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Oligomeganefroni ilk defa 1962 senesinde Royer ve arkadaglan ta-
rafindan tarif edilmigtir.'?!* Bu antitede bébrekler kiigiik, dis yiizii
graniiler olup kesitte korteks-medulla hududu belirgin degildir, pramid
ve renikuli sayis1 azdir. Mikroskopik olarak nefronlar sayica azalmis olup,
hacimce hipertrofi gosterirler. Glomeriiller aym yagtaki ¢ocuklarinkin-
den 2-3 defa daha biiyiiktiir. Tiipler dilate ve genistir.3 Mikrodiseksiyon
ile Fetterman ve arkadaglar1® proksimal tiiplerde hipertrofi ve boylarin-
da uzama oldugunu gostermislerdir. Hastaligin ileri devirlerinde inters-
tisiyel fibrosis ve nefronlarda atrofi gériiliir.

Hastalik konjenital olup, genetik bir gecis géstermez. Bu gocuklar
hayatlarim ilk yillarinda; konsantrasyon bozuklugu, poliiiri, polidipsi
ve dehidratasyon gosterir ve 5-15 yas arasinda kronik bébrek hastalig:
ile kaybedilirler.

Royer ve arkadaglarinin orijinal vakalarindan sonra bu giine kadar
yaklagik olarak 37 vaka daha rapor edilmistir,%6.7.10,11,12,18,19,20,21,22,23,24
Vakalarin ¢ogu bilateral olup, bunlardan sadece 3 tanesi kargi tarafta
agenesis gosteren unilateral oligomeganefronidir,!,21,24

Inceledigimiz kadan ile takdim edecegimiz karsi tarafta multikis-
tik displazi gosteren unilateral oligomeganefroni vakas: literatiirde ya-
yinlanan ilk vaka olacaktir.
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Vaka

M.A. 5 yaginda erkek hasta, yiiziinde ve viicudundaki sislik ve ates
nedeni ile Hacettepe Cocuk Hastahanesine yatirilda.

Hikayesinden; gocugun 20 giin 6nce ateg ve oksiiriikle hastalandig:
ve anjin tamsi kondugu, bundan 4-5 giin sonra, énce ayaktan baglamak
lizere biitiin viicudunun gistigi, hipertansiyonu oldugu, idrar miktari-
mn azaldif 6grenildi.

Oz ve soy gecmisinde 6nemli bir bozukluk yoktu.

Fizik muayenede: Boy 103 cm., agirhik 24 kgr., bas cevresi 52.5
cm., kan basmer 160/120 mm Hg olarak bulundu. Hastanin genel duru-
mu oldukga iyi, suuru agikti. Géz diplerinde arterler incelmisti. Her iki
g0z kapagy, alt ekstremiteler skrotum ve penis ddemli idi. Karaciger ve
dalak palpe edilmiyordu, batinda kitle yada mayi saptanamadi. Has-
tanin diger sistem bulgular1 normal idi.

Laboratuar bulgular:i: Idrar rengi san, reaksiyon asit, dansite
1012, protein 4+ idi. Sedimentte bol eritrosit, lokosit ve graniilo
silendirler saptandu.

Hb: 10.50 mg 9%, beyaz kiire 10000 /mm? idi. Yaymasinda %, 80
pargall % 10 lenfositler goriildii. Alyuvarlar yapisi normokrom normo-
siterdi. Sedimantasyon 60 mm /st olarak bulundu.

Biyokimyasal analizlerden; BUN 160 mg % ; CO2 14.84 meq /[It;
Na: 134 meq/It; K: 4.8 meq/It; Cl 100 meq [It; Total protein 5 g. %
Albumin 2.8 9 g.; Globulin 2.2 g. %; Total lipid 960 mg. % ; Koles-
terol 228 mg %, ; Urik asit 10 mg % ; Kreatinin 18 mg %; Ca, 7.8 mg %
P: 86 mg 9% idi.

Kan basina yiiksek olan hasta 5 mg /kg. apresolin, 20 mg. /kg. diiiril,
2 mg [kg aldakton ile tedaviye ahnda.

Klinik ve biyokimyasal bulgular ile “rapidly progressive glomeru-
lonephrit” diigiiniilen hasta 60 mg /m? prednizolon, 2.5 mg /kg. endoxan,
25 mg. persantin ve pithtilagma zamani normalin 2-2.5 kat1 olarak tu-
tulacak sekilde heparin ile tedaviye alind:.

