. Diyet tedavisinde amag¢ bobregin azot yiikiinii
azaltmak ve su, tuz, asit-baz dengesinin ayarlanmasina yardimci olmaktir. Diyette protein
1-2 g/kg/giin olacak sekilde azaltilir. Biyolojik degeri yiiksek proteinler secilmelidir. Giinliik

kalori gereksinimi yag ve karbonhidratlardan saglanmaya ¢alisilir.

Hipertansiyon varliginda su-tuz kisitlamasi, diiiretikler ve antihipertansif ilaclarla kan

basinci kontrol altina alinmaya calisilir.

KBYlilerde kan bikarbonat diizeyi genellikle 15-18 mEQ/L arasindadir ve asidoz i¢in
ozel bir tedavi gerekmez. Protein kisitlamasi metabolik asidoz gelisimini dnlemede genelikle

yeterli olur.

Hiperpotasemi KBY’lilerde sik olmamakla birlikte, olustugunda acil girisim

gerektiren bir durumdur.

Demir eksikligi olanlarda demir tedavisi uygulanmalidir. Agir anemi disinda kan
transfliizyonlarindan ka¢iilmalidir. Gerekli durumlarda rekombinan human eritropoetin

(rHuEpo) kullanilarak hematokrit degeri %30-35 diizeyine ¢ikarilmalidir.

Hastalarin  psikolojik  yonden desteklenmeleri, sosyal faaliyetler acisindan
cesaretlendirilmeleri, diizenli egzersiz programlarina alinmalar1 da tedavinin Onemli bir

pargasidir (19).
Biiylime ve gelismesi onemli dlglide geri kalmis hastalarda goérece yiiksek dozlarda
bliyime hormonu tedavisi ile boy biiyiimesi hizlandirilabilir. Konservatif tedavi

yontemlerinin yeterli olmadig1 durumlarda hastanin yasami ancak diyaliz ve transplantasyon

ile stirdirilebilir.

DIYALIZ

Diyaliz bobrek fonksiyonlarinin akut veya kronik olarak bozulmasi sonucu ortaya

cikan sivi, elektrolit ve asit-baz dengesi bozukluklarini diizeltmek, endojen toksinleri
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uzaklastirmak ve zehirlenmelerde toksik maddeyi viicuttan atmak amaciyla uygulanan bir

tedavi yontemidir.

Cocuklarda diyaliz tedavisi periton diyalizi ya da hemodiyaliz seklinde uygulanabilir.
Periton diyalizi alan hastalar hemodiyaliz hastalarina gore daha iyi fiziksel fonksiyonlara
sahiptir (20). Yapilan genis kapsamli bir ¢aligmada ekonomik olarak da periton diyalizinin

daha avantajli oldugu gosterilmistir (21).

Periton Diyalizi

Peritonun kapiller damarlardan zengin yar1 gegirgen bir zar olusundan yararlanilarak
uygulanan bir yontemdir. Kronik periton diyalizi uygulamasinda ¢esitli yontemler secilebilir.
Siirekli ayaktan periton diyalizi, otomatik makineyle yapilan periton diyalizi, aralikli periton
diyalizi seklinde uygulanabilir. Siirekli ayaktan periton diyalizinde hasta giinde 4-5 kez
periton bosluguna periton sivist doldurur, 4-8 saat bekledikten sonra yer ¢ekimi kuvveti ile

bosaltir. Bu tedavi sekli 1980°den itibaren kullanima girmistir.

Hemodiyaliz

Kandaki soliitlerin viicut disinda yar1 gegirgen bir zardan difiizyonla diyaliz sivisina

gecmesini ve ekstraseliiler sivi yiikiiniin ultrafiltrasyonla atilmasini saglayan bir yontemdir.

Hemodiyalizin dolagima ulasim gii¢liikleri nedeni ile kii¢iik cocuklarda uygulanmasi
kolay olmayabilir. Haftanin {i¢ gilinii hastaneye gelme ve bir makinaya bagli olma hastanin
yasantisini olumsuz etkileyebilir. Hastanin diyaliz aralarinda diyetine ve sivi alimina 6zen
gostermesi gerekir. Ayrica hemodiyalizde kan kayb1 ve anemi siktir. Kan yoluyla bulagan
hastaliklar daha kolay alinabilir. Bu sebeplerden dolay: siirekli periton diyalizi alan hastalarin

hayat kalitesinin arttirilmasi ve hemodiyaliz alma zorunluluklarinin ortadan kaldirilmasi igin

