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Konjenital bobrek ve iiriner kanal anomalisi bulunan cocuklarin klinik ve

demografik ozellikleri

Clinical and demographic characteristics of children with congenital anomaly of kidney and

urinary tract

A. Midhat Elmacy', Fatih Akin?

OZET

Amag: Konjenital bébrek ve Uriner kanal anomalisi (CA-
KUT), cocuklarda son dénem bdbrek hastaligina neden
olabilen, yapisal ve fonksiyonel malformasyonlari icerir.
Bu galismada CAKUT tanisi ile takip edilen vakalarin kli-
nik ve demografik 6zellikleri degerlendirildi.

Yoéntemler: Diyarbakir Cocuk Hastaliklari Hastanesi’nde
Ekim 2008 ile Haziran 2011 tarihleri arasinda CAKUT tani-
sI alan vakalarin dosyalari geriye dénik olarak incelendi.
Dosya bilgilerinden yas, cinsiyet, aile dykisinde CAKUT,
akraba evliligi ve goérintileme calismalari kaydedildi.

Bulgular: Calismaya 232 hasta alindi, 129'u erkek
(%55,6), 103’0 kizdi (%44,4), ortalama yas 4.4 yil (6 giin-
17 yil). Ailede CAKUT 0Oykisu vakalarin %15,2'sinde ve
akraba evliligi %50,9’'unda tespit edildi. Calismamizda
vakalarin 66’sinda (%28,5) uretero-pelvik darlik (UPD),
49’unda (%21,1) renal agenezi, 25'inde (%10,8) ektopik
bébrek, 25'inde (%10.8) at nali bobrek, 20’sinde (%8,6)
multikistik displastik bobrek (MKDB), 20’sinde (%8,6) pri-
mer veziko-Ureteral refli (VUR), 12’sinde (%5,2) polikistik
bébrek (PKB), 7’sinde (%3) posterior Uretral valv (PUV),
4’inde (%1,7) Uretero-vezikal darlik (UVD), 2’sinde
(%0,9) renal hipoplazi ve 2'sinde (%0,9) fizyone bdbrek
tespit edildi. Vakalarin 32’sinde (%13,8) bébrekte skar ve
7'sinde (%3) kronik boébrek hastaligi (KBH) mevcuttu.

Sonuglar: Cocukluk ¢caginda CAKUT ciddi morbiditeye
neden olabilir. Antenatal dénemden itibaren vakalarin dik-
katli ve diizenli takibi dGnemlidir. Tedavi gereken vakalarda
erken donemde teshis, kalici renal hasar riskini azaltir.

Anahtar kelimeler: Cocuk, konjenital anomali, Uriner sis-
tem

ABSTRACT

Objective: Congenital anomaly of kidney and urinary
tract (CAKUT) includes functional and structural anoma-
lies that can cause end-stage renal disease in children.
Clinical and demographic characteristics of patients with
CAKUT are evaluated in this study.

Methods: The files of patients who were followed up
with the diagnosis of CAKUT between November 2008
and June 2011 in Diyarbakir Children’s Hospital were re-
viewed retrospectively. Patient characteristics including
age, gender, family history of CAKUT, consangineous
marriage, and radiological imaging results were recorded.

Results: The study was consisted of 232 patients 129
(55.6%) boys, and 103 (44.4%) girls. The mean age
was 4.4 years. A family history of CAKUT was found in
15.2% of patients and 50.9% of parents had consan-
guineous marriage. Anomalies that were observed in the
study included, ureteropelvic junction obstruction in 66
(28.5%), renal agenesis in 49 (21.1%), ectopic kidney in
25 (10.8%), horseshoe kidney in 25 (10.8%), multicystic
dysplastic kidney in 20 (8.6%), vesicoureteral reflux in 20
(8.6%), polycystic kidney in 12 (5.2%), posterior urethral
valve in 7 (3%), ureterovesical obstruction in 4 (1.7%),
renal hypoplasia in 2 (0.9%), and fusion of kidneys in 2
(%0.9) patients. Renal scarring and chronic kidney dis-
ease was present in 32 (13.8%) and 7 (3%) patients, re-
spectively.

