Med J West Black Sea 2019;3(3): 93-100

Bati Karadeniz Tip Dergisi
Medical Journal of Western Black Sea

Doi: 10.29058/mjwbs.2019.3.3
Arastirma Makalesi

Cocuklarda Konjenital Bobrek ve Uriner Kanal Anomalisi(CAKUT); Tek
Merkez Deneyimi

Atilla Gemici ?, Bahriye Atmis ?, Raziye Ergiin °

¢ Erzurum Bolge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Nefroloji Klinigi, Erzurum, Tiirkiye.
b Erzurum Bolge Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Urolojisi Klinigi Erzurum, Tiirkiye.

ORCID : Atilla Gemici 0000 0002 9563 6647, Bahriye Atmis 0000 0002 1133 4845, Raziye Ergiin 0000 0001 5943 0505
MAKALE

BiLGiSi 0z

Gonderilme Tarihi: Amac: Cocuklarda konjenital bobrek ve iiriner kanal anomalisi
17.05.2019 (CAKUT), yapisal ve fonksiyonel malformasyonlar1 igerir. Bu
Revizyon: anomaliler ~dogum Oncesi donemde en sik  goriilen
26.12.2019 malformasyonlardir ve diinya ¢apinda ¢cocuklarda son donem bobrek
Kabul: hastaliginin 6nde gelen nedenini olusturmaktadir. Bu ¢alismada
30.12.2019 CAKUT tanist ile takip edilen vakalarin klinik, demografik ve
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verilen tedavi 6zellikleri degerlendirildi.

Gere¢ ve Yontemler: Erzurum Bolge Egitim ve Arastirma
Hastanesine Mart 2017 ve Subat 2019 arasindaki iki yillik siire
icinde klinigimize bagvuran ve CAKUT tanist alan vakalarin
dosyalar1 geriye doniik olarak incelendi. Dosya bilgilerinden yas,
cinsiyet, aile Oykiisli, goriintilleme calismalar1 ve almig olduklari
tedavileri kaydedildi.

Bulgular: Calismamiza 378 olgu alindi, 179 kiz(%47.4), 199 erkekti
(%52.6), ortalama yas 38 ay(en kiiciik 1 ay- en biiyiik 212 ay).
Calismamizda olgularin  132’sinde(%35) iireteropelvik darlik,
128’inde(%33.9) primer vezikoiireteral reflii, 34’{inde(%9) renal
agenezi, 19’unda(%5.1) ektopik bobrek, 19’unda(%5.1) ift
toplayici sistem, 16’sinda(%4.2) at nali bobrek, 15’inde(%3.8) renal
hipoplazi, 14’iinde(%3.8) polikistik bobrek, 13’iinde(%3.4)
multikistik displastik bobrek, 11’inde(%?2.9) iireterovezikal darlik,
iireterosel 10°unda(%2.7), 9’unda(%2.4) posterior iiretral valv ve
1(%0.3) olguda f{iretra hipoplazisi tespit edildi. Olgularin
87’inde(%22.9) bobrekte skar ve 13’iinde(%3.4) kronik bobrek
hastaligr (KBH) mevcuttu. Olgularin 43’iinde birden ¢ok CAKUT
formu mevcuttu. Ailede CAKUT &ykiisii olan olgu 29(%7.7) olarak
tespit edildi.

Sonu¢: CAKUT tiim hayat boyunca ciddi morbiditeye neden
olabilir. Cocuklarin antenatal donemden itibaren dik—katli ve
diizenli takibi 6nemlidir. Tedavi gereken vakalarda erken donemde
teshis, kalici renal hasar riskini azaltmakla birlikte halen tilkemizde
KBH i¢in 6nem rol oynamaktadir.
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Aim: Congenital anomalies of the kidney and urinary tract
(CAKUT) in children include structural and functional
malformations. These anomalies are the most common
malformations in the prenatal period and constitute the leading cause
of end-stage renal disease in children worldwide. In this study, the
clinical, demographic, and treatment characteristics of the children
with CAKUT were evaluated.

Material and Methods: We retrospectively reviewed the medical
records of the children with CAKUT who were admitted to our
outpatient clinic during the two years period at Erzurum Regional
Education and Research Hospital. Age, gender, family history,
imaging studies and treatments were recorded.