¢aba harcanmalidir (22-25).
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3. HASTALAR VE METOD

Bu calismada, Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve
Hastaliklar1 Nefroloji Bilim Dali polikliniginde 1995 -2010 tarihleri arasinda Kronik Bobrek
Yetersizligi tanisi ile izlenen hastalar degerlendirildi. KBY tanisi icin GFR’nin en az 6 ay
80 ml/dk/1.73 m2’nin altinda olmas1 arandi. GFR degeri 10 ml/dk/1.73 m2’nin altinda olan
hastalar “son donem bobrek yetersizligi” olarak degerlendirildi. Primer bobrek hastaliginin
tanimlanmas1 ic¢in hastalarin hikayesi, laboratuvar tetkikleri, radyolojik ve sintigrafik

aragtirmalar, bobrek biyopsi sonuglart incelendi.
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4. BULGULAR

Bu calismada Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji
Poliklinigi’nde KBY tanisi ile takipli 165 hasta retrospektif olarak degerlendirildi.

Hastalarin 95°1 (%58) erkek, 70’1 (%42) kizdi.

Hastalarin bagvuru yas ortalamasi 11.21+4.82 (5 giin-19 yas) yil bulundu.

GRAFIK 1: Cins Dagilimi (n:165)

70 Kz (42%) —

B erkek

95 Erkek (58%)
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48 hasta 5 yasin altinda, 53 hasta 5-10 yas arasinda ve 64 hasta 11-19 yaslan

arasindaydi.

Tablo 1 : Bagvuru Sirasinda Hastalarin Yas Dagilimi

Yas 1 2 3 4 5 6 7 8 9
n 28 5 8 8 6 9 12 12 14
% 16,87 | 3,01 4,82 4,82 | 3,61 5,42 7,23 | 7,23 8,43
Yas 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19
n 16 6 17 6 5 9 4 0 0 1
% 9,64 3,61 10,24 | 3,61 3,01 5,42 2,41 0,00 0,00 0,60
GRAFIK 2: Yas Dagilimi (n:165)
30 28
25 1+
20 H
7 17
S 16 —
@ 45 L 14
‘g 12 12 [7]
£ — —
10 H 5 9 — 9
! 6 6 6 ]
5 5
5 44— I 4
1
0 T T T T T T T T T T T T T T T H T O T 0 T ,_l
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19
Yas

Toplam 165 hastanin 56’sinda (%34) akraba evliligi vardi.

Hastalarin ortalama izlem siireleri 6.72 = 4.00 y1l bulundu.
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Bagvuru tarihinde GFR 50-80 ml/dk/1.73 m2 olan 15 hasta, GFR 25-50 ml/dk/1.73
m2 olan 43 hasta , GFR 10-25 ml/dk/1.73 m2 olan 74 hasta ve GFR < 10 ml/dk/1.73 m2 olan

31 hasta vardu.

Tablo 2 : Bagvuru Sirasinda Hasta Sayisina Baglh GFR Dagilimi

GFR <10 10-25 25-50 50-80
n 31 74 43 15
% 19,02 45,40 26,38 9,20
Grafik 3: Basvuru Sirasinda Hastalarin GFR Dagilimi (n:163)
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Bagvuru tarihinde, yas ortalamasi 10.16+4.88 olan 27 (%17) hasta renal replasman
tedavisi almakta idi. Yas ortalamas1 8.97+6.05 olan 15 (%9) hastada bagvurudan hemen sonra

renal replasman tedavisi baglanildi.

GFR > 10 ml/dk/1.73 m2 olarak bagvuran hastalarda SDBY gelisme siiresi 2.90 £2.94
yil bulundu.
45 hastaya izlemde bobrek transplantasyonu yapildi. Bobrek rejeksiyonu sonucu 6

hasta renal replasman tedavisine geri dondii.

Su anda, 39 hasta bobrek transplantasyonu yapilmis olarak takip edilmekte, 32 hasta

hemodiyaliz tedavisi, 21 hasta da periton diyaliz tedavisi almaktadhr.
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KBY’ne yol acan primer renal hastaliklar Tablo-3’te 6zetlenmistir.

