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GIRIS ve AMAC:
anomalisidir. Atnali bobrege eslik eden anatomik malformasyonlar ve

Atnalt bobrek, en sik goriilen renal flizyon

genetik sendromlar mevcuttur. Eslik eden iiriner sistem malformasyonlari

cerrahi  midahale  endikasyonu  dogurabilmekle  birlikte bu
malformasyonlar uzun dénemde renal skar ve kronik bobrek hasari ile
iligkilidir. Bu calismada atnali bobrek anomalili hastalarin klinik seyir ve

prognozunu degerlendirmeyi amacladik.

YONTEM ve GERECLER: Saghk Bilimleri Universitesi, Ankara
Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart Hematoloji Onkoloji Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Nefroloji boliimiinde atnali bobrek tanisi alan ve
verilerine ulasilan 60 hasta retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin
demografik ozellikleri, klinik ve laboratuvar verileri, goriintiileme tetkik

sonuglar1 ile uygulanan medikal ve cerrahi tedaviler kaydedildi.

BULGULAR: Calismaya dahil edilen 60 hastanin 22'si kiz (%36.7), 38'1
(%63.3) erkekti. Yas ortalamasi 5.3+4.2 yil olan hastalarin ortalama takip
stiresi  38.3+3.1 ay olup %5'i prenatal donemde tant almisti.
Hastalarimizin 5'inde (%8.3) ekstrarenal sistem bulgusu, 4'linde (%6.6)
genetik sendrom tanist mevcuttu. Hastalarin tant aninda ve son
basvurulart esnasindaki ortalama serum sodyum, potasyum, iire, trik asit
degerleri ve kreatinin klirensleri arasinda anlamli fark saptanmadi
(p>0.05). Hastalarin son bagvurularindaki ortalama serum kreatinin
degerlerinin anlaml derecede artmis oldugu goriildii (p=0.02). Kizlar ve
erkekler arasinda laboratuvar degerleri ve kreatinin klirensi acgisindan fark
saptanmadi. Cerrahi islem uygulanan 9 hastanin 5'i iireteropelvik darlik
nedeniyle opere oldu. 60 hastanin sadece birinde kronik bobrek hastaligt

gelisti. Hastalarm higbirinde proteiniiri ve hipertansiyon saptanmadi.
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TARTISMA ve SONUC: Atnali bobrek, eslik edebilecek iiriner sistem bozukluklari, diger organ
malformasyonlar1 ve genetik sendromlar nedeniyle dikkatli bir fizik muayene gerektirir. Eslik eden
tiriner sistem anomalileri cerrahi endikasyon gerektirebilir ve bu anomaliler uzun dénemde renal skar
iligkili bobrek hasarina sebep olabilir. Atnali bobrekli hastalarin yakin araliklarla ve dikkatli izlemi
gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Atnali bobrek, ¢ocuk, hasta

ABSTRACT

INTRODUCTION: Horseshoe kidney is the most common renal fusion anomaly. Horseshoe kidneys
may be a part of certain genetic syndromes and may be associated with other anatomic malformations.
Urinary malformations might require surgical treatment, and might also lead to renal scar formation
and therefore chronic kidney damage. In this study, we aimed to evaluate the clinical course and

prognosis of horseshoe kidney in pediatric patients.

MATERIALS and METHODS: Medical records of the patients with horseshoe kidneys followed in
the pediatric nephrology department of University of Health Sciences, Ankara Child Health and
Diseases, Hematology Oncology Training and Research Hospital between January 2010 and

December 2018 were retrospectively evaluated.

RESULTS: Twenty-two girls (36.7%) and 38 boys (63.3%) were included in this study. Mean age of
the patients were 5.3+4.2 years and mean follow up time was 38.3+3.1 months. Three patients (%5)
were diagnosed prenatally. Five patients (8.3%) had extrarenal malformations, 4 patients (6,6%) had
genetic syndromes. There were no significant differences in terms of serum sodium, potassium, urea,
uric acid levels and creatinine clearance between the time of diagnosis and the end of the follow-up
(p>0.05). Mean serum creatinine levels of the patients increased significantly at the end of the follow-
up (p=0.02). There were no significant differences in terms of serum sodium, potassium, urea, uric
acid levels and creatinine clearance between girls and boys. Nine patients had ureteropelvic junction
obstruction (UPJO). Among all 60 patients only one patient developed chronic renal failure. At the

end of follow up period none of the patients had proteinuria or hypertension.