Results: The study included 378 patients. 179(47.4%) children were
female, 199(52.6%) children were males. The mean age was 38
months(min 1 month-max 212 months). In our study, ureteropelvic

junction obstruction was detected in 132(35%) patients, primary

vesicoureteral reflux was detected in 128(33.9%) patients, renal
agenesis was detected in 34(9%) patients, and ectopic kidney was
detected in 19(5.1%) patients, double collecting system was detected
in 19(5.1%) patients, horseshoe kidney was detected in 16(4.2%)
patients, renal hypoplasia was detected in 15(3.8%) patients,
polycystic kidney disease was detected in 14(3.8%) patients,
multicystic dysplastic kidney was detected in 13(3.4%) patients,
uretero-vesical junction obstruction was detected in 11(2.9%)
patients, ureterocele was detected in 10(2.7%) patients, posterior
urethral valve was detected in 9(2.4%) patients and urethral
hypoplasia was detected in one (0.3%) patient. Eighty-seven (22.9%)
patients had renal scar and 13(3.4%) patients had chronic kidney
disease. Forty-three patients had multiple CAKUT forms. Twenty-
nine(7.7%) of the patients had a history of CAKUT in the family..
Conclusion: CAKUT may cause serious morbidity throughout life.
Careful and regular monitoring of children from the antenatal period
is important. Although early diagnosis reduces the risk of permanent
renal damage in cases requiring treatment, it still plays an important
role in CKD in our country.
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Giris
Bobrek ve  driner  sistemin  konjenital
anomalileri(CAKUT),  bobrek  morfogenezisi

ve/veya idrar yolundaki kusurlardan kaynaklanan
¢ok ¢esitli yapisal malformasyonlart igerir (1). Bu
yapisal ve fonksiyonel malformasyonlar, kronik
bobrek hastalifi olan g¢ocuklarm yaklagik %40-
50'sini olugturur ve son donem bobrek hastaliginin
en yaygin nedenidir (2,3). Hafif iiretero pelvik
bileske darligi gibi benign anormalliklerinden
bilateral renal agenezi gibi yasamla uyumlu
olmayanlara kadar genis bir sunum yelpazesine
sahiptir (4,5,6). Literatiirde gebeliklerin %1’ inde
anomali saptandigi, bu anomalilerin %20-30
kadarinin genitoiiriner sistemde oldugu bulunmustur
(7). Yenidoganlarin CAKUT %0.5’inde bulunur.
Ayrica yenidoganda tespit edilen abdominal
kitlelerin %50’sini CAKUT olusturmaktadir. (8).
Prenatal 18-20. gestasyonel haftada ultrasonografik
inceleme ile bu anomalilerin ¢ogunlugu tam
almaktadir (9). CAKUT igin oligohidroamnioz,
bobrek, lireter ve mesane yapisindaki degisiklikler
antenatal donemde sik goriilen bulgular iken, dogum
sonrasi karin muayenesinde ele gelen kitle, beslenme
giicliigli ve idrar ¢ikisinda azalma tani icin uyarici
bulgulardir. Insidans ise 6lii ve canli dogan 1000
olguda 0,3 ila 1,6 civarindadir. CAKUT olgularinin
yaklasik 9%50’sinde alt iiriner sistem anomalisi
mevcuttur (10). CAKUT insidansi ABD’de her
1000 canli dogumda 3-6 olup, olgularin tamamina
bakildiginda %34-59’u kronik bdbrek hastaligina
(KBH) ve %31°1 son donem bdbrek yetmezligine
doniistiigli  goriilmektedir. (11). Tim CAKUT
olgular1 incelendiginde {iriner sistem dilatasyonu
%62 iken, renal kistik dilatasyon 15’ini, diger alt
gruplar %23’tinli olusturmaktadir (12). CAKUT
ailesel, sendromik olgularda olabilir ve ¢ogunlukla
sporadiktir (7). Tim CAKUT olgularmin %30°u
sendromik olup, genotip ve fenotipdeki ¢esitlilik
patogenezde ¢ok sayida faktdriin neden oldugunu
gostermektedir (13). Erkek ve kizlar arasinda
goriilme siklig1 acisindan farklilik yoktur.