Conclusion: Childhood CAKUT can cause serious mor-
bidities. Cases should be followed up carefully even from
the antenatal period. Early intervention of cases requiring
treatment will minimize the risk of permanent renal dam-
age.
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GIRIS

Konjenital bobrek ve iiriner kanal anomalisi (CA-
KUT), iriner sistemin bobrek, toplayict kanal,
mesane veya iretra gibi degisik seviyelerindeki
yapisal ve fonksiyonel malformasyonlart igerir
[1]. CAKUT insidans1 1000 infantda (6l ve canli
dogan) 0,3 ilal,6 civarindadir. Vakalarin yaklagik
%50’sinde alt iiriner sistem anomalisi mevcuttur
[2]. ABD’de CAKUT insidans1 1000 canli dogum-
da 3-6 olup, tiim vakalarin %34-59’u kronik bob-
rek hastaligt (KBH) ve %31°1 son donem bobrek
hastaligi ile sonuglanir [1]. Bu anomalilerin biiylik
bir kismi ultrasonografi ile prenatal donemde tani
alabilir. Antenatal donemde CAKUT un sik goriilen
bulgular1 oligohidroamnioz, bobrek, iireter ya da
mesane morfolojisindeki belirgin degisikliklerdir.
Postnatal donemde CAKUT agisindan uyarici bul-
gular; batinda palpe edilen kitle, beslenme gli¢liigii
ve idrar ¢ikisinda azalmadir. Bazi formlart multior-
gan anomalilerin eslik ettigi sendromlar ile beraber
goriilse de CAKUT vakalarinin ¢ogu non-sendro-
miktir [1,2].

Ulkemizde CAKUT ile ilgili gocuklarda yapil-
mis ¢alisma sinirli sayidadir. Bu makalede Diyarba-
kir’da CAKUT tanist ile izlenen pediatrik vakalarin
klinik ve demografik 6zellikleri sunulmustur.

YONTEMLER

Diyarbakir Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi’nde Ekim
2008 ile Haziran 2011 tarihleri arasinda Cocuk
Nefroloji Klinigi’nde CAKUT tanisi ile takip edilen
hastalarin dosyalar1 geriye doniik olarak incelendi.
Hastalarin yas, cinsiyet, ailede iiriner sistem ano-
mali Oykiisii, anne-baba akrabalik ve goriintiileme
calismalar1 kaydedildi. Renal agenezi, renal hipop-
lazi, at nali bobrek, multikistik displastik bobrek
(MKDB), polikistik bobrek (PKB), ektopik bobrek,
iiretero-pelvik darlik (UPD), iiretero-vezikal darlik
(UVD), primer veziko-iireteral reflii (VUR), poste-
rior Uretral valv (PUV) ve fiizyone bobrek tanilart
ile izlenen hastalar calismaya alindi. Bobrek disi
multipl anomalinin eslik ettigi sendromik vakalar
calisma dis1 birakildi. Calismamizda renal hasar,
bobrek radyoizotop sintigrafisinde skar varligi aras-
tirlldi. Etkilenen bobrekte parankim kalinliginda in-
celme ve/veya skar varligi ve tan1 aninda KBH olan
vakalar kaydedildi.

BULGULAR

Calismaya 232 hasta alindi, 129’u erkek (%55,6),
103’1 kizdr (%44,4). Ortalama yas 4,4+4,7 yil (6
giin-17 y1l). Anne ve baba arasinda akrabalik 118
hastada (%50,9) mevcuttu. Ailede iiriner sistem
anomali Oykiisii 191 (%82,3) hastada arastirildi,
29’unda (%15,2) pozitif 6ykii tespit edildi. Hastalar-
da en sik tespit edilen CAKUT; UPD 66 (%28,5), re-
nal agenezi 49 (%21,1), ektopik bobrek 25 (%10,8),
at nal1 bobrek 25 (%10,8), MKDB 20 (%38,6), VUR
20 (%8,6), PKB 12 (%5,2), PUV 7 (%3), UVD 4
(%1,7), renal hipoplazi 2 (%0,9) ve flizyone bobrek
2 (%0,9) (Tablo 1). Vakalarin 32’sinde (%13,8) bob-
rekte skar ve 7’sinde (%3) KBH mevcuttu.