Tablo 3: Calisma grubunda KBY'ne neden olan hastaliklar

Hastalik n %
Refli Nefropatisi 60 36,4
Herediter Bobrek Hastaliklari 45 27,3
Glomeriler Hastaliklar 26 15,8
Konjenital Anomaliler 13 7.9
Piyelonefrit 6 3,6
Vaskiiler Nefropati (HUS) 5 3,0
Bobrek Amiloidozu 3 1,8
Uriner Sistem Taglari 3 1,8
TUmor 2 1,2
Etiyolojisi Saptanamayan 2 1,2
Toplam 165 100,0
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GRAFIK 4: KBY'ne Neden Olan Hastaliklar (n=165)

Etiyolojisi Saptanamayan [] 2
Tumor ]2
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Herediter Bobrek Hastaliklari ] |45
Reflii Nefropatisi | |60
0 1I0 2I0 3Io 4Io 5I0 6I0 70
Hasta Sayisi

Tablo 3-1: 0-5 yas grubunda KBY'ne neden olan hastaliklar
Hastalik n %
Reflli Nefropatisi 18 37,5
Herediter Bobrek Hastaliklari 17 35,4
Glomeruler Hastaliklar 5 10,4
Konjenital Anomaliler 5 10,4
Vaskiler Nefropati (HUS) 2 4,2
Bobrek Amiloidozu 1 2,1
Toplam 48 100,0
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Tablo 3-2: 5-10 yas grubunda KBY'ne neden olan hastaliklar

Hastalik n
Herediter Bobrek Hastaliklari 18
Refli Nefropatisi 15
Glomeruler Hastaliklar 10
Konjenital Anomaliler 5
Uriner Sistem Taslar! 2
Bdbrek Amiloidozu 1

Piyelonefrit 1

Vaskiiler Nefropati (HUS) 1

Toplam 53

Tablo 3-3: 10 yas ustiinde KBY'ne neden olan hastaliklar

Hastalik n
Refli Nefropatisi 27
Glomeruler Hastaliklar 11
Herediter Bobrek Hastaliklari 10
Piyelonefrit 5
Konjenital Anomaliler 3
Uriner Sistem Taslari 3
Etiyolojisi Saptanamayan 2
Vaskiler Nefropati (HUS) 2

Bdbrek Amiloidozu 1

Toplam 64
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4.1 REFLU NEFROPATISI

Toplam 60 hastada, 19°u (%32) kiz, 41°1 (% 68) erkek, reflii nefropatisine bagli KBY
saptandi. Tam1 yas ortalamasi 8.35+4.83 (5 giin-19 yas) olarak belirlendi. Bilateral VUR

saptanan 53 hastanin 21’inde PUV (tamami erkek) saptanmusti. Infravezikal obstriiksiyon

olmayan primer VUR saptanan hasta sayist 19 idi. 13 Norojenik mesane olgusunun 7’si

Hinman sendromu, 6’s1 noral tiip defektiydi. 3 hastada sol renal hipoplazi + VUR, 4 hastada

sol renal agenazi + VUR saptanmusti.

Reflii nefropatisi saptanan hastalarin 12’si  hemodiyaliz, 9’u periton

almaktadir. 12 hastaya bobrek transplantasyonu yapilmisti. 1 hasta kaybedilmisti.

Tablo 4: Reflii Nefropatisi Olgulari (n:60)
A. Bilateral Vezikoiiretral Reflii (n:53)
- infravezikal obstriiksiyon olanlar
(Posterior Uretral Valv)
- infravezikal obstriiksiyon olmayanlar
(Primer VUR)
- Norojenik mesane
Non-ndrojenik mesane (Hinman Sendromu)
Néral Tup Defekti
B. Unilateral VUR (n:7)
- Renal Hipoplazi + VUR
- Renal Agenazi + VUR

Toplam

34

21

19

13

60

%

35,0

31,7

21,7

5,0
6,7

100,0

diyalizi



4.2 HEREDITER BOBREK HASTALIKLARI

Toplam 45 hastada, 27’si (%60) kiz, 18’1 (%40) erkek, herediter bobrek hastaligina
bagli KBY saptandi. Tani yas ortalamasi 6.56+4.64 (5 gilin-16 yas) olarak belirlendi. 23
hastada (%51) akraba evliligi vardi. 20 hastada nefronofitizi, 10 hastada kistik hastalik, 7
hastada sistinozis, 2 hastada konjenital nefrotik sendrom, 1 hastada oksalozis, 1 hastada
Alport sendromu, 1 hastada tiibiilopati, 1 hastada Bardet-Biedl sendromu, 1 hastada Deny-
Dash sendromu, 1 hastada Bartter sendromu tanis1 kondu.

