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OZET
Glomeriilokistik  bobrek  hastaligi  (GKBH)
patolojik  olarak  Bowman  boslugunda-  kistik

dilatasyonlarla seyreden renal kistik hastaliklarin nadir
bir tipidir. Her yasta goriilebilmekle birlikte ozellikle
cocukluk yas grubunun bir hastaligi olarak kabul
edilmektedir. Son donem bobrek yetmezligi (SDBY)
tablosunda bagvuran ve renal replasman tedavisine
alinan  hastalarda  béobrek  biyopsisi  genellikle
yapilmadigindan, kronik bobrek yetmezligi nedenleri
arasinda GKBH insidanst relatif olarak c¢ok diisiik
goriinmektedir. Bu yazida, SDBY tablosunda basvuru
ile kronik periton diyalizi programina alinan ve tanisi
bobrek biyopsisi ile konan GKBH'li 5 yasinda bir kiz
olgu  sunulmustur. Ayrica literatiirde  bildirilen
GKBH'ya eglik eden ekstrarenal anomaliler disinda
olgumuzda kortikal atrofi, mental retardasyon ve
hipermetropi saptanmigtir. Nadir goriilen bu hastalikta
klinik bulgular ve tanis al yaklasim gézden gecirilmistir.
Sonug¢ olarak cocukluk yas grubunda SDBY ayirici
tanisinda nadir bir durum olan GKBH da akla
getirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Glomeriilokistik boébrek
hastaligi, son donem bobrek yetmezligi, bobrek
biyopsisi, ekstrarenal anomali

GIRIS

Glomertlokistik  bobrek hastaligt  (GKBH),
patolojik olarak Bowman boslugunun kistik dilatasyonu
ile karakterize renal kistik hastaliklarin nadir bir tipidir

(1,2). Kistler c¢ogunlukla kortekste, subkapsiiler
bolgede lokalizedir ve bu oOzelligiyle otosomal
resesif (ARPKD)/dominant polikistik = bobrek

hastaligi(ADPKD) ve multikistik displazi gibi diger
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ABSTRACT

Glomerulocysiic kidney disease (GCKD) is an
unusual form of cystic renal diseases in childhood
characterized pathologically by cystic dilatations in
Bowman's space. GCKD may be relatively
underreported in children with end-stage renal disease
(ESRD) because definitive diagnostic testing with a
renal biopsy is not routinely performed in patiens with
ESRD. We present a case of GCKD in a 5-year-old girl
who presented with ESRD and underwent chronic
peritoneal dialysis. Additional findings in this patient
were cerebral atrophy, mental retardation and
hypermetropia that has previosly been unreported in
patients with this disease. The clinical features of this
rare condition and the diagnostic approach are
reviewed. In conclusion, although rare, GCKD should
be considered in the differential diagnosis of ESRD in
childhood.

Key Words: Glomerulocystic kidney disease,
end-stage renal failure, kidney biopsy, extrarenal
abnormality.

kistik bobrek hastaliklarindan ayrilmaktadir (2). Kistik
dilatasyonlar proksimal kivrimli tubuluslarin baslangic
kistmlarinda da gortilebilmektedir (3). GKBH, erigkin
yasta da goriilebilmekle birlikte genellikle cocukluk yag
grubunun bir hastalig1 olarak tanimlanmaktadir (3,4).

Bu yazida son donem bobrek yetmezligi (SDBY)
tablosunda basvuran ve GKBH saptanan bir ¢cocuk hasta
sunulmustur.



OLGU

T.E., 5 yasinda kiz. Son bir aydir devam eden
halsizlik, istahsizlik, solukluk ¢abuk yorulma ve uykuya
egilim yakinmalan ile bagvurdu. Olgunun normal bir
gebeligi takiben miyadmda, normal spontan dogumla
3200 g olarak dogdugu ve 0z geg¢misinde Onemli bir
Ozellik olmadigr belirtildi. Soy gecmisinde ise halada
dokuz yaginda iken ani Olim ve biiyiikbabada bobrek
yetmezliginden 6liim Oykiisii tanimlandi. Anne ve baba
arasinda akrabalik olmadigi 6grenildi.

