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Xanthogranulomatous
Diyelonefritler ve gegis sekilleri®

(20 vak'ada klinik patolojik inceleme)
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Dr. Olcay
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OZET

Nefrektomi materyelinde piye-
lonefrit tamisi  almis 56 vak'ada
Xanthogranulomatous reaksiyon
gbsteren 20 vak'a bulunmustur
(% 35.7). Bunlarin da % 15'inin (3
vak'a) timori taklit edip tami ya-
nilgisina sebep olmasi nedeniyle,
xantogranulomatous piyelonefritin,
klinik ve patolojik yénden ayiric
tanida hatirlanmasinin degeri iize-
rinde durulmustur.

SUMMARY

A series of 56 cases of neph-
rectomy materiels diagnosed pyelo-
nephritis in children were reviewed
20 of these (35.7 %) showed var-
ying degree of xanthogranulomato-
us reaction. In three (15 %) cases
showing xanthogranulomatous reac-
tion, clinical and operative diagno-
sis were tumour. In cases of
which clinical diagnosis were tu-
mour showed no pathological cha-
racteristic  differing from other
xanthogranulomatous pyelonephri-
tis, except for severity and chro-
nicity of the lesions. Our impressi-
on is that xanthogranulomatous
change is not rare in children. Ho-
wover, in cases of an error of cli
nical diagnosis they are reported
as a single case then appears to
be rare.

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Hastanesi calismala-

rindan calisma IX. Orta Dodu Akdeniz Pediatri kongresinde sunul

mustur (1973).
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Xanthogranulomatous (xG) piyelonefrit, képiik (foam) ve
dev hiicreleri ile karakterize, olagan dis1 bir kronik piyelonefrit
tipi olup muhtemelen ilk defa 1916 yilinda Schlagenhaufer
tarafindan tarif edilmistir.”® O tarihten bu yana renal xantho-
matosis, foam cell granuloma ve pyelonephritis xanthomatosa
gibi degisik isimler altinda ve gittikge artan sayida yetkin vak’-
alar bildirilmistir®, *°, **.

Hastalikta genellikle degiskenlik gosterebilen agri, ates, ane-
mi, idrar yolu infeksiyonu ve karinda palpe edilen kitle gibi
klinik bulgular vardir. Radyolojik olarak bobrekte tek tarafh
stizme yoktur ve gogunlukla tasin bulundugu gésterilebilir.’

Ciplak gozle (gross - makroskobik) muayenede, btbrek bii-
yuk olup kapsiile ve ¢evre yag dokusuna yapisiklik gosterir. Pa-
rankimada sar1 nodiller, abseler ve kalikslerde sekil bozukluk-
lar1 vardir.

Literatiirde, hastaligin éneminin belirginlesmesi klinik ve
patolojik tanilarda, renal malignite (¢ocukta Wilms tiimérii, no-
roblastoma, yetkinde renal hiicreli kanser) ve renal tiiberkiiloz
veya renal mikozla karistirilabilmesinden dolayidir &, '°, !, 13,

Hastalhigin yetiskinde nadir olmadig: anlasilmis olup bu yas
grubunda yaklasik olarak 70 vak’a yayinlanmustir. ', ' Cocuk
luk cag1 yas grubunda ise on vak’a bildirilmistir.*,  Diinya lite-
ratirinde ¢ocuk vak’alarinin nadir olusu ve benzer vak’alar:
Tirk Pediatri Literatiiriinde de bulamamamiz bizi bu calismaya
yoneltmistir. Yazinin amaci Hacettepe Cocuk Hastanesinde ya-
pilan nefrektomilerde xanthogranulomatous reaksiyvon goriilen
ve gorilmeyen ve histopatolojik olarak piyelonefrit tanisi alan
vak’alarimizin tekrar gozden gecirilmesi ile elde ettigimiz bul
gularin tartismasimi sunmaktir.