Herediter bobrek hastaligi olan hastalarin, 7’si hemodiyaliz, 6’s1 periton diyalizi
almaktadir. 19 hastaya bobrek transplantasyonu yapilmisti. Miiltikistik displazi saptanan 1
hasta kaybedilmisti.

Tablo 5: Herediter Bobrek Hastaliklar (n:45) n %
Juvenil Nefronofitizi 20 44 4
Bobregin Kistik Hastaliklari 10 22,2

Multikistik Displazik Bobrek 4

infantil Polikistik Bébrek 5

Joubert Sendromu 1
Sistinozis 7 15,6
Konjenital Nefrotik Sendrom 2 4.4
Oksalozis 1 2,2
Alport Sendromu 1 2,2
Tubulopati 1 2,2
Bardet-Biedl Sendromu 1 2,2
Denys-Drash Sendromu 1 2,2
Bartter Sendromu 1 2,2
Toplam 45 100,0
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4.3 GLOMERULER HASTALIKLAR

Toplam 26 hastada, 14’1 (%54) erkek, 12’si (%46) kiz, glomeriilonefrite baglit KBY
saptandi. Tan1 yas ortalamasi 8.93+3.91 (1-16 yas) olarak belirlendi. 21 hastanin tanis1 bobrek
biyopsisi ile dogrulandi. 5 hastaya ise biyopsi yapilamadi, ancak klinik ve laboratuvar
incelemelerle glomeriil hastalig1 olarak degerlendirildi. Glomeriiler hastaliklar icinde biiyiik
cogunlugu 12 hasta (%46.2) ile FSGS olusturmaktayd. ikinci siklikta kronik glomeriilonefrit
7 hasta (%11.5) ile yer almaktaydi. 3 hastada MPGN, 2 hastada MezPGN, 1 hastada
immunkompleks nefriti, 1 hastada SRNS saptandi. 7 hastada (%26.9) akraba evliligi vardi.

Glomeriiler hastalig1 olanlarin, 7°si hemodiyaliz, 8’i periton diyalizi almaktadir. 5

hastaya bobrek transplantasyonu yapilmist.

Tablo 6: Glomeriiler Hastaliklar (n:26) n %
FSGS 12 46,2
Kronik Glomerulonefrit 7 26,9
MPGN 3 11,5
MezPGN 2 7,7
immunkompleks Nefriti 1 3,8
SRNS 1 3,8
Toplam 26 100,0
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4.4 URINER SISTEMIN KONJENITAL ANOMALILERI

Toplam 13 hastada, 10’u (%77) erkek, 3’1 (%23) kiz, konjentinal anomalilere bagl
KBY saptandi. Tan1 yas ortalamasi1 5.89+3.99 (5 giin-11 yas) olarak belirlendi. 3 hastada UPJ
darlig1, 3 hastada bilateral bobrek hipoplazisi vardi. 1 hastada tek bobrek ve UPJ darlhigi, 1
hastada tek bobrek, 1 hastada uretra darligi, 1 hastada duplike uretra saptandi.

Konjenital anomali olan hastalarin, 1’1 hemodiyaliz, 2’si periton diyalizi almaktadir. 4

hastaya bobrek transplantasyonu yapilmisti.

Tablo 7: Konjenital Anomaliler (n:13) n %
Bilateral Ureteropelvik Bileske Darlig 3 23,1
Bilateral Ureterovezikal Bileske Darlig 3 231
Bilateral Hipoplazi 3 23,1
Tek Bébrek ve Ureteropelvik Bileske Darligi 1 7,7
Tek Bobrek 1 7,7
Uretra Darligi 1 7.7
Duplike Uretra 1 7,7
Toplam 13 100,0

4.5 PIYELONEFRIT

Toplam 6 hastada, 3’1 (%50) erkek, 3’1 (%50) kiz, piyelonefrite bagli KBY saptandi.
Tani1 yas ortalamasi 13.27£3.75 (6 -15 yas) olarak belirlendi.
Piyelonefrit olan hastalarin, 2’si hemodiyaliz almaktadir. 1 hastaya bdobrek

transplantasyonu yapilmaisti.
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4.6 VASKULER NEFROPATI

Toplam 5 hastada, 3’ii (%60) kiz, 2’si (%40) erkek, HUS e bagli KBY saptandi. Tani
yas ortalamasi 7.63+5.74 (1 -15 yas) olarak belirlendi.

