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1. GIRIS VE AMAC

Dogumsal bébrek ve iiriner sistem anomalileri (DBUSA), iiriner sistemin degisik
seviyelerinde genetik, cevresel ve epigenetik faktorlerin neden oldugu yapisal ve
fonksiyonel anomalileri icerir.*? Cocuklarda renal morbiditenin baslica sebeplerinden
olmakla birlikte cocuk ve geng erigkinlerde kronik bobrek hastaliginin énemli

sebeplerindendir.®®

Dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalileri gogunlukla asemptomatik seyretmektedir.
Ancak gelismis tan1 yontemleri sayesinde 6zellikle antenatal ultrasonografi (USG) ile bu
anomalilerin bir¢ogunda prenatal donemde tan1 koymak miimkiindiir. Bu tan1 yontemleri
arasinda ultrasonografi, manyetik rezonans goriintiileme ve amniyosentez bulunur.
DBUSA antenatal donemde ultrasonografi ile tam koyulan anomalilerin %20-30’unu
olusturur.? Prenatal ultrasonografi ile belirlenen anomalilerin insidansi %1°dir. Bunlarin
%350’sini santral sinir sistemi anomalileri, %20-30unu genitoliriner sistem anomalileri,

%15’ini gastrointestinal sistem, %8’ini de kardiyopulmoner anomaliler olusturmaktadir.?

Bobrek ve iiriner sistemin dogumsal anomalilerinde genetigin de dahil oldugu
multifaktoryel bir patogenezden bahsedilmektedir." Bu anomalilere neden olan birgok gen

vardir. Bu nedenle hastalarin degerlendirilmesinde aile dykiisii de dnemlidir.

Bu ¢aligsmada, hastanemiz Cocuk Nefroloji Bilim Dali’na Nisan 2002-Ocak 2016
tarihleri arasinda bagvuran hastalarin dosyalari retrospektif olarak incelenerek dogumsal
bobrek ve tiriner sistem anomalisi olan hastalar arastirilmistir. Bu hastalarin uzun donem

epidemiyolojik, demografik ve klinik 6zelliklerinin belirlenmesi amaglandi.



2.GENEL BILGILER

2.1. Dogumsal Bobrek ve Uriner Sistem Anomalileri Epidemiyolojisi

Dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalileri, iiriner sistemin bobrek, toplayici kanal,
mesane veya lretra gibi degisik seviyelerindeki yapisal ve fonksiyonel malformasyonlari
igerir. Bobregin yapisal bozukluklarindan, ¢ocuklarda son donem bobrek yetmezligine
kadar uzanan genis bir yelpazeyi olusturur.! Dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalileri,
renal morbiditenin baslica sebeplerindendir ve ¢ocuklarda, kronik bobrek hastaliklarinin

nedenleri arasimdadir.>®’

Dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalileri, prenatal donemde teshis edilen
anomalilerin yaklasik %20-30"unu olusturur.? Bdbregin yapisal bozukluklarinin, vakalarin
%30’unda renal olmayan dogumsal anomalilerle birlikteligi gosterilmistir.* Dogumsal
bobrek ve tiriner sistem anomalilerinin 200°den fazla agiklanmis sendromda bobrek dist
anomalilerle birlikteligi bulunmustur.’ Buna ragmen vakalarin biiyiik gogunlugu sendromik

degildir.

2.2. Dogumsal Bobrek ve Uriner Sistem Anomalileri ve Genetik

Bobregin dogumsal anomalileri siklikla sporadik ve izoledir. Dogumsal bobrek
anomalisi yapan 30’dan fazla gen tanimlanmistir ve bunlarin ¢ogunlugu bir sendromun
parcasidir.>**° Bobrek ve iiriner sistemin dogumsal anomalilerinde genetik, ¢evresel ve
epigenetik faktorlerin dahil oldugu multifaktoriyel patogenezden bahsedilmektedir.! Buna
neden olan birgok genin i¢cinde PAX2, KAL, EYA1, AGTR2 ve HNF1beta say111r.11



PAX2 geni, omurgalilarda tanimlanmis 9 PAX geninden biridir. PAX2, {irogenital
sistem, gozler, kulaklar ve sinir sisteminin gelisiminde kritik rol oynayan transkripsiyon
faktoriinii kodlar.*! Yapilan ¢alismalarda homozigot PAX2 mutasyonu olan farelerde
bobrekler, lireterler ve genital sistem gelismemisken, heterozigot PAX2 mutasyonu
olanlarda siklikla hipoplastik bobrek gelistigi gosterilmistir.'**? Renal hipoplazi, ocukluk
caginda sik goriilen, nefron sayisinda azalma ve bobrek boyutunda azalma ile karakterize
bir durumdur. Bilateral hipoplazi, ¢ocuklarda son donem bobrek yetmezligi
sebeplerindendir. Renal hipoplazi, PAX2 gen mutasyonu sebebiyle olan renal-kolobom

w1 1314
sendromunda gozlenir.

Renal malformasyonlar neredeyse tiim hastalarda saptanir ve
gz bulgulari oldukca gesitlilik gosterir.”® Hipoplazi, displazi, multikistik displastik bbrek
ve vezikoiireteral reflii (VUR) en sik goriilen malformasyonlardandir.’®'® 10024-25
lokalizasyonunda bulunan PAX2 gen mutasyonlar1 hastaligin yarisindan sorumludur ve bu

gende 30’dan fazla mutasyon tanimlanmustir.'% *°

KAL geni, X’e bagh Kallmann sendromundan sorumlu gendir.” Kallmann sendromu,
hipogonadotropik hipogonadizm ve anosminin birlikte bulundugu bir hastaliktir. KAL
geni, néronal migrasyon ve aksonal hedeflemede gérevli proteini kodlar.***" Renal
agenezinin de KAL1 genindeki stop mutasyonu ile iliskili oldugu gosterilmistir."® Bu

bobrek yoklugu, genellikle tek tarafli olur ve soliter bobrek ile sonuglamr.™

Brakio-oto-renal sendromlarinin yaklasik %40°1 EYA1 gen mutasyonlar ile iliskilidir.'®
Brakio-oto-renal sendrom, renal hipoplazi, isitme kaybi, brankial ark defektlerinin birarada
oldugu bir sendromdur.?’ Bilateral veya unilateral renal agenezi, hipoplazi, displazi ve
iireteropelvik bileske darligi, iireteral duplikasyon, vezikotireteral reflii gibi alt {iriner
sistem anomalileri gériilebilir.’® % Brakio-oto-renal sendromlu gocuklarin %67 sinde

bobrek anomalisi tespit edilmistir.”*

Anjiotensinin idrar yollar1 gelisiminde rolii oldugu bilinmektedir. Anjiotensin II’nin
AT1 ve AT2 olmak iizere iki ana reseptorii vardir. AT2’nin geni; AGTR2’dir. AGTR2
geni bobrek ve idrar yollarmin embriyolojik gelisiminde aktif olarak kopyalanir, dogumda
ise cogunlukla inaktiftir.?? Bu genin mutasyonunda, dogumsal bobrek ve idrar yolu
anomalilerinin karakteristik 6zelliklerinin neredeyse tamamu fenotipe tasinir.”> AGTR2

mutasyonu iliskili DBUSA baskin olarak erkeklerde goriiliir.**#*



Hepatosit niikleer faktér 1 (HNF1) geni mutasyonlari ilk olarak MODY tip 5 diyabet
olarak tanlmlanmls‘ur.25 Otozomal dominant gegisli sendrom geng eriskin donemde
goriilen diyabet, diyabetik olmayan ilerleyici nefropati ve karaciger disfonksiyonu ile
karakterizedir. En sik goriilen renal bulgu Kisttir. Kistler siklikla bilateraldir. Kortikal ve

kiigiik kistler gériiliir. Ayrica genital malformasyonlar da gériilebilir.>?%°

2.3. Dogumsal Bobrek ve Uriner Sistem Anomalileri

2.3.1. Bobregin Say1 Anomalileri

2.3.1.1. Renal Agenezi

Renal agenezinin tanimi, renal parankimal dokunun konjenital olarak yoklugudur ve
erken donemde metanefrik gelisimin bozulmasina baglidir. Erkeklerde kizlara gore daha
sik goriiliir. Erkek-kiz oram 1.7:1 “dir.2” Bobrek gelisiminde énemli olan genlerin
mutasyonu, teratojenik ve ¢evresel ajanlar renal agenezin patogenezinden sorumlu

faktorler arasinda sayilmaktadir.?’*®

Bilateral agenezi yasamla bagdasmaz. Bu ¢ocuklar genellikle dogumdan hemen sonra
pulmoner hipoplazi nedeniyle dliirler. Bu duruma Potter Sendromu denir. Gebelikte
yapilan maternal ultrasonografide oligohidramnios, mesanenin goriilememesi ve bébregin

olmamasi halinde bilateral renal ageneziden siiphelenilmelidir.*®

Unilateral renal agenezi genellikle diger konjenital anomalilerin ya da {iriner sistem
semptomlarinin degerlendirilmesi sirasinda farkedilir.® Hastalarin biiyiik cogunlugu

asemptomatiktir. Konjenital soliter bobregi olan kisilerin ¢ocuklarinda tahmini konjenital



soliter bobrek goriilme riski %7, bilateral renal agenezi goriilme riski %1 dir. Birinci
derece akrabalarda lirogenital anomaliler agisindan ultrasonografik inceleme yapilmasi
onerilir. Kendisinde veya esinde konjenital soliter bobrek olan gebelere prenatal tani igin
ultrason yapilmasi tavsiye edilir.*® Unilateral renal agenezi tamili hastalarin yasamlarinin
ileri donemlerinde proteiniiri, hipertansiyon ve bobrek yetmezligi gibi komplikasyonlar

goriilebilir.

2.3.2. Bobregin Boyut Anomalileri

2.3.2.1. Renal Hipoplazi

Renal hipoplazi, normalden daha az kaliksleri ve nefron igeren, kiigiik, displastik
olmayan bobrek anlamma gelir.”® Tek tarafli renal hipoplazide tam genelde baska bir tiriner
sistem problemi ya da hipertansiyon nedeniyle arastirma yaparken rastlantisal olarak
konur. Bilateral hipoplazi ise genellikle kronik bobrek yetmezligi ile kendini gosterir ve
yagsamin ilk on yilinda son dénem bobrek hastaliginin 6nemli nedenlerindendir. Klinik
olarak renal hipoplazi tanis1 konulabilmesi i¢in su iki kriterin olmasi1 gerekir; bobrek
boyutlarinda yasa gore ortalamadan 2 standart sapma azalma olmasi, 99m-Tc
dimerkaptosiiksinik asit (DMSA) ile radyoniiklid taramada renal skarin dislanmas1.® Renal
hipoplazi;renal-koloboma sendromu, brakio-oto-renal sendrom ve renal disgeneziyi de

iceren bircok genetik hastalik ile birlikte goriilebilir.



2.3.3. Bobregin Pozisyon Anomalileri

2.3.3.1. Ektopik Bobrek

Bobregin ektopik ve flizyon anomalileri dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalileri
arasinda sik goriiliir. Bobregin embriyolojik gelisim donemindeki normal migrasyonunun
bozulmasi sonucu olusur. Genellikle asemptomatiktir, cocuklarin bir kismi enfeksiyon,
bobrek tasi ve tiriner obstriiksiyon gibi komplikasyonlarla tani alir. Basit konjenital ektopik
bobrek, bobregin viicudun ayni tarafinda ancak anormal pozisyonda bulunmasini ifade
eder. Bobreklerin orta hattin kargisinda olmasina ise ¢apraz ektopik bobrek denir. Ektopik
bobrekler pelvik girimin iistiine ¢ikamadilarsa buna genellikle pelvik bobrek denir.
Nadiren ektopik bobrek toraksta bulunabilir.®! Bilateral ektopik bobrek ise ¢ok nadir bir

durumdur.®

Ektopik bobrek insidanst 1000 otopside 1 olarak rapor edilmis. Tiirkiye’de tigiincii
diizey bir merkezde 13.705 fetusa uygulanan antenatal ultrason ile yapilan bir ¢alismada da

benzer sonuglar bulunmustur.®

2.3.3.2. Atnah Bobrek

Atnal1 bobrek, bobreklerin alt kutuplarindan birlesmesiyle olusur. Bobregin flizyon
anomalileri arasinda en sik goriilenidir. Atnali bobrek 500 dogumda 1 goriiliir, ancak
Turner sendromlu hastalarda %7 oraninda rastlanir.?® Wilms tiimérii genel topluma gore
atnali bobregi olan ¢ocuklarda 4 kat daha sik gériiliir. Ureteropelvik bileske darligi, buna

bagli bobrek tasi olusumu ve hidronefroz da ge¢ komplikasyonlar arasindadir.

Hastalar ¢ogunlukla asemptomatiktir, tan1 genellikle insidental olarak konur. Ancak bazi
hastalar, darlik veya enfeksiyonun neden oldugu agr1 ve/veya hematiiri semptomlari ile

gelebilir. Atnali bobregi olan ¢ocuklarin bir kisminda hidronefroz rapor edilmistir.



