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UnivateraL Mucrikistik DispLastik BOBREK (Olgu Sunumu)
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OZET: Multikistik displastik babrek (MKDB) diger genitoliriner sistem anomalileriyle birlikte seyreden konjenital malformasyonlardan biridir. Bu calismada 17 haftalik
fetusta unilateral multikistik displastik bobrekle beraber bulunan diger i organ anomalileri tartigiimigtir.
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SUMMARY: UNILATERAL MULTICYSTIC DISPLASTIC KIDNEY (case report): Multicystic dysplastic kidney is a congenital malformation which commonly occurs with

with other genitourinary malformations.

In this study we discussed, unilateral multicystic dysplastic kidney and associated internal organ malformations in a 17 weeks fetus.
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GIRIS

MKDB genellikle karsi bébrekte de anomaliyle birliktedir
(1). Ayni treterde hipoplazi atrezi gibi konjenital malformas-
yonlara da rastlanabilir (1, 2, 3).

Displastik bébrek kii¢iik ve solid olabildigi gibi, biylk, ge-
nis kistik gérinimde de olabilir %80'e kadar bilaterallik gés-
terir; unilateral oldugu durumlar nadirdir (4,5).

Gordon ve arkadaslari multikistik displastik bébregin bu-
lunma insidansini 4300 canli dogumda 1 olarak gézlemisler-
dir. Oligohidroamniyos bulunan olgularda genitolriner sis-
tem anomalileri siktir (6).

Konjenital anomalilerde prenatal tani yéntemleri 6nemli-
dir. Ultrasonografi ve amniosentez tanida kullanilan yéntem-
ler arasindadir.

Bu galismada oligohidroamniyos ve unilateral MKDB bu-
lunan 17 haftalik intrauterin eksitus fetustaki otopsi bulgulari
bildiriimigtir.

OLGU

Anne karninda 17 haftalik eksitus olan fetus; anne 27 ya-
sinda, ilk iki gebeligi 3,5 aylik, 3 aylik abortusla sonuglanmig-
tir. Simdiki gebeliginde ultrasonografik incelemede oligohid-
ramniyos saptanmistir. Annede ilag kullanimi, radyasyon al-
ma Oykist yoktur. Ayrica ¢ekilen postmortem radyografide
ozellik izlenmedi.

Makroskobik incelemede: 550 gram agirigindaki fetusun
bas cevresi 17 cm, gégls cevresi 15 cm, karin gevresi 12
cm, bas topuk mesafesi 25 cm, bas makat uzunlugu 17
cm'idi. Gégis duvan agildiginda, cilt ciltalti dokusunun yete-
rince gelismedigi gézlendi. Kalp ve akcigerler normaldi, diaf-
ragma hernisi yoktu. Karin boslugu agildiginda karaciger
4x3x1.5 cm blglilerinde olup safra yollari normaldi. Sag sir-
renal bez soldan 0.5 cm daha biyiiktu. Ureterler ve mesane
normalden kigiik boyutlarda idi, i¢ genital organlar otolize
idi.

Kafatas! agildiginda; beyin, beyincik ve diger organlar
kanamali gérinimde izlendi, mikroskobik takibe alinmadi.

Mikroskobik incelemede: Dolagim sistemi; normal histo-
lojik 6zelliktedir.

Solunum sistemi: Akciger kesitlerinde; kikirdak dokunun
gevreledigi solunum epiteli ile déseli ana bronglar ve liimen-
lerinde eritrositler iceren bazi dilate alveoller dikkati gekti.
Sindirim sistemi; mide ve barsakta epitelle déseli glandlar ve
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lamina propriada eritrosit ekstravazasyonu gozlenmektedir.
Karacigerde hematopoeze ait immatdr hiicre topluluklar iz-
lenmektedir, pankreasta normal yapi korunmus olup stroma-
da az sayida lenfosit gorillmektedir.