Fizik bakida; agirlik 23 kg (50-75 p), boy 110 cm
(3-10 p), kan basinc1 110/70 mmHg (50-75 p), viicut
1s1s1 37 "C olarak saptandi. Genel durumu koti, bitkin ve
asidotik solunumu mevcuttu. Pretibial (+) 6demi olan
hastanin  diger sistem bakilar1 olagan olarak
degerlendirildi. Laboratuvarinda; BKH: 5.000/mm",
KKH: 1.6x106/mm’, Hb: 5.3 g/dl, Htc: %14.3, MCV:
84 ti, Tr: 222.000/mm’, periferik yaymada eritrositler
normokrom-normositer, trombositler yeterli. R. idrar,
300 cc/giin, koyu sari-bulanik, dansite: 1010, pH: 5,

nitrit (-), protein (-), glikoz (-), bilirubin (-),
urobilinojen:  normal, hemoglobin  (-), idrar
sedimentinde her sahada 15-20 lokosit, 1-2 eritrosit
goriildii.  Idrar kiiltiiriinde {ireme saptanmadi.

Sedimentasyon: 44 mm/saat, lire: 273 mg/dl, kreatinin:
6.8 mg/dl, GFR: 6 ml/dk/1.73 m’, plazma elektrolitleri,
hemorajik diyatez ve Kkaraciger fonksiyon testleri
normal. pH: 7.3, HCO3 : 8 mmol/1, BE: - 8 olarak
saptandi. Bu klinik ve laboratuvar bulgulariyla SDBY
olarak degerlendirilen olgu, perkiitan yolla kalic1 kateter
takilarak periton diyalizi programina alindi.

Akut periton diyalizi uygulamasi ile hastanin genel
durumu diizeldikten sonra yapilan degerlendirmede;
karin ultrasonografisinde sag bobrek 97 x 33 mm, grade
ITI, sol bobrek 106 x 42 mm grade III, diger batin
organlart normal bulundu. Miksiyonsistoiireterografisi
(MSUG) normal saptanan olgununTc99m ile yapilan
dinamik ve statik bobrek sintigrafilerinde SDBY ile
uyumlu bulgular  saptandi. Telegrafi, EKG ve
ekokardiyografide kalpte biiylime ile sol ventrikiii
hipertrofisi bulgular saptandi. Klinik gézlemde mental
retarde olarak degerlendirilen olgunun psikiyatri
konstiltasyonu sonucu yapilan 1Q degerlendirilmesinde
egitilebilir diizeyde mental retarde oldugu belirlendi.
Bunun {izerine yapilan bilgisayarli beyin tomografisinde
kortikal atrofi ve 4. ventrikiilde dilatasyon saptandi
(Resim 1). Kemik grafileri, odiyometrik inceleme ve
g6zdibi bakisi normal olarak degerlendirilen olgunun
oftalmolojik  bakisinda hipermetropik refraksiyon
kusuru oldugu saptandi. Yapilan bobrek; biyopsisinde;
immun fléresan incelemede fibrinojen, immiinglobulin
ve kompleman depolanmasi gorilmedi. Isik
mikroskopide ise goriilen 20 glorneriilde (HE, PAS,
Mason trikrom, methenamin silver) Bowman
mesafesinin degisik  derecelerde mikrokistler
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olugturacak  sekilde  dilate  oldugu, glomeriil
yumaklarinin da kollabe oldugu izlenmistir. Hemen
tamaminda ileri derecede periglomeriiler fibrozis,
tiibiilointerstisyel alanda fibrozis, tiibiiler atrofi ve orta
derecede mononiikleer yangisal infiltrasyon vardi.
Medullada o6dem ve hafif yangisal infiltrasyon
izlenmektedir. Kiicik damar duvarlarinda hafif
kalinlagma saptanmigtir (Resim 2 ve 3). Bu goriinimii
ile glomeriilokistik hastalik olarak degerlendirilmistir.
Elektronmikroskopik inceleme yapilamamustir.

Hastanin anne, baba ve 7 yasindaki kiz kardesinin
hemogram, R. idrar, iire, kreatinin degerleri ile
radyolojik tetkikleri normaldi.

Kronik periton diyalizi programina alinan olgunun
tedavinin 13. aymnda evinde patlamig misir yerken
olusan suffokasyon sonucu oldigl 6grenilmistir.