Bu arada yapilan kontrollerde BUN 160 mg %3 Na 125 meq/It;
K: 6.5 meq/lt; Cl: 111.1 meq/lt; Co, 12.2 meq/lt olan, 6demleri ar-
tan ve idrar miktar1 azalan hastaya peritoneal idializ yapilmaya baslan-
d1, Fakat clcktroli&leri ve kan basinct tamamen normale dénmeyen hasta
yatigimn 19. giinii eksitus oldu. Parsiyel nekroskopi yapildi.

Parsiyel Nekropsi Bulgulari: Bobreklerin post mortem mua-
yenesinde sol bobrek 90 gm. agirhginda 8.5 x 5, 5 x 3.5 cm boyutlarin-
da, sag bobrek 120 gm. agirhginda 10 x 4 x 4 cm. boyutlarinda idi. Sol
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bobrek 3 loplu olarak goriiliiyordu (Sekil 1). Kesit yiiziinde korteks-me-
dulla hududu zorlukla ayirt ediliyordu ve dort tane renikuli ve piramit
sayilldi (Normal: 10-12) (Sekil 2). Sag bébrek gaplar 1-4 cm arasinda
degisen ve igleri jelatino goriiniimiinde bir materyelle dolu kistik yapi-
lardan meydana gelmigti (Sekil 1). Kesit yiiziinde makroskobik olarak
bobrege benzer bir doku tamimlanamadi (Sekil 3).

|
:
i
E

Sekil 1
Sol ve Sag bobregin distan goriiniigleri (sol taraftaki sol bobrek, sag taraftaki sag
bobrek)
Sekil 2
Sol bébregin kesit yiizii. Korteks medulla hududu zorlukla aywrt ediliyor. Dért tane
renikuli sayiliyor.
Sekil 3
Sag bobregin kesit yiizii
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Sol bébregin mikroskobik muayenesinde nefron sayistnin belirli
derecede azaldigi, hacimlerinin ise genisledigi goriildii. Bu genisleme
glomeriillerde, proksimal tubuluslarda ve Jjukstaglomerular apparatus-
larda belirgindi. Glomeriiller normalden 2-3, tubuluslar ise 4 misli ka-
dar daha genisti (Sekil 4 ve 5). Tiipler arasinda fibroz doku artimi da
vardi. Glomerullerin bazilarinda periglomeriiler fibrozis ve total hya-
linizasyon saptandi. Digerlerinde ise lobulasyonda artma, glomerul yu-
mag ile bowman kapsiilii arasinda yapigiklik varda. Ayrica endotel ve
epitel proliferasyonu ve yarim ay gésteren glomeriiller de siklikla goriildii.

Sag bobregin mikroskobik muayenesinde genislemis kanallarin et-
rafinda immatiir mezangimatoz stroma mevcuttu (Sekil 6). Stroma igin-
de kikirdak adalar da goriildii. Bu bulgularla sag bobrek multikistik
displastik bébrek olarak tamimlandi.

Tartisma

Nadir goriilen bir hastalik olan oligomeganefroni Fransiz literatii-
riinde iyi incelendigi halde, diger iilkelerde fazla dikkati cekmemistir.

Oligomeganefroni’de primer bozukluk; fonksiyon géren nefron-
larin azhgidir. Hastaligin konjenital olugu ve cogunlukla birlikte bir en-
feksiyon bulunmayigi bir gelisim anomalisi oldugunu diigtindiirmektedir.
Yayinlarda hastalarin yaglar1 5-15 arasinda degismektedir, yeni dogan
devresinde tarif edilen vaka yoktur. Buna neden hastahigin konjenital
oldugu halde yavag bir seyir gostermesi ve kronik bobrek yetmezligi tab-
losunun daha ileri yaslarda ortaya cikmasidir.

Morfolojik olarak hipertrofi gosteren ve sayica az olan bu nefron-
larda nefron bagina diisen glomeriiler filtrasyon miktarinin artmas: ile
ortaya gikan glomerulo-tiibiiler inbalans sonucu su ve tuz tutumu ye-
tersizdir.* Ayrica amonyum olugmasindaki yetersizlik ve suyun yeterin-
ce tutulmamasinda, tiibuler bazal membranda gériilen diizensiz bir
kalmlagmanin da rolii vardir.?® Hastahgin 6nemli bulgularindan birisi
nefronofitiziste oldugu gibi énemli boyutlara ulasan diiirezistir. Bununla
birlikte fonksiyonel ve morfolojik bulgular her vakada paralelizm gos-
termeyebilir.

Oliomeganefronide etyolojik neden bilinmemektedir. Konjenital
olan bu anomalideki patolojik bulgular, nefronogenezisteki erken du-
raklama ile yorumlanmak istenmigtir.?

