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OZET: Renal displazi konjenital bir gelisim anomalisidir. Genellikle diger iiriner sistem anomalileri ile birliktedir. Hastalgin tanis) mikroskobik inceleme ile konur. Tan igin
genel olarak kabul edilen kriter, mezensimle gevrili primitif duktuslann gorilmesidir. Displazi, hipoplazi ile birlikie bulunursa hipodisplazi terimi tercih edilir. Nadir
gorulmeleri nedeniyle iki hipodisplazik bdbrek olgusu kaynaklar gbzden gegirilerek yayinlanmigtir.

SUMMARY: Renal dysplasia is a congenital developmental anomaly. It usually occurs with other urinary tract anomalies. The diagnosis of that disease is made by microsco-
pic examination. The criteria most widely accepted for the diagnosis is the presence of primitive ducts with surrounding mesenchyme. If dysplasia is present with
hypoplasia, then the term hypodysplasia is preferred. Because of their rarity, we reviewed the literature and reported two cases of hypodysplastic kidney.

GIRIS

Renal displazi terimi bébregin embriyolojik olarak hatali
gelisimini belirtmek igin kullanilir (4). Genellikle gocukluk
¢aginda ortaya ¢ikar (7). Hastaligin kesin patogenezi tartis-
ma konusudur, ancak genel olarak kabul edilen goriise gére
metanefrik diferansiasyonda bozukluk olugmakta ve bunun
sonucunda normal nefrogenezis sirasinda gériilmeyen ya-
pilar ortaya ¢ikmaktadir (6). Bu yapilar, primitif epitelle do-
seli ve manson tarzinda bag dokusu ile gevrelenmis primitif
duktuslar ile metaplastik kikirdak odaklandir (9). Primitif
duktuslar baslica medullada bulunurlar. Metaplastik kikir-
dak ise daha ¢ok kortikal dokuda yerlesmistir. Diger anor-
mal yapilar primitif glomeril ve tubuluslardir (1,3,10).

Displazi, tek ya da iki tarafh, diffiz, segmental veya fo-
kal olabilir (4,7). Bobreklerde makroskobik olarak degisik
biyikliklerde kistik yapilar gézlenebilir. Bu durumda muiti
kistik displazi, terimi kullanilir. Multikistik displazinin biyik
kistler ve az miktarda stroma igeren tipleri olabilecegi gibi;
son derece kiglk, ancak mikroskobik olarak gériilebilen
kistler ve daha fazla stroma igeren tipleri de olabilir.

Hipoplazi terimi ise sebebi ne olursa olsun bdbregin ti-
miinde ya da bir segmentinde goriilen kiglkliga belirtmek
icin kullaniimaktadir. Nefron sayisi normalden azdir. Bobrek
embriyonik gelisimdeki defekt ya da edinsel bir hastaliga
bagh olarak kiigtk olabilir (4). Eger hipoplazik bobrekle bir-
likte displastik yapilar gorilirse hipodisplazi terimi tercih
edilir (8).

OLGU 1: AK. (Biyopsi No: 1329/91) 14 aylik erkek.
Ates ve Uriner enfeksiyon yakinmalari ile fakiltemizin go-
cuk hastaliklan klinigine yatinlan hastada fizik muayenede
patolojik bulgu saptanmadidi, direkt driner sistem grafisinde
sol bébregin hipoplazik oldugu, voiding sistouretrografide
solda dérdinci derece vasikoiireteral reflu ile Gireterovezi-
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kal bilesimde divertikiiler bir genisleme bulundugu belirtil-
mektedir. Patoloji Anabilim Dalina génderilen sol bébrege ait
nefrektomi materyalinde, bébrek boyutlan 3, 5x2, 3x1, 2cm
olarak olcildi. Bobrek kapsill rahatlikla soyuldu. Dis yi-
zeyi gri, pembe, kahverengi renklerde olup, kesit yapildigin-
da pelvis ve kalikslerin normal gériinimde, korteks kalinigi-
nin 0,2x1 cm oldugu gorildi. Korteksten hazirlanan kesitle-
rin mikroskobik incelemesinde ¢ogunlugu normal gérindmii
ancak kigik caplh glomerul ve tubuluslar izlendi. Fokal
alanlarda ise immatiir goérinimld, epitelleri hafif hiperkroma-
zi gosteren duktus yapilari ve bazi alanlarda bunlar gevre-
sinde konsantrik sekilde bag dokusu artigi tespit edildi. Ay-
rica kortekste yer yer immatir gorinimli kikirdak adalar
mevcuttu (Resim 1). Kistik olusum gbzlenmedi.

Resim 1: 1 no'lu olguda stroma igerisinde gozlenen kikir-
dak doku adalar (H.E. 40x10/0,65).
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Resim 2: 2 no'lu olguda gézlenen immatiir tubulus
yapilar: ve gevrelerindeki konsantrik bag dokusu. (H.E.
20x10/0,45).

