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OZGUN ARASTIRMA

Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastaliginda
Bilgisayarli Tomografi Kullanimi
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OZET

Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastaligi (ODPBH), kalitsal bobrek hastaliklart arasinda en yaygin goriilendir. Bobreklerde ¢ok
sayida kist olusumu ve gelisimi ile karakterize sistemik ve ilerleyici bir hastaliktir. ODPBH prognozunu belirlemede yaygin olarak Mayo
smiflandirmast kullanilmaktadir. Bu smiflamada kullanilan bilgisayarli tomografi (BT), ODPBH’da sik goriilen tas hastaligini ortaya
¢ikarmada da faydali olabilir. Nefroloji polikliniginde takip edilen 69 ODPBH’l1 hasta ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin Mayo evrelemesi
yapilirken gekilen BT leri incelendi. BT bazli voliim bobrek hacimleri hesaplandi, kistik yapilar ve nefrolityasis agisindan degerlendirildi.
CKD-EPI formiiliine gore glomerular filtrasyon hizlar1 hesaplandi (eGFR), hastalar ODPBH’nin ekstra-renal bulgular agisindan tarandi.
Hastalarin yas ortalamasi1 47+13 yil saptandi, %451 (n=31) kadin cinsiyetindeydi. Hastalarm %34.8’inde (n=24) bobrek tasi saptandi, tas
olanlarin %25°i bilateral nefrolityazisdi. Total bobrek hacmi ile eGFR arasinda anlamli negatif korelasyon saptandi (r=-0.6, p<0.001). Tas1
olan ve olmayan grup arasinda eGFR ve total bobrek hacmi arasinda farklilik saptanmadi, sirastyla 87 (54-109) vs 83 (49-106) ml/dk/1.73m?
(p=0.805), 961 mm® (695-1936) vs 1219 mm’ (600-1663) (p=0.623). Sonug olarak prognoz belirleme igin yapilan hacim ¢lgiimlemesinde BT
kullanim1 bobrek taslarini belirlemede ilave bir fayda saglayabilir.

Anahtar Kelimeler: ODPBH. Nefrolityazis. Bilgisayarh tomografi. Mayo evrelemesi.
Computed Tomography Use in Autosomal Dominant Polycystic Kidney Disease

ABSTRACT

Autosomal Dominant Polycystic Kidney Disease (ADPBD) is the most common inherited kidney disease. It is a systemic and progressive
disease characterized by the formation and development of multiple cysts in the kidneys. The Mayo classification is widely used to determine
the prognosis of ADPKD. Computed tomography (CT) can be used in this classification and may also be useful in revealing the common
stone disease in ADPKD. 69 patients with ADPKD followed in the nephrology outpatient clinic were included in the study. CT scans of the
patients taken during Mayo staging were examined. CT-based volume kidney volumes were calculated and evaluated in terms of cystic
structures and nephrolithiasis. Glomerular filtration rates (¢GFR) were calculated according to the CKD-EPI formula, and patients were
screened for extra-renal signs of ADPKD. The mean age of the patients was 47£13 years, 45% (n=31) were female. Renal stones were
detected in 34.8% (n=24) of the patients, and 25% of those with stones had bilateral nephrolithiasis. There was a significant negative
correlation between total kidney volume and eGFR (r=-0.6, p<0.001). There was no difference in eGFR and total kidney volume between the
group with and without stones, respectively, 87 (54-109) vs. 83 (49-106) ml/min/1.73m2 (p=0.805), 961 mm3 (695-1936) vs. 1219 mm3
(600-1663) (p=0.623). As a result, the use of CT in volume measurement for prognosis may provide an additional benefit in detecting kidney
stones.

Keywords: ADPKD. Nephrolithiasis. Computed tomography. Mayo staging.

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi
(ODPBH), yaklasik 1000 canli dogumda 1 goriilen,
her iki bobrekte ¢ok sayida kist ile karakterize en

yaygin goriilen otozomal dominant kalitimla gegen %
100 penetransa sahip en sik goriilen genetik bobrek
hastaligidir'. ODPBH, kist sayisinda ilerleyici artis ile
karakterizedir ve kistler tiim nefron segmentlerinden
kaynaklansa da, en sik toplayict kanallarda gelisir ve
60 yasina kadar hastalarin %50’sinde Son Ddnem
Bobrek Yetmezligi (SDBY) gelisir. Hastaligin
progresyonunu etkileyen birgok degistirilebilir ve
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degistirilemeyen risk faktorii vardir. Bunlar arasinda
Hipertansiyon, obezite, sigara 0ykiisii, hematiiri atagi,
cinsiyet, mutasyon tipi ve bobrek hacmi en onemli
prognoz belirtegleridir. Toplam bobrek hacmi (TBH),
degistirilemeyen 6nemli faktorlerden biridir®,
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ODPBH'nin ilerlemesini tahmin etmek ve izlemek igin

en Onemli prognostik faktorlerden biridir. TBH
ultrasonografi, manyetik rezonans (MR) veya
bilgisayarli  tomografi (BT) ile Oolgilebilir.

