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Polikistik bobreklerin tammlandigy ilk devirlerden, son yilla-
ra kadar bu konuda ¢ok farkli ve cok sayida diislince ileri siiriil-
miis, patogenez simflandirma ve terminoloji konusunda biiylik
karsikliklar devam edegelmistir. Osathanondh ve Potter’in 1963-64
yillarinda yaptigi ¢ok detayll iki grup mikrodiseksiyon calisma-
siyla bobregin gelismesi ve polikistik bobreklerin patogenez ve
siniflandirmas: aydimlannus, kabul edilebilir bir tasnif ortaya c¢ik-
mistir.

Polikistik bobreklerin bilinen dzelliklerinden kisaca bahsedil-
dikten sonra her vakay: icine alabilme yeteneginde olan son si-
mflandirma incelenecektir.

PATOGENEZ

Bugiine kadar polikistik bobreklerin patogenezi igin birgok
teori ortaya atilmigtir.

Asirlar once Rokitansky bobrek kistlerinden Tbahsetmis,
ancak bu konuda esas miinakaga 1800 yillar1 ortalarmda Virchow’
un teorileriyle baslamistir. Virchow hadisenin idrar akimindaki
obstriiksiyon neticesi artan geri akimla oldugunu belirtmis, obs-
triiksiyonun iirik asid kristalleri, tubuli epitellerinde tuz depo
edilmesi veya fotal pyelit neticesi artan bag dokusu ile olabilece-
gini belirtmistir. Ayn fikirde olan miielliflerin de bulunmasina
ragmen deneyler boyle olmadigini gostermistir (26).

* AY. Tip Fakiiltesi Patolojik — Anatomi Kiirsiisii Asistani.
. A. U. T. F. Mec., XXIV, I, 231 - 242, 1971
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Kampmeier 1923—26 yillarinda ve sonra, Mc Kenna ile bir-
likte bu konuda calismalar yaparak giiniimiizdeki diisiinceye en
uygun gorisleri ortaya koymus (15,26), daha sonra bu konuda
¢ok az makale ilave edilmistir (43). Gelisme hatasi, uzun seneler
ureter tomurcugu ve metanefrik blastemin birlesmemesi olarak
kabul edilmis, mikrodiseksiyon calismalart bunu gdstermemis-
tir (6,12,13). Miisahadeler ve sonra deneyler kistleri Bowman
kapsiillerinde de ortaya koymustur (10).

Zaman zaman polikistik bobreklerin neoplazm olusu iizerin-
de durulmustur. Tubuli epitel proliferasyonu ile olan popilloma-
t0z kistik yapidan bahsedilerek, Multilokuler kistadenoma terimi
kullanilmig, ayrica Fibroadenom ismide verilmistir. (26).

Wilms tiimorii, bobrek korteksi kanseri, renal liposarkom
ile birlikte oldugu vakalar bildirilmistir (4,11,35,37,41).

Epitelin normal bulunup, bag dokusu proliferasyonunun
tespiti hamartom kabul edilmesine yol acmis, Wilms tiimorii ile
yakin ilgisinden, epitelyal ve mezansimal komponentlerden biri-
nin agir1 proliferasyonu neticesi bunlardan birinin gelistiginden
bahsedilmis bu iki dokunun embryoner menseli oldugu belirtil-
migtir (20).

Polikistik bobreklerin genetik ozelligi iizerinde durularak
resesif Mendelien bir gecisten bahsedilmis ve ilgili vakalar yazl-
migtir (15).

Cannon tetkiklerinde cinsiyete bagh olmayan, ressesif bir ge-
cisi bildirmistir (8).

Diphenylanime, fluorenyldiacetamide’le beslenen sicanlarda
bobrek kistleri tespit edilmis (32, 39), renal papillanin ligatiir ve
ligasyonu ile polikistik bobreklere benzemeyen tablolar elde edil-
migtir (10-15),

POLIKISTIK BOBREKLERIN GENEL OZELLIKLERi

Polikistik bObrekler genellikle hastanin yasmi ve lezyonun
siddetini gOstermek iizere iki grupta incelenmistir (1,14,46).