Normalden farkli damarlar, bobrek tasi veya tlireteropelvik bileske darligi nedeniyle olan
eksternal iireteral basi sonucu olusan toplayict sistemdeki darlik veya vezikoiireteral reflii

hidronefrozun sebeplerindendir.

2.3.4. Bobregin Kistik Hastalhiklar1

2.3.4.1. Otozomal Resesif Polikistik Bobrek Hastahg:

Otozomal resesif polikistik bobrek hastaligi 10.000-40.000°de 1 goriilen bir hastaliktir.**
Bu hastaliga, en az 66 ekzon iceren ve genis bir integral membran proteini olan
“fibrosistin i kodlayan 6p21 kromozomunda lokalize PKHD1 geninin mutasyonunun sebep

oldugu diisiiniilmektedir.*

Otozomal resesif polikistik bobrek hastaliginda primer olarak bobrek ve hepatobiliyer
sistem etkilenmistir. Akciger hipoplazisi, alt ekstremite deformiteleri gibi diger bulgular
ise, bobrek ve/veya karaciger hastaligina sekonder olarak gelisir. Bobrek boyutlari
medulladan kortekse uzanan mikrokistler nedeniyle bliylimiistiir ve kapsiiler ylizeyde
makroskopik olarak igne ucuna benzer noktalanmalar gdriiliir. Histolojik incelemede
epitelde diizlesmeyle birlikte toplayici kanallarda bilateral kistik dilatasyonlar
gésterilmistir.se’37 Renal hastaligin siddeti ise, kistlerle etkilenen nefronlarin yiizdesine

gore degisir.

Hastalarin 6nemli bir kisminda hastalik, yasamin ilk yilinda genellikle de ilk ayinda
ortaya ¢ikar.*® Siddetli olgularda oligohidramnios gelismesi nedeniyle Potter sendromu
goriiliir. Bu ¢ocuklarda anormal yiiz goriiniimii ve eklem deformiteleri ile birlikte
pulmoner hipoplazi nedeniyle solunum sorunlari vardir.*® Hipertansiyon genellikle hayatin
ilk haftalarinda goriiliir ve genelde ciddidir. Idrar ¢ikis1 genellikle azalmaz ancak oligiiri ve
akut bobrek yetmezligi goriilebilir. Hastalik nadiren siit cocuklugu doneminden sonra
bobrek yetmezligi, hipertansiyon veya hepatik fibrozla iliskili hepatosplenomegali ile

ortaya ¢ikabilir.**



Cift tarafli palpable kitle, pulmoner hipoplazi, oligohidramnios ve hipertansiyonu olan
bir siit cocugunun ebeveynlerinin bobreklerinde kist yoksa biiyiik ihtimalle otozomal
resesif polikistik bobrek hastaligi diistiniiliir. Ultrasonografide biiyiimiis ve
kortikomediiller ayrimu silinmis hiperekojenik bobrekler goriiliir. Tani, ayrica hepatik
fibrozun klinik ya da laboratuar bulgulari, karaciger biyopsisinde safra yollarinda
bozuklugun patolojik bulgulari, bir kardeste otosomal resesif polikistik bobrek hastaliginin

anatomik veya patolojik kanit: veya anne-baba arasinda akraba evliligi ile desteklenir.>*

2.3.4.2. Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastalig1

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi insanlarda en sik goriilen kalitimsal
bobrek hastaligidir. Otozomal dominant kalitim, 500-1000°de 1 goériiliir. Otozomal
dominant polikistik bobrek hastaligi olan hastalarin yaklasik %85’inde bir transmembran
glikoproteini olan “polisistin’i kodlayan ve 16. kromozomun kisa kolunda bulunan PKD1
geni etkilidir. Hastalarin %10-15’inde segici olmayan bir katyon kanal1 oldugu diistiniilen
‘polisistin2’yi kodlayan 4. kromozomun uzun kolunda yerlesen PKD2 geni etkilidir. Geri

kalan hastalarda ise heniiz belirlenmemis diger lokuslar etkili olabilir.**

Her iki bobrek de bliylimiistiir ve nefronun tiim bolgelerinden kaynaklanan kortikal ve
mediiller kistler vardir. Hastalarin yaklasik %17’sinde baslangigtaki goriintiilemede tek
tarafl1 bobrek bulgulari goriilmiistiir.*® Daha sonra, korteks ve medulladaki makrokistlerin
formasyonu nedeniyle her iki bobrekte de biiylime goriiliir. Otozomal dominant polikistik
bobrek hastaliginda hepatik ve pankreatik kistler daha ¢ok eriskin yas grubunda goriiliir.
Pediatrik hastalarda sik degildir. Konjenital hepatik fibrosis ise bu hastalarda oldukc¢a
nadirdir.

Hastalarin ¢ogu ¢ocukluk doneminde asemptomatiktir. Semptomatik olan yenidogan ve
cocuklarda makroskopik veya mikroskobik hematiiri, iki tarafli yan agrisi, karinda kitle,
hipertansiyon ve idrar yolu enfeksiyonu gibi durumlar goriilebilir. Bobrek

ultrasonografisinde goklu makrokistler goriiliir.®*



Birinci derece akrabalarinda hastalik olan, her iki bobrekte biiylime ve makrokistler olan
bir hastada tan1 konur. Ancak aile dykiisii olmamasi taniy1 ekarte ettirmez. Ciinkii

etkilenmis hastalarda hastalik sessiz seyretmis olabilir veya yeni mutasyonlar etkili olmus

olabilir.%

2.3.4.3. Multikistik Displastik Bobrek

Multikistik displastik bobrek prenatal olarak tani koyulan en sik ikinci bobrek
anomalisidir. Insidans1 1000 canli dogumda 1°dir.** B6bregin kistlerle yer degistirdigi,
fonksiyon gostermedigi konjenital bir durumdur ve iireteral atreziden kaynaklanabilir.
Genellikle tek taraflidir. Sol bobrek daha sik etkilenir ve kalitimsal degildir. Bilateral

multikistik bobrek yasamla bagdasmaz.® Erkeklerde daha cok goriilir.

Multikistik displastik bobrek yenidoganda abdominal kitlenin en sik nedenlerindendir.
Cogu hastada antenatal ultrasonografi sirasinda rastlanir. Ultrasonografide, aralarinda
baglant1 olmayan degisik boyutlarda multiple kistlerle dolu karakteristik bir bobrek

goriintlisii vardir ve tanimlanabilir parankim yoktur. Tani sintigrafi ile dogrulanabilir.

Kars1 bobrek normal ise, genellikle kompansatuar olarak biiyiir ve bobrek boyutlari 2
standart sapmanin iizerine ¢ikar. Kompansatuar hipertrofi yoklugunda kars1 bobrekte de
anomaliler diistiniiliir. Kars1 idrar yollarinda rotasyonel veya pozisyonel anomaliler,
hipoplazi, displazi, vezikoiireteral reflii, lireterosel, lireteropelvik bileske darhig: veya
genital anomalilerle birliktelik olabilir. Bunlar arasinda vezikoiireteral reflii en sik goriilen
renal anomalidir ve hastalarda kars: bobrekte %25’in iizerinde goriiliir.***** Bu nedenle
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu varliginda voiding sistoiiretrografi (VSUG) yapilmasi

Onerilir.



2.3.5. Uriner Sistem Anomalileri

2.3.5.1. Ureteropelvik Bileske Darhg

Ureteropelvik bileske (UPB) darhigy, iireterin bobrege girdigi yerde idrar akiminin kismi
ya da tam tikaniklifidir. Antenatal hidronefrozun en nemli sebeplerindendir. UPB
darliginin insidansi, rutin antenatal ultrasonografi ile taranan 500 canli dogumda 1°dir
ancak hastalarin tamamu cerrahi miidahale gerektirmez.**° Erkeklerde ve sol tarafta daha

siktir.*” Bilateral goriilme orani %10-40 arasinda bildirilmistir.*>*’

Ureteropelvik bileskede idrar akimini kisitlayan anatomik lezyonlar veya fonksiyonel
bozukluk sebebiyle olusan konjenital iireteropelvik bileske darligi hidronefroz ile
sonuclanir.”® Genellikle intrensek darlik nedeniyle olusur. Ancak bazen bobregin alt

kutbunun aksesuar arteri de ekstrensek obstriiksiyona neden olabilir.

Ultrasonografideki tipik goriiniim iireter dilatasyonuna neden olmayan grade III veya
grade IV hidronefrozdur. Ureteropelvik bileske darliklar genellikle antenatal USG’de veya
postnatal donemde yenidogan-siit gocugunda batinda palpabl kitle, yan veya sirt agrisi,

atesli idrar yolu enfeksiyonu ya da minimal travma sonrast hematiiri seklinde bulgu verir.>*

Darlik olan bobreklerde basing atrofisi nedeni ile bobrek fonksiyonu 6nemli derecede
azalmuis olabilir. Diisiik diizeyli lireteropelvik bileske darliklar1 genellikle obstruktif
olmayan hafif hidronefroza neden olabilir. Tipik olarak bu bobreklerin fonksiyonlari

normaldir.®*

2.3.5.2. Ureterovezikal Bileske Darhig1

Ureterovezikal bileske darligi tikayici liropati nedenleri arasindadir ve iireterdeki

aperistaltik jukstavezikal bir segmentle iliskilidir.*® Bu segment adinamik ve fonksiyonel
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bir tikanikliga neden olur. Ureterin proksimalinde olusan dilatasyon sonucu megaiireter

gelisir.

2.3.5.3. Ureter Duplikasyonu

Ureterin embriyolojik orijini olan iireterik tomurcugun ikiye ayrilarak tek bobrege iki
iirereterin bosalmasiyla sonuglanan konjenital bir durumdur. Popiilasyonun yaklasik
%]1’inde goriilen bir bobrek anomalisidir.*® Kizlarda daha siktir. Ekstra iireter, iireterosel
veya ektopik iireter ile sonuglanabilir. Ureter duplikasyonu komplet ya da inkomplet
olabilir.*® inkomplet duplikasyon siklikla vezikoiireteral reflii veya bobregin alt poliinde
tireteropelvik bileske obstriiksiyonu ile birliktelik gosterir. Komplet duplikasyon ise
siklikla, vezikotireteral reflii, ektopik iireterosel veya ektopik lireteral insersiyon ile

birliktelik gosterir.

2.3.5.4. Ureterosel

Ureterosel, iireterin mesaneyle birlestigi en u¢ kisminda olusan kistik dilatasyondur.
Antenatal ultrasonografide, idrar yolu enfeksiyonu ya da obstriiksiyonu sebebiyle yapilan
postnatal ultrasonografide rastlantisal olarak tespit edilir. Otopsilerde iireterosel insidansi
500 vakada 1 olarak rapor edilmistir.>* Kizlarda erkeklerden daha sik gériiliir.>? Unilateral
iireterosel sag ve sol tarafta ayni siklikta goriiliir. Ureterosellerin yaklasik %80’i ¢ift
toplayici sistemin iist polii ile iliskili, %60°1 ise ektopiktir.53 Bir¢ogu antenatal
ultrasonografide rastlantisal olarak tespit edilir. Antenatal hidronefroz vakalarinin yaklasik
%?2’sinin nedeni iireteroseldir. Postnatal vakalar ise dogumdan sonraki ilk aylarda idrar

yolu enfeksiyonu nedeniyle yapilan arastirmalar sirasinda tespit edilir.>
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2.3.5.5. Ektopik Ureter

Ektopik iireter, iireterin normalde agilmasi gereken bdlge disinda bir yere agilmasi
olarak tanimlanan dogumsal bir anomalidir. Mezonefrik kanal boyunca yanlis pozisyonda
bulunan iireteral tomurcugun disembriyogenezinden kaynaklanir. Etkilenen kisiler cogu
zaman asemptomatik oldugu i¢in ektopik iireter genelde tespit edilememektedir. Antenatal
ultrasonografi ile veya kizlarda inkontinans arastirilirken rastlanabilir. Ayrica ¢ocuklarda
idrar yolu enfeksiyonu sebebi arastirilirken veya tikayici iiropatilerde ektopik tireter

saptanabilir. Siklikla ¢ift toplayict sistem ile birlikte goriiliir.

Ektopik iireter, erkek vakalarin yaklasik %50°sinde posterior iiretraya actlir.> Ayrica
semina vezikalis, vas deferens, mesane boynu, prostatin ejakiilator kanal agz1 seviyesi veya
epididime de agilabilir. Erkeklerde idrar inkontinansi goriilmez. Tipik olarak
hidroiireteronefrozun prenatal tanisinda veya semptomatik idrar yolu enfeksiyonuna
sekonder olarak saptanir. Aksine, kizlar postnatal donemde idrar inkontinanst 6ykiisii ile

gelirler. Kizlarda mesane alt kismina, iiretraya, vestibul veya vajinaya acilabilir.