Urogenital sistem: Sol bébrek kesitlerinde az sayida hya-
linize glomerdl yapilarn arasinda ileri derecede dilate tubiil
yapilan izlenmektedir. Bu dilate tiibiller immatir epitelle do-
selidir, sinir kesitleri ve dilate tiibiller gevresinde fibrotik do-
ku alanlarn gézlenmektedir. Sag bébrek kesitlerinde immatir
epitelle doseli tibiller izlenmektedir.

Retikiiloendotelial sistem: Dalakta kirmizi ve beyaz pul-
pada fibrotik doku artigi mevcuttur, yer yer eritrosit ekstrava-
zasyonu ile kapsil altina kanama gozlenmektedir. Sirrenal
bezlerde hipoplazik immatir gériinim hakimdir.

Olgunun makroskobik ve mikroskobik incelenmesi sonu-
cunda: sol surrenal bez ve Ureterde hipoplazi, intrakranial
kanama, solda multikistik displastik bdbrek, karacigerde
ekstramediiller hematopoez seklinde tani almistir. Aile gene-
tik danisma ve kromozom analizi i¢in baska bir merkeze gon-
derilmistir.

TARTISMA

Konjenital anomalili dogan bebekler aile ve toplum igin
son derece rahatsiz edicidir. Ozellikle amnion sivisinin azli-
g1 yada fazlaligi erken dénemlerde uyarici etkenler arasinda-
dir.

Oligohidroamniyos hemen her zaman genitolriner sis-
tem anomalileriyle birlikte seyreder, bu anomaliler {ireterde,

Resim 1. Sol siirrenal bezle birlikte multikistik displastik bébrek (HE x100).
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Resim 2. Az sayida hyalinize glomeriiller arasinda immatiir epitelle digeli
dilate tiibiil yapilari (HE x100).

mesanede agenezi veya hipoplazi seklinde olabilir.

Gaulier ve arkadaglan unilateral MKDB'i immunhistokim-
yasal galisma yaparak panlober nefroblastoma ile birlikte
gozlemislerdir (7).

Selzman ve Elder MKDB'li gocuklarda karsi bébrekte ve-
zikoureteral refliks olup olmadigini arastirdiklar galismala-
rinda sistoliretrogramla 65 ¢ocugun 10'unda multikistik disp-
lastik bobrekle birlikte kargi bobrekte treteral refliix bulmusg-
lardir (%15), (8).

Multisistem genital anomalilerle seyreden Potter Sendro-
munda ytiz anomalileri, MKDB radius yoklugu vardir. Olgu-
muzda radius yoklugu ve yiz anomalileri izlenmemistir. Oto-
zomal resesif gegen Meckel Gruber Sendromunda, klasik tri-
ad olarak. Santral sinir sistemi anomalisi (anensefali), post-
taksial polidaktili ve kistik renal displazi izlenir. Olgumuzda
anensefali, hidrosefali seklinde S.S.S anomalisi, posttaksial

polidaktili olmadigi icin tek basina bébrek anomalisiyle Mec-
kel Gruber Sendromu demek dogru olmayacaktir. Sendroma
eslik eden mesane hipoplazisi, siirreal bez anomalisi, yarik
damak dudak gibi anomalilerden bazilar (stirrenal bez ve
mesane hipoplazileri) olgumuzda gérillse de portal fibrozis
bilier duktus proliferasyonu gibi klasik triada eslik eden
onemli anomaliler olmadig! igin bu sendromdan uzaklasmak-
tayiz.

Bizim olgumuz ayn Ureterde hipoplazi ve sirrenalde hi-
poplazi gosteren unilateral MKDB seklinde degerlendirilmis-
tir. Gordon ve arkadaslarinin bildirdigi unilateral bobrek ano-
malisiyle uyumluluk gdstermektedir. Ancak aile dykisinin
diizenli olmamasi, diger gocuklar igin otopsi sonuglarinin bu-
lunmamas: olaya bakis agisini daraltmaktadir. Akraba evlili-
gi olmasi ilave genetik gegcisli bir hastalik varligini diistindr-
mektedir. ileri genetik danisma verilmesi diger gocuklarin
anomalili dogma sansini bir diglide azaltabilir gériisiindeyiz.
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