GEREC VE YONTEMLER

1966 ile 1972 yillar1 arasinda Pediatrik patoloji arsivinde
kronik piyelonefrit, piyonefroz ve bobrek tas: tanisi almis nef-
rektomi vak’alar1 ayrilmistir. Igne veya insizyon biopsileri ile
tanimlanan piyelonefritler ve nefrektomi ile renal tiiberkiiloz
veya renal displazi doku tams1 alan vak’alar tetkike alinmamis-
tir. Calismamiza konu olarak secilen, xanthogranulomatous re-
aksiyon gosteren ve gostermeyen piyelonefrit tanisi almis nef-
rektomi vak’alari, klinik ve operatif tanilarina goére 3 gruba ay-
rimistir (Tablo I).
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TABLO 1

XANTHOGRANULOMATOUS REAKSIYON (XGR) GOSTEREN
ve
GOSTERMEYEN NEFREKTOMILER
(1956-1972 yillar1 arasindaki 56 PIYELONEFRIT vak'asi)

A — XGR gbsteren PIYELONEFRITLER ...........cccccoiiumemnnsmmeinnninnnnnn 20
1. Grup | 14
(Preoperatif klinik tani dogruj
2. Grup I 3
(Operatif tani dogru)
3. Grup Il 3
(Klinik ve Operatif tani : TUMOR)
B — XGR gostermeyen PIYELONEFRITLER ...........cccveeiieiieeninnns 36
TOPLAM 56

Grup I: Hem klinik ve hem operatif tanilari piyelonefrit.
piyonefroz, tas ve hidronefroz olan vak’alar.

Grup II: Klinik tamis1 Wilms timérii, noroblastoma veya
hepatoblastoma olan; fakat operatif tanisi piyelonefrit, perinef-
rit, piyonefroz veya renal abse olan vak’alar.

Grup III: Hem klinik ve hem operatif tanis1 tiimér olan
vak'alar. Hastalarin ilgili klinik, operatif bulgular1 dosyalarin-
dan tetkik edilmistir. Genellikle evlerine déndiikten sonra si-
kayetleri olmayan, hastalar rutin takiplerini yaptirmamslardir.
Biitiin vak'alarda nefroktomi materyeli % 10'luk formalinde tes-
pit edilip, parafin bloklarindan hazirlanan kesitler hematoxylin
ve eosin ile boyanmistir. Ayrica vak’alarin varisinda formalinde
tespit edilmis dokuda sar1 renk degisikligi gdsteren sahalardan
(frozen section) dondurulmus kesit yapilarak oil-red-O ile bo-
yanmis ve polarize 1sikla da tetkik edilmistir.

BULGULAR

Nefrektomi yapilmis ve patolojik tetkikte kronik piyelonef-
rit tanis1 almis 56 vak’a bulunmus. olup; bunlarin 20 sinde xant-
hogranulomatous reaksiyon saptanmistir (% 35.7). Bu 20 hasta-
nin yéntemler kisminda belirttigimiz gruplara dagilimi ve kli-
nik - laboratuvar bulgular1 Tablo II de 6zetlenmistir. Ondért
vak'a birinci gruba yani hem klinik ve hem operatif tanis1 pi-
velonefrit, piyonefroz ve tas olan gruba aittir. Yirmi vak’anmn
6 sinda klinikte malign bir timoér dustuntilmiis fakat bunlardan
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3 unde ameliyatla olayin iltihabi gruba girdigi tespit edilmistir
Geri kalan 3 vak’ada ise ameliyat tanis1 da klinik tam gibi ma-
lign timoér olmustur. Grup III deki hastalarin birinde klinik ve
operatif tami Wilms tiiméri oldugundan derhal postoperatif 4
gln siiren actinomycin tedavisine baslanmis fakat patoloji ta-
msimin bilinmesiyle tedavi derhal durdurulmstur. Uciincii grup-
taki diger bir hasta Hacettepe c¢ocuk hastanesine, baska bir
hastanede yapilan biyopsi ile timor tanis1 almis olarak yollan-
mistir. Bu vak’ada hastanemizde yapilan cerrahi miidahalede
operatif bulgular cerraha timoér kanisimi vermis fakat ilk in-
sizyon biopsisinin yeniden yapilan patolojik tetkiki XG piyelo-
nefrit oldugunu goéstermekle beraber bu hastanin ikinci ameli-
vati olan nefrektomi esnasindaki operatif tani1 gene tumor ol-
mustur. Bu ornek, XG piyelonefritin makroskobik goériniisiiniin
bazen tiumord ne kadar yakindan taklit edebilecegini belirtmek
amagci ile verilmistir.