2.3.5.6. Megaiireter

Megaiireter, iireterin normal boyutlarindan daha genislemis halini ifade eder. Primer
megaiireter, reflii ve obstriiksiyonun varligina veya yokluguna gore siniflandirilir.
Yenidoganlarda hidronefrozun ikinci en sik sebebidir. Hidronefroz vakalarinin yaklasik
%20’sinde goriiliir. Primer megaiireterin insidansi 1000 canli dogumda 0.36°dir.>
Erkeklerde kizlardan daha sik goriiliir. Siklikla sol tarafta goriiliir. Bilateral goriilme

oranlari %30-40 arasinda olarak rapor edilmistir.*®

Hamileligin 20. haftasinda distal tireterde kas gelisimi sirasinda gecikme veya
anormallik nedeniyle olusur.>” Genellikle antenatal ultrasonografi sirasinda tani konulur.
Postnatal donemde ise herhangi bir yasta idrar yolu enfeksiyonu, hematiiri, abdominal agr1

ya da kitle veya iiremiye bagli semptomlar nedeniyle geldiklerinde saptanir. Hidronefrozu
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ve dilate iireteri gosteren ultrasonografi ile tan1 konur. Sekonder megaiireter; posterior
iiretral valv, iireterosel, ektopik lireter, norojenik mesane gibi idrar akimin1 engelleyen
nedenlerle veya tag, hematom, retroperitoneal kitle gibi disardan olusan basiya bagl

meydana gelebilir.

2.3.5.7. Mesane Divertikilii

Mesane divertikiilii genellikle iireterovezikal baglantida meydana gelir. Ureter ve
mesane arasindaki normal bir flep-valv baglantisina engel oldugu i¢in vezikoiireteral valv
ile iligkilidir. Ayrica distal iiretral obstriiksiyon ya da ndérojenik mesane bozuklugu ile de
baglantilidir. Genis divertikiiller yetersiz bosaltim sonucu rezidiiel idrar artigi ve idrar yolu

enfeksiyonunu tetikleyebilir.?

2.3.5.8. Mesane Ekstrofisi

Mesane ekstrofisi, iskelet-kas, iriner, reprodiiktif ve intestinal sistemi igeren kompleks
bir dogumsal anomalidir. Ekstrofi-epispadias kompleksinin bir pargasidir. Mesane
ekstrofisi, abdominal duvar gelisiminde embriyolojik defekt sonucu goriiliir. Kloakal zarin
sefaloid yonde ilerlemesindeki yetersizlikten olusur. 35.000-40.000 dogumda 1 goriiliir.
Erkeklerde kizlardan 2 kat fazla goriiliir.”®

Klasik mesane ekstrofisinde; mesane abdominal duvardan disari ¢ikar. Umbilikus asagi
dogru yer degistirir. Simfizis pubis, pelvik kemiklerin malrotasyonu sebebiyle ayrilir. Aniis
6ne dogru yer degistirerek fekal inkontinans ve rektal prolapsusa neden olabilir.”® Mesane
ekstrofisi olan erkeklerin %82’sinde, kizlarn ise %1 1’inde inguinal herni goriiliir.®
Erkeklerde genis ve yiizeyel skrotum ile komplet bir epispadias mevcuttur. Inmemis testis
yaygindir. Kizlarda klitorisin iki tarafindan ayrik ve genis labia ayrig1 olan epispadias

gortiliir. Ekstrofisi olan bireyler normalden daha kisa olabilirler.
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Mesane ekstrofisi tanisi siklikla prenatal ultrasonografi ile konur, bazi vakalarda

manyetik rezonans ile dogrulanabilir.

2.3.5.9. Uretral Atrezi

Uretral atrezi, erkek gocuklarda tikanma iiropatisinin en ciddi formudur. Antenatal
ultrasonografide, distandii mesane, ¢ift tarafli hidroiireteronefroz ve anhidramnios vardir.

Vakalarim bir¢ogunda bu bebekler 6lii dogmustur veya akciger hipoplazisi mevcuttur.?®

2.3.5.10. Uretral Hipoplazi

Uretral hipoplazide liimen oldukga kiigiilmiistiir. Nadir goriiliir ve iiretral atreziye
nazaran daha az siddetli bir ttkanma iiropatisi seklidir. Uretral hipoplazili yenidoganlar
tipik olarak ¢ift tarafli hidronefroz ve siskin bir mesaneye sahiptirler.? En ciddi etkilenen

cocuklar, son donem bobrek hastaligi olanlardir.

2.3.5.11. Posterior Uretral Valv

Posterior tiretral valvler posterior liretra liimeni i¢inde obstriikksiyon yapan membranoz
katlantilardir. Yenidogan erkeklerde ¢ok sik goriilen idrar yolu obstriiksiyonu
nedenlerindendir. 5000-8000 hamilelikte 1 g611'ill'ir.6l’62 Posterior tiretral valv, ¢ocuklarda
idrar yolu obstriiksiyonu nedeniyle gériilen kronik bobrek hastaliginin en sik nedenidir.®®
Posterior iiretral valvin patogenezinde obstriiksiyona sebep olan persistan lirogenital

membran goriiliir.
Posterior iiretral valv vakalarinin yaklagik yarisi prenatal ultrasonografi ile saptanir.®

Erkek fetiiste bilateral hidronefroz, dilate mesane ve dilate posterior {iretra gibi prenatal
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ultrasonografik bulgular posterior iiretral valvi diisiindiirtir. Ayrica mesane duvari
kalinlasabilir. Siddetli vakalarda obstriiksiyon, oligohidramnios goriilebilir. Posterior
tiretral valv diisiindiiren prenatal ultrasonografik bulgular hamileligin 24. haftasindan 6nce
tespit ediliyorsa veya oligohidramnios ile birlikte siddetli bilateral hidronefroz varsa
perinatal mortalite ve postnatal kronik bobrek hastalig: riski artmistir.**®® Prenatal olarak
saptanamayan hastalar genelde yenidogan doneminde tani alir. Vakalarin yaklasik yarisi
idrar yolu enfeksiyonu ile gelir.®? Baz1 yenidoganlarda akciger hipoplazisi sonucu solunum
sikintis1 goriilebilir. Akciger hipoplazisi oligohidramnios nedeniyle gelisir. Bazi
yenidoganlarda, ¢ok gergin mesane, liriner asit veya kotii idrar akimi sonucu abdominal
distansiyon goriilebilir.?® Biiyiik ¢ocuklar ise idrar yolu enfeksiyonu, giindiiz veya gece
inkontinansi, sik idrara ¢ikma, zorlanarak iseme, kotii idrar akimi, fazla idrar voliimii

seklinde iseme sorunlart gibi diger semptomlarla basvurabilirler.®”®

Posterior iiretral valv olan hastalarda kronik bobrek hastaligi, vezikoiireteral reflii ve

mesane disfonksiyonu gibi renal ve iirolojik kinik tablolar sik goriiliir.

Tamda perinatal ultrasonografi, VSUG, radyoniiklid tarama ve laboratuar arastirmalari
kullanilir. Hastalarin 1/3’iinde VSUG ile tespit edilen unilateral veya bilateral
vezikoiireteral reflii vardir.®"° Renal ve mesane ultrasonografisi; hidroiireteronefroz
derecesini 6l¢gmede, renal parankimal kortikal kalinlig1 ve renal kortikomediiller

farklilagmay1 géstermede yardimer olur.

Radyoniiklid tarama, renal parankimal anormallikleri tespit etmek ve obstriiksiyon
derecesini belirlemek i¢in kullanilir. Statik radyoniiklid taramada, radyoniiklid madde
olarak 99mT c-dimerkaptosiiksinikasit (DMSA) kullanimu, fokal renal parankim
anormalliklerini ve iki bobrek arasindaki renal fonksiyon farkliliklarini belirlemede
oldukca faydali bir yaklagimdir. Dinamik radyoniiklid tarama ise bobrek bosaltim
fonksiyonunu inceler ve 99mTc-dietilentriamin pentaasetik asit (DTPA) veya 99mTc-

merkaptoasetiltriglisin (MAG-3) kullanilir.

Uretra agenezisi veya darli1, megaiiretra, megasistis ve mikrokolon sendromu gibi

tikanma iiropatisi yapan durumlarin ayirici tamisinda VSUG veya sistoskopi kullanilir.
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2.3.5.12. Vezikoiireteral Reflii

Vezikoiireteral reflii idrarin mesaneden iist idrar yoluna dogru geri akisidir. Cocuklarda
cok yaygin goriilen bir {irolojik bulgudur. Yenidoganlarin yaklasik %]1’inde, idrar yolu

enfeksiyonu olan kiigiik cocuklarin ise yaklasik %30-45’inde goriiliir.”*"*"
Vezikoiireteral reflii iki kategoride incelenir.

Primer VUR: Mesane duvari i¢indeKki lireter segmentini (intravezikal iireter) iceren
iireterovezikal bileskenin yetersiz kapanmasindan dolay1 olusan en yaygin reflii seklidir.
Normalde mesane kasi kasilmasiyla mesane duvari i¢inde seyreden iireter segmenti
tamamen sikistirilarak reflii 6nlenir. Primer VUR’da bu submukozal iireter segmenti
kisaldig1 igin anti-reflii mekanizma yetersiz kalir. Tipik olarak primer VUR, hastalar
biiyiidiik¢e spontan olarak iyilesebilir.”* Mesane biiyiidiikce submukozal iireter segmenti

uzunlugu artar ve anti-reflii mekanizma fonksiyonu gelisir.

Sekonder VUR: Mesane kontraksiyonu ile iireterovezikal bileskede kapanma
yetersizligine neden olacak anormal yliksek basincin sonucudur. Sekonder VUR siklikla
anatomik (posterior iiretral valv gibi) veya fonksiyonel(disfonksiyonel iseme ve nérojenik

mesane gibi) durumlarla iliskilidir.”

Primer VUR riski 1rk, cinsiyet ve yasa bagh olarak degiskenlik gosterir. Bu durum,
Amerika’da VSUG ile taranan 15,504 ¢cocuktan VUR tanis1 alan 3661 hasta iizerinde
yapilan retrospektif bir calismada gésterilmistir.”® Yapilan arastirmalara gére beyaz
cocuklarda siyah 1rka gore 3 kat daha fazla VUR goriilmiistiir. Kizlarda erkeklere gore
daha fazla goriiliir. Ancak antenatal hidronefrozla gelen hastalarda erkeklerde daha ¢ok
gorildiigii bildirilmektedir.””" Birgok hastada VUR un biiyiimeyle spontan olarak
diizelmesinden dolay1 kiiciik cocuklarda ve infantlarda biiyiik cocuklara gore daha fazla

goriiliir.

Primer VUR’da genetik yatkinlik da tespit edilmistir.” Siddetli VUR formlarinda daha
hafif formlara gore ailesel goriilme orani diistiktiir. Ancak altta yatan genetik lokus ve

kalitim sekli heniiz bilinmemektedir.
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VUR tanisini koymak kontrastli VSUG veya radyoniiklid sistogram (RNC) kullamlarak
idrarin mesaneden iist idrar yoluna geri akisim gdstermeye dayanir. VSUG’de, RNC’ye
gore radyasyona maruziyet artmis olmasina ragmen, daha fazla anatomik ayrint1 saglanir.
Ayrica RNC, mesane duvar1 goriintiisiiyle ve grade 1 reflii ile ilgili glivenilir goriinti
vermez. VURun ikincil nedenleri i¢in 6nemli olabilecek iiretral anatomiyi erkeklerde
gostermez. Bu nedenlerden dolay1 bir¢ok merkezde RNC baglangi¢ arastirmalarinda

kullanilmaz. Persistan reflilyli gostermek amaciyla kullanilir.

Diger goriintiileme teknikleri, kateterizasyon ihtiyacini ve/veya radyasyon maruziyetini
elemek amaciyla kullanilir. Bunlar ultrason ve sonografik kontrast ajanlari, renkli Doppler
ultrasonu, indirekt radyoniiklid veya manyetik rezonans goriintilleme (MRG) sistografisini

ve dis araglarla mesane idrar1 1sitildiktan sonra yapilan termal goriintiilemeyi igerir, %0883

Uluslararasi Reflii Calisma Grubu (IRSG), geriye dogru dolum derecesini ve bobregin
toplayici sisteminin VSUG ile gosterilmesine dayanarak VUR’u siddetine gore

evrelendiren bir siniflandirma sistemi gelistirmistir.g4

e Evre I: Genislememis tireter distali igcine dolum

e Evre Il: Genislememis lireter ve {ist toplayici sistem i¢ine dolum

e Evre Ill: Hafif dilate iireter ve/veya kaliksiyel fornikslerde kiintlesme
e Evre IV: Biiyiik dl¢iide genislemis iireter i¢ine reflii

e Evre V: Belirgin iireteral dilatasyon, kivrilma ve kalikslerde kiintlesme, agir reflii

Reflii siddeti su sekilde siniflandirilir:

e Hafif: Evre | ve ll
e Orta: Evre lll
e Siddetli: Evre IV ve V

Prenatal tan1 genelde prenatal ultrasonografide hidronefroz bulgusuyla konur. Prenatal
olarak hidronefroz tanis1 almis fetuslarda VUR prevalansi %10-40 arasinda rapor
edilmistir.®>®® VUR un postnatal tanisi genellikle idrar yolu enfeksiyonu sonrasi veya

nadiren indeks vakanin aile taramasi sirasinda konur.
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2.4. Antenatal Hidronefroz

Fetal hidronefroz antenatal ultrasonografik goriintiilemede siklikla karsilagilan ve
hamileliklerin %0.5-1’inde gériilen bir bulgudur.®” Hamileligin 12. ve 14. haftalarinda
tespit edilebilir.%® Vakalarin ¢ogunda renal pelvik dilatasyon gegici fizyolojik bir durumdur
ancak idrar yolu tikaniklig1 veya vezikotireteral reflii gibi nedenlere de bagl olabilir.
Antenatal hidronefrozun derecelendirilmesi i¢in birgok sistem gelis‘[irilmistir.89 Genel
olarak, 6nemli bir renal anomali varligi hidronefroz siddeti ile iligkilidir. Skorlama

sistemleri fetal ultrasonografi kriterlerinin kullanimina dayanarak birbirinden ayrilir.

