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Ozet

Amag: Bébrek ve tiriner sistemin dogumsal anomalileri (BUSDA) ta-
nimi, konjenital yapisal anomaliler kullanilan bir terimdir. Prenatal
ultrasonografinin yaygin kullanima girmesiyle BUSDA, cocuk nefro-
loji ve Uroloji vizitlerinin dnemli bir bdlimini olusturmaktadir. Bu
retrospektif calismada, BUSDA tanisi ile takip edilen hastalarin ana-
lizi ve bu hastalardaki renal hasar varhgi arastinlmistir.

Gereg ve Yontem: Klinigimizde 2012-2018 yillari arasinda BUSDA
tanisi ile takip edilen hastalarin dosyalar retrospektif olarak ince-
lendi. Birden fazla anomalisi olanlar (sendromik olgular vb.) cahs-
ma disi birakildi. Dosyalardan antenatal tani varligi, yas, cinsiyet,
goriintiileme ve sintigrafi sonuclari kaydedildi. Ultrasonografi ile
takip edilen hastalarda gerektiginde iseme sistoliretrografisi (ISUG)
ve dimerkaptosuksinik asit (DMSA) sintigrafisi kullanildi.

Bulgular: Calismaya 572 erkek (%71) ve 234 kiz (%29) olmak Uize-
re toplam 806 hasta dahil edildi. Ortanca yas 2 ay ve ortanca takip
stiresi 16 ay olarak bulundu. Hastalarin 503'inde (%62.4) antenatal
tani mevcuttu ve 29 hastada (%3.6) premattir dogum Oykist mev-
cuttu. Ust riner sistemde en sik goriilen anomaliler sirasiyla izole
hidronefroz (%58.2), ektopik bobrek (%7.8) ve at nali bébrek (%6.7)
idi. Alt Uriner sistemde ise primer vezikoUreteral reflii (%10.9) ve
megalireterdi (%1.6). Hastalardan 75 olguda (%9.3) renal skar, 53
olguda ise (%6.6) renal hipodisplazi saptandi.

Sonug: BUSDAnIn prenatal tanisi renal fonksiyon kaybina neden
olabilecek problemlerin erken dénemde taninmasi sanisini artir-
maktadir. Buna ragmen hastalarin %'iinden fazlasi uzun dénemde
tani almadan kalmaktadir. BUSDA'li cocuklar icin, uygun tani ve te-
davi ile renal hasarin ilerlemesini nlenmesi gereklidir.

Anahtar Sézciikler: Anomali; antenatal; BUSDA; konjenital; Giriner
sistem.

Abstract

Introduction: Congenital anomalies of the kidney and the urinary
tract (CAKUT) is a term used for a broad spectrum of congenital
structural anomalies. After implementation of prenatal ultrasonog-
raphy, CAKUT became an important part of pediatric nephrology
and urology visits. The aim of this retrospective study is to analyze
the outcomes as well as prevelance of renal damage in this group
of patients.

Methods: Patients diagnosed with CAKUT between 2012 and 2018
were retrospectively reviewed. Patients with multiple anomalies
(i.e.syndromes) were excluded. Presence of antenatal diagnosis, pa-
tient age, gender, imaging studies and scintigraphy results were
noted. Ultrasonography was used for follow-up imaging, in addition
to VCUG and DMSA when needed.

Results: There were 806 patients in our cohort (572 males and 234
females, 71% vs. 29%). Median age was 2 and median follow-up
period was 16 months. Only 3.6% of the patients were prematurely
born where antenatal diagnosis was present in 503 patients (62.4%).
Most common anomalies in the upper urinary tract were isolated
hydronephrosis (58.2%), ectopic kidney (7.8%) and horseshoe kidney
(6.7%), respectively. On the other hand,primary VUR (10.9%) was the
most common abnormality of the lower urinary tract. Renal scarring
was observed in 75 patients (9.3%) while renal hypodysplasia was
present in 53 patients (6.6%).