UPD olan vakalarda erkek/kiz oram 2,7:1,
obstriiksiyon 44 vakada (%67) solda, 20 vakada
(%30) sagda, 2 vakada da (%3) bilateral izlendi.
Hastalardan 12’sinde (%18,2) renal parankimde in-
celme veya skar, 1 vakada KBH ve 1 vakada VUR
tespit edildi. Cerrahi miidahale uygulanan hasta sa-
yist 10 (%]15) idi. Hastalarm 7’sinde (%10,6) aile
oykiisiinde CAKUT mevcuttu, 4 vakada 1. derece
akrabalarinda UPD ve 3 vakada renal agenezi vardi.

Renal agenezi, vakalarin 27’sinde (%55,1)
solda, 22’sinde (%44,9) sagda idi. Erkek/kiz orani
1.1:1. iki vakada ektopik bobrek ve 1 vakada VUR
renal ageneziye eslik eden anomalilerdi. Aile dykii-
sti alinan 44 vakanin 5’inde (%11,4) CAKUT vardi,
bunlarin 4’linde renal agenezi, 1’inde at nali bobrek
mevcuttu. Vakalarin hig¢ birinde skar saptanmadi.

At nal1 bobrekli vakalarin erkek/kiz orant 1.1:1.
Bir vakada VUR ve 4 vakada (%16) skar tespit edil-
di. Pozitif aile dykiisii 3 vakada (%12) mevcuttu.

Ektopik bobrek, vakalarin 14’tinde (%56) solda
idi. Erkek/kiz orami 1:1.1, ek anomali olarak 1 va-
kada renal agenezi tespit edildi. Vakalarin 6’sinda
sol kros ektopi, 1’inde sag kros ektopi ve 18 vaka-
da pelvik ektopi tespit edildi. U¢ vakada pozitif aile
Oykiisii vardi.

MKDB’li hastalarda erkek/kiz orani 1:2.3. Va-
kalarin 14’iinde (%70) sagda MKDB tespit edildi.
Aile oykiisiinde CAKUT 3 vakada (%15) vardi. Va-
kalarin hi¢birinde diger bobrekte skar saptanmadi.

VUR tespit edilen vakalarda erkek/kiz orani
1:1.2. VUR, 4 vakada (%20) bilateraldi ve 2 vakada
(%10) bobrekte skar vardi.
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PKB’li vakalarda erkek/kiz orami 1:1.4. Va-
kalarin 10’unda (%83) otozomal dominant PKB,
2’sinde (%17) otozomal resesif PKB tespit edildi.
Aile oykiisiinde 8 vakada (%66,7) PKB hastali-
&1 mevcuttu. Vakalarin 2’sinde (%17) tan1 aninda
KBH tespit edildi.

PUV’li vakalarin 6’sinda (%85,7) VUR bilate-
raldi ve yine vakalarin 6’sinda bobrekte skar mev-
cuttu. Hastalarin 4’tinde (%57,1) KBH tespit edildi.

Tablo 1. Vakalarin demografik 6zellikleri ve tespit edilen
anomaliler

n %
Erkek 129 55,6
Kiz 103 44 4
Akraba evliligi 118 50,9
Ailede CAKUT 29 15,2
UPD 66 28,5
Renal agenezi 49 21,1
Ektopik bébrek 25 10,8
At nali bobrek 25 10,8
MKDB 20 8,6
VUR 20 8,6
PKB 12 5,2
PUV 7 3,0
uvD 4 1,7
Renal hipoplazi 2 0,9
Flizyone bdbrek 2 0,9

CAKUT; konjenital bébrek ve Uriner kanal anomalisi, UPD;
Uretero-pelvik darlik, MKDB; multikistik displastik bébrek,
VUR; veziko-ureteral reflli, PKB; polikistik bobrek, PUV;
posterior Uretral valv, UVD; Uretero-vezikal darlik