Olgularimizin gogunun bagvurdugu Kuzeydogu
Anadolu bolgesinden CAKUT ile ilgili cocuklarda
yapilmig caligma siurlt sayidadir. Bu calismada
Erzurum’da CAKUT tanis1 ile izlenen pediatrik
vakalarin klinik, demografik ve verilen tedavilerin
ozellikleri sunulmustur.

Gerec¢ ve Yontemler
Erzurum Bolge Egitim ve  Arastirma

Hastanesi’nde Mart 2017 ile Subat 2019 tarihleri
arasinda Cocuk Nefroloji ve Cocuk Uroloji

Kliniklerinde CAKUT tamis1 ile takip edilen
hastalarin dosyalar retrospektif incelendi. Olgularin
cinsiyeti, yasl, ailede iiriner sistem anomali dykdisii
ve yapilmis goriintileme c¢aligmalart kaydedildi.
Calismamizda renal agenezi, renal hipoplazi, at nali
bobrek, multikistik displastik  bobrek(MKDB),
polikistik ~ bobrek(PKB), ektopik  bdbrek,
iireteropelvik darlik(UPD), iireterovezikal
darlik(UVD), primer vezikoiireteral reflii( VUR), ¢ift
toplayict sistem(duplike pelvis), posterior iiretral
valv(PUV) ve iiretra anomalisi tanilari ile izlenen
hastalar caligmaya alinirken, multipl anomalinin
eslik ettigi sendromik olgular ¢alisma dis1 birakildi.
Ureteropelvik darhiga bagl hidronefrozlar igin
Avrupa konjenital anomalileri takip derneginin
(European surveillance of congenital
abnormalities/ EUROCAT) kabul ettigi, dogum
sonrast i¢in 10 mm ve istii pelvikalsiyel
dilatasyonlar1 olan olgular ¢aligmaya alindi. Primer
VUR i¢in olgularin tiroflowmetrik incelemesi, iseme
bozukluklar1 semptom skorlamasi yapilarak, asirt
aktif mesane ve disfonksiyonel isemeye ikincil olan
olgular disland1. Olgularin etkilenen bdbreklerindeki
parankim kalinliginda incelme ve/veya skar varligi
ile ilk tanm1 aninda KBH olan vakalar kayit altina
alindi. Takip siiresi i¢inde cerrahi islem gerektiren
olgular ve UPD’1 olan olgularda parenkimal
etkilenme ve pelvis anteroposterior(AP) capina gore
smiflama yapilds, bilgileri kayit altina alindi. Saglik
Bilimleri Universitesi Erzurum Bolge Egitim ve
Arastirma Hastanesi Etik Kurulundan 07.01.2019
tarihli Say1: 37732058-514.10 no ile verilmistir

Bulgular

Caligmamiza 378 olgu alindi, 179'u ki1z(%47.4),
199'u erkekti(%52.6), ortalama yas 38 (en kiigiik 1
ay- en biiyiik 212 ay) aydi. Ailede CAKUT o6ykiisii
29 (%7.7) olguda tespit edildi. Caligmamizda
olgularin 132’sinde(%35) tireteropelvik
darlik(UPD), 128’inde(%33.9) primer
vezikoiireteral reflii(VUR), 34’tinde(%9) renal
agenezi, 19’unda(%5.1) ektopik bobrek,
19’unda(%5.1) ¢ift sistem, 16’sinda(%4.2) at nah
bobrek, 15’inde(%4) renal hipoplazi, 14’iinde(%3.8)
polikistik bobrek(PKB), 13’tinde(%3.4) multikistik
displastik bobrek(MKDB), 11’inde(%2.9)
iireterovezikal darlik(UVD), iireterosel
10’unda(%2.7), 9’unda(%?2.4) posterior {iretral
valv(PUV) ve 1(%0.3) olguda iiretra hipoplazisi
tespit edildi. Olgularin 87’inde(%22.9) bobrekte
hasar1 gosteren skar varken, kronik bdbrek
hastaligi(KBH) 13’iinde(%3.4) saptandi. Olgularin
43’tinde(%11,3) birden ¢ok CAKUT formu
mevcuttu.(Tablo 1).
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Tablo 1. Vakalarin demografik 6zellikleri ve tespit edilen anomaliler