OLGU 2: M.K. (Biyopsi No: 460/92) 16 yasinda bayan
hasta. Fakultemizin Groloji kliniginde hipertansiyon ve karin
agrisi nedeniyle yapilan kontrolleri sirasinda sol atrofik bob-
rek ve sol Ureter kisti saptanarak sol nefroiireterektomi ya-
pilmistir. Patoloji Anabilim Dalina génderilen materyalde
bobrek dokusunun boyutlar 7x4x2 cm olarak ol¢lldi. Béb-
regin dis ylzeyi gri, pembe renkte ve dizensiz gérinimde
olup supkapsiiler bélgede en biytgi 1 cm, en kigigu 0,2
cm ¢apinda ¢ok sayida kistik olusum gozlendi. Kesit yapil-
diginda korteks kalini@inin 0,5-1 cm, medulla kalinh@inin or-
talama 1 cm oldugu gorildi. Bébrek dokusu ile iligkili 7 cm.
uzunlugundaki Greterin lGmeni agildiginda pelvis gikigindan
sonra 2 cm'lik bir alanda limen 0,5 cm bundan sonraki ki-
simda ise 1,5 cm idi. Dar ve genis alanlarin birlesim yerinde
limen agikhi@inin ¢ok kiiglik oldugu gozlendi. Hastanin ayri-
ca gonderilen 20 cm uzunlugundaki dreterinde ise 10 cm'lik
bir alanda, limenin 6 cm'ye kadar genisleyerek kistik hal al-
digi ve duvar kaliniginin 0,1 cm'ye kadar inceldigi tespit
edildi.

Mikroskobik incelemede kortekste normal gériniamli
glomertil ve tubulus yapilarinin yani sira bazi kesitlerde kor-
teks ve medullada konsantrik bag dokusu ile gevrelenmis
abortif gérintmli tubulus yapilan tespit edildi (Resim 2).
Kortikal bolgede bazi alanlarda limenleri basiklasmis tek
kath epitelle doseli kistik yapilar izlendi.

TARTISMA

Renal displazi her iki cinste esit oranda gordliir ve sol
bdbrek saga nazaran daha sik tutulur (2,6).

Displazilerin biyik bir bélim( normal veya anormal tre-
teral orifis, Greterosel, Gretral obstriiksiyon gibi Griner sis-
tem anomalileri ile birliktedir (4). Ancak renal displazilerin
tam olarak agik Greterlerin varliginda da geligebilecegi gos-
terilmistir (11).

Quinn ve arkadaglan tarafindan yapilan bir arastirmada
15 hastanin sekizinde ipsilateral asagi Uriner sistem ano-
malisi saptanmigtir. Bunlann dérdiinde iireterde obstriiksi-
yon, diger dordiinde ise vesikoureteral reflu mevcuttur (7).

Hennebery ve arkadaslan Gretradaki valvlerin, Greteral ori-
fislerin pozisyonu normal oldugunda hidronefrotik bobrek
ile birlikte oldugunu, fakat orifislerin pozisyonu lateral ya da
asin derecede lateral oldugunda sirasiyla hipoplastik ya da
hipodisplastik bobreklerin olustugunu belirtmiglerdir (5).

Schwarz ve arkadaglar ise Uretradaki obstriksiyon
komplet oldugunda bébreklerin treteral orifisin pozisyonu-
na bakilmaksizin hipodisplazik olacagini belirtmiglerdir. Bu
bulgulara gore displazi ya komplet obstrilksiyon ya da late-
ral orifis pozisyonu ile birlikte olabilir (8).

Bizim her iki olgumuzda kaynaklarla uyumlu olarak ipsi-
lateral dreter anomalisi mevcuttur. Birinci olguda Greterove-
zikal bilesimde divertikiiler bir genisleme ve dérdlncu dere-
ce vesikoureteral reflu bulundugu bildirilmis, ikinci olguda
ise Ureterde makroskobik olarak pelvis renalisten 2 cm
sonra obstrilksiyon ve diger bir alanda 10x6 cm'lik genisle-
me tespit edilmistir. Birinci olguda kist yapisi gériimezken
ikinci olguda kortekste makroskobik olarak da tespit edile-
bilen ¢ok sayida ve genellikle kiigiik ¢aph kistik yapilar
gozlenmis ve bu nedenle bu olgu multikistik hipodisplazi
olarak kabul edilmisgtir. 8

Displazilerde temel mikroskobik ozellik primitif duktus
yapilarinin goralmesidir. Quinn ve arkadaslan yayinladiklari
15 olgunun timinde primitif duktus yapilarinin, sekizinde
ise metaplastik kikirdak adalarinin bulundugunu belirtmig-
lerdir (7). Biz de mikroskobik incelemelerimizde her iki olgu-
muzda primitif duktus yapilarnni, bir olguda ise metaplastik
kikirdak adalarini tespit ettik. Displazik bébreklerde bunlar-
dan bagka primitif glomeril ve tubulus yapilan da goérilebi-
lir. Ancak bu yapilar 6nceden normal olan bébrekte edinsel
hastaliklar sonucunda da olusabilir. Primitif duktuslar ve
metaplastik kikirdak ise post natal etkilere bagl olarak
olusmaz ve bu nedenle bu iki bulgu displazinin kesin kriter-
leri olarak kabul edilir.
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