Abdominal kitle klinik bulgusu 20 vak’anin 11 inde saptan-
mastir. Bu bulgularin gruplar icindeki dagilimi ise soyledir
Grup I de 14 hastanin 5'inde, grup II ve III deki 6 hastanin 6 sin-
da abdominal kitle palpe edilmistir.

Radyolojik bulgular : A — Intravenéz piyelogramda 20 vak’-
anin 18 inde tek tarafli sltizme goértilmemistir; 2'sinde ise uni-

lateral stizmede gecikme saptanmistir ki bu 2 vak’a grup I'e ait
tir.

B — TAS; Radyolojik incelemelerde 20 vak’anin 10'unda tas
tanimlanmistir ki bu on vak’a grup I'deki hastalardir. Ayrica
bunun disindaki miiteaddit sayida intizamsiz radyo opak goriti-
nimlerde grup II ve IIl'e ait 6 hastada tiimére ait olabilecek
kalsifikasyonlar olarak yorumlanmistir.

Idrar yolu infeksiyonu bulgular: olan piyiiri ve pozitif idrar
kulttrd grup I hastalarinda siklikla bulunurken grup II ve IIT'de
seyrek olarak saptanmistir.

Patolojik Bulgular; A — Makroskobik : Perinefrit, bobrekte
hacimce bliyiime, bobrek icinde ve civarinda abseler sar1 saha-
lar, papilla nekrozlari, kalikslerde sekil bozukluklari, tas ve kal-
sifikasyon veya yalmz kalsifikasyondur (Sekil 1-3). Bu bulgu-
lar vak’alarin gruplara ayriumasinda ayiric1 bir 6zellik gos-
termemistir.
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Sekil : 1 — Intravendz piyelogramda tek tarafli siizme olmadigi bir vak'a

gorilmektedir.
Sekil : 2 — Perinefritis, yer yer abse odaklari ve graniiloma safhalari gé-
rilmektedir. Pelvis ve kaliks sistemi tamamen bozulup obli-

tere olmustur.

Mikroskopik bulgularin 6zeti: Kronik piyelonefrit, bilhas-
sa renal kalikslerin ve papillalarn stiplirasyonu, nekrozu ve
dev hiicreleri gosteren kopuk hiicreli granulomalaridir (Sekil
4-5). Oil red O boyas: yapilan vak’alarda makrofajlarin lipid bo-

Sekil : 3 — Gegis sekli gosteren xanthogranulomatous piyelonefrit.
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Sekil : 4 — Granuiomalar ve fibroz doku, hiyalinize glomeruller gériiimek-
iedir. (Hematoxylen ve Eosin boyasi X 75)

Sekil : 5 — Granuloma : Biiylik biiylitmede koplik hiicreleri ve yabanci ci-
sim dev hiicreleri gostermektedir. (Hematoxlen ve eosin boya-
st X 140

yvanmalari ve polarize 1sik tetkikleri lipidin c¢ift kiriciligimi miis-
pet gosterdi (Sekil 6-7).Bir vak’ada igne seklinde kristallerin bo-
yanma Ozellikleri kolesterol kristallerine benziyordu. Mikros-
kobik bulgularn siddeti gruplar iginde farkliliklar géstermekle
beraber ayirici bir o6zelligi bulunmadai.