n
Erkek 199 52.6
Kiz 179 47.4
Ailede CAKUT 29 7.7
UPD 132 35
VUR 128 33.9
Renal Agenezi 34 9
Ektopik Bobrek 19 5.1
Cift Sistem/Duplike Ureter 19 5.1
Atnah Bobrek 16 4.2
Renal Hipoplazi 15 4
Polikistik Bobrek 14 3.8
Multikistik Displastik Bobr. 13 3.4
UVD 11 2.9
Ureterosel 10 2.7
PUV 9 2.4
Uretra Hipoplazisi 1 0.3

43 olguda birden fazla CAKUT(konjenital bobrek ve iriner kanal anomalisi) grubu mevcuttu. UPD:
iiretereropelvik darlik, VUR:veziko-iireteral refli, UVD:Uretero-vezikal darlik, PUV: Posterior tiretheral valv

UPD olan 132 olguda erkek/kiz orami 1.75 idi,
obstriiksiyon 36  vakada(%27.2) sagda, 68
vakada(%51.5) solda, 28 vakada(%?21.2) bilateral
izlendi. Olgulardan 37’sinde(%28) renal parankimde
incelme ve 8’inde(%6.1) skar ayrica KBH
2’sinde(%1.5) ve yine 2’sinde(%1,5) VUR tespit
edildi. Cerrahi miidahale uygulanan hasta sayisi
33(%25) idi. Olgularin 8’inde(%6.1) aile dykiisiinde
CAKUT mevcuttu.

VUR tespit edilen olgularda erkek/kiz orani 0.62
idi. VUR, 55 olguda(%42.9) bilateraldi, her iki
cinsiyette sol VUR 6n planda idi ve 72 vakada(%
56.2) bobrekte skar vardi ve bu oran ile en ¢ok skara
sahip olan gruptu. Aile Oykiisii 10 olgu(%7.8) ile
CAKUT oykiisii en yiiksek oranda saptanan gruptu.
Renal agenezi, olgularin 20’sinde(%58.8) sagda,
14’iinde(%41.2) solda idi. Erkek/kiz oran1 1.26 idi.
iki olguda VUR en sik eslik eden anomaliydi. Aile
Oykiisiinde bir olguda(% 2.94) CAKUT vardi. Skar
bir olguda(%?2.94) saptandi. iki olgu(%5,9) KBY ile
takipli idi.

Ektopik bobrek, olgularn 11’inde(%58) sagda
idi. Erkek/kiz oran1 0.58 idi. Ek anomali olarak iki
olguda VUR tespit edildi. Pozitif aile dykiisii yoktu.
Cift toplayici sistem saptanan 19 olgudan 11'inde
(%58) sol ¢ift toplayict sistem mevcuttu. Erkek/kiz
orani 0.26, ek anomali en sik dort olguda VUR ve
dort olguda iireteroseldi. Bobrekte skar yedi olguda

gelismisti. Olgularin 10’u (%52) cerrahi miidahale
gerektirdi.

At nal1 bobrek saptanan vakalarin erkek/kiz orani

0.6 idi. Bir olguda cift sistem, 3 olguda UPD ve
ozellikle 1 olguda bilateral obstriiktif UPD tespit
edildi. Aile Oykiisii saptanmadi.
MKDB’li olgularin 8’inde(%61.5) sagda MKDB
tespit edildi. Erkek/kiz oran1 2,25 idi. Aile dykiisii
saptanmazken, olgularin birinde diger bobrekte skar
saptand1. Eglik eden diger anomaliler bir olguda
iireterosel, bir olguda VUR, bir olguda nonobstriiktif
UPD saptandi.

PKB’li vakalarda erkek/kiz orami 0.55 idi.
Olgularin besinde(%35.7) otozomal dominant PKB,
9’unda(%64.3) otozomal resesif PKB tespit edildi.
Aile oykiisiinde yedi olguda(% 50) PKB hastalig
mevcuttu. Olgularin 2’sinde(%14.3) tan1 aninda
KBH tespit edildi. PUV’li olgularin tamamina
cerrahi tedavi uygulanmisti. Besinde(%55.5) KBH
tespit edildi. Bu grup tiim CAKUT olgularinin i¢inde
5/13(%38.5) olgu ile en yiiksek oranda KBH
nedeniydi. VUR 4/13(%30.8) olgu ile ikinci sirada
KBH’ya yol agmakta idi.

