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OZET: Ksantograniilomatdz pyelonefrit (XGP) daha gok orta yas kadinlarda gérillen renal parenkim ve gevre dokunun kronik obstrilksiiyon ve iltihabi ile olusan hasan ile ka-
rakterlenen bir hastaliktir. Cocuk yag grubunda nadir olarak rastlanir. |.U. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali'nda son 10 yil iginde iltihabi bdbrek
hastaligi nedeni ile nefrektomi yapilmis 46 olgu iginde yer alan ve tanisi C.T.F. Patoloji Anabilim Dali'nda konulmug & XGP'li olgu literatiir 1s1ginda degevrlendirilmistir.
Olgulara ait Kiinik, laboratuar, radyolojik ve patolojik dzellikler sunulmustur. iltihabi nedenle nefrektomi yapilan olgular iginde XGP orani % 13'tir. Serimizde 6 XGP'li

olgunun 5'i erkekdir. Yag ortalamas! 4 olup, en kigik cocuk 55 gunliktir.

ANAHTAR KELIMELER: Ksantograniilomatdz pyelonefrit, XGP - gocukluk ¢agi, kronik bébrek iltihabi - cocuk, babrek kitlesi - gocuk.

SUMMARY: Xanthogranulomatous pyelonephritis (XGP), is an uncommon chronic inflammatory renal disease of middle-aged women. It is rarely seen in the childhood peri-
od. 6 cases of childhood XGP are reported with a literature review. In our pediatric pathology material the disease comprises 13% of renal nephrectomya due to

chronic inflammation.
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GIRIS

Ksantogranilomatéz pyelonefrit (XGP), renal parenki-
mal enfeksiyonlarin atipik bir formudur. iltihabi olay, renal
parenkim ile gevre dokunun kronik hasan ve yerini alan lipid
yikli makrofajlarin baskin oldugu granilomatdz odaklarla
karakterlenir. Bébrek dokusunun diffuz ya da nodiiler sekil-
de kaybi s6z konusudur (3,4,6,7,8,9,12,16,18,19).

Klinikte, klasik olarak orta yagh kadin hastalarda goéru-
len XGP, cocuk yas grubunda nadirdir (3,8,9,10,12,16,
17,18,25,26). ilk gocuk olgular 1963'de Avnet ve arkadas-
lan tarafindan bildirilmigtir (4). Literatirdeki toplam olgu sa-
yisi 500'e yakindir (19,22,24). Dinya literatiirine gére go-
cuk olgularin toplami ise 70'in altinda oldugu bildiriimekle
birlikte (1), Turk literatirinde saptadigimiz genis seriler go-
cuk olgularin toplaminin bundan
yiksek olmasi gerektigini dasan-
darmektedir (16,20,24). XGP, nef-
rektomi gerektiren enflamatuar has-
taliklarin % 0,6-12,7'sinden sorum-
ludur (3,8,19).

GEREC VE YONTEM

i.U. Cerrahpasa Tip Fakiltesi
Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali'nda
son 10 yillik dénemde iltihabi hasta-
lik nedeni ile yapilmis olan 46 nef-
rektomiye ait kayitlar incelenmis ve
histopatolojik olarak XGP tanis: al-
mis 6 olgu literatiirdeki bilgilerin 1s1-
ginda gdzden gegirilmistir.

BULGULAR

iitihap nedeni ile nefrektomi ya-

* 1.U. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Patoloji
Anabilim Dah

**].U. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk
Cerrahisi Anabilim Dali

X. Ulusal Patoloji Kongresi (3-7 Kasim
1992, Girne-Kibns)'nde serbest bildiri
olarak sunulmustur.

nodiiler odaklar.

pilan olgular iginde XGP'li olanlarin orani % 13 olarak bulun-
mustur.

Olgulara ait klinik 6zellikler Tablo 1'de sunulmustur.
Hastalarin 5'i erkek, 1'i kiz gocuktur. Yas dagilimi 55 giin ile
13 yas arasinda olup, ortalama yas 4,1 olarak bulunmustur.

Hastalar genellikle batinda kitle (% 84) ve agn (% 50) si-
kayetleri ile bagvurmustur. Bébrek tutulumu 4 olguda sag
taraf (% 66), 2 olguda ise sol taraftadir (% 34). Ates, sade-
ce 2 olguda bildirilmistir. Bir olguda (Olgu 4) bobrek kitlesi,
pnomoni nedeni ile fizik muayenede rastlantisal olarak sap-
tanmigtir. Bir diger olgunun ise (Olgu 5) bobrek kitlesi, anal
atrezi duzeltme operasyonu sonrasi geligen orsiepididimit
sirasinda, fark edilmistir.

