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Dogumsal torasik ektopik bobrek, dogustan diyafragma
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Ozet

Dogumsal torasik ektopik bébrek, bobregdin ¢ok nadir gérilen gelisimsel anomalisidir. Genellikle klinik belirti vermez ve tani akciger grafisi
ile rastlantisal olarak koyulur. Sol torasik ektopik bobrek ile birlikte diyafragma “evantrasyonu”, iki tarafli pes ekinovarus ve gelisimsel kal-
ca displazisi tespit ettigimiz 2 ay 22 ginlik bir kiz olguyu sunuyoruz. (Tiirk Ped Ars 2007; 42: 125-8)

Anahtar kelimeler: Diyafragma evantrasyonu, dogumsal, torasik ektopik bébrek

Summary

Congenital thoracic ectopic kidney is a very rare developmental anomaly. It is usually asymptomatic and discovered incidentally on a ro-
utine chest radiography. We report a left thoracic ectopic kidney in a 2 months 22 days old girl with eventration of the diaphragm, bilate-
ral pes equinovarus and developmental dislocation of the hip. (Turk Arch Ped 2007, 42: 125-8)
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Giris

Dogumsal gbégus kafesi yerlesimli bébrek nadir gori-
len gelisimsel bir anomalidir. Tim ektopik bdbrek olgula-
rnin da en az gorilen seklidir. Genellikle belirti vermez.
Tesadufen gekilen gégus grafilerinde tani konur (1-4). Eti-
olojisinde intrauterin dénemde folik asit, A vitamini eksik-
ligi, teratojenik ilaglara ve kimyasal maddelere, iyonize
Isinlara, enfeksiyonlara, S. Haematobium, malarya benze-
ri enfastasyonlarla karsilasmis olmak suclanmistir (3). Ek-
topik bébrek karmagik coklu dogustan anomalilerle birlik-
te bir sendromun parcasi olabilir (1,3,5,6).

Diyafragma “evantrasyonun” eglik ettigi gégus kafesi
yerlesimli bébrek, “pes ekinovarus” ve dogustan kalca
displazisi birlikteligi de olan bir olguyu nadir gérilmesi ne-
deni ile sunuyoruz.

Olgu

iki ay 22 gunlik kiz hasta dért giinden beri devam
eden Oksurlk sikayeti ile bagvurdu. Otuzikinci gebelik
haftasinda preeklampsi tanisiyla sezeryan ile 1500g agir-
iginda, 42 cm boyunda dogmustu. APGAR skoru birinci
ve besinci dakikada 7 ve 9 olarak tespit edilmisti. Erken
dogum olmasi ve solunum sikintisi nedeniyle 29 glin ya-
tarak tedavi edildikten sonra taburcu edilmigti. Pes ekino-
varus sekil bozukluguna ek olarak, kalca ultrasonografi-
sinde sag ve solda tip Il a ile uyumlu dogustan kalca
displazisi tanisi konmustu. Ortopedi klinigi tarafindan algi
ile “pozisyonel tedavi” altina alinmisti. Fizik muayenesin-
de boy 49 cm, kilo 4120 g, bas c¢evresi 37,5 cm idi. Sis-
tem bulgularinda 8zellik yoktu. Biyokimyasal tetkiklerinde
kan degerleri ve bdbrek islev testlerinin sonuglar yasina
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gbre normal sinirlar igcindeydi. Akciger grafisinde sol akci-
gerde diyafram Ustlinde diizglin sinirli, opak bir kitle oldu-
gu tespit edildi. Yenidogan déneminde, hastaneye ilk ya-
tisinda cekilen akciger grafisinde benzer gériinim yoktu.
Bilgisayarll tomografide ve manyetik rezonans goéruntile-
mede solda diyafragmanin arka yarisinda sapi asagiya
bakacak sekilde malrotasyona ugramis ektopik sol b&b-
rek ile uyumlu gériiniim mevcuttu (Resim 1-2). intravendz
piyelografide de ektopik bébregin siizme islevinin normal
oldugu saptandi. Her iki bdbrek buyUklikleri tabii ve sinir-
lari dogaldi (Resim 3). Baryumlu kalin bagirsak gecis gra-
fisi ile bagirsak gecisinin normal oldugu saptanarak olasi
diyafram fitigi tanisi diglandi (Resim 4). Teknesyum 99m
MAA “Macroaggregated albumin” ile yapilan akciger per-

