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v Bu calismamzda, 20 ci gebelik haftasinda basvuran ve rutin ultrasonografik incelemede bi-
lateral fetal polikistik bobrek hastahf tanisi konulan, 29. gebelik haftasinda prematir eylem
ve fetal 6lamle sonuglanan bir gebelik olgusu sunuldu. 1igili literatiir incelendi.

Anahtar Kelimeler: Polikistik bobrek hastaligy

' The polycstic renal disease diagnosed in the antenatal period.

vIn our study, we presented a case which resulted with premature labor and fetal death in the
29 th week, who was diagnosed as bilateral fetal polycystic renal disease by routine ultrason-
ographic investigation during 20 th week. We reviewed the relevant literature.

Key words: Polycystic renal disease.

P olikistik bébrek hastalifi, otozomal
dominant veya otozomal resesif gecis
gosteren, 6000 ile 15000 dogumda bir gortilen
kalitsal bir hastaliktir I Hepatik kist, fibro-
zis ve duktal proliferasyon ile karakterize-
dir. Hastalifin prognozu bilateral renal tutu-
lumun sgiddeti ile belirlenir?2. Klinik ve
patolojik bulgular yasa bagimh olarak belir-
gin hale gecer. Renal bulgular erken cocukluk
doneminde, hepatik bulgular ise ileri
yaslarda ortaya c¢ikar. Aile agacinda da
gosterilebilen patolojik bulgular benzerlik
gosterirS,

Bu yazimizda, otozomal resesif gecis
gdsteren ve antenatal olarak tam konulan fe-
tal polikistik bobrek hastalifi olgusunu, na-
dir gortilmesi ve antenatal takipte rutin ul-
trasonografik incelemenin 6&nemini
vurgulamak amaciyla sunmayr uygun bul-

duk.
OLGU SUNUMU

24 yasmda, gravida: 4, para: 0, abortion:3,
yasayan:0 olan ve 5 aylik gebe oldugunu ifade
eden G.T. isimli kadin hasta, rutin gebelik
kontrol muayenesi i¢in hastanemize
basvurdu. Oykiistinden, son adet tarihine gore
20 haftalik gebeligi bulundugu, daha 6nceki
u¢ gebeliginden ikisinin 1.5 birisinin ise 2
aylk iken disiikle sonuc¢landig, dastik ma-
teryallerinde arastirma yapildigi 6grenildi.
Esi ile akrabaligi yoktu. Simdiki gebeliginde,
gecirilmis enfeksiyoz bir hastahk, ila¢ kul-
lamm ve radyasyona maruz kalma gibi fetal
yonden risk olusturabilecek bir o6zellik
tanmimlamiyordu. Soy gecmisinde, énemli bir
ozellik yoktu.

Hastanin agirhigy 59 Kg olup gebelikten
onceki agirhiga gore 4 kg agirlik artisi mev-
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cuttu. Sistematik incelenmesinde patolojik
bulguya rastlanmadi. Kan basinci: 110/70
mmHg, Nabiz: 84/dakika olarak saptandu.
Obstetrik incelenmesinde; uterus 18 haftalik
buaytkliikte, cocuk kalp sesleri (+) ve 144/
dakika ritmik olarak saptandi.

Laboratuvar incelenmesi: Kan grubu ARh
(+), esinin kan grubu B Rh(+) Hb: 11gm/dl,
Hct: %32, idrar tetkiki normaldi. Serolojik
incelemede toksoplazma, rubella, klamidia,
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herpes (TORCH) etkenlerine rastlanilmadi.
alfa fetoprotein (AFP) 22 ng/ml idi. Uliraso-
nografik incelemede: Amnion sivisimn
azaldifi, renal bolgelerde bilateral olara,
32x34 ve 68x64 mm boyutlarinda kitleler
saptand1 (Resim: I-1I). Bilateral polikistik
bobrek hastahg diastntlerek, iki hafta son-
ra ultrasonografinin tekrarlanmasina.
karar verildi.

Resim II

Resim 1,2; Yirminci Gebelik Haftasinda, Ultrasonografik Olarak Bobreklerin On-Arka ve Ak-
siyel Gértintimleri. Bilateral Buytmus Multikistik Bobrekler.
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Bu muayeneden sonra gebe, 29. gebelik Cocufun dogum sonrasi yapilan incelen-
haftasinda prematiir eylem nedeniyle hasta- mesinde; karmn cevresi 38cm. basg cevresi 24
nemize basvurdu ve spontan vajinal yolla cm, karn ileri derece distandii ve karmda
1350 Gm agirhginda 6la bir kiz ¢ocuk ascite meveuttu. Yuiziinde Potter arazi belir-
dogurtuldu (Resim: III). gindi (Resim IV].