Lambert genis bir ¢alismasinda yenidogan polikistik bobrek-
lerinde kistleri glomeriiler, tubular, ekskretuvar olarak ayirmais,
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sadece ekskretuvarda ve bilhassa adultte kistlerin pelvisle istira-
kinden bahsetmistir (15-18). Ayrica kronik pyelonefritteki tubu-
ler gosteriye sahip konjenital bir polikistik bobrek seklinden
bahsedilmistir (44).

Bir diger tip papiller kollektor tubuli dilatasyonlarmndan iba-
ret olan Mediiler kistik hastalik (Medullary sponge kidney) seklin-
de belirtilmistir. Ailevi gibi duruyorsa da herediter goriinmeyen
(42, erkekte iki misli fazla olan bu tipte yeni doganin kollektor tu-
buli dilatasyonlar: prekursdr kabul edilmistir (14,19). Karaciger
ve daha nadir olarak akciger, pankreas Kkistleriyle istirakinden
bahsedilmis, kortekste kist ihtiva eden tipleri bildirilmistir (2).
Karacigerde portal fibrozisle istiraki de gdrilmiistiir (17).

En cok Adult ve infantil sekil olarak iki grupta incelenmis-
tir. Adult sekil: 4. ve 6. dekadlarda goriilen, sistemik semptomla-
rin da bulundugu, sekonder sebeplerle olilme gotiiren bir tip
olarak kabul edilmis, unilateral de bulunabileceginden, normal
parankimin bulundugundan bahsedilmistir.

infantil Sekil : Yenidogani birkac¢ hafta veya ayda Oldiiren,
kardeslerde bulundugu halde bir aile hikéyesi tespit edilemeyen,
kiiciik kistler arasimnda normal parankim ihtiva etmeyen tip ola-
rak tanmmstir (1,5,14,21,46).

Polikistik bobreklerde siinger bdbrek hari¢ bir cinsin iistlin-
ligli goriilmemistir. Yenidoganda, 4. ve 6. dekadlarda bulunur,
kesin bir heredo-familyal gecisi vardir (1,8,10,14,46). Ancak % 4-18
vakada unilateraldir (1,5,15). Insidans 1/222-1/4933 arasindadir,
otopsilerde ortalama nisbet 1/350, 1/500 diir (1,34).

BOBREK ve KISTLER : Bir kaide olarak bobrekler normal
lokalizasyondadir. Normal kontiirleri daima muhafaza edilir, bi-
lateral halde genellikle simetriktir. 2580 grama varabilir (15), ke-
sit ylizleri cok degisik olabilir. Mikrokistten, 4-5 cm. caplh kist-
lere kadar degisirler (9).

Nisbi hacimleri az ¢ok yasla ilgilidir. Kist muhtevasi berrak
saridan bulanmga kadar degisir. Hatta kanama ile kirmizi, kahve-
rengi goriilebilir (10,14,15,16,46). Kolesterol, yilksek nisbette iire,
iirik asid, kreatinin ihtiva ederler (5). Arastirmalar kist epitelinin
yerine uygun fonksiyon goérdiugunii gostermistir (14,17,18).
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Birlikte goriillen malformasyonlar : Polikistik Bobreklerde be-
raber olan bir¢ok malformasyon bildirilmis, 1 /3 vakada bulunan
karacifer safra kanalikiilleri kistleri ilk siray: isgal etmistir
(3,27,40). Sirayla Pankreas, dalak ve akciger Kkistleri de istirak
edebilir. Karacigerde bir diger mallformasyon portal fibrozistir
(17,42) Klinik olarak polikistik bobrekle es anlamli bir lezyon ba-
sal serebral arter anevrizmasidir (38).

Polikistik bobrekli vaklarin % 10’u bunlarin riiptiiriiyle oliir.

Kardiyovaskiiler malformasyonlar disindaki malformasyon-
lar diger displastik bobreklerin aksine ¢ok degildir. Fakat yine
de daha bir¢ok malformasyonla birlikte oldugu' bildirilmistir
(3,7,14,33,47).