Ultrasonografi operatér bagimli olmasit ve teknik
zorluk  nedeni ile  klinik  pratikte  hacim
degerlendirmesinde  tercih  edilmez. TBH'yi
hesaplamanin kolay yontemlerinden biri Mayo Klinik
goriintilemesidir’.  Elipsoid denklemini  kullanan
siniflandirma MR veya BT kullanilarak TBH'nin
birka¢ dakika i¢inde Olgiilmesine olanak tanir. BT ve
MR benzer sekilde TBH hesaplasa da birbirlerine
iistlinliikleri vardir. BT daha az zaman alir ve birkag
saniye icinde tamamlanabilir ayrica nefrolitiazis,
kalsiyum siitii, duvar kire¢lenmesi gibi eslik eden
diger durumlart MR’a gore daha iyi gosterir. Bununla
beraber uzun vadede zararli olabilecek X-1gimnlari
kullanimi en 6nemli dezavantajidir®.

Nefrolitiazis ODPBH hastalarin %20 ila %35'inde
goriiliir. Taslar hastalarin lcte ikisinde
semptomatiktir. Taglar genellikle iirik asit ve/veya
kalsiyuam oksalattan olusur. BT bobrek hacim
hesaplamas1 yaninda taslarin en hassas sekilde
saptanmasina olanak saglar'.

Bu ¢alisma, ODPBH hastalarinda prognoz tayini i¢in
BT kullanilarak Mayo simniflandirmasini  ve tas
sikligin1 aragtirmay planladik.

C.B. Giil ve M.C. Cicek

Caligma ile ilgili etik kurul onayr 26 Ekim 2022
tarihinde 2020-15/16 nolu karar numarasi ile
almmustir.

Gereg ve Yontem

Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Nefroloji
polikliniginde ayaktan takip edilmekte olan 69
ODPBH’e sahip hasta calismaya dahil edildi. Tiim
hastalar renal ve extra renal komplikasyonlar agisinda
degerlendirildi. Hastalarin tamamindan kan basinci
dl¢iimii, Viicut Kitle indeksi hesaplamasi yapildi. Kan
biyokimyas:t ile kreatinin degerinden CKD-EPI
formiili ile tahmini glomeriiler filtrasyon hiz1
hesaplandi. Tiim hastalarin sekiz saatlik aclik sonrasi
aclik kan glikozu ve lipid degerleri calisildi. Tiim
hastalara Mayo klasifikasyonu ve tas degerlendirmesi
icin kontrastsiz 6 mm kesit kalinligina sahip ince
kesitli BT taramasi yapildi. Derinlik, genislik, sagital
ve koronal ¢aplar her bobrek igin oOlgildi ve
(http://www.mayo.edu/research/documents/pkd-center
-adpkd-classification/  doc-20094754  adresinden
yararlanilarak bobrek hacimleri hesaplandi. Taglarin
triner  sistemde  lokalizasyonu  ve  boyutu
degerlendirildi. Atipik ODPBH varyantlari, asit, tek
tarafli bobrekleri olan, SDBY olan hastalar, bobrekler
hareket nedeniyle goriintii artefakti olan hastalar ve
verileri eksik veya siipheli olan hastalar caligmaya
alinmadi. Istatistiksel analizler, IBM SPSS Statistics
for Windows, Version 23.0 yazilimi (IBM Corp.,
Armonk, NY) kullanilarak yapildi. Veriler ortalama +
standart sapma (SD), medyan (IQR 25-75), say1 (n) ve
uygun oldugunda yiizde (%) olarak ifade edildi.
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Calismaya katilan hastalarin yas ortalamast 47+13 yil
saptandi, hastalarm % 45’i  (n=31) kadin
cinsiyetindeydi. Hastalarin %34.8’inde (n=24) bobrek
tagi saptandi. Bobrek tasi olan hastalarin %25’inde
(n=6) bilateral bdbrek tasi goriildii. Hipertansiyon
orani tim hastalar arasinda % 60 (n=41), bobrek tasi
olanlar arasinda ise %45 saptandi. Hipertansiyon
varlig1 ile nefrolityasis arasinda belirgin bir iligki
bulunamadi (p=0.093). Bilgisayarli tomografi ile
Olciilen derinlik, genislik, sagittal ve koronal
uzunluklar ile Mayo klinik web tabanli bobrek hacim
hesaplamasina gére medyan TBH 1063 mm’ (653-
1697) bulundu. Tast olmayan grupta medyan bobrek
voliimii 961 mm® (695-1936), tast olan grupta ise 1219
mm’ (600-1663) saptandi ancak TBH agisindan her iki
grup arasinda farkliik saptanmadi (p=0.623).
Hastalarin eGFR degeri ise medyan 86 ml/dk/1.73m’
(51-108) hesaplandi. Her iki grup arasinda renal
fonksiyonlar agisindan anlamli farklilik saptanmadi,
sirastyla 87 (54-109) vs 83 (49-106) ml/dk/1.73m?
(p=0.805). TBH ve eGFR arasinda belirgin bir negatif
korelasyon saptandi (r=-0.6, p<0.001). Ancak TBH ile
idrar yolu enfeksiyonlar: (IYE) arasinda anlamli bir
iliski saptanmadi (Tablo II). Hastalarin %27.58
(n=19)’inde 1YE saptandi. Tas olan grup ile olmayan
grup karsilastirildiginda IYE gecirme siklhiklari
acisindan iki grup arasinda anlamli fark saptanmadi
strastyla %42 vs %58 (* =0.620, p=0.431).

