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Erigkin tip polikistik bobrek hastaligi, otozomal dominant
kalitima sahip olup, genel toplumda 1000’de 1 ile 5000’de
1 gibi bir insidans degerine sahiptir. Renal fuzyon anomalisi
olan at nali bobregin ise her 400 ila 1800 canli dogumda 1
insidansa sahip oldugu belirtilmektedir. Polikistik at nalt bobrek
anomalisi daha nadir bir durum olup, 134000 ila 8 milyonda
bir gorulmektedir. Yazimizda, hipertansiyon ve sol bogur
agrist nedeniyle bagvurusu sirasinda polikistik at nalt bobrek
anomalisi tanisi alan bir hasta konu edilmektedir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Polikistik bobrek hastaligi, At
nal1 bobrek, Polikistik at nali bobrek, Hipertansiyon

GIRIS

Erigkin tip polikistik bobrek hastaligi, otozomal
dominant kalitima sahip olup, genel toplumda 1000°de 1
ila 5000°de 1 gibi bir insidans degerine sahiptir (1). Renal
fuzyon anomalisi olan at nali bobregin ise her 400 ila 1800
canli dogumda 1 insidansa sahip oldugu belirtilmektedir
(2). Polikistik at nali bobrek anomalisi daha nadir bir
durum olup, 134000 ila 8 milyonda bir goriilmektedir
(3). Yazimizda, hipertansif olan ve sol tarafli bogur agrisi
nedeniyle klinigimize bagvuran polikistik at nali bobrek
anomalili bir hasta konu edilmektedir.

VAKA SUNUMU

43 yasinda erkek hasta, sol bogur agris1 ve kan
basmci yuksekligi nedeniyle klinigimize bagvurdu.
Medikal dykuistinden 3 yildir hipertansiyon nedeniyle dis
merkezde takip edildigi 0grenildi. Hastamiz, takip edildigi
klinikten kendisine sadece tuz kisitlamasi onerildigini,
anti-hipertansif ilac kullanmadigini belirtti. Kan basinci
takiplerinin sistolik 140- 150 mm Hg ve diyastolik
olarak da 90- 100 mm Hg arasinda oldugu ogrenildi.
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ABSTRACT

Adult polycystic kidney disease is transmitted in autosomal
dominant pattern with a reported incidence of 1 in 1000 to 1 in
5000 cases. Horseshoe kidney is a renal fusion anomaly with
an incidence of 1 in 400 to 1 in 1800 live births. Polycystic
horseshoe kidney is a rare occurrence of 1 in 134,000 to 1 in
8,000,000. We here present a patient who was admitted with
left-sided flank pain, hypertension and polycystic horseshoe
kidney.

KEY WORDS: Polycystic kidney disease, Horseshoe kidney,
Polycystic horseshoe kidney, Hypertension

Hastamiz sigara veya alkol kullanmiyordu. Hastamizin
hem annesinde hem de babasinda hipertansiyon oykisii
mevcut olup, babasi kontrolstiz hipertansiyona ikincil
gelistigi  dusunulen serebrovaskiller olay nedeniyle
hayatin1 kaybetmisti. Hastanin ailesinde bobrek hastaligi
oykusu alimmamadi. Fizik bakida, vucut 1sis1 37,2°C,
nabiz dakikada 76 atim ve duzenli, solunum sayisi ise
dakikada 13 idi. Kan basmci 145/90 mm Hg olarak
olculdu. Sistem muayenelerinde pozitif bir ek bulguya
rastlanmadi. Laboratuvar incelemelerinde tam kan sayimi
ve serum biyokimyasi normal sinirlarda degerlendirildi.
Kan tire azotu 17 mg/dl ve serum kreatinin degeri 0,8
mg/dl idi. Serum toplam protein ve serum albumin
duzeyleri swrasiyla 8,5 ve 5,1 g/dl olarak bulundu.
Serum lipid profili ve tam idrar tetkikinde patolojik
bulguya rastlanmadi. Idrar kulturiinde iiremesi olmayan
hastanin, on-arka akciger grafisi ve elektrokardiyogrami
normal olarak yorumlandi. Yatarak ve ayakta direkt
karin grafilerinde mevcut durumunu agiklayabilecek bir
duruma rastlanmadi. Sol bogir agrisina yonelik olarak
cekilen karin ultrasonografisinde bobrekte cok sayida ve
ortalama capt 1 cm’lik ¢ok sayida kistle birlikte at nali
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bobrek deformitesi goruldu. Ayrica bazi kistik yapilarda
komplike kist siiphesi nedeniyle hastaya karin manyetik
rezonans goruntuleme uyguland:r (Sekil 1A ve 1B).
Bu tetkik, ultrasonografik olarak konulan polikistik at
nal1 bobrek anomalisini desteklerken, ultrasonografik
komplike kist suphesini dogrulamadi. Hastamiz,
retrospektif olarak sorgulandiginda, ailesinde polikistik
bobrek hastaligi, at nali bobrek oykiisut veya polikistik at
nal1 bobrekli birey olmadigini ifade etti.