Klinik : Polikistik bobreklerin klinigi cok defa benzer. Bila-
teral ebdominal kitle, bel agrisi, hipertansiyon (% 73) vardir
(15,46). Diger ranal semptomlarda vardir (8,14,15), ekseri polisi-
temi sekonder infeksiyon ve komplikasyonlar: da goriiliir,

BOBREGIN GELISMESI

Polikistik bobrek tiplerini gérmeden bobregin, gelismesini
gormek uygun olacaktir. Bu konuda en uygun kaynak Osatha-
nondh ve Potter’in 70 btbregin mikrodiseksiyonuna, dayanan ca-
hismalar: olacaktir (22,23,24,25,31).

Bilinen Pronefroz ve Mezonefroz safhasindan sonra gelen
Metanefroz ureter tomurcugu ve bunun penetre oldugu metanef-
rik blastemden miitesekkildir. Bobregin normal gelisme sarti bu
iki komponentin mutlaka es zamanli gelisme ve tekamiiliidiir. Ure-
ter tomurcugu iiglincli bolinmege kadar muntazam gekilde ikiye
boliintir (Stromagenik). Her doku nihavetini metanefrik blastem cer
virir. Bu da nefronlar: teskil eden(Nefronogenik) ve stromay1 yapan
(Stromagenik) hiicrelers degisir. Dallar cevresindeki mezangim bdb-
regin fotal lobiiler gériiniimiinli yapar. Dallanmayla birlikte lobu-
lasyon da artar. Baglarda nefronegenik dokunun tegkil ettigi «S»
seklinde c¢ift tabakli yap: dista Bowman kapsiiliinii, icte glome-
gloromriiliin epitelyal tabakasini yapar. Komsu damardan pen-
etre olan bir kapiller, glomeriil yumagmi tegkil eder. Kapillerin
birlikte siiriikledigi bag dokusu mesangiumu yapan ureter tomurcu-
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gu dali 8. haftada 20 tanedir. iki bolilnme arasinda kalan parcalar
interstiyel bolge olarak bilinir. Ilk generasyonlarda siiratli boliin-
mege bagh olarak bunlar kisa, son boliinmelere dogru uzundur.
14-15. haftaya kadar ikinci seri dallanma biter. Bundan sonraki bir-
kag dallanma nihai kollektor tubuleri teskil eder.

Dallanmayla birlikte baslayan nefron tesekkiilil filtrati tubuli
nihayetlerine bosaltir. Disa gerginlesen papilla yiizleri kalisleri tes-
kil eder. Daha proksimaldeki dallar ve kalisler gerginleserek de
renal pelvisi yapar. Bunun poroksimali ureterdir.

Ureter dallar1 ucunda gelismeyle ilgili ampuller bolgeler mev-
cuttur. Bunlar 8. haftada nefron tesekkiiliinii tesvik eder ve 1. pe-
riod baslar.

1 Period : Bu safhada nefronlar «5» safhasinda ampulla ile
birlesirler. Miiteakiben ampulla ikiye bolinir. Her yeni ampulla
yeni bir nefrona birlesir. Nefronu bulunan bir ampulla yeni bir
nefron tesekkiiliinii tesvik edemez. Bu 14-15. haftaya kadar siirer.

2 Period : Tek bir ampulla 2-6 nefron tesekkiiliinu tesvik ede-
bilir. Miiteakip ampuller bolilnmelerle bir generasyondan digeri-
ne ilerleyen birlesmis bir nefron ihtiva eder. En geng nefron am-
pullaya baglidir. Nefronlarmm proksimali toplayici tubuli olarak
ifade edilen tek bir tubuliye agilmisg olur. Buna Arcade (sira Kke-
merler) teskil etmek, bu perioda da Arcade tesekkiil zamani de-
nir. Bu sekilde 5-7 tubuler dal generasyonu gelisir.

3. Period : Toplayict tubulinin ampullaya baglandigl yerden
baslar. Bundan sonra her ampullaya bir nefron baglanir. Bu 20-22.
veya 32-36. haftaya kadar siirer ve bunda da 5-7 tubuler dal generas-
yonu geligir.

4. Period : Nefron tesekkiilil sonlanmasindan, yani ampullanin
kaybindan, adult hayata kadar siirer. Hicbir yeni nefron gelismez.
Biitiin tubuler biiylime interstisyeldir. Bobrek hacmi tubuler kiv-
rintilar, kan damarlari tekamiilii ve bag dokusu proliferasyonu ile
artar.