CONCLUSIONS: Horseshoe kidney require careful physical examination. Concomitant urinary
system anomalies may require surgical intervention and may result in renal scar related chronic kidney

disease. Patients with horseshoe kidneys should be monitored closely and carefully.

Key words: horseshoe kidney, children, patient
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GIRIS

Atnali bobrek anomalisi, her iki bdobregin siklikla alt poliiniin (%95) ince bir parankim,
fibrotik bir band veya ortak vaskiiler ve toplayici sistem ile birlikte, orta hatta birlesmesi
sonucu meydana gelen fiizyonudur. Bu anomali gebeligin 4. haftasinda birbirine komsu iki
nefrojenik blastemin normal migrasyon ve rotasyonunun engellenmesiyle olusur. Bu
anomalinin insidansinin 1/400 oldugu ve erkeklerde iki kat daha sik goriildiigii bildirilmistir
(1,2). Hastalarin ¢cogu asemptomatik olup prenatal veya baska nedenlerle ¢ekilen abdominal
ultrasonografi (USQG) ile tan1 alabilecegi gibi enfeksiyon, obstriiksiyon, tas, hipertansiyon gibi
sebeplerle de semptomatik hale gelip tan1 alabilmektedir (3). Cogunlukla iireterler, bobregin
malrotasyonundan dolay1 pelvise yiiksek girisli, lateral yerlesimlidir. Ek olarak bu anomalide
vezikoiireteral refli (VUR), iireteropelvik (UP) bileske obstriiksiyonu ve tekrarlayan idrar
yolu enfeksiyonu (IYE) bildirilmistir (4). Renal atrofi, interstisyel fibrozis, glomeriiloskleroz,
mediiller displazi ve ciddi bobrek hasarinin goriilebilecegi vurgulanmistir. Ayrica atnali
bobrek anomalisi ile santral sinir sistemi, kardiyovaskiiler sistem, gastrointestinal sistem ve
iskelet sistemi anomalilerinin eslik edebilecegi bilinmektedir (4). Bu konuda yaymlar
bildirilmisse de renal prognoz ve bunu belirleyen faktorler ile ilgili ¢alismalar devam
etmektedir. Bu ¢alismada atnali bobrek anomalisi tanis1 alan hastalar ve prognozlari geriye

dontik olarak degerlendirilmistir.

MATERYAL ve METOT

Calismaya, 1 Ocak 2010 ile 31 Aralik 2018 yillarinda arasinda, Saglik Bilimleri Universitesi,
Ankara Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Hematoloji-Onkoloji SUAM hastanesi Cocuk Nefroloji
Boliimii’nde 0-18 yas arasindaki “Atnali bobrek anomalisi” tanisi alan ve verilerine ulagilan
60 hasta dahil edildi. Hastalarin; eslik eden hastaliklar1 ve anomali varligi, yas, cinsiyet gibi
demografik 6zellikleri, klinik ve laboratuvar verileri, yapilan goriintiileme tetkikleri, uygulan
tedavi ve cerrahi gereksinimi bilgileri retrospektif olarak degerlendirildi.

Spot idrar protein/kreatinin oranmin 0.2’den biiyiik olmasi1 proteiniiri olarak kabul edilirken
torba ile alinan idrar kiiltiiriinde 105 cfu/mL, orta akim idrarinda 104 cfu/mL, sonda ile alinan
idrarda 103 mikroorganizma iiremesi IYE kabul edildi. Glomeriiler filtrasyon hizin1 (eGFH)
belirlemek i¢in Schwartz formulii ile tahmini kreatinin klerensi hesaplandi. Kronik bobrek

yetmezligi eGFH <90 mL/min/1.73m2 olarak kabul edildi. Calismaya dahil edilen atnali
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bobrek tanili hastalardan elde edilen veriler elektronik ortama aktarilarak SPSS 16.0 istatistik
programinda analiz edilmistir. Ortalamalar1 karsilagtrmak i¢in bagimsiz drneklem t testi

kullanilmistir. Istatistiksel anlamlilik diizeyi olarak ise p< 0.05 alinmustir.