Bu antite klinik olarak nefronofitizis ile karnsabilirsede® ailevi ol-
mamasi, erken devrede proteiniirinin bulunmas: ve tipik histolojik bul-
gular ile ayirt edilebilir.
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Sekil 4
Oligomeganefroni gésteren bobrek. Biiyiitk glomeriiller ve geniglemis tiipler. Okla
isaretli yanm ay tesekkilli H + E (4 X 12,5)

Sekil 5
Kontrol hasta bébregi (Ayn yasta ve aym biiyiitmede) H 4+ E (4 X 12,5)
Sekil 6
Displastik  bébrek. Primitif kanallar etrafinda belirgin immatiir mezansimatoz

stroma

Glomeriil hacimlerinin siyanotik kalp hastaliklarinda da biiyiik
oldugu daha evvel tarif edilmigtir.!'? Messen ve Litton!’” kronik hipok-
sinin glomeriil hacminde biiyiime ve hiperplazi yapan en énemli fak-
tor oldugunu bildirmektedirler. Oz gegmisinde béyle bir durum séz ko-
nusu olmadigindan, ayrica glomeriiller sayica az oldugundan hastamiz-
daki glomeriilomegali béyle bir nedenle izah edilemez. Glomeriillerdeki
biiyiikliikk parsiyel nefrektomiden sonrada goriilebilirsede bu durumda
da nefron sayisinda azalma yoktur,!41%,16
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Oligomeganefroni’de glomeriillerin normalden biiyiik oldugu bilin-
mekle beraber glomeriil hacimlerindeki objektif 6lgmeyi ilk defa Royer
ve arkadaslar1’®?? rapor etmislerdir. Royer’in vakalarinda glomerul
sayis1 ayni yastaki normallerden 5 defa az ve ortalama glomerul gap:
normallerden 2-2.5 defa daha biiyiiktiir. Bizim vakalanimizda ise glo-
meriil sayis1 aym yastaki normal kontrolden 6 defa az, glomerul ¢ap: ise
2-3 defa daha biiyiik bulundu.

Genellikle oligomeganefroni gésteren bobrekler gok kiiciik olup,
agirhklar: 20-40 gm. kadardir. Kesit yiizlerinde azalmis sayida pramid
ve renikuli goriilmektedir. Bizim vakamizda daha onceki vakalardan
farklihk gésteren bir husus oligomeganefroni gosteren bébregin normal
agirbkta bulunmasidir,

Ik unilateral oligomeganefroni vakast Royer ve arkadaglan tara-
findan 1967 de?!, ikinci vaka Van Acker ve arkadaglar1 tarafindan 1971
de*, tgiinciisii ise Griffel ve arkadaglan!! tarafindan 1972 yihnda ta-
mmlanmistir. Bu unilateral olan vakalarda karsi bobrek agenetiktir.

Van Acker oligomeganefroni’nin bir konjenital anomali oldugunu
bu nedenle tek olabildigi gibi diger konjenital anomaliler veya bobrek
anomalileri ile beraber gériilebilecegini ileri siirmektedir. Bununla bir-
likte Griffel ve arkadaglarinin!! yaymladig tek tarafli oligomeganefroni
dahil olmak iizere vakalarin higbirinde karsi bibrekte konjenital mal-
formasyon saptanmamigtir. Vakamizda dikkate deger bir bulgu da kars1
taraf bobrekte multikistik displazi seklinde bir konjenital anomalinin
bulunugu ve bu &zellikle literatiirde yaymlanan ilk vaka olmasidir.

Ayrica, bu vakanin bizce en ehemmiyetli yanlarindan birisi de oli-
gomeganefroniye ilave olarak gerek klinik ve bilhassa anatomik olarak
glomerulonefrit bulgularinin saptanmasidir. Habib’in!®* heniiz yayin-
lanmamg 7 yaginda bir kiz gocuk vakasinda buna benzer glomerulonef-
rit bulgular1 olusunun disinda, bu 6zellik simdiye kadar oligomeganef-
ronide tarif edilmemistir.

Gzet

Glomerulonefrit bulgulan ile hastahaneye miiracaat eden 5 yagin-
da bir erkek ¢ocugun post-mortem incelenmesinde, kars: tarafta multikis-
tik displazi gosteren unilateral oligomeganefroni saptanmistir. Hasta-
daki oligomeganefroni gbsteren bobregin normal agirlikta olusu, karst
taraf bobrekte miiltikistik displazi seklinde bir konjenital anomali bulu-
nugu, klinik ve anatomik olarak glomerulonefrit bulgularinin saptanmasi

vakamn simdiye kadar tarif edilen vakalardan farklilik gosteren yonleri-
dir.
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