POLIKiSTIK BOBREK TIPLERI
TiP 1

Yeni doganda fatal olan, eskiden hamartomatoz bobrek, siin-
ger bobrek, yeni doganin polikistik bobregi gibi isimler almig
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olan tiptir. Daima bilateral, daima karaciger safra kanalikiil kist-
leriyle, bazen pankreas akciger Kkistleriyle birliktedir.

Bu tipte btbrekler simetrik biiyiliktiir. Fotal lobulasyonlar:
vardir. 1-2 cm. capa ulasan kistler her tarafta ve tipik olarak uni-
form sekilde yaygindir. Genisleyen tubuler kanallar kortekse dik-

tir. Kistik uglari korteksten ve diger ugtakiler area kribrozadan
goriilebilirler.

Mikrodiseksiyon biitiin lezyonun kollektor tubuli interstisyel
bélgelerinde hiperplazi seklinde oldugunu gOstermistir (33, 27,
31). Bu erken generasyonlarda divertikiiler, orta generasyonlar-
da sakkuler ve terminal generasyonlarda diffiiz dilatasyonla so-
nuclanir. Hiperplazi ampuller gelismeden sonra olur, bu sebeple
ampuller davranis normaldir. Nefronlar normal yap: ve lokalizas-
yondadir. Terminal tubuliye bagli nefron adedide (6-14) adet nor-
maldir. Bag dokusu artmamistir.

Mikroskopide kortekste genis, medullada oval, kiibik epitel-
le doseli kistler vardir. Bowman kapsiilleri hafif genis olabilir.
Henle kulpunda % 30 oranda, minik kistler vardir. Bu 3. periodda
gelisen nefronlarda daha siktir.

Bu tip bdbrege sahip yenidoganin ¢ok erken o6liimii heniiz
izah edilememistir. Homozigot resesif bir genle taginmas: miim-

kiin goriilmekteyse de bundan sUphelendirecek vakalar da vardir
(3).

TiP 2

Yenidoganda, adultte goriilebilen, ¢ok cesitli isimler almis bu-
lunan, karaciger safra kanalikiil kistleriyle istiraki olmayan poli-
kistik bobrek tipidir. Bilateral olusta, siiratle dliime gétiiriir. Uni-
lateral bulundugunda ileri yaslarda semptom verir ve bir bobre-
gin bir kisminda lokalize halde bulunursa hayat boyunca gizli ka-
labilir. Bobrek normalden kiiciik olabilir, bu eskiden hipoplastik,
aplastik, disgenetik bébrek isimlerini almigtir. Bobrek biiyiik de
olabilir. Bilateral ise bobrekler simetriktir, gorliniisleri uniform
degildir. Kistlerin hacmi, adedi ve cevrelerindeki bag dokusu go-
rinisii degistirir. Kistler fibréz bag dokusuna gomiiliidiir ve ci-
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darlar1 kalindir. Lezyon lokalize degilse ureter dilatasyon, kont-
raksiyon veya atrezi gosterir. Atrezik ise tubuler dallanma ¢ok
primitif tespit edilir. Dilatasyon halinde renal pelvis ve kalisler
de dilatedir. Lokalize lezyon bulunursa, normal parankimden kes-
kin smirla ayriimis olarak tespit edilir, bu eskiden multilokiiler
kist olarak ifade edilmistir.

Mikrodiseksiyon, ureter tomurcugu dallanmasinin ve meta-
nefrik blastem farklilasmasmin olamadigim gostermigtir (1, 3,
22, 28, 29, 30, 31). Metanefrik blastem yoktur veya yetersizdir. Boy-
lece ampuller aktivite lizerine meydana getirecegi stimulus da yok
veya yetersizdir. Neticede bu stimulusla olan tubuler dallanma
da olamaz. En fazla 4-12 tubuli generasyon dali tesekkiil eder. Bu
gelisen kollektor tubulilerin de hemen hepsi terminal kistlerle son-
lanir. Cok defa tubulilerin kendileri de dilatedir. Hicbir seviyede
obstriiksiyon yoktur. Tubuliler arasinda normalde hi¢ bulunmayan
capraz istirakler vardir. Nadiren normal olan son iki tubuler gene-
rasyon mevcut yegine parankimi teskil eden nefronlar1 gelistirir.
Kan dagilimi daima intizamsiz ve anormaldir. Tubuli ve terminal
kist civarmda kapiller yumaklar teskil ederler.