Discussion and Conclusion: Prenatal diagnosis of CAKUT has in-
creased early diagnosis of problems that may lead to renal function
loss. For children with CAKUT, proper diagnosis and follow-up is nec-
essary in order to prevent renal deterioration.
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Bé’)brek ve Uriner sistemin dogumsal anomalileri (BUSDA) ta-
nimi bobrek, toplayici sistem, mesane ve Uretranin yapisal
anormallikleri icin kullanilmaktadir. BUSDA, prenatal dénem-
de saptanan anomalilerin %20-30'nu olusturur ve 1000 do-
gumda 3-7 siklikla gériilmektedir.™ BUSDA, hafif hidronefroz
gibi asemptomatik seyredebilen bir anomaliden bilateral renal
agenezi gibi hayati tehdit eden ciddi anormalliklere kadar ge-
nis bir yelpazededir.?3 Baglica gorilen anomaliler treteropel-
vik bileske darhgi (UPD), vezikolireteral reflii (VUR), konjenital
megalireter, duplike sistem, posterior uretral valv (PUV), Ure-
terovezikal darlik (UVD), multikistik displastik bébrek (MVKDB),
renal agenezi veya hipodisplazi, ektopik bobrek, at nali bobrek
olarak siralanabilir.2¥ Bir hastalik grubu olarak BUSDA cocuk-
larda son dénem bdbrek hastaliginin %40-50'sinin sebebidir.
51 BUSDA vakalarinin cogunda etiyoloji belli degildir, genetik
ve cevresel faktorlerin rol oynadigi distintilmektedir.”! Her ne
kadar prenatal donemdeki ultrasonografi (US) taramalarinda
BUSDA tespit edilebilmekteyse de belli bir grup hasta tani al-
madan erigkin yasa ulasabilmektedir.”

Bu yazida BUSDA tanusi ile takip edilen hastalarin klinik ve de-
mografik 6zellikleri incelenmis ve bu vakalardaki renal hasar
varligi arastinimistir.

Gere¢ ve Yontem

Hastanemiz cocuk nefroloji kliniginde 2012-2018 yillari arasin-
da BUSDA tanist ile takip edilen hastalarin dosyalari retrospek-
tif olarak tarandi. Bbrek disi anomalisi olan sendromik olgular
calisma disi birakildi. Dosyalardan hastalarin tani yasi, cinsiye-
ti, laboratuvar bulgulari ve goriintileme sonuclari kaydedildi.
Hidronefroz tespiti tGriner US'de renal pelvis antero-posterior
(AP) capinin tiim hastalarda supin pozisyonunda transvers
planda dlciimii ile yapildi ve =7 mm AP cap izole hidronefroz
olarak tanimlandi. Vezikolreteral reflii icin inceleme bilateral
hidronefrozlu olgularda, Ureteral dilatasyon varliginda, me-
sane anomalileri, cift toplayici sistem varligi, renal parankim
problemi varliginda veya izlemde atesli idrar yolu enfeksiyonu
durumunda yapilmistir. Olgularda VUR tanisi, iseme sistou-
retrografisi (iISUG) ile uluslararasi refli calisma komitesinin
kriterlerine gore konuldu. Renal agenezi, hipodisplazi, at nali
bobrek, MKDB ve ektopik bobrek tanilarinda US ve dimerkap-
tosuksinik asit (DMSA) sintigrafisi kullanildi. Renal hipodispla-
zi, Uriner US'de bobrek boyutunun yasa gore <2SD (standart
deviasyon) olmasi ve DMSA'da skar olmadan diferansiyel renal
fonksiyonun <%40 olmasi olarak kabul edildi. Edinsel renal ha-
sar tanist DMSA sintigrafisinde skar varligi ile konuldu.

Sayisal verilerin degerlendirmesinde normal dagilim gosteren
parametreler icin ortalamaSD, normal dagilim gostermeyen
parametreler icin ise median (minimum-maksimum) kullanildi.

Bulgular

Calismaya 572 erkek (%71) ve 234 kiz (%29) olmak lzere top-
lam 806 hasta dahil edildi. Ortanca yas 2 ay ve ortanca takip
strresi 16 ay olarak bulundu. Hastalarin 503’linde (%62.4) an-
tenatal tani mevcuttu ve 29 hastada (%3.6) prematir dogum

Tablo 1. Hastalarin klinik ve demografik 6zellikleri

Cinsiyet

Erkek 572 71

Kiz 234 29
Ortanca yas, ay (aralik) 2 0.1-204
Ortanca takip stiresi, ay (aralik) 16 2-72
Antenatal tani 503 62.4
Prematurite 29 3.6
Renal skar 75 9.3
Renal hipodisplazi 53 6.6

Tablo 2. Hastalardaki iist iiriner sistem anomalileri

izole hidronefroz 469 58.2
Sag 74 15.8
Sol 335 714
Bilateral 60 12.8
Cerrahi 12 2.6
Renal skar 18 3.8