Vaskiiler nefropati olan hastalarin, 2’si hemodiyaliz, 3’ii periton diyalizi almaktadir.

4.7 BOBREK AMILOIDOZU

Toplam 3 hastada, 2’si erkek, 1’1 kiz, FMF’e bagli KBY saptandi, tani yasi ortalamast
8.26+7.09 (1-15 yas) olarak belirlendi. Hastalarin tiimiinde akraba evliligi vardi.

Bobrek amiloidozu olan hastalarin, 1’i hemodiyaliz, 2’si periton diyalizi almaktadir.

4.8 URINER SISTEM TASLARI

Toplam 3 hastada, 2’si kiz,1°1 erkek, tasa baglit KBY saptandi. Tan1 yas1 ortalamasi
14.65+1.84 (12-16 yas) olarak belirlendi.

Bu hastalarin, 1’1 hemodiyaliz, 1’1 periton diyalizi almaktadir.

4.9 TUMOR SAPTANAN OLGULAR

2 hastada, 1’1 kiz,I’i erkek, tiimore bagli KBY saptandi. Tani yasi ortalamasi
8.01£2.12 (6-9 yas) olarak belirlendi.

4.10 ETIYOLOJiSi SAPTANAMAYANLAR

2 hastada KBY etiyolojisi saptanmadi. Yas ortalamasi 15.62+1.94 (14-16 yas) olarak

belirlendi. Bu hastalarin, 2’si de hemodiyaliz almaktadir.
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5. TARTISMA

KBY’nin etiyoloji, insidans ve prevalansi ile ilgili degisikliklerin siirekli ve diizenli
takip edilmesi renal replasman programlarmin planlanmasi ve siirdiiriilmesi yoniinden
onemlidir. Sik goriilen hastaliklarin saptanmasi, tedavi kalitesini arttirmak, onlenebilir
hastaliklar1 belirlemek ve SDBY’ne gidisi yavaslatmak bakimindan gereklidir. Ulkemizde
cocukluk caginda KBY’nin gercek insidans ve prevalansi bilinmemektedir. Ulkemizden
etiyolojiye ait bildirilen en genis seri Sirin ve arkadaslarinin 459 hastayi iceren calismasidir
(26). Biz de Nefroloji Poliklinigimizde son 15 yillik siire i¢inde izlenen 165 KBY’li hastanin
etiyolojisinde yer alan primer renal hastaliklar1 ve bobrek fonksiyonlarini degerlendirdik.
KBY’nin ortalama goriilme yasi 11.21+4.82 yil bulundu. Bizim hastalarimizda erkek/kiz
oran1 1.36 olarak saptanmakla birlikte belirgin bir cinsiyet farki saptanmadi. Degisik
iilkelerden bildirilen sonuglarda erkek/kiz oran1 1’dir ancak Tunus’ta yapilan bir ¢alismada

erkek/kiz orani 2.1 bildirilmis ve nedeni tam olarak agiklanamamustir (27).

TABLO-8: Degisik Bolgelere Ait Etiyolojik Degerlendirmeler

Total Hasta Sirin Deleau Esbjoérner Pistor Deleau
(Kaynak) Turkiye | Tirkiye (26) | Lorraine (10) | isve¢ (28) | Almanya (7) | Paris (10)
Primer renal hast
(%)

Hipoplazi/Displazi 3.0 3.05 10.2 17 115 10.9
Uropati 36.4 34.4 43.3 25.8 33.9 38
- Reflu 12.5 5.4 3.8 10.9
-Reflt + 20.5 7 2.6
Hipo/Displaz
-Diger 2.0 10.2 17 27.4
malformasyon
Herediter 27.3 11.4 16.5 27.2 19.1 20.4
hastaliklar
Glomerulopatiler 15.8 22.3 22.5 14.3 19.6 19.04
Renal vask. Hast. 3.0 1.09 5.5 54 4.3 10.2
Diger 125 27.9 2.3 5 115 1.36
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Hastalarimizin primer renal hastaliklari iginde en sik rastlanani reflii nefropatisidir.

Primer renal hastaliklar iilkelere gore farklilik gostermektedir.