BULGULAR

Calismaya atnal1 bobrek anomalisi ile takip edilen 60 hasta dahil edildi. Hastalarin 22’si kiz
(%36,7), 38’1 (%63,3) erkek, yas ortalamas1 5,3+4.2 yildi. Atnali bobrek anomalisi erkeklerde
anlaml derecede yiiksek saptandi (p=0.01).

Kizlarin yas ortalamasi 6,6+4,5 yil iken erkeklerin yas ortalamasi 4,6+£3,7 yildi. Yas
ortalamasi agisindan kizlarla erkekler arasinda anlamli bir fark yoktu (p>0.05).

Izlem siiresi ortalama 38,3 £3,1 ay (min:15 ay max: 7 y1l 8 ay) olan hastalarm {icii prenatal
donemde tan1 almisken 19 hasta IYE, 12 hasta karm agrisi, ii¢ hasta mikroskobik hematiiri,
bir hasta hipertansiyon agisindan arastirilirken tanmi almisti. Diger hastalara ise normal
muayene sirasinda yapilan goriintiileme yontemi ile tan1 konulmustu.

Ayrica hastalarin 2’sinde (%3,3) Turner sendromu, birinde (%21,6) Holt Oram sendromu,
birinde Cornelia de Lange sendromu tanisi mevcuttu. Bu sendromlar disinda hastalarin
birinde mikrosefali, ventrikiiler septal defekt, birinde aort koarktasyonu, birinde imperfore
aniis, birinde hermafroditizim saptandi. Geriye kalan 51 (%85) hastada ise diger sistemlerle
ilgili herhangi bir bulguya rastlanmadi. 22 (%36) hastanin ise IYE &ykiisii oldugu 6grenildi
(Tablol.)

Tablo 1. Atnali bbrek anomalili hastalarin demografik verileri ve eslik eden tiriner sistem bulgulari

(n=60) Ort+=SD Eslik eden tiriner sistem bulgulari n (%)
Cinsiyet (kiz/erkek) 22/38 Pelviektazi 27 (45)
Tani yas1 (yil) 5,3+4,2 UP darlik 9 (15)
Kiz hasta tan1 yas1 6,6+4,5 Cift toplayict sistem 2 (3,3)
Erkek hasta tani yasi 4,6+3,7 VUR 2 (3,3)
Takip siiresi (ay) 38,3 £3,1 Bobrek tasi 2 (3,3)
Basit renal Kist 1(1,6)
Hipospadias 1(1,6)

Hastalarin basvuru anmdaki laboratuvar incelemelerinde ortalama kan iire diizeyi 23,2+10

mg/dL, kreatinin 0,44+0,15 mg/dL, sodyum (Na) 137,4+£2,7 mEgq/L, potasyum (K)
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4,4+0,45mEq/L, iirik asit 4,1+0,89 mg/dL saptandi. Bagvuru anindaki ortalama eGFH
1244223 ml/dk/1.73m* olarak hesaplanan hastalarm takip sonundaki laboratuvar
incelemelerinde ise ortalama kan iire diizeyi 24+8,8 mg/dL, kreatinin 0,61+0,16 mg/dL,
sodyum (Na) 136,7+2,5 mEq/L, potasyum (K) 4,3+0,3 mEq/L, kan {irik asit 4,4+1 mg/dL
saptandi.

Takip sonundaki eGFH ortalamast 118+19,7 ml/dk/1.73m2 olan hastalarin tan1 aninda ve son
takipteki laboratuvar incelemerindeki kan iire, Na, K, iirik asit degerleri ve eGFH anlaml1
olarak degismezken (p>0,05), kreatinin diizeyi son takipte anlamli derecede artmist1 (p=0.02)
(Tablo 2).