Resim 3 : Dogum Sonrasi Bebefin Gortintinti

Resim 4: Bebefin Yiiz Gortmama (Potter Yzl
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Patolsjik makroskopik incelemede, bilat-

eral polikistik boébrek saptandi. Ureterler ve
mesanede patolojik bulgu yoktu.

tolojik incelemede, karacigerde periportal

fibrozis, plasentada hiperplasentosiz sap-
Histopa- tandi {(Resim: V)

Resim 5: Makroskopik Olarak Plasentanin Hiperplazik Gértintimi. (Hiperplasentozis)

Safra kanallarinda duktal proliferasyon

multikistik gériintim mevcuttu
saptandi. Her iki bébregin enine kesitinde, (Resim 6).

Resim 6: Bobreklerin Eine kesitlerinde

Gros Olarak Multikistik Gértnam.
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Yapilan taramada, anne ve babada renal
patolojiye rastlanilmadi. Daha ileriki
kusaklarda genetik mcelemeye devam edil-
mektedir.

TARTISMA

Orozomal resesif gecis gosteren polikistik
bébrek hastalifi, karaciger ve bobregi ayni
anda tutmaktadir, Renal tubulilerde dilatas-
yon, karacigerde kistik olusumlar, periportal
fibrosiz, safra kanallarinda proliferasyon bu
hastaligin tipik patolojik bulgularidir.
Onemli bir 6zelligi, renal tutulum ile hepatik
patolojinin ters orantili olusudur. Siddetli
perinatal tipinde renal tutulum genellikle be-
lirgin degildir 4. Olgumuzun makroskopik ve
mikroskopik patolojik incelenmesinde sap-
tanan bulgular ve anne ve babasinda renal
patolojinin gosterilmeyisi, otozomal resesif
gecis gosteren polikistik bdbrek hastalifi
oldugunu gostermektedir.

Hastaliin patogenezi tam olarak bilinme-
mekle birlikte, renal tubulilerin interstisyel
kisimlarimin hiperplazisine ikincil olarak
duktal ektazi sonucu ortaya ciktifi
dustintilmektedir. Sv1 dolu olan tubuliler ra-
dial olarak seyreder ve renal korteksten ka-
likslere dogru uzamr. Kesit yfizinden
bakildifinda stingerimsi yap: gosterir 43, Ol-
gumuzda da patolojik makroskopik incele-
mede aym gorinim mevcuttu.

Hastalign ultrasonografik incelemede ti-
pik bulgusu ise, bobrek lojlarinda ekzositesi
difftiz olarak artmis olan bilateral kitlenin
gortalmesidir. Kortikomeduller farkhlasma
belirsizlesmistir. Ultrasonografik olarak, 8-
10 mm boyutlarinda olan kistler rahatlikla
secilir iken, 1-2 mm boyutlarinda olan kis-
tler gosterilememektedir?. Biaytmus ekojenik
bobrekler bilateral olarak saptamirsa, otozo-
mal resesif polikistik bdbrek hastahifi
tanisi, 16-18 gebelik haftalarnda ultraso-
nografik olarak konulabilir. Prognozun be-
lirlenmesinde bilateral tutulumun siddeti
onem tasir. Normal amniotik sivi hacmi ve
kortikal simirin korunmasi iyl bir prognozu
isaret ederken, oligohidramnios ve bos me-
sanenin gortilmesi prognozun kot oldugunu
gosterir 7,

Otozomal dominant polikistik boébrek
hastalifi daha sik goriilen bir patoloji ol-
masina rafmen prenatal donemde
tanimlanmas1 nadirdir. Ultrasonografik
gorintimi resesif tipe benzemekle birlikte,
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dominant tipte nefronlar dilate ve kistler
daha biyiiktir. Amniotik sivi hacini normal,
renal patoloji ise unilateraldir. Bu tip poli-
kistik bobrek hastalignda ailenin ultraso-
nografik olarak taranmas: uygundur 189

Bir cok intrauterin fetal anomalilerin
saptanmasinda oldugu gibi, renal patolojile-
rin tanimlanmasinda da ultrasonografi ¢ok
dnemli bir tam metodudur. Antenatal taki- -
plerde rutin kullanmmi, bir ¢ok malformas-
yonlu dogumlarin 6nlenmesinde yarar
saglayabilmektedir.
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