Fetal Uroloji Toplulugu (Society for Fetal Urology) (SFU) kriterleri: SFU kriterleri,
pelvik dilatasyon derecesi, kaliks dilatasyonu varligi ve parankimal incelme veya atrofi

varlig1 ve siddetine dayanarak antenatal hidronefroz tani ve derecelendirilmesinde

kullanilir.*
Buna gore:

e 0 derece: Renal pelviste dilatasyon olmadan normal muayene bulgulari

e | derece: Sadece renal pelviste hafif dilatasyon

e |l derece: Birkag renal kaliksi igeren renal pelviste orta derecede dilatasyon

e |1l derece: Esit oranda dilate olan biitiin kalikslerde goriiniirliikle beraber renal
pelvis dilatasyonu ve normal renal parankim

e |V derece: Derece III ile benzer renal kaliks ve pelvis goriintiisiine ek olarak renal

parankimde incelme

Renal Pelvis Cap1r (RPC): Transvers diizlemde renal pelvisin maksimum 6n-arka
capinin Slgiilmesi antenatal hidronefroz tanisinda ¢ok yaygin kabul edilen metoddur.™
Birgok yazar ikinci trimesterde antenatal hidronefroz i¢in 4-5 mm degerini en diisiik limit
olarak kullanir. Gestasyonel yas, maternal hidronefroz, maternal hidrasyon ve mesane

distansiyon derecesi RPC’1 etkileyebilir.** %
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Piyelektazi olarak gecen hafif renal pelvik dilatasyonda, RPC 4-10 mm olarak
tammlanr.**** Hafif renal pelvik dilatasyonu olan vakalarin ¢ogu ¢éziimlenir ve neonatal

bobrek gelisiminde klinik etki gdstermezler.

Genel olarak 10 mm tizerindeki RPC, artmis belirli bir dogumsal bdbrek ve iiriner sistem
anomalisi riski ile iligkilidir. Ugiincii trimesterde RPC 15 mm iizerinde olan fetiisler

< . . . .. . . . .. 9506
dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalisi ac¢isindan yiiksek riske sahiptir.

Idrar yolu dilatasyonu simiflandirma sistemi: Bu sistemde baslangig¢ siniflamasi,
antenatal ve postnatal prezentasyona dayanir.”” Transvers ve sagital ultrason
gortintiilerinde su 6zelliklerin degerlendirilmesine dayanir: Anterior ve posterior RPC,
kaliks dilatasyonu, renal parankimal incelik, renal parankimal goériintii, mesane
anormallikleri, ve tirolojik anormallikler. Bulgularin siddeti niimerik sistem ile ifade edilir.
Antenatal kategoriler 3 [normal, Al(hafif anormal), A2-3 (daha siddetli bulgular)],
postnatal kategoriler ise 4’tlir [normal, P1 (hafif), P2 (orta), P3 (siddetli)].

Hidronefroz erkeklerde kizlara oranla yaklasik iki kat daha sik goriiliir. Vakalarin %20 -
40’1nda bilateraldir.*® Antenatal hidronefrozun rapor edilen insidansi hamileliklerin %0,6-
4,5 oranindadir. Rapor edilen verilerdeki farkliliklar tan1 koymada farkli kriterler

kullanilmasindan ve radyologun farkli degerlendirmesinden kaynaklanmis olabilir.

Antenatal hidronefroz toplayici sistemin gegici dilatasyonuna, alt/iist idrar yolu tikanma
tiropatisine ve VUR, megaiireter ve Prune-belly sendromu gibi obstriiktif olmayan
siireclere sekonder olarak gelisebilir. En sik sebepler gegici hidronefroz, iireteropelvik
bileske obstriiksiyonu ve VUR’dur. Diger daha az siklikta goriilen sebepler; megaiireter,
multikistik displastik bobrek, iireterosel, posterior iiretral valv, ektopik iireter, Prune-belly
sendromu, urakal kist, cift toplayici sistem ve iiretral atrezidir. Infantta postnatal olarak
DBUSA bulunmast kalict hidronefroz derecesini arttirir.**%% VUR riski de hidronefroz

derecesini benzer sekilde etkiler.
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2.5. Tam Yontemleri

2.5.1. Antenatal Tarama

2.5.1.1. Antenatal Ultrasonografi

Prenatal donemde tanimlanan anomalilerin %20-30’unu dogumsal bobrek ve tiriner
sistem anomalileri olusturur.'® Fetal ultrasonografinin yaygin kullanimi ve hassasiyeti
nedeniyle bobrek anomalilerinin ¢ogunlugu antenatal donemde saptanabilir. Genel olarak
antenatal ultrason taramasi i¢in tavsiye edilen en dogru zamanlama bu donemdeki bir
takim faktorler sebebiyle hamileligin 16-20. haftalar1 arasidir. Bu donem; yapisal
anomalileri saptamada yiiksek duyarlilikla, anatomik olarak iyi goriintii elde edilmesini
saglar. Ayrica prenatal tanisal islemlerin tamamlanmasi ve tercih edilirse gebeligin yasal

terminasyonu i¢in yeteri kadar erkendir.

Hamileligin 12-15. haftalar1 arasinda transabdominal ultrasonografi ile fetal bobrek
saptanabilir. Transvers ultrason goriintiilerinde, normal fetal bobrekler ikinci lomber
vertebra hizasinda omurganin her iki tarafinda bulunan renal fossada lokalize hipoekoik
oval kitlelerdir. Renal korteks ve medulla hamileligin 20-25. haftalarinda ultrason ile
belirgin olarak gosterilir. Gestasyonel yasa bagh fetal bobrek uzunlugu, bobrek gelisiminin

. . 4. 101
gostergesidir.

Normalde fetal iireterler ultrasonografide goriillmez. Eger goriilityorsa, iireter veya

mesane obstriiksiyonunun ya da vezikoiireteral refliiniin gostergesi olabilir.

Idrar dolu mesane hamileligin 13-15. haftalarinda tanimlamir.%? Mesane i¢inde idrar, en
az bir fonksiyonel bobrek oldugunu gosterir. Mesane duvart nomalde incedir. Eger mesane
duvari kalin ise, erkek fetiisteki posterior iiretral valv gibi {iretral obstriiksiyon bulunabilir.

Eger mesane goriilmiiyor ise, mesane ekstrofisi tanida diisiiniiliir.
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Antenatal ultrasonografi ile renal malformasyonlarin tespitindeki duyarlilik gestasyonel

yasa ve ultrasonografiyi yapan kisinin el aliskanligina bagli olarak degisebilir.

2.5.1.2. Amniyon s1visi

Amniyon sivist hacminin degerlendirilmesi ve biyokimyasal belirteglerin analizi fetal

bobrek fonksiyonunu degerlendirmede kullanilir.

Fetal idrar iiretimi hamileligin 9. haftasinda baslamasina ragmen, amniyotik sivi
hacmine katkisi ikinci trimesterin baslangicinda anlamli hale gelir. Hamileligin 20.
haftasindan itibaren fetal idrar amniyotik sivi hacminin %90’indan fazlasindan sorumlu

olur.1%

Boylece, 20. hafta ve dncesinde amniyotik s1vi hacminde goriilen azalma
(oligohidramniyos) anormal fetal bobrek fonksiyonu ve dogumsal bobrek ve iiriner sistem

anomalisi agisindan ¢ok iyi bir éngordiiriicidiir.’®*

Siddetli oligohidramniyos, her iki bobregi iceren dogumsal bobrek ve idrar yolu
anomalisinde ya da soliter bobrekli fetiiste gortiliir. Bilateral renal agenezi veya siddetli
disgenezi, bilateral iireterik obstriiksiyon veya infravesikal obstriiksiyon, hamileligin 18.
haftasi kadar erken zamanda siddetli oligohidramniyos ile sonuglanabilir. Y eterli
miktardaki amniyotik sivi hacmi akciger gelisimi i¢in dnemli oldugundan, ikinci
trimesterde anormal fetal bobrek fonksiyonu nedeniyle goriilen siddetli oligohidramniyos

potansiyel olarak 6liimciil olabilen akciger hipoplazisi ile sonuclanabilir. %1%

Bunun ¢ok
siddetli formu, psddoepikantus, geride ¢ene, diisiik kulak, basik ve genis burun ile
karakterize tipik yiiz goriiniimii, azalmis fetal hareketler, ekstremite anomalileri ve akciger

hipoplazisini iceren Potter sendromu ile sonuglanr.

Oligohidramniyos anormal fetal bobrek fonksiyonu igin giivenli bir 6ngordiiriicii
olmasina ragmen, yoklugu fetal bobrek fonksiyonunun kesin olarak normal oldugunu
gostermez. Amniyotik sivi baskin olarak fetal idrardan olustugu i¢in amniyotik siv1 iginde
bulunan biyokimyasal belirteglerin 6l¢iilmesi fetal bobrek fonksiyonunun

degerlendirilmesi i¢in kullanilir.
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Gestasyonel yasin ilerlemesiyle renal tiibiiller reabsorbsiyon artar. Sonug olarak idrar
osmolaritesinin artmasiyla, gestasyonel yas artarken idrar sodyum ve beta-2 mikroglobulin
seviyeleri diiser.’9"% Tiibiiler reabsorpsiyonun, elektrolitler, beta-2 mikroglobulin ve
osmolaritenin anormal idrar seviyeleri ile sonuclanan bilateral renal displazi veya siddetli

bilateral obstriiktif iiropati olan fetiislerde goriiliir.***

Fetal glomeriiler fonksiyonun degerlensirilmesi de sistatin-C ve beta-2 mikroglobulinin
fetal serum degerlendirilmesini igerir."'* Ancak bu testler fetal kan alimindaki teknik

zorluklar nedeniyle klinik uygulamada kullanilmamaktadir.

Ayrica amniyosentez, trizomi 18 gibi bobrek etkilenmesi ile giden kromozomal

anomalileri tespit etmekte kullamlir.*?

2.5.2. Postnatal Degerlendirme

2.5.2.1. Oykii ve Fizik Muayene

Antenatal donemde renal malformasyon tespit edilmis biitiin yenidoganlarda dogumdan

sonra detayli maternal ve hamilelik dykiisti alinmali ve iyi bir fizik muayene yapilmalidir.

Ozellikle akciger hipoplazisi riski olan siddetli oligohidramniyoslu fetiislerde akcigerler
degerlendirilmelidir. Siddetli etkilenen yenidoganlarda destekleyici tedavi dogum odasinda

yapilmalidir.

Obstriiktif iiropati veya multikistik displastik bobrek nedeniyle biiylimiis olabilecek

bobregin tespiti i¢in abdomen kitle agisindan degerlendirilmelidir.

Ozellikle isemeden sonra erkek infantlarda ele gelen mesane varligi, posterior iiretral

valvde oldugu gibi mesane ¢ikis obstriiksiyonunu diisiindiirtir.

Dis kulak anomalileri, dogumsal bobrek ve idrar yolu anomalisi ile iligkilidir.
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Tek umbilikal arter, 6zellikle VUR ile olmak {izere artmis dogumsal bobrek ve idrar

yolu anomalisi riski ile iliskilidir.***

2.5.2.2. Postnatal Bobrek Calismalarinda Zamanlama

Bilateral etkilenmis, soliter bobrekli ve/veya oligohidramniyos 0ykiisii olan
yenidoganlarda ultrasonografi ile postnatal degerlendirme ilk 24 saat iginde yapilmalidir.
Ciinkii bu hastalarda miidahaleye uygun ciddi bobrek anomalisi riski artmistir. Mesela,
posterior iiretral valvin sebep olabilecegi ince mesane duvari ile sismis mesane ve bilateral

hidronefroz cerrahi miidahale gerektirir.

Bobrek biiylimesi, yiiziistii pozisyonundaki infantta bobrek uzunlugunun 6l¢iilmesiyle

degerlendirilir.

Genel olarak tek tarafli tutulumlarda acil miidahale ihtiyac1 bulunmaz. Renal
ultrasonografi, ilk 48 saat i¢cinde renal plazma akimi ve glomeriiler filtrasyon hizinin
artmasi sebebiyle hacim dolgunlugu ve artmis idrar ¢ikisindan emin olmak i¢in infant
dogum kilosuna geldikten sonra (dogumdan 48 saat sonra ve yasamin ilk haftasi igerisinde)
yapilmahdir."** Hidronefrozu olan infantta ultrasonografi ilk 48 saat igerisinde yapilirsa,

hidronefrozun siddeti hakkinda yanlis sonug verebilir.

