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Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligit (ODPBH) en sik goriilen kalitimsal bobrek hastaligi olup
bobreklerde ilerleyici kistik biiylime ve bobrek fonksiyonlarinda bozulma ile karakterizedir. ODPBH
multisistemik bir hastaliktir ve hastalik ilerledik¢e diger organlarda da etkileri goriilmektedir. ODPBH tanisinda
ve tedavi etkinliginin takibinde radyolojik goriintiileme kritik 6nem tasir. Bu ¢alismada amacimiz ODPBH’nda
bobrek ve bobrek dis1 abdominal bulgulart manyetik rezonans goriintileme (MRG) ile degerlendirmektir. Ayrica
MRG bulgulari ile klinik ve laboratuvar verileri arasindaki iliski arastirilmistir. Calismada, Ocak 2020 ile Kasim
2021 tarihleri arasinda, abdominal MRG incelemesi yapilmis, 18 yas iizeri, 36 hasta incelenmistir. Ortalama
toplam bobrek voliimii (TBV) 1113.84842.2 mL (aralik, 326.5 — 4498.6 mL)’di. 22 hastada (%61) bobrekte
hemorajik Kist tespit edildi. 31 hastanin (%86.1) karacigerinde en az 1 adet kist vardi. 11 hastada (%30.6)
koledok dilatasyonu saptandi. TBV ile glomeriiler filtrasyon orami, kreatin diizeyleri, koledok dilatasyonu ve
karmn/yan agris1 arasinda istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon tespit ettik. Sonug olarak MRG, ODPBH’na
bagli bobrek ve bobrek disi bulgularin degerlendirilmesinde yararli bilgiler saglamaktadir ve etkin bir sekilde
kullanilabilir.

Anahtar kelimeler: Manyetik rezonans goriintiileme, Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi, Radyoloji.

ABSTRACT

Autosomal dominant polycystic kidney disease (ADPKD) is the most common hereditary kidney disease,
characterized by progressive cystic growth of the kidneys and impaired kidney function. ADPKD is a
multisystemic disease and as the disease progresses, its effects are seen in other organs. Radiological imaging is
critical for ADPKD diagnosis and the follow-up of treatment efficacy. Our aim in this study is to evaluate renal
and extrarenal abdominal findings in ADPKD with magnetic resonance imaging (MRI). In addition, the
relationship between MRI findings and clinical and laboratory data has been investigated. In the study, 36
patients over the age of 18 who underwent abdominal MRI between January 2020 and November 2021 have
been examined. The mean total kidney volume (TBV) was 113.84842.2 mL (range, 326.5 - 4498.6 mL).
Hemorrhagic cysts were detected in the kidney in 22 patients (61%). There was at least one cyst in the liver of 31
patients (86.1%). Common bile duct dilatation was detected in 11 patients (30.6%). We found a statistically
significant correlation between TBV and glomerular filtration rate, creatinine levels, common bile duct dilatation
and abdominal/flank pain. In conclusion, MRI provides useful information in the evaluation of renal and
extrarenal findings related to ADPKD and can be used effectively.
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GIRIS

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi (ODPBH) en sik goriilen kalitimsal
bobrek hastaligidir (Chapman ve Wei, 2011). Yaklasik 1:400 ila 1:1000 canli dogumda ortaya
¢ikmakta ve diinya genelinde 12.5 milyon insani etkiledigi tahmin edilmektedir (Colbert,
Elrggal, Gaur ve Lerma, 2020). ODPBH’da sirasiyla polisistin 1 ve 2’yi kodlayan, PKDI
(~%80) ve PKD2 (~%20) genlerindeki mutasyonlar hastaliga sebep olmaktadir (Chapman ve
Wei, 2011). Hastaligin temelinde bdobreklerde ilerleyici kistik biiylime, bdbrek
fonsiyonlarinda bozulma ve bobrek yetmezligi vardir. Son donem bdbrek yetmezligi
etyolojisinde yaklagik %10 ODPBH karsimiza ¢ikmaktadir (Zhang, Blumenfeld ve Prince,
2019). ODPBH multisistemik bir hastaliktir ve hastalik ilerledikce diger organlarda da etkileri
goriilmektedir. Hepatik kistler, ODPBH’nin en sik goriilen bobrek disi bulgularindan biridir
ve siklikla yasamin besinci dekatindan sonra ortaya ¢ikmaktadir. Bunun disinda intrakranial
anevrizmalar, kardiyak tutulum, kalp kapak patolojileri, pankreas, seminal veziikiil gibi diger
organlarda kistler bobrek digi bulgulardan birkacidir (Bae vd., 2006). ODPBH'de bobrek ve
bobrek dis1 bulgular yagam kalitesini etkileyebilir hatta hayati tehdit edici olabilir. Bu nedenle
ODPBH ve komplikasyonlarinin tan1 ve yonetimi, radyologlarinda dahil oldugu
multidisipliner bir ekip calismasi gerektirmektedir (Rahbari-Oskoui, Mittal, Mittal ve
Chapman, 2014).

