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Bobregin polikistik hastahig kongenital, herediter, familial etioloji-
si bilinmeyen bir hastaliktir.—""* Genetik ¢aligmalar infantil seklinin
autosomal resessiv, adult seklinin ise autosomal dominant olarak geg-
tigini gostermistir.”"®

400-500 otopside bir goriiliir."*™
Siklhikla her iki bobrekte, az olarak da yalmz bir bobrekte gorii
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infantil sekline az rastlamir ve bobrek dokusunun yerine gecen kist:
ler, genellikle iiniform, bir ka¢ milimetre ¢aptadir, arada normal bobrek
dokusu izlenir. Bu vakalar dogumdan sonraki bir iki ay icinde kaybedk
1 ki

Adult sekline sik rastlamr ve bobrek dokusunun yerine gegen kistle:
3-5 cm capta, degisik biiyiikliiktedir, iclerinde ¢ogu zaman berrak bazen
kanamali stvi bulunur.**"¢ Bu vakalar ortalama 50-60 yaslarina kadar
yasarlar.”®

Klinik belirtiler : Yetiskinlerin polikistik bobreginde belirtiler da-
ha cok 40 yasindan sonra goriiliir.¥*'**> Her vakada karinda ele gelen
kitle,””* zaman zaman hematiiri, kist icine kanama oldugunda agn,"”
vakalarm cogunlugunda hipertansiyon, ge¢ safhada ise albuminiiri, 6dem,
azotemi gelisir.”""""*

infeksiyon, konjestif kalp yetmezligi, litiazis, tiiberkiiloz ve neop-
lasm’lar beklenen komplikasyonlardir.”*""

Kongenital polikistik bobregin birlikte bulundugu hastaliklar :

Karaciger kistleri,””""® pankreas kistleri,””"” intrakranial anevrizma-
lar,? akcigerin bronkiolo-alveolar kistleri,”” polidaktili,”"® anensefali,”
hidrosefalus, pelvis renalis ve kalis renalis aplazisi, iireter stenozu'dur.’

* Ege Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Patoloji Kiirsiisii Dogenti,
** Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Kiirsiisii Uz. Asistani.
#*+ Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Kiirsiisii Uz. Asistani.
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Mikroskopik bulgular : Osathanondh ve Potter” polikistik bobrek-
leri mikroskopik gériintiisiine gore 4 gruba aymrir. Vakalarmn biiyiik bir
kism tip 2 ve 3 de, az bir kism ise tip 1 ve 4 de toplamir. Tip 1: Yalniz
yeni dogan cocuklarda goriiliir. Simetriktir, toplayici kanallarda sakkii-
ler veya silindirik kistik genisleme vardir. Glomeriiller normal sayida-
dir. Tip 2 : Her hangi bir yasta goriilebilir. Her iki bobrek, bir bobrek
veya bobregin yalmz bir bolimiinde goriiliir. Toplayici kanallarin am
puiler boliimiinde bir anormallik vardur.

Tip 3 : Yetiskinlerin bilateral polikistik bobregidir. Normal ve anor
mal tiip ve nefronlarn diizensiz karispmindan meydana gelir.

Tip 4: Erken fotal hayatta iiretral veya iireteral tikanma sonucu
meydana gelir. Kistler kiigiik, kapsiile yakin yerlesmistir. Bowman
kapsiil mesafesi genislemistir.

Degisik biiyiikliikteki kistleri déseyen epitel kiibik, yassi, baz1 yer
de silindirik veya bir kag¢ siralidir.”"**® Bunlar: fibrovaskiiler doku cev-
reler.” Kistlerin limeninde eozinofilik graniiler materyal bulunur."® Ara
da normal ve atrofik glomeriil ve tiipler bulunabilir.”* Ayrica baz va
kalarda interstisyel dokuda anormal kan damarlar, sinir kesitleri, ki-
kirdak dokusu izlenmistir.

VAKA

25 yasindaki H.Y.'nin terminde dogan kiz bebegi, dogumdan 15 da-
kika sonra 6lmiis. Klinikten otopsisinin yapilmasi icin gdnderilmistir.
Aile anemnezinden anne ve babanin amca gocuklar: olduklar1 anlasil-
mis ve sthatli 3 ¢ocuklar’’nin bulundugu belirtilmektedir.

11.4.1975 tarihinde 6N/1975 protokol numara ile yapilan otopsinin
bulgular :

Makroskopik bulgular : 3500 gm agirliktaki kiz bebegin karm sis ve
bombe. Fotal lobiilasyonu bulunan sag 130 gm, sol 175 gm agirhkta olan
bobreklerin dis yiiziinde ¢ok sayida kistler (Sekil : 1), Kesit yiiziinde
korteks ve mediillada yaygin, cok sayida, 1-2 mm capta, iclerinde ber-
rak bir siv1 bulunan kistler, arada bobrek dokusu izlendi.

Mikroskopik bulgular: Bobrekler : Korteks ve medullada yer alan
cok sayida kistleri doseyen epitel genellikle kiibik, baz1 kisimlarda bir
kag sirali, yer yer yass1 epitel ozelliginde. Liimende pembe graniiler ma-
teryel bulunmakta. Arada cok sayida normal ve atrofik glomeriil ve
tiipler izlenmekte (Sekil : 2).

Karaciger : Sitolize ugramis karaciger parankim hiicreleri arasinda
cok sayida kiibik ve yer yer yassi epitel ile doseli kistler bulunmakta
(Sekil : 3).
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Diger organlarda patolojik bir bulguya rastlanmadi.

TANI: Karacigerde kistler ile birlikte bulunan infantil polikistik-
bobrek.




TARTISMA

Kongenital polikistik bébrek hastaligina 400-500 otopside bir rast-
lanir.”™* Polikistik bobrek hastahgmin infantil sekli ise ¢cok az goriiliir.
Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Kiirsiisiinde 1.1.1969 ve
1.12.1975 tarihleri arasinda yapilan 385 otopsiden yalniz bir tanesinde
infantil polikistik bobrek hastalig: gorilmiistiir.

Bu hastaligin herediter olarak gectigini"*""* bizde kendi vakamiz-
da saptadik.

Literatiiriin bildirdigi gibi bizim vakamizda da hastalik siklikla go-
riillen bilateral sekildedir."”*"

Polikistik bobrek hastaliginin birlikte bulunabildigi hastaliklardan

birisi clan polikistik karaciger hastali$i”® kendi vakamizda da bu-
lunmustur.

Infantil polikistik bobrek hastahig icin verilen cok kisa yasama sii-

resine uygun olarak®" bizim vakamizda dogumdan 15 dakika sonra 6l-
miistiir.

OZET

Dogumdan sonra 15 dakika yasayan bir kiz bebekte yapilan otopsi
incelemesinde bilateral polikistik bébrekle birlikte miiltipl karaciger
kistleri incelenmis, ilgili kaynaklar gozden gecirilmistir.

SUMMARY

Congenital bilateral polycystic kidneys- associated with multiple cysts
of the liver were found at outopsy in a female infant who lived for 15
minutes after birth. Relevant literature has been reviewed.
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