Ektopik bobrek 63 7.8
Sag 29 46
Sol 34 54
Kros ektopi 4 6.3
Renal skar 8 12.7
Renal hipodisplazi 24 38.1

At nali bobrek 54 6.7
Renal skar 8 14.8
Renal hipodisplazi 10 18.5

Renal agenezi 52 6.5
Sag 21 404
Sol 31 59.6
Renal skar 1 1.9

Renal hipodisplazi 27 33
Unilateral 26 96.3
Bilateral 1 3.7
Renal skar 4 14.8

Multikistik displastik bébrek 21 2.6
Sag 10 476
Sol 11 524
Renal skar - -

Cift toplayici sistem 9 1.1
Sag 4 44.4
Sol 5 55.6
Renal skar 7 77.8

dykiisti mevcuttu (Tablo 1). Ust driner sistemde en sik gérii-
len anomaliler sirasiyla izole hidronefroz (HN) (%58.2), ektopik
bobrek (%7.8) ve at nali bobrek (%6.7) idi (Tablo 2). Alt Uriner
sistemde ise primer VUR (%10.9) ve megalreterdi (%1.6) (Tab-
lo 3). izole HN grubunda 12 hastada (%2.6) cerrahi miidahele
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Tablo 3. Hastalardaki alt liriner sistem anomalileri

Vezikoureteral refl 88 10.9
Unilateral 48 54.5
Bilateral 40 455
Renal Skar 25 284
Renal hipodisplazi 19 216

Konjenital megatreter 13 1.6
Unilateral 12 92.3
Bilateral 1 7.7
Renal Skar 1 7.7

Ureterosel 5 0.6
Sol 5 100
Sag - -
Renal skar 2 40

Posterior uretral valv 5 0.6
Renal skar 1 20

gerekliligi olmusken, 18 hastada (%3.8) renal skar tespit edil-
mistir. VUR grubunda 48 hastada (%54.5) idrar yolu enfeksiyo-
nu (IYE) ve 25 hastada (%28.4) renal skar saptanmistir.

Calisma grubundaki 75 olguda (%9.3) renal skar, 53 olguda ise
(%6.6) renal hipodisplazi saptandi. Dizenli takibi mevcut olan
415 hastanin 97'sinde (%23.4) IYE, 37'sinde (%8.9) tirolitiazis ve
12'sinde (%2.9) kronik bobrek hastaligi tespit edilmistir.

Tartisma

Bobrek ve Uriner sistemin dogumsal anomalisi tanimi, Griner
sistemin yapisal malformasyonlarini ifade eder ve cocuklarda
son donem bobrek hastaligina kadar ilerleyebilen bir hastalik
grubunu olusturmaktadir.23 Prenatal US'nin son 20 yilda rutin
kullanima girmesiyle BUSDA erken dénemde tani alabilmekte
ve hatta bir kismina prenatal donemde miidahale edilebilmek-
tedir.” Ancak tim bu gelismelere ragmen BUSDA'nin énemli
bir kismi tani almadan eriskin yasa ulasabilmektedir.®! Calis-
mamizda hastalarin %62.4'l antenatal donemde tani almistir.
Bunun en muhtemel sebebi hastanemizin bir kadin hastalik-
lari dogum ve cocuk hastanesi olmasidir. Antenatal takip ve
postnatal yonlendirmenin 6nemi burada ortaya ¢ikmaktadir.

Uriner sistem dilatasyonu en sik rastlanilan BUSDA olup tiim
gebeliklerin %1-2'sinde gorilmektedir.*”? Prenatal donemde
saptanan HN'nin blyuk bir kisminda (%50-88) postnatal do-
nemde 6nemli bir patoloji saptanmazken (gecici/fizyolojik
HN), kalan grubun %10-40’lik kesiminde Urolojik anormalik-
lerin erken ortaya c¢ikabilmektedir.® izole HN, Ureter dilatas-
yonunun eslik etmedigi hidronefroz olarak tanimlanir ve pre-
natal donemde saptanan olgularin cogu bu sekildedir.”® Bizim
serimizde hastalarin %52.8'inde izole HN mevcuttu. HN'de
bobrek hasari ve cerrahi miidahale HN'nin derecesi ile yakin-
dan ilgilidir. Uzun dénem takip edilen hasta grubunda buyik
bir kisminin spontan remisyona ugradigi veya stabil kaldigi
g6zlemlenmistir.®'? Ancak baslangicta ciddi HN olan olgu-

larin %7.5-28'inde cerrahi midahale gerekebilmektedir.!'>'
Tum hasta grubumuzda cerrahi miidahale gerekenlerin orani
%2.6, renal hasar orani ise %3.8 olarak bulunmustur.