Vak'alarin takibi: Vak'alarin hepsi ameliyattan yararlan-
mis ve iyileserek taburcu edilmistir. XG piyelonefrit tanis1 alan-
lar kontrole cagirilmis fakat mektuplarin bir kismi geri gelmis;
vak'alarin bir kismi sikayetleri olmadig: i¢cin kontrole gelmemis,
ancak licli gelmis bunlarmn fizik muayeneleri ve rutin laboratu-
var tetkikleri normal hudutlarda saptanmistir, Genel durumlari
iyidir.
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Sekil : 6 —- Koéplik hiicreleri biiylik bliyiitmede (Hematoxylen ve Eosin bo-
vasl X 250.)

Sekil : 7 — Granulomada kdpik hiicreleri Oil-Red o ile poliraize-isikia gift
kiricr ozellik gostermektedir. X 140.

TARTISMA

Cocukluk cagimda, Xantogranulomatous piyelonefrit ile il-
gili literatur incelememizde bu hastaligin ilk defa tanimlanma-
sindan bu yana gelismelerin oldugu, baz1 yazarlarin bunu ayn
bir klirik ve patolojik entite olarak bildirdigi® ve cocuklarda na-
dir olarak gérildigi izlenimini aldik.* Literatiirde ¢ocukluk ca-
gindaki XG piyelonefritin tek veya bir kac¢ vak’aya simirli oldu-
gu. butlia piyelonefrit, piyenefroz ve renal abse gibi bibregin i}
tihabi durumlarim1 xanthogranulomatous reaksiyon gésterip
gostermediginin sistemik bir incelemeye tabii tutulmadigi go-
rilmiistir. Memleketimizde enfeksionlarin yiiksek oranda olu-
su ve bobrek taslarmmin sik goriiliisii bize nefrektomilerin bu
husus goz online alimarak sistemik bir incelemeye tabii tutul-
masimin yararh olabilecegi izlenimini vermistir? Bu noktalar
goz onlne alinarak tetkik ettigimiz iltihaba bagl 56 nefrektomi
vak'asinda bébrek dokusunda degisik siddette % 35.7 oram gibi
oldukca yliksek derecede kopiik hiicreli graniilomlar bulunmus-
tur. Bunlarin da izafi ti¢ grupta incelenmesi sonucu iltihabi ola-
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yin tanimlanmasinda % 70 oraninda klinikte, % 85 oraninda
ameliyat bulgulan ile yapilan tanmimlamalar patolojik tam (Do-
ku tanmis1) ile uyum gostermistir. Buna mukabil hastalar, bu di-
zimizde % 15 gibi disilik bir oranda hem klinik ve hem operatif
olarak tiimér tamisi almistir (Wilm's veya noroblastoma). Kli-
nikte bobregin palpe edilmesi, tek tarafli miiteaddit kalsifiye
sahalarin goriliisi ve bébhrek tasmmin gériilmemis olmasi,
ameliyatta ise bobregin blyilik ve gevresine yapisikhik goster-
mesi cerraha timoér kanisimi verdirmistir.

Literatiir tetkik edildiginde XG piyelonefrit vak'alarindan
yvalmz klinik ve operatif yaklasimlarla tiimor zannedilip gercek
tanida yanilgiya neden olanlarimin yayinlanmasina karsin, ben-
zer klinik tabloda dogru tani almis ve daha az siddette doku re-
aksivonu gosteren vak’alarin ise yayinlanmadig goriliur. Bu-
nun nedeni butiin nefrektomilerin bu yonleri ile tetkik edilme-
mis olmasina baglanabilir.