TARTISMA

Yenidogan doneminde abdominal kitlelerin yak-
lasik yarisim CAKUT olusturur. Insidanst 1000
canli dogumda 3 ila 6 arasindadir. Son zamanlar-
da gelismis goriintiilleme yontemleriyle yapilan an-
tenatal taramalar ile CAKUT insidansinda da artis
izlenmektedir. Bu hastaligin morbiditesi yiiksektir
ve vakalarin %30 ila %50’sinde son donem bobrek
yetmezligi gelisebilir [2,3]. Uriner sistemin gelisim
kusurlarinda, bazi genlerin rol oynadigi, sporadik
vakalarda ve bazi hayvan modellerinde gdsterilme-
sine ragmen hangisinin ana rolii iistlendigi halen
tartismalidir. CAKUT gelisiminde, pek ¢ok konje-
nital anomalide oldugu gibi, multipl genler etkili

olabilmektedir. Ayrica gevresel faktorlerde embriyo
ve fetiis gelisimini etkilemektedir [1].

Obstriiktif triner sistem anomalileri, infant ve
cocuklardaki KBH’nin en 6nemli nedenlerinden bi-
ridir. Ulkemizden yapilan cok merkezli bir ¢alisma-
da, cocuklardaki KBH nin etyolojisinde obstriiktif
iiropati oraninin %10,7 oldugu bildirilmistir [4].
Yenidogan ve ¢ocukluk doéneminde hidronefroz
ve ireterin konjenital anomalilerinin en sik sebebi
UPD’dir. 2000 canli dogumda bir goriilen bu has-
talik erkeklerde daha sik ve genellikle tek taraflidir.
Sol tarafta goriilme orani saga gore yaklagik 2-2,5
kat daha fazladir. Bilateral obstriiksiyon olgularin
%10-15’inde bildirilmigtir [5]. Calismamizda en
stk gozlenen anomali UPD’dir ve erkeklerde daha
fazladir. Literatiir ile uyumlu olarak sol bobrekte
obstriiksiyon %67 gibi yiiksek oranda tespit edil-
mistir. UPD tanisi ile izlenen hastalarin yalnizca
%10-25’ine cerrahi tedavi gerekir [6]. Vakalari-
mizin da cerrahi tedavi gereksinimi yalnizca %15
oranindadir. Brezilya’dan 822 hastay1 iceren ve
retrospektif kohort yapilan bir ¢alismada prena-
tal CAKUT tespit edilen vakalar incelenmistir. Bu
calismada postnatal donemde en sik tespit edilen
anomalinin idiopatik hidronefroz (%37.5) ve UPD
(%19) oldugu, uzun dénem takibinde UPD olan va-
kalarin %18,4’tinde KBH gelistigi bildirilmistir [7].
Calismamizda vakalarin %18’inde renal skar ve 1
vakada KBH tespit edildi.

Renal agenezi, tek tarafli bobrek dokusunun
hi¢ gelismemesidir. Genellikle beraberinde diger
iriner sistem anomalileri (UPD, UVD, VUR) eslik
eder [8]. Cocukluk ¢aginda soliter bobrek tanisi ile
izlenen vakalar eriskin donemde KBH gelisimi agi-
sindan dikkatli takip edilmelidir [8,9]. Westland ve
ark., primer ve sekonder soliter bobrekli vakalarin
uzun dénem takibinde hipertansiyon ve albuminiiri
varlig1 ile renal hasar1 aragtirmistir [9]. Bu ¢aligma-
da primer soliter bobrekli vakalarin %631 erkek,
%26’sinda renal ageneziye eslik eden CAKUT
tespit edilmis ve hastalarin %32’sinde renal hasar
bildirilmistir. Calismamizda da renal agenezi erkek-
lerde daha sikti. Vakalarin %11,1’inde eslik eden bir
CAKUT tespit edildi ve skar saptanmadi.