Tartisma
Bobrek ve idrar  yollarmm  konjenital

malformasyonlari, tiim dogum kusurlarinin %23"tini
temsil eder. Yenidoganlarda saptanan abdominal
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kitlelerin ise yaklagik %50’sini CAKUT olusturur.
Insidans ise canli dogan 1000 olguda 3 ila 6’dir.
Gelismis goriintiileme yontemlerinin son
zamanlarda antenatal taramalarda sik kullanilmasi
ile CAKUT insidansinda da artis izlenmektedir.
Cocuklarda CAKUT’un morbiditesi yliksektir ve
son donem bdbrek yetmezligi olgularm %30 ila
%50’sinde geligebilir (10,14). CAKUT ise diinya
capindaki yetiskin son donem bobrek hastaliginin
%T7'sini olusturur. Bu malformasyonlar arasinda
renal aplazi, agenezi, hipoplazi ve displazi, uzun
stireli bobrek sag kalimi iizerine derin bir etkisi olan
ciddi hastalik formlarin1 temsil eder (3,15,16).
CAKUT gruplarinin KBH’ye girip girmedikleri ve
SDBY’ne girme hizlar1 farklilik gosterir. Bu
olgularin SDBY’ne erigskin dénemde onemli bir
kismi girmektedir. Bu nedenden dolayr g¢ocukluk
cagimdaki takipler onemlidir (17). Konjenital
anomalilerin ¢ogunda oldugu gibi multipl genler,
cevresel faktorler, embriyo ve fetiis gelisimini etkiler
ve CAKUT gelisimine yol agarlar (11).

Obstriikktif CAKUT  iilkemizde yapilan ¢ok
merkezli bir g¢alismada, cocuklardaki KBH’nin
etyolojisinde  %10,7 oraninda rol oynadig
bildirilmistir (18). Infant ve ¢ocuklardaki KBH nin
bilinen en o6nemli nedenlerinden biridir. UPD,;
hidronefroz ve iireterin konjenital anomalilerinin,
yenidoganda ve ¢ocukluk doneminde en sik
sebebidir. Fetal donemdeki en sik goriilen
anomalidir ve tiim gebeliklerin %1-5’inde goriiliir
(5,19). CAKUT’un %50’sini olusturur (20). idrar
yolunun ciddi anomalisinin %0,2’sini olusturur.
Canli dogumlarin 2000°de1’inde goriilen bu hastalik
erkeklerde kiz olgulara gore iki kat daha fazla
goriilir. UPD’nin %60°1 gegici ve fizyolojikken,
bilateral ~saptanma oram1 = %?20-40 arasinda
degismektedir. Cogunlukla tek tarafli ve saga gore
yaklagtk 2-2,5 kat daha fazla sol bobrekte
goriilmektedir. Miispet aile hikayesi olgularin
%8’inde vardir (20). Calismamizda da en sik
gozlenen anomali UPD’dir ve erkek olgularda daha
fazla saptanmugtir. Ayrica sol bobrekte obstriiksiyon
%351,5 olarak tespit edilmistir. Cerrahi tedavi UPD
tanist ile takipli olgularin %10-25ine gerekir (21).
Cerrahi  tedavi gerektiren olgularimiz = %25
oranindadir. Bu oran literatiir ile benzerdi.
Retrospektif olarak Brezilya’da yapilan 822 hastay1
iceren bir ¢alismada dogum dncesi CAKUT tespit
edilen olgular incelenmistir. Postnatal donemde
olgularda en sik saptanan anomalinin idiopatik
hidronefroz %37.5 iken; UPD’nin %19 oldugu, takip
stirecinde ise UPD olan olgularda uzun dénemde
KBH %18,4’linde gelistigi bildirilmistir  (22).
Aragtirmamizda UPD oramt %34.9 idi ve bu
calismayla kismen benzerdi. Olgularimizin %

6’sinda renal skar ve 2 vakada KBH tespit edilmisti
ve bu bulgular literatiir ile benzer degildi.