Nitekim vak’alarmmizin ¢ogunlugunu teskil eden grup I ve
grup I'deki vak’alar bu hususu teyid eder ki klinik veya opera-
tif tamilarmin doku incelemesi ile dogrulandig: bu vak’alar biz
izafi olarak XG piyelonefritin gecis sekilleri olarak isimlendir-
dik. XG piyelonefrite gecisin, grup I ve II'de oldugu gibi tedrici
derecelerde olmas: ve klinik ve operatif bulgularla timoér tani-
smin yapildig grup III vak’alarim kapsayan durumlarda da bu-
na benzer klinik verilerin yaygmlig1 ve siddeti degisen pato-
lojik bulgularmin goériliisi, bize xantogranulomatous olayin bir
sans sonucu ortaya ciktigini da telkin etmistir. Bulgularimiz XG
reaksiyonun nadir clmadigini ve durumun ayr1 bir klinik pato-
lojik antite olabileceginin siipheli oldugunu distindirmektedir.
Bu bulgulara paralel olarak B. Castleman’ uzun siliren abseler-
de lipid ihtiva eden makrofajlarin stk géruldigint belirtir. Li-
pid orijini kati olarak bilinmiyorsa da literatiirde bunun béb-
rek dokusu harabiyetine bagh oldugunu 2-2 veya polimorf ni-
veli lokositlerden gelisebileceginden so6z edilmistir.'" Literatar
bilgisi ise lipidlerin perirenal adipoz dokudan gelisebilecegini
telkin etmektedir.* Vak'alarimizin bazilarinda  gosterdigimiz
cift kiric1 lipid ve kolestere benzer kristallerin gortliisii ve pe-
rirenal yag dokusunun olaya istiraki, lipidlerin bobrekle iliski-
li yag dokusundan da koken alabilecegine isaret eder nitelikte-
dir. Ayrica bobrek disinda da yag dokusunun harabiyetine Ikin-
cil timéri taklit eden xantogranulomatous reaksiyonun gelisti-
gi de bilinmektedir.*
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Vak’alarimizda literatiirde oldugu gibi sistemik lipid meta-
bolizma bozuklugunu gésteren bir bulgu yoktur. Vak’alarimi-
zin patolojik incelemesi bir veya degisik bulgularin toplanmas:
ile hangi vak’alarda timér tanisi verilebilecegi yoniinden 6zel
bir patolojik nitelik géstermemistir. Her ne kadar Graivier 1973
te literatiirde 6 vak’a bulundugunu bildirmisse de, XG piyelo-
nefritin ¢ocuklarda bu kadar nadir olmadigina isaret eden lite-
ratir bulgular: vardir.

Ornegin R. Habib ve arkadaslarmin 1968 de nesrettigi 4
vak’a Graivier'in Literatiir tetkikine alinmamistir. Ayrica ko-
nunun orta dogu kongresinde tebliginden sonra, hem memleke-
timizden hem de Yunanistandan', ** yapilan yazili veya sbzlu
goériusmelerde bu disiincemizi destekler niteliktedir. Ozet ola-
rak tetkiklerimiz bize XG piyelonefritin ayr: bir hastaliktan ¢ok
bobregin kronik iltihabi harabiyetine eslik eden perirenal ve
peripelvik yag dokusu lipidlerinin fagasitozuna ikincil képiik
hticrelerinin olusturdugu granulomatéz iltihabi bir reaksiyon ol-
dugu kanmisim1 vermistir. Literatiirde gocuk vak’larmin yetkin-
lerden daha az bildirilmesinin diger hir nedeni de bu durumun
yvanhshkla timor tanisi verdirebilecegi haller haricinde yayin-
lanmaga yonelik baska cahsmalarin bulunmamasina baglana-
bilir. Bununla beraber bizde vak’alarimizin bazilarmda klinik
ve operatif timdr tanisi yapildigimi gézledik. Bu nedenle XG pi-
yelonefrit'in bébrek tumori veya bébrek tiiberkiilozu ile karis-
tirilabilme olasihig yaratabilmesi, buna karsin iyi bir prognoz
gostermesi yéniinden bu durumun ayirici tamda goz éniinde tu-
tulmasinin yararh olacagi sonucuna vardik.
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