MKDB, kistik bobrek hastaliklari icerisinde en
sik goriilen anomalidir ve siklig1 1:4300 canli do-
gumdur. MKDB erkeklerde daha siktir, genellikle
tek taraflidir ve sol bobrek daha cok etkilenir. Va-
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kalarin %50’sinden fazlasinda diger {iriner sistem
anomalileri de eslik eder [10]. Displastik bobrek
yliziinden uzun dénemde hipertansiyon, bobrek
boyutunda artis ve malignite gibi komplikasyonlar
gelisebilir. Ulkemizden yapilan bir ¢alismada 102
MKDB’li hastada erkek/kiz oran1 1.5:1 bulunmus
ve 96 hastanin uzun donem takibinde, 1 hastada
hipertansiyon tespit edilmis ve malignite saptan-
mamistir [11]. Calismamizda ilging olarak MKDB
kizlarda daha sik ve sag bobrekte daha fazla tespit
edildi. Baz1 ¢alismalarda benzer olarak kizlarda ve
sag bobrekte daha fazla oldugu bildirilmistir [12].
Bu durum farkli genetik ekspresyon ve cevresel
faktorlere bagl olabilir. MKDB’e eslik eden en sik
anomali VUR’diir [8]. Calismamizda MKDB’e es-
lik eden ek iiriner sistem anomalisi tespit edilmedi.
Bu durum, bdlgemizdeki sosyo-ekonomik diizeyin
diisiik olmast nedeniyle diizenli takip ve ek incele-
me yapilamamasinin bir sonucudur.

Erkek infantlarda alt {iriner sistem obstriiksiyo-
nunun en dnemli sebebi PUV’dir. insidans1 5000-
8000 canli dogumda 1°dir. Vakalarin %25-50’sinde
infantil donemde VUR goriliir [8]. Hastalarin yak-
lasik 1/3’{inde eriskin ¢aga ulasmadan KBH gelisir
ve sonug olarak bu hastalarin ¢ogunda renal replas-
man tedavisi gerekir [2]. Kibar ve ark., PUV tanisi
ile izlenen 52 hastanin uzun dénem takibinde, er-
ken ve geg tan1 alan vakalar arasinda KBH hastaligi
gelisimi agisindan fark olmadigini bildirmislerdir
[13]. Calismamizda vakalarin %85,7 sinde bilateral
VUR ve bobrekte skar tespit edildi. Hastalarimizin
%57,1 gibi yiiksek bir oraninda tan1 aninda KBH
mevcuttu.

Bugiine kadar, CAKUT olan vakalarin kiigiik
bir kisminda, genetik mutasyonlarin tarif edildigi
sendromlar tanimlanmig ancak ¢ogu anomalili vaka
hala tanimlanamayan izole bir grubu olusturmakta-
dir. Bu anomalilerin gelisiminde ailevi paternin de
katkis1 bildirilmektedir [1,3]. Ulkemizden yapilan
bir ¢alismada, CAKUT tanisi ile izlenen hastalarin
%22,9’unda pozitif aile dykiisii ve %24,8’inde ak-
raba evliligi bildirilmistir [3]. Ayrica bu ¢alismada
180 vakanin, asemptomatik, I. derece akrabalari
incelenmis ve %48,3’iinde CAKUT tespit edilmis-
tir. Caligmamizda pozitif aile Oykiisii, vakalarin
%15,2’sinde mevcuttu ve akraba evliligi %50,9 gibi
yiiksek bir oranda tespit edildi. Bolgemizdeki diisiik

sosyo-ekonomik sartlardan dolayi, CAKUT sapta-
nan vakalarin tiim aile bireylerine tarama yapilama-
dig1 diistintiliirse, pozitif aile dykiisiiniin beklenen-
den diistik ¢ikmasi siirpriz degildir.

Sonug¢ olarak, cocukluk c¢aginda CAKUT,
asemptomatik klinikten KBH gelisimine kadar ge-
nis bir yelpazede goriilebilir. ileri teknoloji goriintii-
leme yontemleri kullanilarak yapilan prenatal takip
ve postnatal déonemde multidisipliner yaklagim ile
CAKUT vakalarinin birgogunda kalict renal hasar
gelisimi 6nlenebilir.
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