Tablo L.
Nefrolityasis
Yok Var
N % N %
Cinsiyet Kadin 21 46.7% 10 41.7%
Erkek 24 533% 14 58.3%
Hipertansiyon Yok 15 333% 13 54.2%
Var 30 66.7% 11 458%
Hematiiri Var 7 156% 7 29.2%
Yok 38 844% 17 70.8%
IYE Yok 34 756% 16 66.7%
Var 1M1 244% 8 33.3%
Sigara Halen kullaniyor 21 46.7% 4 16.7%
Hi¢ Kullanmiyor 18 40.0% 14 58.3%
Eski igici 6 133% 6 25.0%

Demografik veriler arasinda istatiksel
farklilik saptanmadi.

acidan anlamlt



Polikistik Bobrek Hastaliginda BT

Tablo II. Korelasyon tablosu

Total Bobrek

Hacmi GFR IYE
Total Bobrek Hacmi -0.600* 0.139
GFR 0.024
IYE
GFR; Glomeriiler filtrasyon hizi, IYE: idrar yolu

enfeksiyonu. **p<0.001

Tartisma ve Sonug

Calismamizin en 6nemli bulgusu olan ODPBH’de tas
siklig1 literatiir ile uyumlu olarak % 34.8 oraninda
saptandi’. Nefrolitiazis insidansi, genel popiilasyona
kiyasla ODPBH'li hastalarda yaklasik 5 ila 10 kat daha
yiiksektir. Artan iriner staz ve hipositratiiri, disiik
iiriner pH ve anormal renal amonyum tasinmasi gibi
metabolik bozukluklar, bu hastalarda nefrolitiazisin
yiiksek insidansimi  agiklar®. Farkli ¢alismalarda
ODPBH da nefrolityazis prevelansi %8-35 oranlarinda
bildirilmistir’”®*. Calismamizda renal ve extrarenal
bulgularin siklig: literatiir ile uyumlu bulundu.

Her iki grup arasinda bdbrek voliimleri arasinda
istatiksel olarak belirgin bir farklilik saptanmadi ancak
bobrek tasi olan grubun total bdbrek voliimleri daha
yiiksek olma egilimindeydi. Bobrek tasi olusumuyla
bdbrek voliimii arasinda bir iliski olup olmadig1 daha
once gosterilmemistir. Bizim c¢aligmamizda her iki
grup arasinda total bobrek voliimleri agisindan fark
yoktu.