Kist muhtevasi gevreleyen kiibik epitelden gelir. Parankim na-
diren vardir, kistler artan bag dokusu ile cevrelenir. Kan damar-
lari, ileri derecede genis sinir trunkuslari, yer yer kikirdak adalari
vardir. Damalar medial kalsinozis gdsterebilir. Mevcut birkac glo-
meriil cok kiiglik, iyi gelismemis, parsiyel hiyalinize haldedir. Bow-
man kapsiilii ve tubuliler hafif dilate olabilir. Tubuliler ekseri kisa
ve dardir. Bag dokusu eritropoez odaklarina benzer sahalar gos-
terir.

Ailevi olusuna ait delil yoktur. Birden fazla generasyonda go-
riilmemistir. Cevre orijinli bazi faktorlerle oldugu diisliniiliir.

TIP 3

Yenidoganla ileri yaglar arasinda, ekseri bilateral, erken in-
fantil hayatta bilhassa karacigerde portal fibrozis olmak iizere di-
ger malformasyonlarla birlikte goriilen tiptir. En cok karsilasilan
bu tiptir. Normal ve lezyonlu bolgeler yan yanadir. Bunlardan biri-
nin hakimiyeti hayat siiresini tayin eder. Bobrekler lezyonun iler-
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lemesiyle artmak {izere daima biiyiiktiir. Onceki hali kii¢iik kistler-
den dolay1 Mikrokistik olarak ifade edilir. Yasla birlikte kistler ve
dolayisiyle bobrek genisler. Uretra, mesane ve ureter ekseri nor-
maldir. Pelvis normalden daha tubulerdir; kalisler anormaldir,
papillalar ekseri yoktur. Nadiren normal piramidler tesekkiil et-
mistir. Ayni sahis bu tipi ve tip 2’yi birer bobreginde birlikte ta-
styabilir.

Mikrodiseksiyon en fazla degisik derecede anormali gosteren
tip oldugunu ortaya koymustur. Ureter tomurcugu dallanmasi,
nefron ve bag dokusu tesekkiilit anormal olabilir. Bobrek gelisme-
sinde, 1. periodda yavas boliinmege bagli olarak interstisyel bolgeler
uzun kalir ve papilla tesekkiil etmez. Tubuli dallanmasinin ileri ge-
nerasyonlarinda siiratli ve intizamsiz boliinme ile papilla benzeri
(psddopapilla) yapilar gelisir. Bunun devami miiteakip psoddopap-
illalara sebep olabilir.

Erken safhanin normal oldugu vakalarda papilla bariz ve pira-
midler normal olabilir. Bu halde ileri generasyonlarda ayni anda
ikiden fazla dala boliinmeyle kortikal dallanma seklinde anomali
ortaya cikar. Arcade tesekkiilli olmayabilir. Kollektor tubuli diffiiz
veya sakkiiler dilatasyon gdsterebilir. Genellikle anormal kollektor
tubuliye baglhi nefronlar da anormaldir. Bilhassa Bowman kapsiil-
leri ve Henle kulpu koseleri dilatedir. Buradaki kistler kollektor
tubulilerinkinden kii¢iiktiir, ince cidarlidir ve cevresinde kollek-
tor tubuli kistlerinin aksine az bag dokusu vardir. Obstriiksiyon
hicbir sahada yoktur. Kan damarlar: caplar: ve dagilisi intizam-
s1zdir, genis sinir trunkuslar: daha asikardir.

Bir aile anamnezi alinabilirse de gecis sekli konusunda yeter-
li bilgi yoktur.

TIP 4

Yeni doganla ileri yaslar arasinda goriilebilen, bilateral ve
diger malformasyonlarin eslik etmedigi polikistik bébrek tipidir.