IVP bulgular ile olgularin 5'i non-fonksiyone (% 84), 1'i
ise pelvikalisiyel distorsiyon ve gecikmis hipofonksiyon

Resim 1: Olgu 5'in nefrektomi materyalinde irili ufakl kistler ve soluk renkli
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Resim 2: Mononiikleer iltihap hiicreleri ve lipid yiiklii histiyositlerden olugan

graniilomatoéz odak (2332 /84-HE x 200).

bulgulan géstermektedir (Resim 1). idrar kiltiirlerinde 2 ol-
gu diginda dreme mevcut olup (% 66) baskin olan patojen

E.colidir. Bir hastada, Staphylococcus aureus ve Entero-

coccus Uremigtir.

Semptom siiresi 1 ay ile 3 yil arasinda degismekte olup,
ortalama 8 ay olarak bulunmustur.

Serimizin tilkemiz ve dig tlkelerden bildirilmis seriler ile
kiyaslamasi Tablo 2'de verilmistir. Olgularimizin bazi 6zel-
likleri Japon serisi ile uygunluk gostermektedir.

Olgularin cerrahi girigim ve postoperatif seyirleri ile ilgili
bilgiler Tablo 3'de &zetlenmigtir. Timinde preoperatuar tani
XGP disidir. Ug olguda timér siphesi mevcut olup (Wilms
timéri ve néroblastom), 1 olgu ise
displastik bobrek 6n tanisi ile ope-
rasyona alinmigtir.

Peroperatuar olarak gevreye ya-
pisikhiklar gosteren biyiikk bébrek
saptanmig, tag bir olguda (Olgu 3)
belirlenmigtir. |ki olguda bol pt gel-
mis olup, 6 no'lu olguda retroperito-
neal bdlgeyi de kaplayan abse loju
ve ¢ekumda mikroperforasyonlar
bulunmustur. Bes olguda nefroure-
terektomi uygulanmisg, fistilize ol-
guda hasarli barsak da rezeke edil-
mistir. Bir olgu (Olgu 2) tip nefros-
tomi sonrasi nefrektomi planlandigi
halde, aile operasyonu reddederek
klinigi terketmistir. Dort olguda pos-
toperatif komplikasyon yoktur. Bir
olguda (Olgu 3) diger tarafta urete-
ropelvik bilegke darligi (UPJ steno-
zu) nedeni ile pyeloureterostomi ve
tas ekstirpasyonu yapilmigtir. Bu si-
rada karsi taraf bobreginden yapilan
biopside XGP saptanmamistir. Di-
ger olguda (Olgu 5) piyuri devam et-
mig, megalolreter saptanarak sol
nefroureterosistostomi ve anal atre-

zi nedeni ile Posterior Sagittal Ano-
rectoplasti (PSARP) yapilmistir. So-
nucu bilinmeyen takip digi olgu hari-
cinde 1 hasta (Olgu 3) kronik bob-
rek hastasi olup, renal transplant
adayi olarak takip edilmektedir. Di-
ger 4 hastanin postop ve son kont-
rollerinde genel durumlar iyi olup,
en uzun takip siresi 6 aydir.

Olgularnin patolojik o&zellikleri
Tablo 1V'de sunulmustur. Bir olgu
disinda bdbrek bitund ile incelen-
mis olup, bunlarda normalden bi-
yik bobrek saptanmigtir. Bir olgu
(Olgu 5), displastik olmasi nedeni
ile digerlerinden daha kugktir (Re-
sim 1).

Bobrek hepsinde diffuz tutulum-
lu olup, 4 olguda hidronefroz, 1 olgu-
da displastik bébrek belirlenmisgtir.
Olgu 3'de hidronefroza ek olarak
mikroskobik diizeyde saptanan me-
zenkimal doku fazlaligi ve diz kas
nedeni ile zeminde displazi distnul-
mustir. Sadece biopsisi incelenen
olgunun makroskobik bobrek 6zel-
likleri operasyon bulgusu ile elde edilmistir. Fistiilizasyon 1
olguda (Olgu 6) mevcuttur. Mikroskopik dzellikler XGP igin
tarif edilen parametreleri ortak olarak tasimaktadir (Resim
2). Sadece 1 olguda abselesme belirgin degildir. Tim olgu-
larda bobrek parankiminde kayip ile birlikte kronik pyelonef-
ritik degisiklikler mevcuttur. Makroskopik olarak multikistik
oldugu saptanan olgu 5'in mikroskopik incelemesinde kistik
tubulus yapilarimi gevreleyen, primitif mezenkimal doku ve
kikirdak differansiasyonu gérilerek, multikistik displastik

. bobrek zemininde gelismis XGP bulgulari saptanmistir (Re-

sim 3). Fistiilize olgunun yaninda génderilen gekum ve ap-
pendiks serozasinda ksantomatoz reaksiyon izlenmistir.