Bu hastalarda bozuk anatomi ve siklikla parankimal
ve kist duvar kalsifikasyonlarinin goriilmesi BT
disindaki modalitelerle nefrolityazis tanisi koymak
giictiir. BT, tas veya kireglenme tespiti i¢in en hassas
goriintilleme teknigidir. Son zamanlarda ODPBH
hastalarinda TBH'nin kullanimi Tolvaptan verilerinin
aciklanmast ile siklasmustir’. TBH, manyetik rezonans
(MR) veya bilgisayarli tomografi ile Mayo klinigin
onerdigi smiflandirma ile degerlendirilir. Mayo
smiflandirma  sistemi, yiiksek riskli  hastalar
belirlemek igin tercih edilen yontemdir. Hastalari,
hastalik ilerlemesi agisindan diisiik riskten yiiksek
riske dogru bes sinifa ayirir. Mayo siniflandirma
sistemi hastanin yasini, boyunu ve toplam bobrek
hacmini kullanir. Bu sistemde BT veya MR tercih
edilebilir'’.

Bobrek hacminin degerlendirmesi yaninda BT ile
ozellikle obstrilksyona neden olarak hizli bobrek
fonksiyon kaybina neden olabilecek tas varliginin
saptanmasi ve tedavi stratejilerinin belirlenebilmesi
tanida BT nin dstiinliiklerindendir. Diisiik radyasyon
dozu protokolleri kullanilarak yapilan kontrastsiz
karin ve pelvis BT'si, nefrolitiazis siiphesi olan ¢ogu
yetiskin i¢in tercih edilen incelemedir. Bu diisiik doz
modalitesi ile ODPBH da tas degerlendirmesi yaninda

en Onemli olan TBH da

hesaplanabilir.

prognoz  gostergesi

ODPKD tedavisinde en sik kullanilan ajanlardan biri
tolvaptandir. Bir vazopressin reseptor blokeri olan
tolvaptanin bdbrekte tas olusumunu azaltabilecegi
Bargagli ve ark.'' tarafindan gosterilmistir. Ancak bu
calisma goriintiileme yontemi olarak MR kullanan
Bern ODPKD veri tabanini kullandigindan, calisma
sonuicunda MR ile degerlendirmenin 6zellikle
asemptomatik bobrek taslarini belirlemede yetersiz
olacagina dikkat cekilmistir. BT ile degerlendirme
tolvaptan alan hastalarda da oncelikli bir yontem
olarak diisiiniilebilir.

Kronik ve akut gelisen agrilar ODPKD hastalarinda
stk goriliir. Agrinin kaynagi ¢ok cesitli nedenlerden
olabilir'?. Kist enfeksiyonlari, kist igine kanama, tas
ve taga bagli obstriiksiyon, kdk basisi gibi nedenler
olabilecegi gibi, divertikiilitler, karaciger kistlerine
baglt agrilar, safra kesesi problemleri bu hastalarda
agrinin  sebebi olabilir., BT bu hastalarda agn
evaliasyonunda MR’a kiyasla hem daha ¢ok bilgi
verebilir hem de daha hizlica agrinin kokenine
bulmaya yarayabilir'?.

ODPKD hastalarinda 1YE sikligi %30-60 arasinda
degismekle beraber bu konuda yapilmis genis capl
calismalar yoktur’. Bizim ¢alismamizda IYE oram
%?27.8 oraninda saptandi. Eray ve ark. iki ataktan fazla
IYE geciren 40 hastay: dahil ettikleri calismalarinda
TBH ve GFR ile IYE ataklar1 arasinda belirgin bir
baglanti  oldugunu  buldular.  Ancak  bizim
calismamizda her iki degiskenle IYE arasinda belirgin
baglant1 saptanmamigtir. Bunun nedeni ¢alismamizin
primer amacinin tas hastaligimin saptanmasi olmasi ve
hastalarin stk IYE geciren hastalardan secilmemis
olmast gosterilebilir. Ote yandan Eray ve ark. yaptigi
calismada TBH hesaplanirken MR kullanilmis bu
nedenle de nefrolityasis sikligi1 tam olarak
saptayamamis olabilir. Biz calismamizda IYE ile
nefrolityasis varligi arasinda belirgin bir iligki
bulamadik. Bunun nedeni ¢alismanin kesitsel olmasi
ve primer amacinin bu iki hastalik arasindaki iliskiyi
saptamak iizere tasarlanmamis olmasi olabilir.

Sonug olarak; ODPKD hastalarinda tedavi baglanmasi
icin TBH tabanl algoritmalar kullanilmaktadir. TBH
ise hem BT hem de MR araciligiyla dlgiilebilir. BT
aracili 6l¢limiin hizli olmasi, kolay ulasilabilir olmasi,
radyolog  olmayan  hekimlerce de  kolayca
Olciimlenebilmesi, basta tas hastaligi olmak iizere
yandag hastaliklar1 gosterebilmesi nedeniyle MR
goriintillemeye daha istiin olabilir.
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