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OZET

Renal displazi, bobrek gelisimi sirasinda diferansiyasyon
bozuklugu ile meydana gelen bir malformasyondur. Genellikle
bobreklerde dedisik biyikliiklerde kistler izlenir. Histolojik ola-
rak primitif yapilar saptanir. Bu makalede nefrektomi yapilan 10
yasindaki kiz gocukta tanimlanan bir renal displazi olgusunun
klinik ve patolojik ozellikleri incelenmis, literatiir gozden gegiril-
mistir.

Anahtar Kelimeler : Renal displazi, Bobredin kistik hastali-
fil.

Giris

Renal displazi (RD), metanefrik bdbgredin embriyonel gelig-
mesindeki diferansiyasyon bozukludu ile karakterize bir malfor-
masyondur. Bdbreklerde makroskopik olarak kigilk veya biyiik
kistler izlenir. Bazi olgularda ise kistler bulunmaz. Tamisal histo-
patolojik karakteri immatir toplayici tibiller, andiferansiye me-
zenkimal doku ve kikirdak yapilaridir. Renal parankimin diferan-
siyasyon bozuklufu ile polikistik babrek ve bobregin diger mal-
formasyonlarindan ayrilir,'*

RD, herediter veya sporadik, unilateral veya bilateral, fokal
segmental veya diffiiz olabilir.**

Ginidmizde RD'nin gorilis sikhi tam olarak bilinmemekle
birlikte, infantlarda renal kistik hastaliklarin en sik grubunu olug-
turdu@u, erigkinlerde ise %1 oraminda gorildiga bildiriimekte-
di.f

Bu makale 10 yasinda kiz gocukta nefrektomi materyalinde
tanimlanan RD olgusu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

10 yasinda kiz gocuk, 1.9.1993 tarihinde 1.5 yildir idrar ya-
parken yanma, safj bogriinde agr yakinmast ile Cumhuriyet Uni-
versitesi Tip Fakiiltesi Pediatri poliklini§ine bagvurmustur. Yapi-
lan fizik incelemede bilateral CVAH+/+ bulunmus, kan basinci
normal olan hastanin idrar incelemesinde ise 4-5 lokosit, nadir
eritrosit teshit edilmigtir. Bunun Gzerine hasta idrar yolu enfek-
siyonu on fanisi ile servise yatinlmighr. Yapilan batin USG'de
saf bobrek gdrilmemis (renal agenezi?, renal hipoplazi?), sol
bébrek ise normal boyut ve ekojenitede degerlendiriimistir. Sag
renal hipoplazi én tamisi ile Uroloji devri yapilan hastamin
IVP'sinde sol bobrek normal gériinimde ve fonksiyonda olup,
saf bobrekte nefrogram fazi olugmamig ancak geg grafilerde

* Cumnhuriyet Oniversitesi Tip Fakiltesi Patoloji Anabilim Dali, SIVAS
** Cumhuriyet Oniversite Tip Fakiites! Craboji Anabilim Dal, SIVAS

.~ SUMMARY e '

- Renal dysplasia is a malformation that results from
- aberrant differantiation of developing kidney. Affected
. kidneys usually have different sized cysts. Primitive
- structures must be identified histologically. In this article a
.~ case of renal dysplasia in a 10 years old girl is presented and
. the pertinentcilinical and the pathological features are
| reviewea.
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ireteri segmental olarak gériilmistir. Bu bulgularla sag hipop-
lazik bébrek on tamsi ile hastaya saf nefrektomu uygulanmigtir,

Makroskopik olarak 3.5x2.5x1 cm olgilerinde dis yiizd di-
zensiz lobile, yer yer kistik goriinimde nefrektomi materyali ile
buna bitisik 6 cm uzunlu§unda 0.5 cm ¢apinda Oreter segmen-
tinden olugan materyalin kesit yiziinde, normal bobrek paranki-
mini ve renal pelvisin izlenmedigi, en kiigigi 0.2 cm gapinda, en
bilyigi 2 cm gapinda limenleri serdz sivi ile dolu 8 adet kist go-
rildii (Resim 1).

