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GiRIiS
Bobrek aaomalileri, ya draterik tomurcuk, metanefrik doku ya da kan
dolagiminin gelismesindeki fetal hayatn ilk 1,5 ayindaki kritik dénemde
olan, sebebi bilinmayen bazi terslikler sonucu meydana gelir. Anomalilerin
meydana gelisleri hakkindaki gorisler sdyle dzetlenebilir : Metanefrozun ge-
lismesinde induksiyon rolii olan Ureter tomurcudu geligmezse metanefrik

dokudaki mezznkimal hiicrelerde diferansiyasyon tamamlanmaz, ya da bu
boélgedeki arteriyel beslenme yztersizdir (3).

Yukarda sayilan sebeplerle ve bébregin olustuktan sonra yukariya dog-
ru ve rotasyon hareketinde meydana gelen bozukluklar ortaya ¢ikan ana-
maliler genellikle basta alt uriner sistem ve genital sistem olmak lzere
diger sistemlerde anomalilerle birlikte buluaurlar.

GEREC VE YONTEM

Aragtirmamizda Cerrahpasa Tip Fakultesi Patoloji Anabilim dalinda
1968 - 1983 yillan arasinda yapilan 2643 otopsi raporunun taranmasi ile or-
taya ¢ikan. cesitli yaslara ait 229 gesitli anomalili vakadan bdbrek anoma-
lisi gosteren 61 otopsi raporunu inceledik. Bu 61 vakay: yas gruplaring,
cinsiyetlerine gore, Uriner sistemde anomalinin dadilisina gére grupladik.

(*) Bu cahsma 1983 yilinda Cerrahpasa Tip Fokiiltesi Patoloji Anabilim dalinda yapil-
mistir.
(**) Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji ve Uroloji Anabilim Dali
(***) Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiltesi Patoloji Anabilim Dal
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Birlikte oldugu diger sistem malformasyonlan ile ve 6lim nedeni olabile-
cek diger hastalklarla iligkilerini gostermeye calisgtik.

BULGULAR

incelenen 2643 otopsinin 946's1 (% 40) 6lii dodum ve yeni dogan done:
mini kapsamaktadir. Tespit ettigimiz 61 bébrek anomali vakasinin 44°G 61u-
dodgan ve yeaidogan déneminde yer almaktaydi. 13 vaka 1-6 ay arasinda,
4 vaka ise 6 aydan biylk, ¢esitli yaslara dadilmisti. Vakalarin 41'i erkek,
20'si ise kiz olup anomaliler 2 misli siklikla erkeklerde gorilmistir.

incelememizde : 3 vaka 10, 11 ve 18 yasinda olup tek tarafli bdbrek
hipoplazisi ve buna eklenmis kronik pyelonefrit wa birinde habis nefroskle-
roz tamsi almistir. 6 aydan kiigcik olanlarin 21'i 6l dodum olup 9'unda
hayatla bagdasmayan boébrek anomalisi mevcut idi. Bunlann 5’inde bila-
teral bdbrek ve Ulreter, mesane agenezisi bunlarla birlikte iskeist ve kalp
anomalileri, 4'inde bilateral infantil tipte polikistik bébrek ve buna eslik
eden ic, dis genital sistem anomalileri, akciger hipoplazisi ve karaciger
fibrozu tespit edildi. Olii doganlarda tespit edilen daha hafif bébrek ve
uriner sistem anomalileri sirayla c¢ift tarafli hidronefroz ve hidrolreter (3
adet), ¢ift tarafli hipoplastik bobrek (2 olgu), tek tarafli boébrek ve Ureter
agenezisi (2 olgu), sol bobrek ektopisi (2 olgu), yetiskin tipte polikistik
bdbrek, bilateral ve displastik bdbrek ve fetal hamartomdur. Bu anoma-
lilere santral sinir sistemi, kalp v iskelet sistemi anomalileri €slik etmekte
idi. Neonatal donemin ilk 7 glini i¢cinde &len 24 vokada ise siklik sirasi ile
¢ift tarafli hidronefroz, hidroiireter (6 vaka), ¢ift tarafli hipoplazi (6 vaka),
cift tarafli bobrek displazisi (3 vaka), at nall bobrek (3 vaka), cift tarafh
infantil tipte polikistik bdbrek, ¢ift tarafli yetigkin tipte polikistik bdbrek
vz Tablo : I'de gorildugu gibi digerleri siralanmaktadir. Hidronefroz ve hid-
rolireter vakalari posterior urethral valv'i bulunan 2 olgu disinda idrar re-
tansionu ile ilgisi olmadan, diger baska sistem anomalileri ile birlikte bu-
lunmaktaydi. 0-6 ay arasi 13 vakada is2 atnali bobrek, cift tarafli hidro-
nefroz hidrolreter, cift tarafli infantil tipte polikistik bobrek 2'ser vakada
saptandi. Birer vakada ise Tablo: I'de goruldigli gibi polikistik bobrek,
hipoplazik bobrek, displastik bobrek ve ektopik bdbrek saptandi.
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TABLO: |