Tablo 2.Hastalarin bagvuru aminda ve takip sonundaki laboratuvar verilerinin karsilagtirilmasi

Basvuru aninda (n=60) Takip sonunda (n=60) P

(ort+SD) (ort+SD)
Ure (mg/dL) 23,2+10 24+8.8 p>0,05
Kreatinin (mg/dL) 0,44+0,15 0,61+0,16 p=0,02*
Na (mEg/L) 137,4+2,7 136,7+2,5 p>0,05
K (mEg/L) 4,4+0,45 4,3+0,3 p>0,05
Urik asit (mg/dL) 4,1+0,89 4,4+1 p>0,05
eGFH (ml/dk/1.73m2) 1244223 118+19,7 p>0,05

Kiz ve erkek cinsiyete gore basvuru anindaki laboratuvar verileri degerlendirildiginde; kiz
hastalarda ortalama kan iire diizeyi 22,1£8,2 mg/dL, kreatinin 0,47+0,15 mg/dL, Na
138,2+2,7 mEq/L, K 4,3+0,4 mEq/L, irik asit 4,1+0,8 mg/dL saptanirken eGFH diizeyi
142+18,3ml/dk/1.73m2 olarak hesaplandi. Bagvuru aninda erkek hastalarm laboratuvar
incelemelerinde ise, ortalama kan iire diizeyi 23,9+7,6 mg/dL, kreatinin 0,47+0,15 mg/dL, Na
136,9£2,9 mEq/L, K 4,5+0,4 mEq/L, iirik asit 4,1+0,9 mg/dL saptanirken eGFH 135+18,5
ml/dk/1.73m2 olarak hesaplandi. Tan1 aninda kiz ve erkek hastalar arasinda ortalama kan iire,
kreatinin, Na, K, {irik asit degerleri ve eGFH agisindan anlamli bir fark bulunmadi (p>0,05).

Takip sonunda ise kiz hastalarda ortalama kan iire diizeyi 23,2+6,3 mg/dL, kreatinin
0,63+0,14 mg/dL, Na 136,1+2,1 mEq/L, K 4,3+0,3 mEq/L, iirik asit 4,2+0,8 mg/dL
saptanirken erkek hastalarda ortalama kan iire diizeyi 24,5+7,2 mg/dL, kreatinin 0,60+0,17
mg/dL, Nal37+2,7 mEq/L, K 4,2+0,2 mEq/L, {irik asit 4,4+1,1 mg/dL saptandi. Kizlarda
takip sonunda eGFH 129424 ml/dk/1.73m2 olarak hesaplanirken erkek hastalarda 128+16
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ml/dk/1.73m2 olarak hesaplandi. Takip sonunda kiz ve erkek hastalarda ortalama kan iirik
asit, lire, kreatinin, Na, K degerleri ve eGFH agisindan anlamli fark bulunmadi (p>0,05).
Hastalarin higbirinde ilk tani aninda ve izlem sonunda idrarda protein mevcut degildi.
Izlemde higbir hastada kan basinci yiiksekligi saptanmadi.

Tiim hastalarin iiriner ultrasonografi degerlendirilmesinde hastalarin 27’sinde (%45)
pelviektazi, 9’unda (%15) UP darlik, 2’sinde (%3,3) ¢ift toplayict sistem, 2’sinde (%3,3)
bobrek tasi, birinde (%1,6) basit renal kist saptandi. UP darlik saptanan 9 hastanin 4’{inde sol
UP darlik, 5’inde ise sag UP darlik mevcuttu. Sol UP darlik saptanan hastalarmn tamamina
cerrahi miidahalede bulunulurken, sag UP darlik saptanan hastalarin sadece birine cerrahi
girisim yapilmisti. Bobrek tasi saptanan hastalardan birine ve hipospadiast olan hermafrodit
olan hastaya cerrahi islem uygulandu.

Tc-99m dimerkaptosiiksinik asit (DMSA) renal kortikal sintigrafi verileri olan toplam 54
hastanin 43’tinde skar saptanmazken 11 (%20,3) hastada renal skar mevcuttu. Voiding
sistotiretrografi (VSUG) ¢ekilen 31(%51) hastanin 29’unda vezikoiireteral refli (VUR)
saptanmazken, bir hastada iki tarafli evre 3 VUR, bir hastada solda evre 3, sagda evre 1 VUR
saptandi. VUR saptanan bu iki hastaya cerrahi islem uygulandi.

