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Otozomal dominant polikistik bobrek hastalig
(ODPBH), her iki bobrekte yaygin kistlerin gortildi-
gl kalitsal bir hastahkur, Bu hastalikta bobrek kist-
leri disinda cesitli sistemlere ait kistik ve kistik olma-
van bulgularla karsilagilabilir. Otozomal dominant
polikistik bobrek hastaligimin ekstrarenal bulgulars
cesitli komplikasyonlara yol acabilir; hastalanin mor-
bidite ve mortalitesini etkileyebilir (1).

Karaciger Kistleri

Otozomal dominant polikistik bobrek hastahgin-
da, en sik karsilasilan ckstrarenal bulgu karaciger
kistleridir (1). Karaciger kistleri safra kanallarindan
gelisir. Yas ilerledik¢e ve bobrek fonksiyonlart azal-
dikca karaciger kistlerinin prevalanst artar. Bobrek
kistlerinden daha sonra gelisir, Yirmi yasin alundaki
hastalarda cok nadirdir. Kirk yasin alundaki hastalar-
da prevalanst %10-17 oraninda iken, 60 yasin lze-
rindeki hastalarda %70-75°¢ kadar ulasir (2,3). Son
donem bobrek yetersizligi gelisen hastalarda %60-75
oraninda karaciger kistleri bildirilmistir (1,4,5).

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligin-
da, karaciger kistleri kadinlarda daha sik goraliir.
Karaciger kistleri erkeklere gore daha erken yasglar-
da ortaya c¢ikar, daha buytk ve daha fazla sayidadir.
Gebeliklerin sayisina paralel olarak karaciger kistle-
rinin sayist artar. Ostrojen kullanimi karaciger Kistle-
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rinin gelisimi icin risk faktoradir (4-7).

Karaciger kistleri, ultrasonografi ile kolayca sapta-
nabilir. Bilgisayarli tomografi ya da magnetik rezo-
nans goriintileme yontemleri ile ultrasonografi ile
saptanamayacak kadar kugctk kistler gorilebilir (5,8).

Karaciger kistleri hastalarin ¢cogunda asemptoma-
tiktir; karaciger fonksiyon bozukluguna yol agmaz.
Buna karsilik cesitli akut ya da kronik komplikas-
yonlara neden olabilir (5,9). Karaciger kistlerinin
akut komplikasyonlar arasinda kist infeksiyonu, kist
icine kanama, kist riiptirti veya kist torsiyonu sayi-
labilir. Kist infeksiyonu, ates ve sag iist kadran agn-
st ile ortaya ¢ikar. Bu durumda siklikla karaciger en-
zimlerinde artis gortiliir. Kan kiltiird ve infekte kis-
tin aspirasyonu ile sorumlu mikroorganizma izole
edilebilir. Siklikla Gram-negatif enterobakteriler ve-
ya Haemophilus tiirleri sorumludur. Genellikle 6
hafta boyunca antibiyotik tedavisi onerilir (1,5,9).

Karaciger kistlerinde kist icine kanama sonucun-
da ciddi kann agnst ortaya ¢ikabilir. Magnetik rezo-
nans goriintiileme yontemi ile genellikle kist ile ka-
nama ayirt edilebilir (1,5).

Karaciger kistlerinin ¢ok sayida oldugu hastalar-
da kistlerin mekanik basisina bagh bazt kronik
komplikasyonlar gorilebilir. Hastalarda zaman za-
man ya da siirekli karin agrisi olabilir. Kistlerin etraf
organlara mekanik basist sonucunda midede dol-
gunluk hissi, dispne ve abdominal hernilerle karsila-
silabilir. Masif karaciger kistleri olan hastalarda asit
gelisimi, hepatik vendz obstriiksiyon, portal hiper-
tansiyon, inferior vena kavaya basi ve safra yollari-
na basi nadir olarak goriilebilen fakat ciddi sorunlar
olusturabilen komplikasyonlardir (10,11).
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Karaciger kistlerinin tedavisi semptom ve komp-
likasyonlara yonelik olarak yapilir. Ostrojenin kara-
ciger kistlerini aruna 6zelliginden dolayt, zorunlu
olmadikc¢a oral kontraseptitler ve ostrojen kullanil-
mamahdir. Cok yaygin ve biuivitk karaciger kistleri
nedeni ile siddetli kronik agrilar olan hastalarda kist
sivist aspirasyonunu takiben alkol veya minosiklin
ile skleroterapi yapilabilir. Yaygin karaciger kistleri
nedeni ile karaciger rezeksiyonu veya karaciger
transplantasyonu yapilan olgular vardir (5).

Karaciger Disindaki Diger

Organlarda Kistler

Otozomal dominant polikistik bobrek hastahgin-
da, karaciger disinda pankreas, dalak, akciger, tiroid,
overler, seminal vezikil, testis, mesane, uterus ve
araknoidal bolgelerde de kistler gortilebilir (1,12-15).

Pankreas kistleri, pankreasin herhangi bir bolge-
sinde olabilir. Cogunlukla asemptomatiktir. Otuz ya-
sin tizerindeki hastalarda daha sikur. Yapilan bir ca-
lismada %9 oraminda bildirilmistir (12). Hastalarin
cogunda bheraberinde karaciger kistleri de vardir.
Polikistik bobrek hastahi@ olan bir hastada, karaci-
gerde kistlerin geri planda olup, yaygin pankreas
kistlerinin olmasi, von Hippel-Lindau hastali@ini ak-
la getirmelidir (1,12).