Resim 3: Displastik bébrek zemininde gelismig XGP olgusunda ilkel kikirdak
dokusu. (5659/92-HE x 200).
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Tablo 1: XGP'de Klinik Bulgular
Olgu Yas/ Taraf | BASVURU SIKAYETLERI idrar Radyolojik
Cins Kitle Agn Ates Diger Kaltard Siire Bulgu-IVP
1 9ay K Sag + - - Diz(iri Steril 6 ay Nonfonksiyon
2 4 E Sol + + + - E.coli 1ay Multipi
Opasite
Nonfonksiyon
3 3yE Sol - + + Kusma E.coli 3yl Nonfonksiyon
Dizuri E.coli (Tas op+) Multipl tag
4 6y E Sag + - - Pnémoni Steril 1ay Pelvikalisyel
distorsiyon+
Fonksiyon
kaybi
5 559 E Sag e - - Anal atre-
zi E.coli 1ay Nonfonksiyon
Orsiepidi- Polikistik
dimit Bobrek
6 56g E Sag - - - Safrali Staph. 1.5 ay Nonfonksiyon
Kusma aureus+
Enterokok
. o
TARTISMA lenfoma, malakoplaki, Wilms tiimorii, néroblastom, renal

XGP her yasta gorilebilen, ancak 5.-6. dekadlarda da-
ha sik rastlanan bir hastalktir (3,8,9,10,12,18,24,25). Co-
cuk yas grubunda nadirdir. Bildirilen en kigik olgular 1 ay-
lik (3), 48 gunliik (25) ve 4 ayhktir (4). Cocuklarda belirli bir
cinsiyet egilimi yoktur (3). Degisik serilerde kiz ya da erkek
Ustinlaga bildirilmistir (1,4,10,16,20,24,25). Cogunlukla
unilateral olup taraf se¢mez (4,18,25). Literatirde bildiril-
mis az sayida bilateral olgu vardir (3,18,22).

XGP, bbbregin gesitli selim ve habis lezyonlarina hem
klinik, hem de radyolojik, hatta patolojik ydnden birgok ben-
zerlik gosterdiginden "Biyik Taklit¢i" olarak isimlendirilmis-
tir (3,9,10,14,18,19,21,22).

Spesifik semptom ya da bulgusu yoktur (8). Tekrarla-
yan ates, lomber agr, alt Griner irritasyon semptomlari, ge-
nel durum bozuklugu, ele gelen kitle, kilo kaybi ve hematuri
saptanan semptomlar arasindadir. Hepatomegali, malnut-
risyon, cesitli fistlller ve ciltte bulgu veren perinefritik abse
gelis bulgusu olabilir (1, 2, 3, 4, 6,7, 10 11, 12, 15, 16, 17,
19, 20, 21, 22, 24, 25). Semptomatik siire ortalama 1-6 ay
olup, segmenter olgularda daha uzundur (8,19). Anamnez-
de gegirilmis Griner enfeksiyon, obstriiktif Gropati, Grolithia-
sis veya Urolojik ameliyat bulunabilir (2,4,12,17).

Idrar kaltdrd olgularin % 70'inde pozitiftir ve steril oldu-
gu durumlarda doku kiltiiriinde patojen dretilebilinir (18).
XGP'de en sik E.coli ve Proteus mirabilis olmak Gzere he-
men tim patojenler lreyebilir (8,10,12,14,18,25).

Ultrasonogrofide bobrekte global biyime ve normal ya-
pinin yerini alan gok sayida hipoekojen kitleler goriilir (1,6),
CT, ozellikle diffuz segmenter hastaligin ayrimi ile perirenal
tutulmanin derecesinin saptanmasinda en yararl tetkik ola-
rak kabul edilir (8,9,17).