2.5.2.3.Diger Tanisal Testler

Serum Kreatinin Degeri: Serum kreatinin diizeyi dlgililerek bobrek fonksiyon tahmini,
klinikte renal fonksiyon bozuklugunu ve derecesini belirlemek i¢in ayrica infantta bobrek
fonksiyonunu takip etmek amaciyla kullanilir. Bilateral renal hastalik veya etkilenmis

soliter bobrek oldugu durumlarda kreatinin ol¢limii diisiiniilmelidir.

1. giin bakilan serum kreatinin degeri anneninki ile aymdir (genellikle <1.0mg/dl

[88micromol/L]). Term infantlarda yaklasik 1 haftada, preterrm infantlarda ise 2-3 haftada
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normal degerlere diiser (serum kreatinini: 0.3-0.5mg/dl [22-44micromol/L]). Serum
kreatinini annenin degerlerini yansitarak oldugundan fazla géstermesinden kaginmak i¢in

ilk 24 saatten sonra Ol¢iilmelidir.

Voiding sistoiiretrografi (VSUG): VSUG alt idrar yollarinin degerlendirilmesinde
tanimlayici bir yontemdir. Uretral kataterizasyon ve kontrast madde enjeksiyonu gerektirir.
Endikasyonlar; ultrason ile tespit edilmis ince mesane duvari, tireter dilatasyonu,
hidronefroz ve erkek infantlarda herhangi bir iiretral patoloji (posterior iiretral valv gibi)

stiphesidir.

VSUG, siklikla diger DBUSA ’lere (multikistik diplastik, hipoplastik veya ektopik
bobrek gibi) eslik eden VUR’un gdsterilmesinde tanisal bir calismadir. VUR, antenatal
hidronefrozlu infantlarda %15°e kadar siklikta goriilebilir. Postnatal hidronefrozu olan
infantlar VSUG ¢ekilmesi adayidirlar. VSUG karari, hidronefrozun siddetine baghdir ve
VUR bulgusu da klinigin yonetiminde karar verdiricidir. VUR agisindan yiiksek riskli olan
infantlara profilaktik antibiyotik uygulanabilir. VSUG ile gésterilen VUR’u olan
infantlarda genellikle profilaktik antibiyotige devam edilir.

Dinamik Bobrek Taramasi: Dinamik radyoniiklid tarama, bobregin ekskretuar
fonksiyonunu belirler ve radyoaktif madde olarak 99mTc-merkaptoasetiltriglisin (MAG-3)
kullanilir. MAG-3 intravendz olarak enjekte edilir. Kandan proksimal tiibiillerde absorbe

edilir ve tiibiiler limene sonra da mesaneye sekrete edilir.

Dinamik bobrek taramalari, hidronefrozun obstriiktif olup olmadigini ayirt etmede

kullanilir.

Statik Bobrek Taramasi: Statik radyoniiklid tarama, fokal renal parankimal
anormalliklerin ve iki bobregin fonksiyonlar1 arasindaki farkliligin tespitinde oldukca
kullaniglidir. Radyoniiklid madde olarak 99mTc-dimerkaptosiiksinik asit (DMSA)

kullanilir. Intravendz enjeksiyonu takiben, proksimal tiibiil hiicreleri tarafindan alinir ve
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cok az bir kismi idrara ekskrete edilir. Bu madde, tiibiil i¢inde birkag saatten fazla birikir
ve fonksiyonel nefronlarin duragan goriintiisiinii saglar. DMSA bobrek taramasi,
yenidoganda immatiir bobrek fonksiyonlarini yansitarak geri doniisiimsiiz hasarlari

gosteremeyeceginden dolay1 term infantta dogumdan 4-6 hafta sonra uygulanmalidir.

Seri Ultrasonografi: Seri ultrasonlar, tek tarafli DBUSA olan hastalarda etkilenmemis
bobreklerdeki kompansatuvar bobrek biiylimesini gostermek amaciyla kullanilir. Ayrica
seri ultrasonlar, hafif/orta tikanma iiropatisi olan hastalarda ilerleyici hidronefrozun veya

etkilenmis bobreklerdeki degisikliklerin gériintiilenebilmesi amaciyla kullanilir.™*
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3. GEREC VE YONTEM

Bu calismada, Nisan 2002-Ocak 2016 tarihleri arasinda Kocaeli Universitesi T1p
Fakiiltesi Pediatrik Nefroloji Bilim Dalinda DBUSA tanisi ile takip edilen hastalarin
dosyalar1 geriye doniik olarak incelendi. Hastalarin yas, cinsiyet, ailede liriner sistem
anomali Oykdisii, antenatal tan1 dykiisii, oligohidramnios dykiisii, eslik eden ek hastalik
oykiisii, cerrahi oykiisii ve anne-baba akrabaligi kaydedildi. Renal agenezi, renal hipoplazi,
atnali bobrek, multikistik displastik bobrek (MKDB), polikistik bobrek hastaligi (PKBH),
ektopik bobrek, megaiireter, liretero-pelvik darlik (UPD), iiretero-vezikal darlik (UVD),
veziko-iireteral reflii (VUR), posterior iiretral valv (PUV) ve cift toplayici sistem tanilari
ile izlenen hastalar ¢calismaya alindi. Calisma, Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Etik

Kurulu’nun 11.05.2016 tarih ve KU GOKAEK 2016/147 sayili onayi ile yiirttiildi.

Prenatal veya postnatal donemde tan1 alan olgular hastane dosyasi ve poliklinik kartlar1
bilgilerine gore retrospektif olarak degerlendirildi. Calismanin amacina uygun olarak,
dogumsal bobrek ve liriner sistem anomalisi tanisi alan olgularda asagida belirtilen veriler

degerlendirildi.

3.1. Demografik Bilgiler

Olgularin tan1 aldiklar1 yas ve cinsiyet bilgilerini igeren demografik veriler

degerlendirildi.

3.2. Oykii ve Klinik Bulgular

Olgularin anne ve babasi arasindaki akrabalik, diger aile bireylerinde DBUSA &ykiisii,
oligohidramnios dykiisii, cerrahi dykiisii, idrar yolu enfeksiyonu oykiisii ve eslik eden diger

patolojiler incelendi.
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3.3. istatistiksel Analiz

Istatistiksel degerlendirme, IBM SPSS 20.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) paket
programi ile yapildi. Normal dagilima uygunluk testi Kolmogorov-Smirnov Testi ile
degerlendirildi. Normal dagilim gosteren niimerik degiskenler ortalama + standart sapma,
kategorik degiskenler frekans (yilizdelikler) olarak verildi. Kategorik degiskenler arasindaki
iliskiler Fisher Exact Ki-kare, Yates Kikare ve Pearson Kikare analizi ile degerlendirildi.

P<0.05 istatistiksel 6nemlilik i¢in yeterli kabul edildi.
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4. BULGULAR

Calismanin yiiriitiildiigii siire icinde Kocaeli Universitesi T1p Fakiiltesi Pediatrik
Nefroloji Bilim Dali’na bagvuran yaslari 0-18 arasinda degisen 11725 hasta taranmistir.
Toplam 461 DBUSA tanist almus olgu izleme alinmustir. Olgularin 225’1 (%48,8) erkek,
236°s1 (%51,2) kiz olarak saptanmustir. Buna gore merkezimizde DBUSA siklig1 %3,9
olarak tespit edilmistir. Olgularin tanilar1 ve tanilarin cinsiyete gore dagilimi Tablo 1°de

verilmistir.

Tablo 1. Cahsmaya Alinan Hastalarin Tamlar1 ve Cinsiyet Bilgileri

TANI Klz ERKEK TOPLAM
VUR n 104 41 145
% %71,8 %28,2 %100
PUV n 0 12 12
% %0,0 %100 %100
UPD n 16 21 37
% %43,2 %56,8 %100
MKDB n 17 17 34
% %50 %50 %100
Cift Toplayic1 Sistem n 13 11 24
% %54,2 %45,8 %100
uvD n 0 3 3
% %0,0 %100 %100
Atnah Bobrek n 15 16 31
% %48,4 %51,6 %100
Megaiireter n 0 2 2
% %0,0 %100 %100
Renal Agenezi n 23 52 75
% %30,7 %69,3 %100
PKBH n 13 11 24
% %54,2 %45,8 %100
Ektopik Bobrek n 7 17 24
% %29,2 %70,8 %100
Renal Hipoplazi n 28 22 50
% %56 %44 %100
TOPLAM n 236 225 461
% %51,2 %48,8 %100
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Calismaya 461 hasta alindi. Bunlarin 236’s1 (%51,2) kiz, 225’1 (%48,8) erkekti.
Ortalama yas 4,1 yil olarak tespit edildi. Anne ve baba arasinda akrabalik 24 (%5,2)
hastada mevcuttu. Ailede iiriner sistem anomali 6ykiisi 35 (%7,5) hastada tespit edildi.
Hastalarda tespit edilen DBUSA tami dagilimi; VUR 145 (%31,5), renal agenezi 75
(%16,3), renal hipoplazi 50 (%10,8), UPD 37 (%8), MKDB 34 (%7,4), atnal1 bobrek 31
(%6,7), PKBH 24 (%5,2), ektopik bobrek 24 (5,2), cift toplayict sistem 24 (%5,2), PUV 12
(%2,6), UVD 3 (%0,7), megaiireter 2 (%0,4) seklindeydi.

VUR tanil1 145 hastanin 104’1 (%71,8) kiz, 41°1 (%28,2) erkek, 12 PUV tanili hastanin
tamami (%100) erkek, 37 UPD tanili hastanin 16’°s1 (%43,2) kiz, 21’1 (%56,8) erkek, 34
MKDB tanili hastanin 17’si (%50) kiz, 17’si (%50) erkek, 24 ¢ift toplayici sistem tanil
hastanin 13’1 (%54,2) kiz, 11’1 (%45,8) erkek, 3 UVD tanili hastanin tamami erkek
(%100), 31 atnali bobrek tanili hastanin 15’1 (%48,4) kiz, 16’s1 (%51,6) erkek, 2
megaiireter tanil1 hastanin tamami erkek (%100), 75 renal agenezi tanili hastanin 23’1
(%30,7) kiz, 52’si (%69,3) erkek, 24 PKBH tanil1 hastanin 13’i (%54,2) kiz, 11°1 (%45,8)
erkek, 24 ektopik bobrek tanili hastanin 7°si (%29,2) kiz, 17’si (%70,8) erkek, 50 renal
hipoplazi tanili hastanin 28’1 (%56) kiz, 22’si(%44) erkek olarak tespit edildi (Tablo 1).
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Tablo 2. Olgularin Klinik Ozellikleri

n %
Hidronefroz Var 75 16,2
Yok 386 83,7
Eslik eden ek anomali Var 40 8,6
Yok 421 91,3
Gecirilmis iirolojik cerrahi Var 125 27,1
Yok 336 72,8
Kronik bobrek yetmezligi Var 8 1,7
Yok 453 98,2
IYE oykiisii Var 233 50,5
Yok 228 49 4
Oligohidramnios dyKkiisii Var 7 15
Yok 143 31
Belirtilmemis 311 67,4
Hipertansiyon Var 20 43
Yok 441 95,6
Proteiniiri Var 5 1,0
Yok 456 99,0
TOPLAM 461 %6100

Olgularin 75’inde (%16,2) hidronefroz, 40’inda (%38.6) eslik eden ek anomali, 125’inde
(%27,1) gegirilmis iirolojik cerrahi, 8’inde (%1,7) KBY, 233’linde (%50,5) gegirilmis idrar
yolu enfeksiyonu, 7’sinde (%]1,5) oligohidramnios dykiisii, 20’sinde (%4,3) hipertansiyon,
5’inde (%]1) proteiniiri mevcuttu (Tablo 2).
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Sekil 1. KBH Saptanan Hastalarin Cinsiyete Gore Dagilimi

KBH

[CATEGORY NAME]
12,5%

[CATEGORY NAME]
87,5%

B KIZ = ERKEK

Sekil 1’de KBH saptanan hastalar gosterilmistir. 461 DBUSA vakasinda 8 adet olguda
KBH gelismistir. Saptanan 8 KBH vakasinin 1’1 (%12,5) kiz, 7’si (%87,5) erkek oldugu

belirlenmistir.
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Tablo 3. Hidronefroz Tespit Edilen Hastalarin Dagilimi

HIDRONEFROZ YOK VAR TOPLAM
VUR n 124 21 145
% %85,5 %14,4 %100
PUV n 3 9 12
% %25 %75 %100
UPD n 11 26 37
% %29,7 %70,2 %100
MKDB n 30 4 34
% %88,2 %11,7 %100
Cift Toplayici Sistem n 21 3 24
% %87,5 %12,5 %100
uvD n 2 1 3
% %66,6 %33,3 %100
Atnah Bobrek n 30 1 31
% %96,7 %3,2 %100
Megaiireter n 1 1 2
% %50 %50 %100
Renal Agenezi n 69 6 75
% %92 %8 %100
PKBH n 23 1 24
% %95,8 %4,1 %100
Ektopik Bobrek n 23 1 24
% %95,8 %4,1 %100
Renal Hipoplazi n 49 1 50
% %98 %2 %100
TOPLAM n 386 75 461
% %83,7 %16,2 %100