VUR, idrarin retrograd olarak mesaneden
bobrege akisi olarak tanimlanir. Primer VUR en sik
iireterin kisa intravezikal seyrinden kaynaklanir, bu
durum valf mekanizmasimi etkiler, neticesinde
iireterlere kacak gelisir. Primer VUR ‘de cocuk
biiyiidiikge iireter uzar ve VUR derecesi azalir. fleri
derecede VUR’de spontan rezoliisyon nadirdir. Bu
olgularda tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu(iYE)
siklikla goriiliir ve fonksiyon kaybi ile giden kalict
bobrek hasarina yol agabilir. VUR insidanst her iki
cinsiyette de aynidir (100 yenidogandan 1'1) (23).
Hidronefrozlu yenidoganlarda prevalans yaklasik
%15'tir. Ailesel VUR olgularinin bir kismi ROBO2
isimli gendeki mutasyon ile iligkilendirilmistir (24).
Bu c¢alismamizda olgularimizin 128’inde (%33.9)
primer VUR tespit ettik. CAKUT olgularimizda
VUR ikinci en sik saptamis oldugumuz anomaliydi
ve en sik bilateral VUR saptadik. Elmaci ve ark. 232
olguyu igeren 2014 yilinda  yayimlanan
calismalarinda, renal ageneziyi 2. siklikta
saptamiglardir ve bu veri bizim ¢alismamiz ile
uyumsuzdu. Ulkemizde son yillarda yayimlanan bu
calisma ile benzer bulgu saptamamis olmamizi;
olgularimizin diizenli takip yaptirmamasina ve
bunun sonucu olarak ileri diizeyde incelemelerin
gecikmesinin bir sonucu olabilecegine bagladik.
Elmact ve ark.’nin ¢alismasinin bulgularinin aksine
Bulum ve ark.’nin akraba olmayan ailelerden olan
213 olguyu iceren calismalarinda, VUR en sik
goriilen anomaliydi(%42.7). Bu ¢aligma ve bizim
calismamizdaki o6zellikle addlesan yas grubunda
tespit etmis oldugumuz VUR olgulari; klinisyenlerin
tekrarlayan IYE'nun altinda patoloji olabilecegi
farkindaliklarinin halen zaylf oldugunu
diistindiirmekte ve diizenli takip ile yerinde yapilan
ek incelemeler VUR’niin halen yiiksek oranlarda
saptandigini ortaya koymaktadir (14). Caligmamizda
KBY olan olgularimizda siklik agisindan 2. sirada
VUR olmasi, bolgemiz i¢in SDBY’de halen 6nemli
CAKUT nedenlerinden biri oldugunu
gostermektedir.

Dogustan her iki veya tek bdbregin olmamasi
Renal agenezi(RA) olarak tanimlanmaktadir.
Embriyolojik donemde renal mezenkim hiicreleri
gelismemesi ile bobrek olusamaz. Bilateral bobrek
agenezisi neredeyse her zaman yasamla uyumlu
degildir. Bilateral RA 4500 canli dogumda 1
goriilmektedir (25). Tek tarafli bobrek agenezisinin
goriilme sikligr %0,05'tir (26). Kizlara gore erkek
olgularda RA daha siktir. Bu olgularda aile hikayesi
saptanmamasina ragmen; %20’sinde genetik sebep
saptanmigtir. RA ihtimali eger ailede hikaye varsa
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%15’e kadar ¢gikmaktadir (26). Prognoz RA’de diger
bobregin durumuna, ek anomaliler varsa(UPD,
UVD, VUR vb) ve ciddiyetine baghdir. Takipte
hipertansiyona ve bdbrek yetmezligine dikkat
edilmelidir. VUR’ye eslik eden tekrarlayan IYE ve
bobrek tasi diger komplikasyonlardir (26). Tim
bunlar g6z Oniine alindiginda RA’li ¢ocuk olgular
KBH igin takibe alinmalidir (26). RA’li olgularinda
Westland ve ark.’nin yapmis olduklar1 bir calismada
renal hasari degerlendirmek icin takibe almslar.
Takipli RA’li olgularinda hipertansiyon ve
albumintiri varli1 ile uzun dénemde gelisen renal
hasar1 aragtirmislardir (27). Bu c¢aligmada primer
RA’li olgularindan %631 erkekti ve tiim olgulariin
%26’sinda eslik eden diger CAKUT fromlarini tespit
etmislerdi. Caligsmalarinin sonucunda tiim olgularin
%32’sinde renal hasar bildirilmiglerdir.
Calismamizda da RA erkeklerde daha sikt1.
Vakalarin %14,7’sinde eslik eden bir CAKUT tespit
edildi. Renal agenezi olan hastalardan sadece
ikisinde KBY vardi.