RENAL MALFORMASYON SAPTANAN VAKALARIN
CINSIYET, OLUM ZAMANI VE LOKALIZASYONLARINA GORE

SAYISAL DAGILIMI
IS 53 7 Sy

Vaka Ol ilk Bir 6 aydan

Anomalinin Tipi Sayist  Erkek Kiz Dojum  Haftada Olen 0-8 Ay Sonra
Bobrek agenezisi:

Tek tarafl 5 5 —_— 3 2 — —_

Cift tarafli 3 1 2 2 1 — —
Bobrek hipoplazisi :

Tek tarafii 4 2 2 -_— — 1 3

Cift tarafly 9 6 3 2 6 1 —_
Baobrek displazisi:

Tek tarafl 3 2 1 — 2 1 —

Cift tarafh 5 5 — 1 3 1 —_
Polikistik bobrek :

Tek tarafh 1 1 —_ - — 1 -

Cift tarafly 1 7 4 5 2 3 1
Renal ektopi :

Tek tarafl 3 2 1 2 — 1 —_

Cift tarafl —_— _ —_ — —_ — —_
Atnali bébrek 5 3 2 — 3 2 —_—
Hidronefroz-hidroireter 12 7 5 3 7 2 =

TOPLAM 61 M 20 20 24 13 4

incelenen bdbrek anomalileri ile en sik olarak birlikte saptanan organ
anomalileri 13 vaka ile iskelet sistemi. 7 vaka ile anal ve dzofagus atrezi-
leri, 7 vaka ile kalp anomalileri, 4 vaka ile beyin ve 3 vaka ile karaciger fib-
rozudur, Iskelet sistemi anomalileri genellikle agenezi gibi agir anomali-
lerle birlikte, karaciger fibrozu ise infantil tipte polikistik bobrekle sik ola-
rak goraldd.

IRDELEME

Bdbrek anomalileri gosterdigi cesitli tipte varyasyonlarla gecirdigi ge-
ligim slresinin cesitli evrelerinin detayh incelenmesine neden olmustur.
Bunlarin anlasilabilmesi icin embriyolojik siirecini incelemek gerekir :

Uriner sistemin gelismesi, genital sisteminki ile yakindan ilgilidir. Her iki-
si de mezodermal orijinli olup. bogaltma kanallart baslangicta kloaka de-
nilen bir bosluga acilir.

insanda nefrotom 3. fetal haftada servikal ve Ust torasik bélgede in-
termediate mezoderm iciade belirir. Bobredin ontogenesisi daha asadi

omurlar da igeren bobregin filogenezisi ile ve ana hatlarinin tekrandir.
Nefrotomdan gelisen 7 ¢ift pronefrik tubulus, nefrotomun dorsal kisminda
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gelisen pronefrik duktusla birleserek embriyonun kaudal kismina dogru
uzanir ve kloakaya acilir (4).

iasan mezonefrozu kisa zamanda metanefroz tarafindan yeri alinan
gecici bir organ olmasina ragmen, gelismenin daha ileri karmasik bir asa-
masina ulagir ve salgi organi olarak calisir. Mezonefrik tubuluslar 4. fetal
haftada intermediatz mezoderm tarafindan meydana getirilir. Kaudal bol-
geye dogru yeniden tesekkiile devam ettikleri esnada kranial bdlgedeki
tubuluslarda degenerasyon baslar., Dorsal corttan dailanaa damarlar tu-
buluslarin kér ucuna gelir ve glomerilleri yapar, Mzzonefrozua 6. fetal
haftasindan itibaren salgl fonksiyonuna erismesine ragmen glomeriiller gi-
bi tubuluslar da bir siire sonra dejenere olmaya baslar. Kalan bazi tubu-
luslar erkekte eferent duktuslara, diside ise epinefrona dénusiirler. Erkek-
teki duktus deferens halini alir ve seksiiel kana| roliini oynar. Digide ise
tamamen ortadan kalkar {4:6).