Caligsmada arastirilan 461 olgunun 75’inde (%16,2) hidronefroz saptandi. Hidronefrozun
eslik ettigi hastaliklardan en sik olarak UPD (26) saptandi. Digerleri; 21 VUR, 9 PUV,
renal agenezi 6, MKDB 4, cift toplayici sistem 3, UVD 1, atnali bobrek 1, megaiireter 1,
PKBH 1, ektopik bobrek 1, bobrek hipoplazisi 1 adet tespit edildi.
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Tablo 4. Urolojik Cerrahi Girisim Gegiren Hastalarin Dagilin

CERRAHI YOK VAR TOPLAM
VUR n 65 80 145
% %44,8 %55,1 %100
PUV n 1 11 12
% %8,3 %91,6 %100
UPD n 18 19 37
% %48,6 %51,3 %100
MKDB n 32 2 34
% %94,1 %5,8 %100
Cift Toplayic1 Sistem n 21 3 24
% %87,5 %12,5 %100
uvD n 1 2 3
% %33,3 %66,6 %100
Atnah Bobrek n 30 1 31
% %96,7 %3,2 %100
Megaiireter n 2 0 2
% %100 %0 %100
Renal Agenezi n 72 3 75
% %96 %4 %100
PKBH n 24 0 24
% %100 %0 %100
Ektopik Bobrek n 24 0 24
% %100 %0 %100
Renal Hipoplazi n 46 4 50
% %92 %8 %100
TOPLAM n 336 125 461
% %729 %27,1 %100

Urolojik cerrahi miidahale uygulanan vaka sayis1 125 (%27,1) olarak tespit edildi. Bu
vakalar;80 VUR, 19 UPD, 11 PUV, cift toplayic1 sistem 3, renal agenezi 3, renal hipoplazi
4, UVD 2 olarak tespit edildi.

VUR tanil1 145 vakanin 80’1 (%55,1°1) iirolojik cerrahi girisim ge¢irmis olup, 12 PUV
tanili hastanin 11°1 (%91,6’s1), 37 UPD tanil1 hastanin 19°u (%51,3), 34 MKDB tanili
hastanin 2’si (%5,8°1), 24 ¢ift toplayict sistem tanili hastanin 3’1 (%12,5°1), 3 UVD tanili
hastanin 2’si (%66,6’s1), 31 atnal1 bobrek tanili hastanin 1’1 (%3,2°si), 75 renal agenezi
tanili hastanin 3’1 (%4°1), 50 renal hipoplazi tanili hastanin 4’ (%8’1) cerrahi girisim
gecirmistir (Tablo 4).
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Tablo 5. Antenatal Donemde Hidronefroz Tespit Edilen Hastalarin Oram

HIDRONEFROZ YOK VAR TOPLAM

Antenatal Tam YOK 329 52 381
VAR 57 23 80

TOPLAM 386 75 461

Tablo 5’te hidronefroz tespit edilen hastalar gosterilmistir. Toplam 75 hidronefroz tespit

edilen hastanin 52’si (%69,3) postnatal tan1 alirken, 23’1 (%30,7) antenatal tan1 almistir.
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Tablo 6. Hastalarda Uriner Sistem Dis1 Ek Hastalik Dagihm

EK HASTALIK YOK VAR TOPLAM
VUR n 129 16 145
% %88,9 %11,0 %100
PUV n 12 0 12
% %100 %0 %100
UPD n 36 1 37
% %97,3 %2,7 %100
MKDB n 33 1 34
% %97 %3 %100
Cift Toplayic1 Sistem n 24 0 24
% %100 %0 %100
uvD n 3 0 3
% %100 %0 %100
Atnah Bobrek n 25 6 31
% %80,6 %19,3 %100
Megaiireter n 2 0 2
% %100 %0 %100
Renal Agenezi n 67 8 75
% %89,3 %10,6 %100
PKBH n 21 3 24
% %87,5 %12,5 %100
Ektopik Bobrek n 23 1 24
% %95,8 %4,1 %100
Renal Hipoplazi n 46 4 50
% %92 %8 %100
TOPLAM n 421 40 461
% %91,3 %38,6 %100

Tablo 6’da iiriner sistem dis1 ek hastaligi (meningomyelosel, spina bifida, serebral palsi,
konjenital kalp hastalig1 vs.) olan hastalar gosterilmistir. Ek hastalig1 olan olgularin 16’s1
VUR, 8’i renal agenezi, 6’s1 atnali bobrek, 4’1 renal hipoplazi, 3’ii PKBH, 1°i ektopik
bobrek, 1’1 MKDB, 1’1 UVD’dir.

16 VUR tanili olguya; 9 meningomyelosel, 3 spina bifida, 2 imperfore aniis, 1 epilepsi, 1

tethered kord eslik etmektedir. 8 renal agenezi olgusuna; 3 konjenital kalp hastaligi, 3 anal
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atrezi, 1 spina bifida, 1 olguya ise hem konjenital kalp hastaligi hem ambigus genitale
tanisi eslik etmektedir. 6 atnali bobrek tanili olguya; 2 spina bifida, 1 serebral palsi,1
meningomyelosel, 1 turner sendromu, 1 holt-oram sendromu eslik etmektedir. 4 renal
hipoplazi tanili olguya; diabet, ailevi akdeniz atesi, konjenital kalp hastalig1 ve iskelet
displazisi eslik etmektedir. 3 polikistik bobrek tanili olguya; konjenital kalp hastaligi,
tuberoskleroz ve ¢olyak hastaligi eslik etmektedir. 1 ektopik bobrek tanili olguya ambigus
genitale, 1 MKDB tanili olguya anal atrezi, 1 UVD tanili olguya imperfore aniis eslik

etmektedir.

Tablo 7. IYE Sikhgimin Tanilara Gore Dagilim

IDRAR YOLU ENFEKSIYONU YOK VAR TOPLAM
VUR n 14 131 145
% %09,6 %90,3 %100
PUV n 4 8 12
% %33,3 %66,6 %100
UPD n 24 13 37
% %64,8 %35,1 %100
MKDB n 26 8 34
% %76,4 %23,5 %100
Cift Toplayici Sistem n 11 13 24
% %45,8 %54,1 %100
uvD n 2 1 3
% %66,6 %33,3 %100
Atnah Bobrek n 20 11 31
% %64,5 %35,4 %100
Megaiireter n 2 0 2
% %100 %0 %100
Renal Agenezi n 58 17 75
% %77,3 %22,6 %100
PKBH n 20 4 24
% %83,3 %16,6 %100
Ektopik Bobrek n 18 6 24
% %75 %25 %100
Renal Hipoplazi n 29 21 50
% %58 %42 %100
TOPLAM n 228 233 461
% %49,4 %50,5 %100
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Tablo 7°de idrar yolu enfeksiyonu gegiren vakalarin siklig1 gosterilmistir. Vakalarin 233
(%50,5) tanesinin idrar yolu enfeksiyonu (IYE) gegirdigi saptanmustir. 145 VUR tanili
olgunun 131’inde (%90,3) IYE 6ykiisii mevcuttur. 12 PUV tanil1 hastanin 8’i (%66,6), 37
UPD tanili hastanin 13’1 (35,1), 34 MKDB tanili hastanin 81 (%23,5), 24 ¢ift toplayict
sistem tanil1 hastanin 13’1 (%54,1), 3 UVD tanili hastanin 1°1 (%33,3), 31 atnali bébrek
tanili hastanin 11°1 (%35,4), 75 renal agenezi tanili hastanin 17’si (%22,6), 24 PKBH tanili
hastanin 4’1 (%16,6), 24 ektopik bobrek tanili hastanin 6’s1 (%25), 50 renal hipoplazi tanil
vakanin 21°1 (%42) IYE 6ykiisiine sahiptir.

Tablo 8. VUR ve Diger DBUSA Olgularinda iYE Oranlarimin Karsilastirilmasi

iDRAR YOLU ENFEKSIYONU YOK VAR  TOPLAM
VUR n 14 131 145
% %9,6 %90,3 %100
DiGERLERI n 214 102 316
% %67,7 %32,2 %100
TOPLAM n 228 233 461
% %49,4 %50,6 %100

Tablo 8°de VUR tanili hastalardaki IYE orani diger DBUSA tanili hastalar ile
karsilagtirilmistir. Bu karsilastirma sonucu VUR tanili hastalarda digerlerine oranla idrar
yolu enfeksiyonu daha fazla goriilmiistiir. VUR tamli hastalarda IYE gelisen olgular igin p
degeri 0,000 bulunmus olup (p <0,001) istatistiksel olarak anlamlidur.
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Tablo 9. Urolojik Cerrahi Girisim ve IYE iliskisi

CERRAHI YOK VAR TOPLAM
Enfeksiyon YOK n 204 24 228
% %89,4 %10,5 %0100
VAR n 133 100 233
% %57,0 %42,9 %100
TOPLAM n 337 124 461
% %73,1 %26,8 %0100

Tablo 9’de iirolojik cerrahi girisim gegiren hastalarda idrar you enfeksiyonu gegirme
orani gosterilmistir. 124 cerrahi girisim geciren hastanin 100’{inde (%80,6) IYE 6ykiisii

saptanmis olup, 24 iiniin (%19,4) IYE gecirmedigi belirlenmistir.

Urolojik cerrahi girisim geciren hastalarda IYE gelisen olgular igin p degeri 0,000

bulunmus olup (p <0,001) istatistiksel olarak anlamlidir.

Urolojik cerrahi gecirmeyen 337 vakamn 133’iinde (%39,4) IYE 6ykiisii saptanmis olup,
204’iinde (%60,5) IYE 6ykiisii saptanmanustir.
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Tablo 10. Oligohidramnios Saptanan Hastalarin Dagilimi

OLiIGOHIDRAMNIOS YOK VAR TOPLAM
VUR 44 1 45
PUV 5 2 7
UPD 9 0 9
MKDB 17 0 17
Cift Toplayic1 Sistem 4 1 5
uvD 2 0 2
Atnah Bébrek 6 1 7
Renal Agenezi 26 1 27
PKBH 8 1 9
Ektopik Bobrek 9 0 9
Renal Hipoplazi 13 0 13
TOPLAM 143 7 150

Tablo 10’da oligohidramnios saptanan hastalar gdsterilmistir. Oligohidramnios toplam 7
(%1,5) vakada saptanmistir. Bu hastalardan 2’si PUV, 1’1 VUR, 1’1 ¢ift toplayici sitem, 1’1
atnali bobrek, 1’1 renal agenezi, 1’1 PKBH olarak saptanmuistir. 143 vakada

oligohidramnios saptanmamuistir. 311 vakada ise olgohidramnios sorgulanmamustir.
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Tablo 11. Hipertansiyon Saptanan Olgularin Dagilimi

HIPERTANSIYON YOK VAR TOPLAM
VUR n 139 6 145
% %95,8 %4,1 %100
PUV n 10 2 12
% %83,3 %16,6 %100
UPD n 36 1 37
% %97,2 %2,7 %100
MKDB n 32 2 34
% %94,1 %5,8 %100
Cift Toplayici Sistem n 24 0 24
% %100 %0 %100
uvD n 3 0 3
% %100 %0 %100
Atnah Bobrek n 31 0 31
% %100 %0 %100
Megaiireter n 2 0 2
% %100 %0 %100
Renal Agenezi n 74 1 75
% %98,6 %1,3 %100
PKBH n 19 5 24
% %79,1 %20,8 %100
Ektopik Bobrek n 24 0 24
% %100 %0 %100
Renal Hipoplazi n 47 3 50
% %94 %6 %100
TOPLAM n 441 20 461
% %095,6 %4,3 %0100

Toplam 20 vakada hipertansiyon saptanmistir. Vakalarin 6’s1 VUR, 5’1 PKBH, 3’1 renal
hipoplazi, 2’si PUV, 2’si MKDB, 1’1 UPD, 1’1 renal agenezi olarak saptanmuistir.
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Tablo 12. Hastalarda Proteiniiri Orani

PROTEINURI YOK VAR TOPLAM
VUR n 142 3 145
% %98 %2 %100
PUV n 12 0 12
% %100 %0 %100
UPD n 37 0 37
% %100 %0 %100
MKDB n 34 0 34
% %100 %0 %100
Cift Toplayici Sistem n 24 0 24
% %100 %0 %100
uvD n 3 0 3
% %100 %0 %100
Atnah Bobrek n 31 0 31
% %100 %0 %100
Megaiireter n 2 0 2
% %100 %0 %100
Renal Agenezi n 74 1 75
% %98,6 %1,3 %100
PKBH n 24 0 24
% %100 %0 %100
Ektopik Bobrek n 24 0 24
% %100 %0 %100
Renal Hipoplazi n 49 1 50
% %98 %2 %100
TOPLAM n 456 5 461
% %099 %1 %100

Tablo 12’de proteiniiri saptanan hastalar gosterilmistir. Toplam 5 (%1) hastada
proteiniiri saptanmustir. Bunlardan 3’4 VUR, 1’1 renal agenezi, 1’1 renal hipoplazi olarak

saptanmistir.
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Tablo 13. KBH Sikhiginin Tanilara Gore Dagilimi

KBH YOK VAR TOPLAM
VUR n 141 4 145
% %97,2 %2,7 %100
PUV n 11 1 12
% %91,6 %8,3 %100
UPD n 36 1 37
% %97,2 %2,7 %100
MKDB n 33 1 34
% %97 %3 %100
Cift Toplayic1 Sistem n 24 0 24
% %100 %0 %100
uvD n 3 0 3
% %100 %0 %100
Atnah Bobrek n 31 0 31
% %100 %0 %100
Megaiireter n 2 0 2
% %100 %0 %100
Renal Agenezi n 75 0 75
% %100 %0 %100
PKBH n 23 1 24
% %95,8 %4,1 %100
Ektopik Bobrek n 24 0 24
% %100 %0 %100
Renal Hipoplazi n 50 0 50
% %100 %0 %100
TOPLAM n 453 8 461
% %98,2 %1,7 %100

Tablo 13’de KBH saptanan hastalar gosterilmistir. Toplam 8 hastada KBH gelistigi
saptanmustir. Bunlardan 4’4 VUR, 1’1 PUV, 1’1 UPD, 1’1 MKDB, 1’1 PKBH olarak

saptanmistir.
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5.TARTISMA

Dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalileri, ¢ocuklarda renal morbiditenin baslica
sebeplerindendir ve prenatal donemde teshis edilen anomalilerin yaklagik %20-30"unu
olusturur.>*®7 Fetal ultrasonografinin yaygin kullanimi ve hassasiyeti nedeniyle bobrek
anomalilerinin biiyiik cogunlugu antenatal donemde saptanir. Boylece prenatal donemde

erken tani ve tedavi ile morbidite ve mortalite oranlar1 azalmaktadir.