Resim 1 : Displastik hobregin makroskopik gorinimi

Mikroskopik incelemede, materyalin tiimiinden hazirlanan
H.E. kesitlerde birkag adet normal glomerdlin yer aldigi normal
hdbrek parankimin izlenmedigi, genis alanlarda hyalinize fibroz
doku igerisinde gok sayida bazilann limeni eozinofilik sekresyon
ile dolu bazilan incelmis, bazilar ise tek siral kiibik epitel ile do-
seli kistler yani sira tibller gdraldi. Bu tibillerin gevresinde ise
konsantrik goriinimde fibréz doku, bu alanda matir kkirdak




Resim 2 : Primitif tibiller duvannda fibréz dokunun izlendigi
kist ve kikirdak adacigh (HEX25).

adacij ve kalsifikasyon dikkati gekti. (Resim 2,3)
Olgu, tiiblller ve ¢evresindeki fibrdz doku, kikirdak adacifi
ve kistler nedeni ile renal displazi olarak tammiandi.

TARTISMA

Ik kez 1953 yilinda Marshall ve 1958 yilinda Ericsson ve
Ivemark tarafindan pyelonefrit nedenlerinin aragtinimasi
sirasinda gdzlenen bazi morfoljik bulgularin belilenmesi amaci
ile kullamlan RDterimi ile, fetal hayatta bulunan ve renal
parankimin yeterli derecede geligmedidini gésteren yapisal
bulgular anlatiimak istenmistir.* 1959 yilinda Arey her ne kadar
renal displazi terimini kullanmamigsa da bebek ve cocuklann
babreklerinde gorilen kistik lezyonlarin birbirine benzemedigini,
bunlarin hipoplastik unilateral kistik, polikistik bébrek gibi klinik
ve genetik yonden ayrilmasinin zorunlulugunu bildirmig ve tim
kistik malformasyonlann polikistik malformasyonlann polikistik
biibrek adi altinda toplanmasinin dogru olmadigini belirtmigtir.”
Bu goriise karg olarak Osathanondt ve Potter bébrek
displazilerini de igine alarak bobregin biitin kistik lezyonlarini
polikistik bbrek deyimi altinda toplamistir.”

RD'lerin goriilis sikhg tam olarak bilinmemekle birlikte
defisik kaynaklarda kilgiik hipoplastik bdbreklerin %1-3, klinik
materyalde ise cocuklarda %2, nefrektomilerde %15.5,
yetigkinlerde %1, malformasyon nedeni ile yapilan nefrektomi
materyalinde ise %51 oraninda gorildiga bildiriimektedir.®

RD erkek c¢ocuklarda kiz gocuklara gdre 3/1 oraninda
goriiliir. Unilateral olanlar sol tarafta daha sik gérilir.” Bizim
olgumuz kiz gocuk olup saj lokalizasyonlu idi.

En sik karsilagilan displastik bdbrek orgammin total
tutulumu ile giden unilateral formudur.’ Bobrek makroskopik
olarak kistlerden olusur ve normal yapi izlenmez. Kargi bobrek
hemen her zaman nonkistik olmasina ragmen diger anomaliler
agisindan %20-30 risk altindadir. Kontrlateral bébrekte en sik
izlenen anomali Gretero-pelvik darliktir.® Bizim olgumuzda ise
bibrek yizeyi tamamen kistlerden olusmus olup ¢ok ince bir
parankim izlenebilmekteydi.

RD’nin patogenezinde gesitli teoriler dne sirilmektedir.
Bunlardan en gegerli olani bobredin normal geligimi sirasinda
birbirlerini karsiikli uyum icinde etkilemeleri gereken ireter
tomurcugu ile metanefrik blastemin kargiikh diferansiyasyon

Resim 3 : Qevresmde konsanmk f|hruz dukunun izlendigi
primitif tabuller (HEx40)

bozulmasi sonucu gelistigidir.** Diger bir gérilg ise RD alt driner
sistem anomalileri ile birlikte olduju zaman metanefrozin
geligimi dzerine indikleyici etkisini yetmezliine bagh olarak
meydana gelebilecedidir. Erken donemdeki mekanik
obstrilksiyon displazive, ge¢ donemdeki obstriksiyon
pelvokaliksiyal dilatasyon veya hidronefroz gibi sekellerle
sonuglanabilir.* Olgumuzda yapilan radyolojik tetkiklerde her iki
bobredin treterinde herhangi bir obstriksiyona rastlanmamigtir.