Resim 1. Sol dogumsal ektopik bobregin bilgisayarli tomog-
rafisi

Resim 2. Sol dogumsal ektopik bébrek MR’1

Resim 3. Sol dogumsal ektopik bobregin intraven6z ilirografisi

Resim 4. Baryumlu kalin bagirsak gecis grafisi
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flzyon grafisinde, sol akciger alt kisminda hafif perfiizyon
eksikligi izlendi. Ekokardiyografi ve karin ultrasonunda ek
bulguya rastlanmadi.

Olgumuzun ©6ksulrik disinda klinik bulgusu yoktu.
Boébrek slizme islevini yerine getirdigi icin herhangi bir
cerrahi girisim planlanmadi ve izlemine karar verildi.

Tartisma

Ektopik bdbrek pelviste, iliyak veya karin bdlgesinde,
kargi tarafta ya da gapraz yerlesimli olabilir. En sik rastla-
nan tip pelvik bélgede yerlesen ektopik bébrektir. Gogus
icinde yerlesmesine ise ¢ok nadir rastlanir (4,7,8). G6gus
ici ektopik bobregin embriyolojisi hala net olarak bilinme-
mektedir. Normalde, bdbregin sekizinci gebelik haftasin-
da tamamlanmasi gereken sakral bdlgeden bel bélgesine
¢ikisinin normalden fazla olmasi seklinde tarif edilmekte-
dir. ilk zamanlarda, diyaframin kapanmasindan énce béb-
regin yukariya hizla gikmasinin gégus i¢i yerlesimli bébre-
ge neden oldudu dislnulmekte idi (3,5,9). “Pleuroperito-
neal” zarin gelisimsel bozuklugu ya da kapanmasinin za-
manlamasinda gecikme olmasi bir bagka etken olarak ile-
ri sUrdlmastir (3,5,7,8,10). Ancak gdégus ici yerlesimli
bébrek ile dogumsal diyafram fitiginin birlikte bulunma
sikhiginin oldukga disik (%0,25) olmasi nedeni ile, bu
ikinci varsayimin gegerliligi tartismahdir (7,10,11). Bu ko-
nuda gunimuizde daha ¢ok kabul géren bir diger meka-
nizma da bdébrekistl bezinin ve karacigerin gelisim su-
reclerinin bébregdin durusunu etkilemesi ve bdbrek kordu-
nun devam etmesine ikincil olarak gelistigidir. Bununla
birlikte bu mekanizmalarin hicbiri tam olarak diglanama-
makta, her birinin gégus ici ektopik bébrek gelisiminde rol
oynayabilecegi bildirilmektedir (10).

Basit gégus kafesi yerlesimli bébrek genellikle bulgu-
suz seyreder. Bdbrek islevlerinde bozukluga neden ol-
maz. Nadiren ciddi solunum sikintisina neden olabilir
(3,9,11,12). Genellikle ilerleyen yaslarda travma ya da Uri-
ner sisteme uygulanan invaziv girisimler sonrasinda so-
runlara yol actiginda tani konur. Bu nedenle toplumdaki
gercgek sikligi bilinmemektedir (3,9,12). Otopsilerde ekto-
pik bébrege rastlanma orani 1/900- 1/1 500 olarak bildi-
rilmistir. Otopsi ¢alismalar toplumdaki gergek sikligi yan-
sitmaz. (1,4,6,10,12). Gorlintileme yéntemleri kullanilarak
yapilan gesitli calismalar, karsilasma sikliginin toplumdan
topluma degiskenlik gosterdigini ortaya koymaktadir (2).
Lyndon ve ark.’larn (6) geriye dénik olarak yaptiklari bir
calismada, dogum &ncesi dénemde 25 551 olguyu ultra-
sonografi ile taramiglar ve pelvik yerlesimli ektopik bébrek
sikh@ini 1/1965 olarak bildirmiglerdir. Chung ve ark.’lan
(13) 132 686 saglkl okul cocugunda bébrek anomalilerin
sikigini arastirmak igin ultrasonografi ile yaptiklar tara-
mada 30 olguda ektopik bébrek saptamiglardir. Bu olgu-
lardan ise sadece birinde gégus iginde bdbrek oldugunu
bildirmislerdir. Son vyillarda radyolojik ¢alismalarda ekto-