Calismamizda Cocuk Nefroloji Boliimii’niin takip ettigi 11725 hastanin 461’ini DBUSA
tanil1 olgular olusturmaktadir. Buna gore merkezimizin Cocuk Nefroloji Boliimiine

basvuran hastalarda DBUSA siklig1 %3.9 olarak tespit edilmistir.

Dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalileri genel olarak erkek cinsiyette daha sik

goriilmektedir.**®

Farkl1 olarak tireterosel kizlarda daha sik goriilmektedir. Dogumsal
bobrek ve tiriner sistem anomalilerinin herbiri i¢in erkek kiz orani farklidir. Bizim
calismamizda olgularin 236°s1 kiz (%51,2), 225’1 erkek saptanmistir (%48,8).Onceki
caligmalara benzer olarak ¢alismamizda VUR olan hastalarin ¢ogunlugunu kizlar
olusturmaktadir (K/E:2,5/1). Bunun disinda ¢ift toplayici sistem ve bobrek hipoplazisi
disinda diger anomaliler literatiir ¢alismalarina benzer olarak erkeklerde daha sik tespit
edilmistir. Hidronefroz ile ilgili yapilan ¢alismalarda cinsiyet oranlarina bakildiginda
erkeklerde kizlara gore daha sik goriildiigii belirtilmektedir. Bizim ¢alismamizda da

hidronefroz erkeklerde daha sik (E/K:1,3/1) olarak tespit edilmis olup literatiirle

uyumludur.

Antenatal hidronefrozun en sik sebepleri gecici hidronefroz, lireteropelvik bileske
obstriiksiyonu ve VUR’dur. Gegici hidronefrozun disinda hidronefroza eslik eden
patolojilere baktigimizda ¢alismamizda anlamli olarak en sik UPD (%34,7) ikinci siklikta
VUR (%28) tespit edilmistir. Diger anomalilerle birlikteligi literatiirlere benzer olarak daha

az siklikta saptanmustir.

Antenatal hidronefrozun tanisinda ultrasonografi yaygin olarak kullanilmaktadir. Fetal
ultrasonografi kullanimi ile bobrek anomalilerinin biiyiik ¢ogunlugu antenatal donemde

tanialmaktadir. Antenatal ultrasonografi taramasinda en dogru zamanlama gebeligin 16-20.
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haftalar1 arasidir. Normalde fetal {ireterler ultrasonografide goriilmezler. Eger goriiliiyorsa,
iireterik veya mesane obstriiksiyonu ya da vezikotireteral reflii gdstergesi olabilir.
Yaptigimiz ¢alismada hidronefrozlu olgularin % 30,7’si antenatal donemde tani almstir.
Antenatal tan1 olgularin takip ve tedavileri agisindan 6nem tagimaktadir. Antenatal
hidronefrozda kendiliginden diizelme goriilebilmektedir. Hafif dereceli hidronefrozu olan
vakalarin takibinde amag; idrar yolu enfeksiyonunun énlenmesi ve ailenin bilgilendirilmesi
olmalidir. Cerrahi girisim planlanan hastalarmn izlemi pediatrik iirolog ve pediatrik nefrolog

tarafindan yapilmalhidir.

Dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalili vakalarin %30 unda renal olmayan ek
hastaliklarla birlikteligi bildirilmektedir.* Dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalilerinin
birgok sendromda bobrek dist anomalilerle birlikteligi bulunmustur.> Buna ragmen
vakalarin biiyiik ¢ogunlugu sendromik degildir. Calismamizda iiriner sistem dis1 ek
sorunlar1 (meningomyelosel, spina bifida, serebral palsi, konjenital kalp hastaligi vs.) olan
hastalarin %40°1 VUR, %20’si renal agenezi, %15’i atnal1 bobrek, %10°u renal hipoplazi,
%7,5’1 PKBH, %2,5’1 ektopik bobrek, % 2,51 MKDB ve %2,5’i UVD olarak tespit
edilmistir.VUR tanil1 16 olgunun; 9’unda meningomyelosel, 3’iinde spina bifida, 2’sinde
imperfore aniis, 1’inde epilepsi, 1’inde tethered kord mevcuttur. Renal agenezi tanili 8
olgunun; 3’iinde konjenital kalp hastaligi, 3’iinde anal atrezi, 1’inde spina bifida, 1 olguda
ise hem konjenital kalp hastaligi hem ambigus genitale mevcuttur. Atnali bobrek tanili 6
olgunun; 2’sinde spina bifida, 1’inde serebral palsi,1’inde meningomyelosel, 1’inde turner
sendromu, 1’inde holt-oram sendromu mevcuttur. Renal hipoplazi tanili 4 olgunun; diabet,
ailevi akdeniz atesi, konjenital kalp hastalig1 ve iskelet displazisi tanilar1 da bulunmaktadir.
Polikistik bobrek tanili 3 olgunun; konjenital kalp hastaligi, tuberoskleroz ve ¢olyak
hastalig1 tanilari, ektopik bobrek tanili 1 olgunun ambigus genitale tanisi, MKDB tanili 1

olgunun anal atrezi tanisi, UVD tamil1 1 olgunun ise imperfore aniis tanisi mevcuttur.

Hastalarin postnatal takipleri sirasinda dikkat edilmesi gereken durumlardan biri idrar
yolu enfeksiyonudur. idrar yolunda tikamkliga ya da geri kagisa neden olan durumlar idrar
yolu enfeksiyonu agisindan risk olusturmaktadir. Dogumsal bobrek ve iiriner sistem
anomalileri burisk faktdrlerinden biridir. Ozellikle VUR tanili hastalarda IYE oranlar

birkag¢ kat daha yliksek saptanmaktadir.
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Uriner sistem anomalileri birka¢ mekanizma ile idrar yolu enfeksiyonlarina yol
acabilmektedir. Bunlar; yetersiz idrar akimi, mesane bosalmasinin tamamlanamamasi ve
kontamine olmus idrarin geri kagisina neden olan bozuk anatomik bileskelerdir. Yenidogan
erkek bebeklerde iseme basincinin az olmasi ve rezidiiel idrar hacminin fazla olmasindan
dolay1 yasamin ilk ayinda erkeklerde daha fazla idrar yolu enfeksiyonu gériilmektedir. 11k

aydan sonra kizlarda daha sik IYE gériilmektedir.

Caligmamizda takipler sirasinda olgularin %50,6’sinda idrar yolu enfeksiyonu tespit
edilmistir. Bunlarin %56,2’sini VUR olan hastalar olusturmaktadir. Elde ettigimiz bu
oranlar literatiir calismalartyla anlamh benzerlik gostermektedir.”>’® 145 VUR tanili
olgunun 131’inde IYE 6ykiisii meveuttur. 12 PUV tanili hastanin 8’1, 37 UPD tamli
hastanin 13’1, 34 MKDB tanil1 hastanin 8’1, 24 ¢ift toplayici sistem tanili hastanin 13’1, 3
UVD tanili hastanin 1’1, 31 atnali bobrek tanili hastanin 11°1, 75 renal agenezi tanili
hastanin 17’si, 24 PKBH tanili hastanin 4’1, 24 ektopik bobrek tanili hastanin 6’s1 ve 50
renal hipoplazi tamli vakamn 21’inde IYE 6ykiisii vardi. VUR tamli hastalarda IYE gelisen
olgular diger DBUSA’l1 olgularla karsilastirildiginda p degeri 0,000 bulunmus olup (p
<0,001) istatistiksel olarak anlamlidir. Ayrica iirolojik cerrahi girisim gegiren olgularin
%80,6’s1nda idrar yolu enfeksiyonu tespit edilmistir. Cerrahi gegirmeyen 337 vakanin

133’iinde IYE &ykiisii saptanmis olup, 204’iinde IYE ykiisii saptanmamustir.

Vezikotireteral reflii, idrarin mesaneden st tiriner sisteme kagisidir. VUR, mesaneden
bdbrege bakteri taginmasina neden olarak akut piyelonefrit olusumuna yol agmaktadir.
Piyelonefrit akut medikal tedavi gerektiren bir durumdur. Bu enfeksiyon, renal parankim
kaybina kadar uzanabilir. Uzun donem bobrek yetmezliginde miidahaleli ve gézlemsel
yaklasimin etkinligi karsilagtirildiginda literatiir verilerinde kesin bir sonug elde
edilememistir. Miidahaleli yaklasim medikal ve cerrahi tedaviyi igermektedir. Klinik
calismalarda, medikal ve cerrahi tedavide IYE ve piyelonefrit oranlarinda benzer seviyede
azalma gosterilmistir. VUR’da medikal tedavi antimikrobiyal ajanlarin giinliik profilaktik
uygulanmasindan olusmaktadir. Buradaki hipotez su sekildedir; stirekli antibiyotik
kullanimu steril idrara yol agar, siirekli geri kacan steril idrar renal parankimde hasar

olusturmaz ve spontan olarak VUR’un diizeldigi gosterilmistir.

Proflakside genellikle kullanilan antimikrobiyal ajanlar; trimetoprim-sulfametoksazol,

trimetoprim ve nitrofurantoindir.**® Giinliik tek doz gece yatmadan énce uygulanmaktadir.
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Akut enfeksiyonda kullanilan terapotik dozun Y% ile %4’1 arasinda kullanilir. Amoksisilin ve
sefalosporinler direngli organizmalarin artisina sebep oldugundan profilakside genellikle
6nerilmemektedir.?° Antibiyotik tedavisine genellikle VUR ’un spontan gerilemesine veya
cerrahi olarak diizeltilmesine kadar devam edilmektedir. Kesin kanitlanmamis olmakla
beraber yas ile renal hasar riskinin azalmasindan dolay1 bazi uzmanlar biiylik ¢ocuklarda

profilaktik tedaviyi kesmektedir,'2:1122

Uzun donem profilaktik antibiyotik uygulamasinin bazi yan etkileri bildirilmistir.
Bunlar; bulanti-kusma, karin agrisi, artmig antibiyotik direnci, kemik iligi siipresyonu ve

nadiren de olsa Stevens-Johnson sendromu’dur.!?

Vezikoiireteral reflii i¢in randomize
miidahaleler (Randomized Intervention for Vesicoureteral Reflux) (RIVUR) ¢alismasinda
ciddi yan etkiler gosterilmemistir. Yenidoganlarda siilfanomidler, trimetoprim ve
nitrofurantoinden kaginilmaktadir. Sulfonamidler ve nitrofurantoin yenidoganda
hiperbiliriibinemi riskinde artis ile iliskilidir. Trimetoprim oral soliisyonlarinin yan etkileri,

icerigindeki sodyum benzoat ve propilen-glikolden kaynaklanmaktadir. Sodyum benzoat

gasping sendromuna, propilen-glikol ise solunum depresyonuna yol agmaktadir.**

Fetal idrar tiretimi hamileligin 9. haftasinda baglamasina ragmen, hamileligin 20.
haftasindan itibaren fetal idrar, amniyotik s1vi hacminin %90’1ndan fazlasindan sorumlu
olur.’®® Baylece, 20. hafta ve 6ncesinde amniyotik sivi hacminde goriilen azalma
(oligohidramniyos) anormal fetal bobrek fonksiyonu ve dogumsal bobrek ve idrar yolu
anomalisi agisindan 6nemli bir parametredir.’® Bilateral renal agenezi veya siddetli
disgenezi, bilateral lireterik obstriiksiyon veya mesane ¢ikist ya da iiretrada obstriiksiyon,
hamileligin erken doneminde (18. hafta) siddetli oligohidramniyos ile sonuglanabilir.
Ikinci trimesterde anormal fetal bbrek fonksiyonu nedeniyle gériilen siddetli
oligohidramniyos, potansiyel olarak 6liimciil olabilen akciger hipoplazisi ile
sonuglanabilir.’®®*% Bunun ¢ok siddetli formu, psodoepikantus, geride ¢ene, diisiik kulak,
basik ve genis burun ile karakterize tipik yiiz goriiniimii, azalmis fetal hareketler,

ekstremite anomalileri ve akciger hipoplazisini igeren Potter sendromudur.