Izlem sonunda 60 hastanin 9’una (%15) cerrahi islem uygulandi. Cerrahi islemler, 9 hastanin
5’inde (%60) UP darlik nedeniyleydi. Bu 9 hastanin 6’s1 erkek cinsiyete sahipken, 4’iinde

tekrarlayan IYE 6ykiisii, 3’iinde renal skar mevcuttu (Tablo 3).

Tablo 3. Cerrahi igslem uygulanan hastalarin 6zellikleri

Cerrahi islem uygulama nedeni | Cinsiyet (E/K) | Tekrarlayan IYE (n) 6ykiisii |Renal Skar (n)
Sol UP darlik (n=4) 4/0 2 2
Sag UP darlik (n=1) 1/0 0 0
VUR (n=2) 0/2 2 1
Bobrek tasi (n=1) 1/0 0 0
Hipospadias (n=1) Hermafrodit 0 0

Renal skar mevcut olan 11 hastanin 3’1 kiz 8’1 erkek, mevcut yas ortalamasi 14+3,6 yil olup
son kontrol eGFH ortalamas1 110+17.2 ml/dk/1.73m?* saptand1. Renal skar saptanan hastalar
ile skar1 olmayan hastalar arasinda yas, cinsiyet ve eGFH ag¢idan anlamli fark saptanmadi
(p>0.05). Takip sonunda sadece bir kiz hastada (Cornelia de Lange tanili) kronik bobrek
yetmezligi gelistigi gorildi.
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TARTISMA

Atnali bobrek anomalisi, bobregin en sik goriilen fiizyon anomalisidir. Insidans1 genel
popiilasyonda 1/400 olup erkeklerde kizlardan iki kat fazla goriildigl bildirilmistir (1,5,6).
Atnal1 bobrek anomalisinde diger sistemleri igeren anomalilerin olabilecegini belirten birgok
caligma mevcuttur. Bulum ve ark. atnali bobrek anomalisi tan1 yagini1 2.8 (0.1-16.2) y1l olarak
belirtmigsken, Yavuz ve ark. 60 (2-192) ay olarak bildirmistir. Yavuz ve ark.’nin ¢aligmasinda
prenatal tam1 oranin %12,2 oldugu vurgulanmis olmasina ragmen taninin daha ¢cok dogum
sonrasi diger nedenlerle yapilan iiriner sistem goriintiilemelerinde saptandigi belirtilmistir.
Calismamizda atnali bobrek anomalisi literatiir ile uyumlu olarak erkek hastalarda anlamli
oranda yiliksek saptandi. Erkek hasta sayisi kiz hasta sayisinin 1.7 kati idi. Atnali bobrek
anomalisinde tani yasi ise 5,3+4,2 yil olarak saptandi ve hastalarda kiz ve erkekler cinsiyet
acisindan tami1 yast farkliligi olmadigi gosterildi. Ayrica g¢alismamizda sadece tli¢c (%)5)
hastanin prenatal tam1 almis oldugu goriildii. Bu durumun, hastanemiz hizmet bolgesinin
sosyoekonomik diizeyi diisiik bolge olmasina, hastalarin hastaneye ge¢ basvurusuna bagli
olabilecegi diisiiniildii.

Atnali bobrek anomalili hastalarmm %28’inde diger konjenital anomaliler ve sendrom
birlikteligi  oldugu bilinmektedir. Turner sendromunda %7 atnali bobrek anomalisinin
saptandig1r belirtilmisken, Tirozomi 18, VACTERL, Kleinfelter, Cornelia de Lange
sendromlar1, Caudal displazi, Zelweger, CHARGE, Goldenhar, Rubinstein Taybi ve Holt-
Oram sendromlartyla da birliktelik bildirilmistir. (4, 9,10,11,12). Calismamizda ise 9 (%15)
hastada konjenital anomali ve sendrom tanis1 mevcuttu. Bu hastalarin 2’sinde (%3,3) Turner
sendromu, birinde (%1,6) Holt-Oram sendromu, birinde Cornelia de Lange sendromu tanisi
vardi

Atnali bobrek anomalisinde tekrarlayan IYE siklig1 daha 6nceki galismalarda %27-42 olarak
bildirilmistir (5,13). Yavuz ve ark. atnali bobrek anomalisi tanis1 konulmus olan hastalarinda
IYE sikligmni %42, bobrek skart mevecudiyetini %24 olarak bildirmistir (8). Calismamizda ise
22 (%36) hastada tekrarlayan 1YE oykiisii vardi, bobrekte skar olusumu ise %20,3 oraninda
saptand1.