Mezonefrozun gerilemesinden sornra metanefroz, insan fetusunda iyi
gelismis salgi fonksiyonu ile birlikte daimi bir bobrek olarak ortaya cikar.
Metanefroz iki ayr ve farkh sistemden yapilir. Metanefrik kanal (veya pri-
mitif Greter) ve intermediate mezodermin kaudal kisminda gelisen meta-
nefrik doku. Metanefrik doku mezonefrik kanalin kloakaya girdigi ver ci-
varinda tomurcuklanr ve dorsokranial olarak uzanir. Ucu primitif pelvisi
meydana getirmek Uzere genisker ve derhal sefalik ve kaudal primer ka-
lislere ayrilir. Sekonder kalislerin tepesinde toplayici kanallar ortaya cikar.
5. fetal ayda 10-12 nesil toplayict kanallarin kanallara dallanmasi sure-
tiyle ortaya cikmig olur. Bu esnada metanefrik doku hiicreleri her toplayici
kanalin tepesinde toplanir, toplayict kanallarin ikiye dallanmasi sonucu ve
takiben metanefrik vezikiller meydana gelir. Burada mezankima] hiicreler
glomerili meydana gstiren kompleks yapilara difarensiye olurlar. Fetal
hayatin 1. ayindan itibarea gelismenin cesitli derecelerinde glomeriiller
metanefrozda bulunur. Tubuluslarin ve glomerillerin yenidien yapimi meta-
nefroz dis yiiziine dogru 8.-9. aylara kadar devam eder (5,86, 7). Bdylece
tesekkil eden metanefroz 6. fetal haftada aort bifiirkasyonu altinda, pel-
vis onde, bobrek dokusu arkada olarak yer almistir. Fetus gdvdesinin ge-
rilmesi ile beraber bobrek yukar c¢ikar ve bu esnada rotasyonu'nu tamam-
layarak pelvis i¢ kismiada, bobrek parankimi 6n, dis kisimda olarak yerini
alir (4).

Cesitli arastirmacilar tarafindan incelenmis otopsi serilerinde bilateral
renal agenezi nadir olup 1000 yzni dogan ve fetus otopsisinde 2 civarinda
bildirilmektedir (2). Bizim serimizde ise bu oran % 03 civarindadir. Tek ta-
rafli agenezinin cift tarafli agenezilerin iki misli olarak bildiriimesine kar-
sin bizim otopsi serimizde bu oraa binde 5 civarindadir. 3 bilateral agenezi
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vakasinin 2'sinde iskzlet anomalileri ile birlikte olusu literatiirle uygunluk
gostermektedir. Bobrek hipoplazisi vakalannin 10'u 6li dodum ve 0-6 ay
arasi dlen bebeklerde saptanmis olup 6 ayin Ustiinde gercek hipoplazi va-
kasi en cok 3 adet saptanmistir. lleri yaslardaki bébrek kiigiilmelari sekon-
derdir. Bobrek ektopisi vakalan genellikle basit ektopi tipinde olup litera-
tiirde 7500 otopside bir oraninda rastlaniimakta (1) olan capraz ektopi va-
kasina bizim serimizde rastlanilmadi. Litzratirde yaklasik 250 otopside 1
oraninda gériilen atnali bébrek bizim serimizde 500°de 1 oraminda bulundu.
Bizim bilateral polikistik boébrek olgularimizin 6'st infantil tipte olup bun-
larin 5 ol dogum, biri de yeni dogan doénemindedir. Bu vakalarin 3'linde
karaciger fibrozunun da eslik etmesi literatiirdeki bulgular ile uyumiudur.
Hidronefroz ve hidrolreteria iki vaka disinda alt driner sistemde tikayici
nedenler sonucu ortaya cikmayisi ve diger sistem anomalileri ile birlikte
gorilisi tim otopsi sayimiza goére binde 4 oraninda goriliisl, edins2| hid-
ronefroz yaninda kongenital hidronefroz’'un da 6nemli bir oran oldugunu
dusindirmektedir,

OzET

Calismamizda Cerrahpasa Tip Fakiltasi  Patoloji Anabilim Daliada
1968 - 1983 yillari arasinda 2643 otopsi icinde 229 ¢esitli anomali tespit et-
tik. Bu anomalilerin 61'ini bobrek anomalileri olusturmaktaydi. Bébrek ano-
malilerinin en stk gérildigid yaslar 6li dodan, yeni dodan donemi olarak
saptandi. Bébrek anomalileri kompleks anomaliler olup cesitli sistem ano-
malikeri ile birlikte saptandi. Iafantil tipte polikistik bobrek ve karaciger
f.orozunun birlikte bulunusu disinda 6zellik arzeden bir birliktelik saptan-
madi.

SUMMARY

We found out 229 aaomalies in 2643 autopsies which were performed
in Cerrahpasa Medical Faculty Pathology Department in 1968 - 1983 years.
61 of these anomalias were kidney anomalies. These kidney anomalies
most frequently were seen in perinatal period. Kidney anomalies are
complex anomalies and they are noticed with various other systam ano-
malies. In this study was not established any spesific pathological condi-
tion except the association of infantil type polycystic kidney and fibrosis
of the liver.
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