Ayirnici tanida renal hiicreli karsinom, renal tiiberkiiloz,

abse, karbunkil, myelomatozis ve pyonefroz distnilmeli-
dir (3,7,8,9,10,18,22,24). Aynica, XGP'nin cesitli renal ti-
morler ile (1,15,19,20,21,22,25) ve diabetes mellitus, mik-
sddem, gut, atnali bébrek, polikistik bébrek, amiloidoz gibi
hastaliklarla birarada bulunabildigi de g6z 6éniine alinmalidir
(5,6,12,18,19,22). Tum cabalara karsin preoperatif kesin
tani orani % 3, 8-27, 0 arasindadir (3,8,18,22,25). Seri sito-
lojik tetkiklerde idrarda kopikli histiyositlerin saptanmasi-
nin, olgularn % 80'inde kesin preoperatif tani saglayabildigi
bildirilmistir (4,25).

XGP diffuz, segmenter veya multilokiiler olabilir
(3,15,22,25). Olgularin yaklasik olarak % 80'i diffuzdur.
Olay, pelvis ve kalislerin iginde baslar, giderek parenkim ve
cevreye yayilir. Bobrek, genel kontiirlerini yitirmeden biy-
mis (8,10,19), cogu olguda agirhg: artmis (3) ve kapsuli
kalinlagsmstir.

Para ve perinefritik yayihm sik olup, yapisiklklarin yani
sira nefrokutondz (22), renojejurial /2), duodenokutandz,
kolokutandz, hatta diafragmatik (18,21) ve akciger fistalleri
(19) gelisebilir. Cocukta dabir nefrokolik fistll bildirilmistir
(3,8,19,22). {

Peroperatuar makroskopik bulgular oldukga tipiktir.
Lezyon, genellikle kalin iltihabi yapigikliklarla gevrili olup
lojdan giicliikle serbestlestirilebilir. Bu kalin kilif agildiginda
az veya ¢ok miktarda pi ¢ikar. Bazen alttaki pelvis perfo-
rasyonundan ¢ikmis olan tasla karsilasilir. Bébrek bulyi-
mistir. Korteks, homojen, gri renktedir. Meddiller sinir belir-
sizlesmis olup, sarimsi bir madde igerir (1,14,19, 20,22,24).
Kalisler dilate ve pui ile doludur, i¢ yizleri sarimsi frajil bir ta-
baka ile kaphdir (10).

Mikroskopik incelemede parenkimal abseleri gevrele-
yen ve kalisleri doéseyen sar renkli kisimlar, lipid yakla
makrofajlar (képukli histiyositler), lenfositler, plazma hiic-
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releri, gcok gekirdekli dev hiicreler, fibroblastlar, eozinofilik
hicreler ve kistik hiyalizasyon alanlarindan olusan bir taba-
ka seklinde géralar (8,9,10,12,14,20,22,24). Bu tabaka
rengi nedeni ile gebelik corpus luteum'unu andirir (8).

Kopukld histiyositlere inflammasyon ve obstrilksiyon ile
seyreden her olayda rastlanabilir (8,10,13,15). Ancak,
XGP'de gok bol bulunmalari ve granulomatéz odaklarla igi-
¢e olmalarn karakteristiktir. En sik renal adenokanserin ber-
rak hicreleriile kangtinlirlar (7,9,24). Hatta frozen section-
da adenokarsinom sanilarak nefrektomi yapilan olgu bildiril-
migtir (10).

Hastaligin etyopatogenezi heniiz tartigmali olup, sorum-
lu olabilecek gok sayida faktor ileri strGimistir. Bunlar ara-
sinda obstrilksiyon, spesifik bir enfeksiy6z ajan, lipid me-
tabolizmasi bozuklugu, iskemi, otoimmun reaksiyon, hiic-
resel imminite bozuklugu baslicalandir (1,3,4,7,9,10,
12,13,14,15,16,18,21,22,23,25). Genelde, primer faktorle-
rin obstriiksiyon ve enfeksiyon oldugu kabul edilmektedir.
Farelerde ureter baglandiktan sonra i.v. E.coli verilerek
obstritksiyonu izleyen enfeksiyonun doku harabiyeti ve
histiyositler iginde lipid birikmesine yol a¢tigi deneysel ola-
rak gosterilmistir (12,14,22,24).

XGP'de tedavi diffuz formda total, segmenter, formda
ise parsiyel nefrektomidir (3,4,12,16,19). Fistll traktisleri-
nin de ksantogranilomatdz reaksiyona katildigi gosterildi-

ginden (1,19), diger organlarla fistdl varliginda bu kisimlar-
da da rezeksiyon yapilmasi gerekebilir.