Tablo 8’de degisik iilkelerden bildirilen etiyolojik degerlendirmeler gosterilmistir. Bati
iilkelerinde obstriiktif ve nonobstriiktif reflii nefropatileri gibi 6nlenebilir nedenler gelismekte
olan {ilkelere gore daha diisliktlir. 1968-78 yillar1 arasinda reflii nefropatisinin etiyolojideki
yeri Ingiltere’de %21, 1981°de European Dialysis and Transplant Association’da %16.3,
1978-85’te Isveg’te %6 olarak bildirilmisti (28-31). Daha yeni ¢alismalarda, Fransa’da %12.5,
Isveg’te %0 gibi diisiik oranlar bulunmustur (32). Hindistan da ise %52 gibi yiiksek bir oran
bildirilmis ve oranin yiiksekligi tanidaki gecikmeye baglanmistir (33). Bizim serimizde de
oran yiikksek (60 hasta - %36.4) bulunmustur. Bizim ¢alismamizin sonuglar1 Sirin ve
arkadaslarinin bulgularindan farkli degildir. Bu hastalarimizin 42’si (%70) tan1 konuldugunda
5 yasin tlizerinde idi. Oranlarin yiiksek olmasi ailelerin saglik kurumlarina ge¢ basvurmasina,

tetkik ve tedavide gecikilmesine bagli olabilir.

KBY’li hastalarin 13’linde (%8) nérojen mesane mevcuttu. Norojen mesane, iiropatili
hastalarin %21.7’sini olusturmaktaydi ve bu hastalarin 6’sinda (%46) néral tiip defekti (NTD)
mevcuttu. KBY etiyolojisinde norojen mesane oranm1t %1.4 - %8.3 arasinda bildirilmistir.
Erken tan1 konularak, iist {iriner sistemi korumak ve inkontinansi diizeltmek amaciyla uygun
tedavi yapildiginda ve enfeksiyonlar kontrol altina alindiginda nérojen mesanenin KBY

etiyolojisindeki siklig1 azalacaktir (34,35).

Serimizdeki KBY’li hastalarda NTD oran1 %3.6 olarak hesaplanmistir. NTD’li
hastalarda iiriner yol boyunca majoér anomaliler tanimlanmistir ve bunlarda VUR, NTD ile
birlikte bulunur ya da dogumda, siit cocuklugunda veya ¢ocuklukta artmis mesane i¢i basinca
ve yetersiz mesane bosalimina sekonder gelisir (36,37). Hamilelik 6ncesi ve sonrasinda
annelerin zayif beslenmesi fetusta NTD olusumuna neden olmaktadir. Multivitamin, folik
asit, ¢inko destegi ile NTD oranlarmin azaldigi goriilmiistiir (38-41). Bizim serimizde de bu

durum goézlenmistir.

Serimizdeki KBYli hastalarda, herediter hastaliklar 45 hasta (%27.3) ile ikinci sirada
yer almaktadir. Bu hastalarda akraba evliligi %51°lik oran ile yiiksek bir degerde tespit
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edilmistir. Herediter bobrek hastaliklarinin ¢ogu otozomal resesif gecislidir. Ulkemizde

akraba evliliginin sik olmasi, ¢alismamizdaki bulgulara énemli oranda yansimustir.

Serimizdeki KBY’li hastalarrmizin  26’sinda  (%15.8) glomeriiler hastaliga
rastlanmistir. 21 hastanin tanist biyopsi ile desteklenmistir. Hastalarin %80°1 5 yasin {lizerinde
idi. Yas ortalamasi1 7 olan 12 hastada (%46.2) FSGS saptanmistir. 1 MezPGN ve 1 KrGN
hastasina transplantasyon yapilmis ve rejekte olmustur. Son donem renal yetmezlige girmis ve
transplantasyonu yapilan olgulardaki en biiyiik sorun, graft organda nefropatinin
tekrarlamasidir, kimi yayinlarda bu oran %25 olarak verilmektedir. Ozellikle g¢ocukluk
donemi (6 yas ve istii), ve hizli ilerleyen nefrotik sendromlu vakalar riskli kabul edilmektedir
(42). Esbjorner ve Ark’a gore glomerulonefritlerin etiyolojideki yeri son yillarda
azalmaktadir. Bu oran 1973’de %26 olarak bildirilmisken son g¢alismasinda %14.5 olarak
bulunmustur (28,32,43). Bizim ¢alismamizda da oran %15,6 olarak saptanmistir. Gelismis
iilkelerde oranlarin giderek diismesinin nedeni, son yillarda erken tani ve uygun tedaviyle

bobrek fonksiyonlariin daha iyi korunmasi ile iligkili olabilir.