Danact ve arkadaslan (14) warafindan ODPBH
olan 45 hastada yapilan bir calismada, seminal vezi-
kiillerdeki kist prevalansinin 26600 oldugu bildirilmis-
tir. Aynica, seminal veziktllerdeki kistler ile karaci-
ger kistleri ve serum kreatinin degerleri arasinda po-
zitif bir korelasyon oldugu belirtilmistir.

Hastalarin yaklasik %8’ inde araknoid kistleri go-
rilir. Bu kistler genellikle asemptomatiktir ve teda-
vi gerektirmez. Subdural hematom riskinde hafif bir
artisa yol acabilirler (1,16).

Kalp Kapak Bozukluklari

Otozomal dominant polikistik bobrek hastah@inda
mitral kapak prolapsusu en sik gortlen kalp kapak
bozuklugudur ve eckokardivogratik  incelemelerde,
hastalarda %25°¢ varan oranlarda saptanabilir. Ayrica,
mitral yetersizligi de sik karsilasilan bir kapak bozuk-
lugudur. Kalp kapak yetersizligi olan hastalarda bak-
terivel endokardit profilaksisi gereklidir (17).

Anevrizmalar

Otozomal dominant polikistik bobrek hastalig
olan hastalarda, intrakraniyal arterlerde anevrizma-
larla karsilagilabilir. Genel popiilasyonda intrakrani-

val anevrizma sikhigi %1 civarinda iken, ODPBH
olanlarda %4-12 arasinda oranlarda bildirilmistir (18-
22). Bu anevrizmalarin riiptirii sonucunda subarak-
noid kanamalar ortaya cikabilir.

Belz ve arkadaslari (23) tarafindan yapilan bir ¢a-
lismada, intrakraniyal anevrizma riiptiirii olan hasta-
larin belirli ailelerde yogunlasug dikkati cekmistir.
Bu calismada, ODPBH olan 199 ailedeki 906 hasta-
dan 50’sinde (%5.5) intrakraniyal anevrizma riiptiirQ
hikayesi oldugu, bu hastalarin da sadece 15 ailede
yogunlastig bildirilmistir.

Schrier ve arkadaslar (24) intrakraniyal anevrizma
saptanmayan toplam 76 hastay1 ortalama 9.8 yil bo-
yunca takip etmisler, sadece 2 hastada (%2.6) bu su-
re icinde anevrizma gelisimi saptanugslardir. Belz ve
arkadaslan (25) intrakraniyal anevrizma ya da anev-
rizma riiptir( hikiyesi olan 20 hastayr ortalama 15 yil
boyunca takip etmisler ve sadece 5 hastada (%25) ye-
ni anevrizma olusumu veya eskisinin biiylmesi gibi
onemli degisiklikler gozlemislerdir. Bu bulgular ne-
deniyle, ODPBH olan hastalarin intrakraniyal anev-
rizma agisindan rutin olarak taranmasi Onerilmez
(22,20). Ailesinde intrakraniyal anevrizma riiptiirQi ol-
mayanlar varsa veya ailesinde 50 yasindan 6nce in-
me gecirenler varsa taranma onerilmektedir. Tarama,
magnetik rezonans anjiyografi ile yapilmaldir.

intrakraniyal anevrizmalar disinda abdominal aor-
ta, koroner arter, splenik arter ve popliteal arter gibi
diger arterlerde de anevrizmalar bildirilmistir (27-30).

Kolon Divertikiilleri

Otozomal dominant polikistik bobrek hastalig
olan hastalarda kolon divertikiillerinin sikhiginda ar-
tis bildirilmistir. Bu hastalarda kolon divertikiilleri
ciddi seyredebilir; divertikiilit ve perforasyonla so-
nuclanabilir. Bu nedenle, karin agrist ile basvuran
bir polikistik bobrek hastasinda akla gelmesi gere-
ken 6n tanilardan biri divertikiilit olmalidir (31,32).
Bobrek transplantasyonu yapilmis olan ODPBH has-
talarinda divertikilit ve kolon perforasyonu insidan-
sinda artis bildirilmistir (33).

Herniler

Otozomal dominant polikistik bobrek hastalig
olan hastalarda karin duvarinda herni goriilme sikh-
g1 artmustir. Herniler, inguinal, umblikal ya da insiz-
yonel olabilir. Yapilan bir ¢alismada, ODPBH olan
hastalarda inguinal herni prevalans: %13 ve umbli-
kal herni prevalanst %7 iken, bu hastalarin saglikh
aile fertlerindeki oranlarin sirast ile %4 ve %2 oldu-
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gu dikkati ¢ekmistir (34). Morris-Stiff ve arkadasglan
(35) gerceklestirdikleri retrospektif bir ¢alismada,
ODPBH'ye bagli bobrek yetersizligi nedeniyle diya-
liz tedavisi goren hastalarda herni gorilme sikligin
%45, diger nedenlere baglt bobrek yetersizligi olan
hastalarda %8 ve bobrek vetersizligi olmayan genel
cerrahi hastalaninda %4 olarak saptamuslardir. Bu ¢a-
lismada ODPBH olan hastalarda inguinal, insizyonel
ve paraumblikal hernilerin siklig: diger gruplardaki-
lere gore anlamli derecede fazla bulunmustur (35).

Sonucg

En sik goriilen kalitsal bobrek hastahign olan oto-
zomal dominant polikistik bobrek hastaliginda cesit-
li ekstrarenal bulgularla karsilasilabilir. Bu ektrarenal
patolojiler, hastalarin morbidite ve mortalitelerinde
onemli rol oynayabilir.
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