Mikrodiseksiyon bu tipin uretral obstriiksiyona bagh oldugunu
gostermis, sekonder olarak artan geri akimin, kollektor tubuliler-
de ampuller faaliyete zarar verdigini ortaya koymustur.

Nadiren uretero-vezikal veya uretero-pelvik birlesme noktala-
rinda obstriiksiyon bir sebep olabilir. Cok defa . bu tipte, obstriik-
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siyon inkomplet oldugundan lezyonlar hafiftir. Bu ekseri verimon-
tanum seviyesinde semisirkiiler membrandz kivrimlarla olur.
Membranlar mayiyle dolarak pasaji tikar. Bobrekteki anomali
obstriiksiyonun siddetli ve tesekkiil zamanina baghdir. Hafif vaka-
larda dogumu miiteakip sebebin ortadan kaldirilmasi normal ya
samaya imkéan verebilir.

Bunlarda mesane cok dilate, kalin cidarlidir. Ureterler hafif
dilate, sakkiilerdir. Renal pelvis hafif gergindir. Bag dokusu bilhas-
sa pelvis yaninda artmaigtir.

Kollektor tubuliler hafif ve diffiiz dilatedir, adet ve tesekkiil-
leri normaldir. Nadiren son generasyonlarda kortikal bir dallanma
gosterebilir. Son generasyonlara nefronlar bir arada birlesebilir.
Arcade tesekkiilii nadirdir. Mikrokistler daha ziyade korteks al-
tinda tek bir tabaka tegkil edecek sekildedir.

Erken fotal hayattaki obstriiksiyon kisa ve hemen hemen diiz
olan kollektor tubulilerin artan geri basinctan direkt zararlanma-
sina yol acar. Ampullanin normal dallanmasi bozulur. Nefronlar
daha «S» safhasinda olduklarindan kistik olarak genislerler.

Gec fotal hayatta inkomplet bir tikanma ise dallanmada hafif
bir zararlanma, kollektdr tubuli terminallerinde kii¢iik kistler ve-
ya Bowman kapstillerinde hafif dilatasyonla sonlanir.

Adult hayattaki obstriiksiyon ise daha ziyade renal pelvis, ka-
lisler ve papiller duktuslarda genislemege sebep olur (22,30).

TESHIS, TEDAVI VE PROGNOZ

Polikistik bobrekler aile anamnezi, bilateral abdominal kitle
ve agr1 seklindeki semptom ve bulgulara ilave edilecek pyelografi
ve gerektiginde eksploratris laparatomi ile teshis edilirler.

Tedavi daha ziyade komplikasyonlar: 6nlemek seklinde ola-
caktir. Unilateral olup cerrahi endikasyon konan vakalarda diger
bobregin, yasin ilerlemesiyle birlikte bir diger tip polikistik bobrek
olarak teshis edilebilecegi daima hatirlanacaktir.

Eskidenberi prognoz adultlerde iyi, yenidoganlarda iimitsiz
olarak tesbit edilmistir. Adultlerde 6liim ekseri renal yetmezlik,
miyokard infarktiisii, serebral kanama ve kalb yetmezlii neticesi
olur. Hayat siiresi degisik bildirilmistir, semptomlarin ¢ikisindar
itibaren en uzun hayat siiresi 24 yil olarak bilinir (15).
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OZET

Polikistik bobreklerin simiflandirilmast ve patogenezlerini ihti-
va eden literatiir gozden gegirildi. Bu konularda ¢ok karisik ifade-
ler bulundugundan son yillarda Osathanondh ve Potter mikrodi-
seksiyon yoluyla bobreklerin gelismesini ve polikistik bobrekleri
incelediler. Bu sebeple bobreklerin normal ve anormal gelismesi,
polikistik bobrekler ve tiplerinin son durumu hakkindaki literatiir
de ayrica gozden gecirildi.

SUMMARY
Folycystic Kidney : Under the Light of New Concepts

The literature concerning polycystic kidneys classification and
their pathogenesis were reviewed. Because of the conuflicting ex-
pressed, recent years Osathanondh and Potter were studied of re-
nal development and polycystic kidneys by microdissection. We
were also reviewed the literature about recent status of normal and
abnormal development of kidneys, polycystic kidneys and their

types.
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