Resim 1: Beyin tomografisinde lalam i k diizeyde alinan kesitlerde
kortikal atrofi lehine degerlendirilen sulkuslardaki diizlesme ve
genigleme goriilmektedir.




Resim 3: Biiyiik biiyiitmede glomeriiler yumagin vaskiiler kutupta
toplandigr ve mesengial genigleme yanisira Bowman mesafesinde
genigleme, parietal hiicre proliferasyonu, Bowman Kkapsiiliinde
kalmligma ve interstisyel fibrozis izlenmektedir (Hemotoksilen
eozinx400

TARTISMA
Glomeriilokistik bobrekler deyimiyle, Tablo T de
gorildiigli  gibi  biiyiik  bir  heterojen  grup

tanimlanmaktadir. GKBH terimi ise genellikle agir,
kistik bobrekleri olan nonsendromik olgular igin
onerilmektedir(5). GKBH sporadik veya familyal
olabilir. Familyal olgular otosomal dominant kalitim
ozelligi gostermektedirler(5). Bu hastaligin sporadik ve
familyal formlarinin farkli hastaliklar 6liip olmadigi
sorusu heniiz karanliktadir. Yapilan caligmalarda
GKBH olan ¢ocuklarin ailelerinde ADPKD varliginin
saptanmasi, ADPDK ile GKBH arasindaki genetik
iliskiyi giindeme getirmistir(5,6). Ayrica sporadik
olgularin ADPKD'nin yeni mutasyonlan olabilecegi
tizerinde de durulmaktadir(7). Sporadik ve familyal
GKBH'y1 klinik ve laboratuvar bulgulariyla birbirinden
ayirmanin  miimkiin olmadig1 belirtilmektedir. Bu
aymrimda aile 6ykiisii 6nemli rol oynamaktadir(5,6,8).

Hastamizin soy gecmisinin  sorgulamasinda
halasinda 9 yasinda iken nedeni bilinmeyen ani 6liim ve
dedesinde bobrek yetmezliginden Oliim  Oykiisi
tanimlandi. Ancak boébrek yetmezliginin nedeni
Ogrenilemedi. Ayrica hastanin anne, baba ve kardesinin
hemogram, R. idrar, iire, kreatinin degerlerinin normal
olmasi yanisira yapilan ultrasonografi ve tomografide
bobreklerde ve diger batin organlarinda herhangi bir
patoloji saptanmamustir. Bu nedenlerle Ve Tablo !' de
belirtilen sendromlardan herhangi birinin hastamizda
olmamasi nedeniyle sporadik bir GKBH olgusu ile karst
karstya oldugumuzu diigiindiirmdistiir.
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GKBH'da siklikla renal ve ekstrarenal anomaliler
de bildirilmektedir(9,10,11). GKBH'ya eslik edebilen
diger anomaliler Tablo 2'de gosterilmistir. Hastamizda
GKBH'ya ek olarak kortikal atrofi, ventrikiiler
dilatasyon, mental retardasyon ve hipermetropi
saptanmustir. Literatiirde eslik eden anomaliler olarak bu
bulgulara rastlayamadik. Rastlantisal olabilmekle
birlikte, GKBH'da kortikal atrofi, mental retardasyon ve
hipermetropi  goriilebilen ek bulgular olarak
belirtilebilir.

Ote vyandan GKBH saptanan olgularda
vezikolreteral refliit VUR) varliginin da
gosterilmesi(Tablo 1I), GKBH ile VUR arasinda bir
iligki oldugunu diigiindiirmektedir. Hastamiz bu yonden
de degerlendirilmis olup, yapilan MSUG' de VUR
saptanmamuistir.

Bunun vyanisira literatiirde hemolitik tiremik
sendrom, Wegener graniilomatozisi, sistemik skleroz
gibi inflamatuvar ve vaskiiler hastaliklar1 takiben
gelisen edinsel GKBH olgular da bildirilmektedir 12).
Ancak hastamizda Oykii ve izlemi sirasinda ishal ve
solunum yolu enfeksiyonuna ait bulgularin olmamasi,
fizik bakida sarilik, petesi/purpura ile artralji, artrit ve
deri dokiintiileri gibi belirtilerin bulunmamasi yaninda
laboratuvarinda trombositopeni ve hemolitik anemiye
ait olabilecek bulgular saptanmamustir. Bu nedenlerle
olgumuzda edinsel GKBH tablosu diistiniilmemistir.