Uriner sistem taglar1 {ilkemizde KBY etiyolojisinde ¢énemli yer tutmaktadir ancak
bizim ¢alismamizda %1.8 orani tespit edilmistir. Ulkemizin degisik bolgelerinde bu oranin
%37.6’ya kadar ciktigi bildirilmistir (44). Uriner sistem taslar1 da Onlenebilir nedenler

arasindadir ve bu nedenle erken tan1 ve tedavi ¢ok onemlidir.

Ulkemizde amiloidoz KBY etiyolojisinde énemli yer tutmaktadir. Sirin ve arkadaslar
kendi serisinde %10.6 oraninda amiloidoz bildirmislerdir (26). Bizim c¢alismamizda ise
bobrek amiloidozu %1.8 gibi diisiik bir oranda tespit edilmistir. Amiloidoz saptanan hastalarin
timii FMF olup 3 hastada da akraba evliligi vardi. Ulkemizde 1970’li yillarda KBY
etiyolojisinde, amiloidoz yiiksek oranda saptanmistir, ancak son yillarda erken donemde

kolsisin tedavisinin baglamasiyla FMF e ikincil amiloidozun siklig1 azalmaktadir (45,46).

Izlemde 45 (%27) hastaya bdbrek transplantasyonu yapilmistir. Renal transplantasyon
ozellikle ¢ocuklarda SDBY’nin en tercih edilen tedavi yontemidir. Ulkemizde cesitli
nedenlerle yeterli kadavra dondr bulunamamasi 6nemli bir sorun olusturmaktadir. Bu nedenle

kadavradan transplantasyon calismalarina ve organ bagisina daha fazla 6nem verilmelidir.
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Sonug olarak reflii nefropatisi ve herediter bobrek hastaliklar1t KBY’li ¢ocuklarin
bliyilk kismint olusturmaktadir. Tani ve tedavideki gecikmeler oranlarin yiiksekligini
aciklayabilir. Erken tani ve tedavi ile Onlenebilir hastaliklarin KBY ne gidisi ve KBY’li
hastalarda SDBY’nin gelisimini geciktirebilir. Bu amagcla, 1. basamak saglik kurumlarinda
diizenli egitimler yapilmast ve hastanin gecikmeden ilgili merkezlere gonderilmesi

saglanmalidir.
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SONUC VE OZET

Bu calismada Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve
Hastaliklar1 Nefroloji Bilim Dali Polikliniginde 1995-2010 tarihleri arasinda Kronik Bobrek
Yetersizligi tanisi ile izlenen hastalar degerlendirildi. KBY tanisi i¢in GFR’nin en az 6 ay
80 ml/dk/1.73 m2’nin altinda olmas1 arandi. GFR degeri 10 ml/dk/1.73 m2’nin altinda olan

hastalar Son Dénem Bobrek Yetersizligi olarak degerlendirildi.

Hastalarin 95’1 (%58) erkek, 70’1 (%42) kiz olup yaslar1 ortalama 11.21+4.82 yild1. 27
hasta basvurdugunda renal replasman tedavisi almaktaydi. 45 hastaya izlemde bdbrek
transplantasyonu yapildi. 6 hastada bobrek rejeksiyonu oldu. 32 hasta hemodiyaliz tedavisi,

21 hastaya da periton diyalizi tedavisi yapilmaktadir.

Sonug olarak incelenen 165 KBY’li hastada Primer bobrek hastaliklart: reflii
nefropatisi %36,4 (60), herediter hastaliklar %27,3 (45), glomeriiler hastaliklar %15,8 (26),
konjenital anomaliler %7,9 (13), piyelonefrit %3,6 (6), vaskiiler nefropati %3 (5), bobrek
amiloidozu %1,8 (3), liriner sistem taglar1 %1,8 (3), tiimor %1,2 (2), etiyolojisi saptanamayan

%1,2 (2) olarak saptandi.

KBY’de renal replasman tedavi programlarinin diizenlenmesi amaciyla diizenli olarak
etiyolojik ve epidemiyolojik ¢aligmalar yapilmalidir. Erken tani ve tedavi KBY etiyolojisinde

onlenebilir nedenlerin azalmasini saglayacaktir.
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