pik bébrek sikhgr % 0,023-% 0,35 olarak bildirilmektedir
(3). Erkeklerde, kadinlara gore iki kat daha siktir (4,7,9).
Olgumuzda da oldugu gibi, daha c¢ok sol tarafta (%61)
g6zlenmektedir. Sag tarafa (%36) yerlesebilecegi gibi, gift
tarafli da (%2) olabilir (7,9).

Gogus kafesi icindeki bobregin tanisi radyografi ile ko-
nabilir. Olgumuzda da oldugu gibi én-arka durumunda
cekilen akciger grafisinde, gégus boslugunda, orta hatta
yakin dizgin sinirl kitle gériintisui ile dikkati ceker. Bazi
olgularda ise diyafram yilksekligi tek bulgu olabilir. Arka
mediyasten yerlesimli olan néroblastoma, gangliyonori-
noma, noérojenik kist, meningeal kist ve Bochdalek herni-
si de benzer radyolojik gériinUme neden olurlar. Bu ne-
denle ile ayirici tanisinin yapilmasinda intravendz piyelog-
rafi, bilgisayarli tomografi ve diger tetkikler kullanilir
(1,2,7,11,13,14).

Diyafram ile iligkisi farkll sekillerde olabilir (4,7,9). Di-
yaframin durumuna gére dért basit gogus igi yerlesimli
boébrek tipi tanimlanmistir:

1) Normal diyafram ile birlikte,

2) Diyaframin “evantrasyonu” ile birlikte,

3) Dogumsal ya da edinsel diyafram fitig ile birlikte,

4) Diyaframin travmatik yirtigi ile birlikte (4,7)

Olgumuz diyafram “evantrasyonu” ile birlikte olan tip
ile uyumluydu. Dogumsal diyafram “evantrasyonu”, diyaf-
ramin anormal yiksekligidir ve nadir rastlanir. Kas liflerinin
dogum 6ncesi dénemde felg, aplazi, ya da atrofisi gibi ne-
denlerle yetersizligi ile ortaya cikar. Diyafram “evantrasyo-
nu” olgumuzda da oldugu gibi genellikle belirtisizdir. Go-
gunlukla tedavi gerektirmez (12,15,16). Klinik bulgu veren
agir olgularda “plikasyon” ameliyati hastalan siklikla ra-
hatlatir. Dogumsal diyafram fitig1 ile dogumsal diyafram
evantrasyonunun ayirimini yapmak ¢ok zordur. Ancak bu
ayrimin yapilmasi da tedavi agisindan énemlidir. Evant-
rasyonun seyri diyafram fitigindan daha iyidir (17). Bar-
yumlu kalin bagirsak gegis grafisi ile hastamizda diyafram
fiigr dislanmis, diyafram evantrasyonu tanisi kesinlesmis-
tir.

Olgumuzda ektopik bdbrekle, iki tarafli pes ekinova-
rus ve kalga diplazisi birlikte idi. Ektopik bdbregin kardi-
yovaskdler, sindirim sistemi, genitolriner ve iskelet siste-
mi anomalileri gibi ¢oklu sistem anomalileri ile birlikte ola-
bilecegi bildiriimektedir (6,8,11,18). Olgumuzda tespit et-
tigimiz iskelet anomalileri literatir ile uyumluydu.

Cikarim

Akciger grafisinde mediyastinal kitle tespit edilen has-
talarda nadir olmasina ragmen gdgus igi yerlesimli bébrek
ayirici tanida yer almalidir. intravendz piyelografi ya da bil-
gisayarli tomografi ile néroblastom, gangliyonorinom, né-
rofibroma, nérojenik kist, meningosel, perikardiyal kist ve
Bochdalek hernisi ile ayirici tanisi yapilarak tani kesinles-
tirilmelidir.
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