BUSDA icinde VUR, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu (iYE)
ve bobrek hasari gelisimi agisindan en 6nemli anomaliler-
den birisidir. Tekrarlayan atesli IYE, renal parankim hasari ve
bunun sonucunda proteinri, hipertansiyon ve kronik bob-
rek hastaliginin baslica sebebidir.™ Calismamizda hastalarin
%710.9'unda VUR saptanmis olup bunlarin %28.4'iinde renal
skar ve %21.6'sinda renal hipodisplazi vardi.

Refli nefropatisinin konjenital mi yoksa kazanilmis mi oldu-
gu konusu hala tartismalidir. Prenatal VUR tespit edilen ve iYE
oykisu olmayan hastalarin sintigrafisinde, %30 oraninda re-
nal skar tespit edilmistir ve bu da renal hasarin etiyolojisinde
IYE'nin rolii hakkinda siipheleri artirmaktadir.'® Son zamanlar-
da kabul goren genel gors, renal skarin anormal bébrek geli-
simi (displazik bobrek) ile konjenital yada piyelonefrit ile iliskili
renal hasar ile sonuclanan kazanilmis olabilecegidir.'” Hastala-
rin takibinde IYE 48 hastada (%54.5) saptanmistir. Ayrica skarli
hastalarin %52'sinde, renal hipodisplazi saptanan hastalarin
9%73.7'sinde IYE tespit edilmemistir. BulgularimizVUR’a bagli re-
nal hasarin konjenital olabilecegi goriisiinii desteklemektedir.

Renal hipodisplazi bébrek boyutu ve nefron sayisinda azalma
veya anormal renal parankim ile karakterizedir. Sikhig1 400 can-
I dogumda 1 olup unilateral veya bilateral olabilir. Ozellikle
bilateral goruldiiginde erken donemde bdbrek yetmezligi ile
sonuclanir.® VUR'a bagh renal skar ve bobrekte kii¢tilme ola-
bilecegi icin bu durumun primer renal hipodisplaziden ayirimi
yapilmahdir. BUSDA hastalarin uzun dénem takibinde renal
hipodisplazi, son donem bobrek hastahgi icin dnemli bir risk
faktora olarak bildirilmistir."”! Calismamizda hastalarin yalniz-
ca %3.3'linde renal hipodisplazi mevcuttu ve bunlarin sadece
1'inde bilateraldi.

BUSDA olgularinin uzun dénem takibi ile ilgili literatiirde si-
nirli sayida bilgi mevcuttur. Bobrek blyukligi ve sayr anoma-
lilerini iceren 312 hastanin takibinde 30 yasina kadar 58 hasta
diyaliz tedavisine baslamistir. Bu ¢alismada diyaliz tedavisine
baslamak icin risk faktorl olarak soliter bébrek ve PUV iliskili
renal hipodisplazi varligi rapor edilmistir."”! Avrupa Bobrek, Di-
yaliz ve Transplantasyon derneginin (ERA-EDTA) verilerinin de-
gerlendirildigi baska bir calismada BUSDA iliskili son dénem
bobrek hastaligi (SDBH) ile kontrol grubunda renal replasman
tedavisine baslama yasi karsilastinlmistir. Bu calismada BUS-
DA'ya bagli SDBH gorilme sikligi eriskinlerde ¢ocuklara gore
daha fazla bulunmustur."® Calismamizda kronik bobrek has-
taligi %2.9 gibi duisiik oranda bulunmustur. Bunun sebebinin
kisa takip sliresi olmasi muhtemeldir.

Sonuc olarak, prenatal dénemdeki takip ve goériintiileme yon-
temlerindeki gelismelere ragmen BUSDA tanisi gézden ka-
cabilmektedir. Postnatal donemde hastalarin klinik takibinin
dizenli yapilmasi ve ileri inceleme gereken olgularin erken-
den tespit edilmesi gerekir. Genis bir yelpazede klinik bulgu
verebilen BUSDA'a, kisiye 6zg takip ve tedavi ile kalici renal
hasar riski en aza indirilebilir.
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Cikar catismasi: Bildirilmemistir.
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