Oligohidramniyos anormal fetal bobrek fonksiyonu i¢in giivenli bir parametredir, ancak

yoklugu fetal bobrek fonksiyonunun kesin olarak normal oldugunu gostermez.
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Calismamizdaki olgularin toplam %1,5’inde (7 vakada) oligohidramnios saptanmustir.
Bu olgulardan 2°si PUV, 1’1 VUR, 1’1 ¢ift toplayici sitem, 1’1 atnali bobrek, 1’1 renal
agenezi, 1’1 PKBH’d1r. 143 vakada oligohidramnios saptanmamistir. 311 vakada ise
olgohidramnios sorgulanmamustir. DBUSA ve fetal bobrek fonksiyon bozuklugu 20. hafta
ve dncesinde oligohidramniosa yol agar. Ozellikle ikinci trimesterde oligohidramniosun

sorgulanmast DBUSA tamis1 koyma agisindan yol gostericidir.

Dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalileri, ¢ocuklarda ve geng eriskinlerde goriilen
kronik bobrek hastaliklarinin énemli sebeplerindendir.®*®” DBUSA son dénem bébrek
yetmezligi ile iliskilidir. Cocuklarda son donem bobrek yetmezligi olgularinin %30-
50’sinde 6nemli bir role sahiptir. Renal hasari en aza indirmek, son dénem bdbrek
yetmezliginden korunmak veya baslangicini geciktirmek, son donem bobrek yetmezliginin
komplikasyonlarindan kaginmak ve destek tedavi uygulayabilmek i¢in bu anomalilerin

tespit edilip erken donemde tedaviye baslanmasi ¢ok 6nemlidir.®*®

Bu nedenle dogumsal
bobrek ve tiriner sistem anomalilerinin erken donemde taninmasi mortalite ve morbidite
tizerinde 6nemli derecede etkilidir. Prenatal donemde oligohidramnios 6nemli bir yol
gostericidir ve anormal fetal bobrek fonksiyonunun énemli bir parametresidir. Dogumdan
sonraki dsnemde ise DBUSA tanist almis hastalarin takiplerinde KBH agisindan 6zellikle
arastirilmasi gerekir. Caligmamizda 8 olguda (7’si erkek) KBH tespit edilmistir. KBH

siklig1 %1,7 saptanmistir. Bunlarin 4’ilinde altta yatan neden VUR’dur.

Proteintiri ve hipertansiyon, KBH’nin progresyonunu etkileyen risk faktérlerinden en
énemlileridir."*® Calismamizda olgularin %4,3’ilinde hipertansiyon, %1 ’inde proteiniiri
tespit edilmistir. Bunlar KBH’nin diizeltilebilir risk faktorlerinden sayilmasi nedeniyle

hastalarin takipleri sirasinda gézoniinde bulundurulmalidir.

Bobrek ve tiriner sistemin dogumsal anomalilerinde genetik, ¢evresel ve epigenetik
faktorlerin dahil oldugu multifaktoriyel patogenezden bahsedilmektedir.' Buna neden olan
birgok genin iginde PAX2, KAL, EYA1, AGTR2 ve HNF1beta sayllmaktadlr.11 Bu
durumda aile dykiisii 6n plana ¢ikmaktadir. Calismamiza dahil edilen olgularda genetik
caligma yapilmamistir. Ancak aile oykiisii ve akraba evliligi 6zellikle sorgulanmaistir.
Dogumsal bobrek ve liriner sistem anomalisi olan olgularin %7,5’inde (35 olguda) aile
oykiisiiniin pozitif oldugu bulunmustur. Bunlarin %40’ m1 polikistik bobrek hastalig

olusturmaktadir. Ikinci siklikta ise %22,9 oraninda VUR saptanmustir. Hidronefroz
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olgularinin ise sadece %35,1’inde aile dykiisii tespit edilmistir. Tiirkiye’de akraba evliligi
siklig1 %20,9’dur. Marmara Bolgesi’nde ise bu oran %4,8’e kadar diismektedir.
Calismamizdaki olgularin %5,2’sinde akraba evliligi bulunmaktadir. Literatiir
caligmalarinda da polikistik bobrek hastaligi ve VUR olan vakalarda aile dykiisii daha sik
gortilmesi nedeniyle bazi arastirmacilar bu olgularin birinci derece akrabalarinin tetkik

edilmesini énermektedir.**’
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6. SONUCLAR

10.

11.

Calismamizda Nisan 2002-Ocak 2016 tarihleri arasinda klinigimize bagvuran
11725 hasta taranmis olup, 461 adet DBUSA tanili hasta tespit edilmistir. Buna
gore merkezimizin Cocuk Nefroloji Boliimii’ne basvuran hastalarda DBUSA siklig
%3.9 olarak tespit edilmistir.

Calismaya yaslar1 0 ile 18 arasinda degisen, toplam 461 dogumsal bobrek ve {iriner
sistem anomalisi tanis1 alan olgu dahil edilmistir. Bu olgularin 225’1 erkek (%
48.8),236’si kiz (% 51.2) dir.

Caligmada VUR tanili 145 hastanin 104’1 kiz (%71,7) 41°1 erkek (%28,3)’ti.
Literatiirde yapilan ¢aligmalarla benzer olarak VUR kizlarda erkeklerden daha fazla
saptanmistir.

Arastirilan 461 olgunun 75’inde (%16,2) hidronefroz saptandi. Hidronefroz
birlikteligi en fazla UPD tanili hastalarda (26 hasta, %34,7) goriildii.

Hidronefroz sikligy, literatiire uyumlu olarak erkeklerde kizlardan 1,3 kat daha
fazlaydi.

Gegici hidronefrozun disinda hidronefroza eslik eden patolojilere baktigimizda
calismamizda anlamli olarak en sik UPD (%34,7) ikinci siklikta VUR (%28) tespit
edilmistir.

Toplam 75 hidronefroz tespit edilen hastanin 52’si (%69,3) postnatal tan1 alirken,
23’1 (%30,7) antenatal tani almustir.

Hastalarda %38,6 sikliginda ek hastaliklar tespit edilmistir.

Olgularin %50,6’sinda takipler sirasinda idrar yolu enfeksiyonu tespit edilmistir.
Bunlarin %56,2’s1t VUR tanil1 hastalar olup literatiirle uyumludur. Ayrica iirolojik
cerrahi girigsim gegiren olgularin %80,6’sinda idrar yolu enfeksiyonu vardi. Bu
rakam cerrahi gegirmeyen hastalardan anlamli olarak daha yiiksekti (p<0,001).
Dogumsal bobrek ve liriner sistem anomalisi olan olgularin %7,5’inde (35 olguda)
aile dykiisii bulunmaktadir (%40 polikistik bobrek hastaligi, %22,9 VUR).
Calismamizda KBH 8 olguda tespit edilmistir. Bunlarin 4’iinii VUR olgular1

olusturmaktadir. KBH olgularinin 7’sini erkek cinsiyet olusturmaktadir.
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12. Calismamizdaki olgularin %5,2’sinde akraba evliligi bulunmaktadir. Marmara
Bolgesi’nde bu oran %4,8dir. Bazi literatiir calismalarinda da polikistik bobrek
hastaligi ve VUR olan vakalarda aile 6ykiisii daha sik gériilmesi nedeniyle bu
olgularda birinci derece akrabalarin tetkik edilmesi onerilmektedir. Literatiirde
bdyle bir 6neri olmasina ragmen VUR taramasi invaziv bir islem oldugu i¢in
merkezimizde hastamin yakinlarinda semptom olmadikg¢a rutin tarama

yapilmamaktadir.
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7. TURKCE OZET

Amacg

Bu c¢alismada, dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalili ¢ocuklarin klinik ve
demografik 6zellikleri retrospektif olarak arastirildi. Bdylece DBUSA tanisi alan olgularin
ticiincli basamak referans merkez olan tinitemizdeki uzun dénem epidemiyolojik,

demografik ve klinik 6zelliklerinin belirlenmesi amaglandi.

Hastalar ve Yontem

Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Boliimii tarafindan Nisan 2012-Ocak
2016 tarihleri arasinda takip edilen, yaslar1 0-18 aras1 degisen 11725 hastadan toplam 461
DBUSA tanili hasta ¢alismaya alindi. Calismaya alinan hastalarin kayitlar retrospektif

olarak degerlendirildi ve veriler SPSS 20.0 programi ile analiz edildi.

Bulgular

Bu calismaya gore merkezimize basvuran hastalarda DBUSA siklig1 %3,9 bulundu.
Olgularin erkek/ki1z oran1 %48,8(225)/ %51,2(236) bulundu.

Caligmaya dahil edilen olgularin %31,5’inde (145) VUR saptandi. Bu hastalarin
%71,7°s1 (104) kiz, %28,3’si (41) erkekti.

Caligsmaya alinan olgularin 75’inde (%16,2) hidronefroz vardi. Bu hastalarin antenatal
tan1 oran1 %30,7 (23) idi. Hidronefrozun eslik ettigi dogumsal bobrek ve tiriner sistem
anomalileri iginde en stk UPD 26 (%70,2), ikinci siklikta ise VUR 21 (%14,4) tespit edildi.
Olgularin %50,5’inde (233) IYE gecirme dykiisii vardi . Bu siklik VUR tanili hastalarda
%90,3 oraninda belirgin yiiksekti. Calisma grubundaki 8 hastada KBH tani sirasinda
mevcuttu. Bu hastalardan 4’{inde (%50) altta yatan neden VUR’du.
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Caligsmadaki olgularin %7,5’inde (35) aile 6ykiisii pozitifti. Anne-baba akrabalig

hastalarin %5,2’sinde mevcuttu.

Sonuc¢

Son yillarda antenatal ultrasonografinin de yayginlagsmasi nedeniyle 6zellikle gegici
hidronefrozlar nefroloji polikliniklerine yogun olarak basvurmaktadir. Calismamizda
gecici olmayan ve uzun donemde IYE ya da KBH progresyonu nedeniyle morbiditeye yol
acabilecek DBUSA taml1 hastalar % 3,9 sikliginda bulunmustur. Bu hastalarin izleminin
cocuk nefrolojisi ve iirolojisinin bulundugu 3. basamak merkezlerde yapilmasi bobrek

islevlerinin korunmasi agisindan 6nemlidir.

Anahtar sozciikler: Dogumsal bobrek ve iiriner sistem anomalisi, VUR, idrar yolu

enfeksiyonu
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8. INGILIiZCE OZET

Purpose

In this study, the clinical and demographic characteristics of children with congenital
abnormalities of kidney and urinary tract (CAKUT) were retrospectively investigated. We
aimed to determine the long term epidemiologic, demographic and clinical features of the

cases with CAKUT in our tertiary care reference center.

Patients and method

A total of 461 CAKUT patients, of 11725 patients aged 0-18 years, who were followed
up by Kocaeli University School of Medicine Pediatric Nephrology Department between
April 2012 and January 2016 were included in the study. The records of the patients

studied were retrospectively evaluated and analyzed by SPSS 20.0 program.

Results

According to this study, CAKUT frequency was 3.9% in patients who applied to our
center. The male / female ratio of the cases was 48.8% (225) / 51.2% (236).

VUR was detected in 31.5% (145) of the cases. Of these patients, 71.7% (104) were

female and 28.3% (41) were male.

Hydronephrosis was present in 75 (16.2%) of the cases studied. The antenatal diagnosis
rate of these patients was 30.7% (23). UPJ obstruction (26-70.2%) and VUR (21-14.4%)
were the most common congenital renal and urinary system anomalies associated with

hydronephrosis. 50.5% (233) of the cases had a history of urinary tract infection. This
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frequency was significantly higher in patients with VUR (90.3%). Chronic kidney disease
was present at the time of diagnosis in 8 patients in the study group. The underlying cause
in 4 (50%) of these patients was VUR.

In 7.5% (35) of the cases in the study family history for CAKUT was positive. Parental

consanguinity was present in 5.2% of patients.

Conclusion

Because of the widespread use of antenatal ultrasonography in recent years, transient
hydronephrosis has been diagnosed and followed extensively in pediatric nephrology
clinics. Patients with CAKUT in our study were found to have a frequency of 3.9% with
considerable morbidity and long term risk of progression to chronic kidney disase
secondary to recurrent urinary tract infections. Therfore close follow-up of these patients
in tertiary care centers with a multidisciplinary approach by pediatric nephrology, urology

and other relevant clinics is important for the protection of kidney function.
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