Ayrica SDBY tablosunda bagvuran ve renal
replasman tedavisine alinan hastalarda bobrek biyopsisi
genellikle yapilmadigindan, kronik bobrek yetmezligi
nedenleri arasinda GKBH insidansi relatif olarak ¢ok
digiik goriinmektedir(4,9). Hastamizda da GKBH
tanist, SDBY tablosunda olmasina  ragmen
ultrasonografide bobreklerin biiyiik saptanmasi lizerine
sistemik lupus eritematosus, multipl myeloma ve
amiloidoz gibi sekonder glomeriiler hastaliklarin ayirici
tanist icin yapilan bobrek biyopsisi ile rastlantisal olarak
konmustur. Bu nedenle bobrek fonksiyonlarinin
ilerleyici bozulmasina ragmen bobrek boyutlarinin
uyumsuz olarak biiyiik veya normal boyutlarda
saptanmast GKBH'y1 akla getirmeli ve ayirici tani icin
bobrek biyopsisi diisliniilmelidir.

Sonu¢ olarak, cocukluk yas grubunda SDBY
nedenleri icinde nadir goriilen ve renal ve/veya
ekstrarenal anomalilerle birlikte olabilen bu antitenin
ayirict tanida akla getirilmesi ve taninmasi morbidite ve
mortalite agisindan dnemlidir.



Tablo 1. Glomeriilokistik Bobrek Hastaligr Ayirici Tanisi

Glomeriilokistik Bobrek Hastahg

OD Glomertiokistik Bobrek Hastaligi

Familyal Hipoplastik Glomeriilokistik Bobrek Hastaligi
Sporadik Glomertilokistik Bobrek Hastaligi
Sendroma! Glomeriilokistik Bobrek Hastahg:
Tuberosklerozis

Familyal Jiivenil Nefronofitizi (Hepatik fibrozis ile birlikte)
Zellweger Serebrohepatorenal sendrom

Trizomi 13 Sendromu

Oral-Fasial-Digital Sendrom, Tip I
Braciomesomelia-Renal Sendrom

Kisa Kosta-Polidaktili Sendromu, Majewski Tip
Displastik Glomeriilokistik Bobrek Hastahgi

Herediter ve Sendromal Renal Displazi

Tablo 2: Glomeriilokistik bobrek hastaliginda renal ve ekstrarenal bulgular

Yaymnlayan Yas Cins Bobrek Anomalisi Bobrek Fonksiyonlar: Eslik eden anomaliler
Me Alister 4 E Biiytik HD Hafif Meatal Stenoz
Pardo-Mindan 15 E Hipoplastik KBY Sol Bb Agenezisi
Sag Bb Displazisi
Vlachos 15 /365 , K Biiyiik ? Kouj. Kalp Yetin.
E Hipoplastik ? ’
Taxy 2.5/12 K Biiytik - Hepatik Kist
Kobayashi 32 E Hipoplastik HD Renal-retinal displazi
Krous 4/12 E Biiyiik KBY -
Dosa 25 E Hipoplastik HD -
Biafestock 1/12 E Hipoplastik - Multipl Konj.Anom.
Baxter 6 /365 ? Biiytik - Multipl Konj.Anom.
Oh 29 E Biiyiik HD -
Melnick 39 E Normal KBY
11 E Normal KBY
13 E Normal KBY -
7 K . Normal- KBY
Rizzoni 10/12 K Hipoplastik | KBY Kaliks deformitesi
5/12 K Hipoplastik KBY Kaliks deformitesi
27 K Hipoplastik KBY Kaliks deformitesi
12 K Hipoplastik KBY VUR
7 K Normal KBY VUR
42 K Hipoplastik KBY VUR
Carson 20 KBY
17
16
22
Aksu 5 K Biiyiik Kr. PD Mental retardasyon

Kortikal atrofi
Ventrikiiler dilatasyon
Hipermetropi

E: erkek, K: kiz, HD: hemodiyaliz, KBY: kronik bébrek yetmezligi,
Kr. PD: kronik periton diyalizi, VUR: vezikolreteral refli
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