RD ginimize kadar otorler tarafindan farkh gekilde
siniflandinimistir. Buglin ise sikhikla kistlerin lokalizasyonuna
bagh olarak fokal, multifokal, segmental, diffiz, seklinde
simiflandinhir. Aplastik veya disgenetik bobrekler gibi ince bir
doku iceren bdbreklere klasik olarak displastik bobrek denir ve
bunlar cap olarak gok kigilktir. Digier displastik bdbreklerin
makroskopik gariinimi displazi fokal ise normaldir."® Multipl
kistler iceren formu ise multikistik renal displazi olarak
tanimlamir.'*

Displastik gortinimin mikroskopik olarak kikirdak
adaciklan, primitif duktuslar, primitif mezenkimal doku ve
primitif glomerdler olmak {zere dort kriteri vardir. Primitif
glomeriiler dofjumdan hemen sonraki zedelenmelede de
gorilebilecedinden difer O¢ kriterle birlikte olmadikga displazi
tamsi konulmamasi gerektigi bildirilmektedir.®® Kistler ve
heterotopik eritropoezis difer yardimci bulgular olmakla birlikte
bazi yazarlara gore de displazi tamisi igin primitif duktuslar
diginda higbir bulgu tek bagina tani kriteri olmamaktadir.**

Primitif duktuslar genellikle medullada bulunurlar ve bunlar
siklikla silyah, silindirik ve kibik epitel ile diseli ve gevresinde
konsantrik goriindimde kollajen ve diiz kas liflerinden olusmusg
bad dokusu igerir.

Bu dokuda elastik lifler bulunmaz. Degigik buyukluklerde
olabilen bu duktuslann gdriinimid tuba uterinanin aberran
duktuslarina benzediginden bunlann mezonefrik duktus artiklan
olabilecejini diigiindiirmektedir.”

Kikirdak ise metanefrik blastemin embriyolojik geligim
anomalisi sonucunda meydana gelen olgulann %20-30'unda
gériilen bir bulgudur.'

Primitif glomeriller ve tiibdller, duktuslardan daha kiigik ve
cevre bad dokusunda diiz kas lifleri icermeyen yapilardir. Bu
yapilar displazi yamisira neonatal donemde, enfarktiste,
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travmalarda ve daha Gnceki bobrek biyopsilerinin skarlaninda
gordlr. :

Bizim olgumuzda da mikroskopik olarak farkh biyiiklerde
silindirik epitelle dogeli duktuslar ve bunlan gevreleyen
konsantrik gérinimde kollajen ve diz kas liflerinden olusmus
primitif mezenkim ve buna komsu bir alanda kikirdak adacigi
gordldu. Ayrica bir kag adet glomeril, tibdller, dedisik
bilyiiklikte kistler ve interstisiyumda minimal mononiikleer
hiicre infiltrasyonu ile kalsifikasyon izlendi.

RD'li olgularda malignite gelisimi hakkinda farkli goriigler
vardir. Bir grup aragtinci malignite gelismedigni belirtirken bir
grup arastinic ise mikroskopik olarak nefrojenik adalar veya
nefroblastomatozis  alanlari  gérillebildiginden  malignite
geligebilecegini belirtmektedir.***

Sonug olarak RD tim bdbrek malformasyonlarina eslik
edebilecefiinden ve unilateral oldugunda kargl taraftaki bibrek
anomalileri agisindan risk altinda bulunabilece§inden ayrica
timaoral geligim gésterebilecedinden dikkatlice incelenmelidir.
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