TARTISMA

Eriskinlerde goruilen polikistik bobrek hastaligi kalitsal
bir hastalik olup, bobreklerde ve diger i¢ organlarda, ici

Sekil 1 A,B: Polikistik at nali bobrege ait karin Manyetik
Rezonans Goriintiilemesi.

stvi dolu kistik yapilarin birikmesi ile karakterizedir.
Hastalikla iligkili genler, 16. kromozomda yerlesik olan
PKDI ve 4. kromozomda yerlesik olan PKD2’dir (4-
6). Bu genler sirasiyla polikistin-1 ve polikistin-2 adli
proteinleri kodlamaktadir (4,5,6). Hem PKD1 hem de
PKD?2 genleri bobrek dis1 dokularda da yogun bir sekilde
bulunabildiginden, polikistik bobrek hastaligi sistemik
bir hastalik olarak kabul edilmektedir. Hastaligin sistemik
tutulumlar1 arasinda karacigerde kistik degisiklikler
(7), ince bagirsak ve kalin bagirsak divertikulleri (8),
aortta annulus geniglemesi, mitral kapak prolapsusu,
mitral, pulmoner ve trikiispid kapak yetmezlikleri gibi
kardiyovaskiiler anormallikler (9) ve Berry anevrizmasi
olarak adlandirilan serebral arter anevrizmalar1 (10)
sayilabilir. Genellikle hastalardan polikistik bobrek
hastalig1 i¢in pozitif aile Oykusu alinabilmesine karsin,
hastamizda oldugu uzere vakalarin yaklasik olarak
%>5’inde hastaliga ait aile 0ykuisit alinamamaktadir (3). Bu
tip vakalar sonradan olugan mutasyon vakalar1 (incident
mutation cases) olarak adlandirilmaktadir (3). Negatif
anamnezin yanisira yakin aile bireylerinin ultrasonografik
olarak tetkik edilmesinden sonra hastalara sonradan
olusan mutasyon vakalart olarak teshis koymak daha
dogru olarak goriinmektedir. Bu hastalarda tedavi, sivi-
elektrolit dengesinin korunmasi, agri, hematuri, intra-
renal kanama, renal enfeksiyon, agrili hepatik Kkistler,
nefrolitiazis, hipertansiyon, divertikiilozis ve arteriyel
anevrizmalara yonelik olarak belirlenmelidir.

At nali bobrek anomalisi, embriyogenez sirasinda
bobreklerin sadece alt kutuplarinda meydana gelen
fuzyon olayidir. At nali bobrek anomalisi, bobreklerin
esas anatomik yerlerine ¢ikamamasi nedeniyle bir tur
ektopi olarak da degerlendirilmektedir. At nali bobrek
erkeklerde kadinlara gore daha sik olarak gorulmektedir.
At nali bobrek, Turner sendromlu vakalarda daha sik
olarak goruilebilmektedir (11). At nali bobrek anomalili
hastalar genellikle asemptomatik olmakla beraber idrar
yolu enfeksiyonu, tag hastaligi, ureteropelvik bileske
sendromu (12) ve renovaskiiler hipertansiyon (13) klinik
tabloda kargimiza c¢ikabilmektedir.

Vakamizda oldugu gibi iki konjenital anomalinin bir
arada gorillmesi (polikistik ve at nali bobrek) oldukca
nadirdir (14). Polikistik at nal1 bobrek insidansi, ¢esitli
kaynaklara gore 134000 canli dogumda 1 ile 8 milyon
canli dogumda 1 arasinda degismektedir (3). Bu anomali
ile ilgili ilk yayinlardan biri oldukg¢a ilging olup, anomali
renal transplantasyon hazirhgr kapsaminda donor
nefrektomi esnasinda fark edilmistir (15). Su ana kadar
PKD gen lokuslar1 ve at nali bobrek anomalisi arasinda
herhangi bir genetik baglanti kurulamamustir. Polikistik
at nal1 bobrek tanisi, ultrasonografi, bilgisayarli tomografi
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ve manyetik rezonans goruntileme ile konulabilir.
Polikistik at nal1 bobrek anomalili hastalarda klinik olarak
tedavi edilmesi gereken en onemli komplikasyon ikincil
hipertansiyondur. Literaturde polikistik at nali bobregin
klinik progresyonu ve son donem bobrek hastaligina
ulagsma zamani hakkinda yeterli veri bulunmamaktadir.
Bu yuzden bu anomaliye sahip hastalarin bireysel
yakinma ve komplikasyonlar 15181 altinda tedavi edilmesi
daha mantikli olarak gorulmektedir.
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