Renal ektopi insidansi 1000 otopside 1'dir (28).
Tanim olarak bdbregin normal bulunmasi gereken
yer olan renal fossa disinda olmasina ektopik bobrek
denmektedir ve en sik pelvik yerlesimlidir. Olgularin
%10’u ¢ift taraflidir (29). Her 900 canlt dogumda 1
goriiliir (30). Elmaci ve ark. ¢alismalarinda renal
ektopiye ek anomali olarak renal agenezi tespit
edilmisti (31). Calismamizda ayrica VUR’de tespit
edildi. Bu bize ektopik bobregi olan olgularin
ozellikle eslik eden CAKUT i¢in arastirilmasi
gerektigini gostermektedir.

Cift sistem(Ureter duplikasyonu) toplayici
sistemin en sik rastlanan siklikla klinik bulgu
vermeyen anomalisidir. Yapilan 160 otopside 1
rastlanmaktadir. Kizlarda erkeklere gore daha fazla
goriilir. Rutin ya da baska nedenle istenen
radyolojik goriintiilemelerde %0,9 oraninda tespit
edilir ve klinik bulgu vermeyebilir. (32).
Calismamizda da oranlar literatiirdekine benzerdi ve
%79 oraninda en sik goriildigi cinsiyet kiz
olgulardi.

Kaynagmis veya at nali bobrek insidansi1 10.000
canli dogumda 0,4 ila 1,6’dir (33). At nali bobrek bu
grupta sekil anomalisi olarak en sik goriilen CAKUT
olup, kizlara gore, erkeklerde iki kat daha siktir. Bu
olgularda VUR, UPD gibi diger sistem anomalileri
de eslik yaklasik %30 oraninda eslik eder. Bobregin
sekil ve pozisyon anomalileri hastanin yagam
stiresini  etkilemez. Olgularimizin %25’ine eslik
eden CAKUT tespit edildi ve bu bulgu literatiir ile
benzerdi.

Bobregin en sik gorillen kistik hastalig
MKDB’dir. Canli dogan 4300 bireyden 1 olguda
goriiliir. Prenatal olarak tespit edilen vakalarmin
%20’sini bilateral MKDB olusturur (34). MKDB’li
olgularin %55’inde sol, %45’inde sag bobrek
etkilenirken; tiim olgularin %50’sine diger sistem
anomalileride eslik eder. UPD ve VUR diger
bobrekte en stk  gorillen toplayict  sistem
anomalisidir. Hipertansiyon, bobrek boyutunda artig
ve malignite gelisimi acisindan displastik olan
bobrek nedeniyle uzun donemde takip gereklidir.
Literatiirde tilkemizde yapilan 102 MKDB’li olguyu
iceren bir ¢aligmada erkek/kiz orani 1.5:1 bulunmus
ve 96 hastanin uzun dénem takibinde, bir hastada
hipertansiyon  tespit edilmis ve  malignite
saptanmamigtir (35). Arastirmamizda bu c¢alismaya
benzer sekilde erkek/kiz orami 2.25°di. MKDB’li
olgularimiza en c¢ok eslik eden anomali VUR’diir
(36). Caligmamizda da iki olguda MKDB’e eslik
eden ek {iriner sistem anomalisi olarak VUR tespit
edilirken, diger bobrekte UPD tespit edilmistir.