SONUC

Serimizdeki 6 XGP'li olgunun 5'i erkektir. Yas ortalama-
lar1 4 olup, en kiiglk olgumuz 55 gunliktir. Olgulann timi
unilateraldir ve diffuz tutulum géstermektedir. Idrar kiitir-
lerinde % 66 Greme mevcut olup, baskin olan patojen
E.colidir. Olgularin timiinde preoperatuar tani XGP digidir.
iki olguda olay, displastik bobrege eslik etmektedir. Ameli-
yatlarda perinefritik yapisikliklar ve disseksiyon gigligi
dikkati gekmistir. Bes olguda total nefrektomi uygulanmig-
tir. Diffuz bllyiime gosteren ve biopsi ile tiip nefrostomi uy-
gulanan 1 olgu ise nefrektomiyi kabul etmeyerek takipten
¢ikmistir. Bir olguda fistulizasyon ve mikroperforasyon ne-
deni ile rezeke edilen ¢ekum ile appendiks serozasinda
ksantomatéz reaksiyon saptanmistir. inflamatuar nedenle
nefrektomi yapilan olgularimizin iginde XGP'li olanlar % 13
oranindadir.

XGP, preoperatuar tanisi gii¢ olan ve ameliyatinda tek-
nik zorluklar tagiyan bir hastalktir.

Cocuk yas grubunda seyrek olmakla birlikte bobrek ké-
kenli batin kitlelerinde ve non-fonksiyonel bdbrek olgularin-
da, ayirici tanida akla gelmelidir. Ozellikle bébrek kokenli

’r: 5,
Tablo 2:
TURKIYE

JAPONYA  ABD A* B* c* D*

n=8 n=15 n=20 n=7 n=9 n=6
Yas (Yil)
0-5 7 7 1-7 0 0-9 4
6-10 0 4 (14) 7 1
11-15 1 3 >7 0 1
>15 0 1 (6) 0 0
Cins
E 7 4 ? ? i 5
K 1 11 ? 7y Sinat 1
IVP
Fonksiyone 0 12 2 0 0 1
Nonfonksiyone 7 S 18 7 0 5
Tanimlanmamig 1 1 0 0 9 0]
Bakteri Kiiltari 8+
Proteus 3 3 [} - b 3
E.coli 0 3 t + i 3
Pseudomonas 1 1 k + 1 0
Staph. 0 3 e i 12
Strep. Anaero. 1 0 n n 0
Enterococcus 0 1 ? m 1id
Negatif 1 2 i 2
Yapilmamig 0 1 y 0
Tanimlanmayan 2 2 0 0

r
* Ayni olgu
Olgulann yabanci ve tlkemiz serileri ile kargilagtinimasi. Yazaki, J.Urol. 127: 80-83, 1982'den alinmigtir.
- A'Tinaztepe ve ark. (1978), B*Kural ve ark. (1987), C*Uysal ve ark. (1989), D*Dervisoglu ve ark. (1992)
¥,
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Tablo 3: XGP'de Cerrahi Girigim ve Postoperatif Seyir
Olgu Preop Tani Perop Bulgu Ameliyat Postop. Komp. Sonug
1 Wilms Tm 15x12x10 cm Nefroiirete- (-) N (6 ay)
Cevreye yapi- rektomi
2 Nefrolit- 12x10x10 cm Nefrostomi (=) Takip Digi
hiasis par.ince bob. +
Hidronefroz Pelvik pii. Biopsi
3 Nefrolit- 13x7x5 cm Nefroirete- 4 ay sonra sag Kronik
hiasis Kese sek. bob rektomi UPJ stenozu ile Bdobrek
Obstriiks. mult. tas. op. XGP (-) Hastasi
4 Wilms Tm 10x5x5 cm. Nefroiirete (=) N (6 ay)
etrafa yapi- rektomi
sik sert bob.
5 Displastik 4.5x3x2 cm Nefrolrete- Piydri, solda N (4 ay)
Bobrek multikistik rektomi megalolreter
bdbrek nefroireterosis-
tostomi+PSARP
6 Noroblas- Retroperit. Nf.abse dre. (-) N (4 ay)
tom abse loju 10 em'lik
Cekumda perf. cekal rezek.
\. =,

kitle ile gelen ancak fonksiyonlu bébrege sahip olgularin
preoperatuar tani degerlendirilmesinde CAT'in 6nemi biiylk-
tir ve gereksiz nefrektomilerden kaginmayi saglayabilir.
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