Atnali bobrek anomalisinde kan iire, kreatinin, Na, K, {irik asit degerleri, eGFH ile ilgili
yapilmig bir ¢caliymaya rastlanilamamakla beraber Yavuz ve ark. yaptigi ¢alismada kronik
bobrek hastalig1 gelisiminin %7,3 oraninda goriildiigi bildirilmistir (8). Calismamizda da tan

ve takip sonundaki kan iire, Na, K, {irik asit degerleri arasinda anlamli fark bulunmazken, kan
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kreatinin diizeyinin son takipte anlamli derecede artmis oldugu ancak eGFH’nin degismedigi
goriildii. Bu durumun ¢ocuklarin bliylime ve gelisme ile paralel olarak artan kas kitlesi ile
iliskili olabilecegi diisliniildii. Hastalarin ortalama kan {irik asit, {ire, Na, K, kreatinin ve eGFH
degerlerinin tan1 aninda ve takip sonunda cinsiyete gore degismedigi de saptandi.

Atnal1 bobrek anomalisi diger iiriner sistem anomalileri de eslik edebilmektedir. Je BK ve ark.
atnali bobrek anomalisine %21,8 pelviektazi, %9,7 VUR , %1,6 UP darlik, %3,7 ¢ift toplayict
sistem, %2,9 bobrek tast ve %1,8 basit renal kistin eslik ettigini vurgulamistir (4).
Calismamizda hastalarin %45’inde pelviektazi, %15’inde UP darlik, %3,3’ilinde ¢ift toplayici
sistem, %3’linde bobrek tas1 ve %1,6’sinda basit renal kist saptandi. Atnali bobrek
anomalisinde; fibr6z dokunun renal pelvise basi yapmasi, iireterin renal pelvise yiiksek
insersiyonu, istmusun vaskiiler yapilarmin UP darlik olusmasima katki sagladigi ve eslik eden
bu UP darligin atnali bobrekte cerrahi gerektiren en sik {ist iiriner sistem anomalisi oldugu
bildirilmistir (14). Ozellikle bu UP darligin sol tarafli oldugu ve ¢ogunun cerrahi gereksinime
ithtiya¢ gosterdigini vurgulayan g¢alismalar mevcuttur (4). Calismamizda 9 UP darligi olan
hastanin 5’inin cerrahi miidahaleye gereksinimi olmus, bunlarin da 4’ sol tarafliydi.

Uzun donemde atnali bobrek anomalili hastalarin izlemlerinde proteiniirinin %15,
hipertansiyonun %10, kronik bdbrek hastaliginin %7,3 oraninda gelistigi bildirilmistir (8).
Yavuz ve ark. yaptig1 c¢alismada atnali bobrek anomalili g¢ocuklarda kronik bobrek
hastaligimin hipertansiyon, proteiniiri ve bobrek skari ile iliskili oldugu bulunmustur. Bizim
calismamizda ise 60 hastanin hi¢birinde proteiniiri ve hipertansiyon gelismedigi gozlendi.
Skar tespit edilen 11 hastanin sadece birinin eGFH diisiik diger hastalarin eGFH normal
saptand1. Atnali bobrek anomalisinin uzun siireli izleminde; hipertansiyon, proteiniiri gibi
klinik durumlarin ortaya ¢ikabilmesi bu hastalarin uzun yillar yakindan izlenmesinin gerekli
oldugunu diistindiirdii.

Sonu¢ olarak atnali bobrek anomalisi diger sistem anomalileri, sendrom birlikteligi ile
gidebilen bir klinik durumdur. Atnali bobrek anomalisine eslik edebilecek diger {iriner
sistemin anomalilerinin, cerrahi diizeltme ihtiyaci gosterebilecegi de mutlaka goz Oniinde
bulundurulmalidir. Bu hastalar izlemde proteiniiri, hipertansiyon ve kronik bobrek yetmezligi

geligebilecegi i¢in yakim takip edilmesi gerekmektedir.

Cikar catismasu: yoktur

Finansman destegi: yoktur
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