Posterior tiretral valf(PUV)’in erkek ¢ocuklarda
goriilmesinin nedeni, anatomik bozukluga yol agan
valflerin veru montarumdan koken almasidir. Kiz
¢ocuklarda veru montarum hymene doniisiir, bundan
dolay1 erkeklerdeki gibi iiretra obstriiksiyonu
gelismez.  Olgularin  1/3’inde  eriskin  ¢aga
ulasmadan KBH gelisir ve renal replasman tedavisi
gerekir (10). Insidans olarak 4000 canli erkek
dogumda 1 goriilmekle birlikte, olgularin tespiti
%81 intrauterin, % 34’1 yenidogan doneminde, %
32’si ilk bir yasta, % 25’1 ise bir yasindan sonrasi ve
ilkemiz igin addlesan donem sonrasina kadar
gecikebilmektedir (37,38). Intrauterin ilk 20 haftada
PUV olan olgularda, VUR’ye sekonder olarak
gelisen renal hasara ve ciddi renal displaziye neden
olur. Literatiirde 52 PUV’li olguyu igeren, Kibar ve
ark. tarafindan yapilan bir ¢caligmada, erken ve gec
tani alan vakalar arasinda uzun dénem takiplerinde
KBH hastaligi gelisimi acisindan anlamli fark
olmadigint bildirmislerdir (39). Yine literatiirde
Gargah ve arkadaglarinin 44 PUV tanili olguyla
yaptiklar1 ¢alismada; olgularimin ortalama yasinin 2
oldugu, ayrica 36’smin (%81,8) KBY’de oldugu
bildirmislerdir (40). Arastirmamizda PUV’li grubun
en kot prognoza sahip oldugunu, KBY’ ne diger
CAKUT gruplarina gore ¢ok daha erken yasta
girdigini sOyleyebiliriz. Arasgtirmamizda cerrahi
miidahale yapilan grup PUV’(%388) idi.

Literatiirde {iilkemizde yapilan bir c¢aligmada,
CAKUT tanist ile izledikleri olgularinin %22,9’unda
miispet aile Oykiisii ve %24,8’inde akraba evliligi
bildirilmistir (14). Bu c¢aligmada 180 vakanin,
bilinen iirolojik problemi olmayan 1. derece
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akrabalar1 incelenmis ve %48,3’tinde CAKUT tespit
edilmigtir. Fakat arastirmamizda aile &ykiisi
%7.7’sinde mevcuttu. Calismamizda aile ykiisiiniin
beklenenden diisiik ¢ikmasi CAKUT saptanan
vakalarin tim aile bireylerine tarama
yapilamamasina ve ailelerin yanitlarinda netlik
olmamasina baglamaktayiz.

Ozellikle  aragtrmamzda  primer  VUR
olgularinda, sik tekrarlayan IYE nda diizensiz takip
yapildig1 ve klinisyenlerin gocuk nefroloji-iiroloji
derneklerince Onerilen kilavuzlari uygulamadiklari
goriildi. Bu nedenlerden dolayr VUR’lii olgularin
tanisinin geciktigini sdyleyebiliriz.

Calisgmamizda kisitlhiliklar, CAKUT olgularimin
ebeveynlerinin  akraba  evliligi  sorgulamasi
yapilmamasi, ailelerin pozitif aile Oykiisii igin
verdikleri yanitlarin eksik oldugunu diisiindiiren
yetersiz cevaplartydi.

Sonug olarak, cocukluk ¢agi son donem bobrek
yetmezliginin (SDBY) en o©nemli nedenlerinin
basinda CAKUT gelmektedir. CAKUT bashg1
altinda olan gruplarin KBY ve SDBY gelistirme
hizlar1 farkliliklar gdstermektedir. Bu bulgularin
1518inda CAKUT vakalarinin birgogunda kalici renal
hasar gelisimi, antenatal donemde ve yasamin ilk
yillarinda  uygun  goriintileme  yOntemleri
kullanilarak  yapilan sistemli  yaklagim ile
onlenebilir. Fakat ge¢ yasta tan1 konulan CAKUT
olgular1 nedeni ile gelisen KBH’ nin, tim SDBY’leri
icinde halen en yiiksek oranda yer almasina yol
acmaktadir. Bu durum CAKUT igin klinisyenlerin
farkindaliginin  artirilmasi  gerekliligini  ortaya
koymaktadir.
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