ODPBH’de en duyarli tan1 yontemi genetik testlerdir. Ancak genetik testlerin maliyeti
ve ulagilabilirligi ayrica genlerde mutasyon varyantlariin bulunmasi nedeniyle genetik testler
sadece klinik amaglh arastirilmalarda ve aile Oykiisii negatif hastalarda tercih edilmektedir
(Gradzik, Niemczyk, Golebiowski ve Paczek, 2016). ODPBH tanisinda rutin klinikte aile
Oykiisii, hastalilk acisindan silipheli  klinik bulgular ve goriintiileme yontemleri
kullanilmaktadir. Ultrasonografi (US), diisiik maliyeti, taginabilirligi, invaziv olmamasi ve
iyonizan radyasyon icermemesi nedeniyle ODPBH tanisinda en yaygmn kullanilan
goriintiileme yontemidir (Rahbari-Oskoui vd., 2014). Ancak geng yaslarda, daha kiigiik ¢apta
ve sayida kist varliginda, bobrek volimii degerlendirmede US duyarliligi azalmaktadir. US
temelli ODPBH tan1 kriterleri yas araliklar1 ve kist sayilarina gore belirlenmistir (van Aerts
vd., 2019). T2 agirlikli manyetik rezonans goriintileme (MRG) ve ince kesitli kontrastli
bilgisayarli tomografi (BT), 1-2 mm capindaki kistleri dahi tespit edebilen, US’den bu
bakimdan daha yiiksek duyarlilia sahip goriintiileme modaliteleridir (Bae ve Grantham,
2010). BT’nin en &nemli dezavantaji iyonizan radyasyon icermesi olup hastalarda erken

yaslarda baslayacak kontrollerle radyasyon maruziyetinin yiiksek olma ihtimalidir. MRG:
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ODPBH’nin tanisinda, tipik/atipik bulgular1 olan hastalarin smiflandirilmasinda, bobrek
yetmezliginin ilerleme hizinin tahmin edilmesinde, kist komplikasyonlarinin ve bobrek disi
patolojilerin tespit edilmesinde yararli bir ara¢ haline gelmistir (Liebau ve Serra, 2013; Zhang
vd., 2019). Ayrica MRG ile toplam bobrek volimiinin (TBV) o&l¢imi, ODPBH'nin
ilerlemesini yavaglatmak icin gelistirilen ilaclara verilen terapdtik yanit1 degerlendirmek igin
altin standarttir (Ingelfinger, 2017). Bu ¢alismada, ODPBH tanis1 olan hastalarda abdominal
MRG’de bobrek ve bobrek disi patolojiler tanimlanmis olup MRG bulgulan ile klinik ve

laboratuvar verileri arasindaki iligki arastirilmaktadir.
GEREC VE YONTEM

Hasta Popiilasyonu

Retrospektif bu caligma 29/11/2021 tarihinde 2021/14 karar sayisi ile Turgut Ozal
Universitesi Etik Kurulu tarafindan onaylandi. Calismaya, Ocak 2020 ile Kasim 2021 tarihleri
arasinda, ODPBH tanisi ile takip edilen, abdominal MRG incelemesi yapilmis, 18 yas iizeri,
36 hasta dahil edildi. Hastalarin klinik bilgileri ve laboratuvar degerleri hastane bilgi

sisteminden elde olundu.

Manyetik Rezonans Goriintiileme

Goriintiiler i¢in 1.5 Tesla MR (Philips Medical System) sisteminde 8 kanall1 viicut koili
kullanildi. T2 agirlikli goriintiiler sagital, koronal ve aksiyel olmak iizere ii¢ planda, T1
agirlikli goriintiiler ise aksiyel planda alindi. Ayrica diflizyon agirlikli goriintiileme (DAG)
sekans1 kullanildi. Goriintiilemede kesit kalinligit 3 mm, kesitler arast bosluk 1 mm ve b

degerleri 0.400 ve 800 sn/mm? “di. Gériintiilemede kontrast madde kullanilmad.

Goriintii Degerlendirmesi

Degerlendirme bobrek ve bobrek disi patolojiler olarak iki grupta yapildi. Bobrek
degerlendirmesinde rutin degerlendirilmeye ek olarak hemorajik/enfektif kist ve malignite
arastirildi. Ayrica bobrek voliimii 6l¢iildii. Bobrek voliimii her iki bobregin sagital, koronal,
genislik ve derinlik boyutlarinin Olctimii sonrast ¢evrimigi formdil
(https://www.mayo.edu/research/documents/pkd-center-adpkd-classification/doc-20094754)
kullanilarak hesaplandi. Sag ve sol bobrek voliimii toplanarak toplam bdbrek voliimi (TBV)
kaydedildi. Bobrek dis1 patolojiler olarak, ODPBH’da goriilen abdominal bulgular; karaciger
kisti, koledok dilatasyonu, koledok kisti, pankreas kisti, abdominal aort anevrizmasi,
abdominal duvarda herni ve inferior vena cavada trombiis arastirildi. Karacigerde 20 ve

tizerinde kist varlig1 polikistik karaciger hastaligi (PKH) olarak kabul edildi. Degerlendirme
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goriinti arsivleme ve iletisim sistemleri (PACS)’ den, 8 yillik radyoloji deneyimine sahip bir

radyolog tarafindan yapildi.

Istatistiksel Analiz

Istatistiksel analiz icin SPSS 23.0 (IBM, Armonk, NY, USA) kullanildi. Tiim veriler
ortalama + standart deviasyon veya say1 (yiizde) seklinde ifade edilmistir. Gruplarin yas,
bobrek voliimii ve GFR ortalamalar1 agisindan karsilastirilmasi amacr ile t testi, gruplarin
cinsiyete gore karsilagtirmasi icin Ki-kare testi yapildi. Sayisal ve kategorik degiskenler
arasindaki iligkinin tespitinde Spearman ve Pearson korelasyon testlerinden yararlanilmistir.

0.05’ten kiiciik p degeri istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.
BULGULAR

Calismaya dahil edilen 36 hastanin yas ortalamasi 39.6 + 9.9 yildi1 (aralik, 18-61 yas).
Hastalarin 23’1 (%63.9) kadin, 13’si (%36.1) erkekti. 16 (%44.4) hastada hipertansiyon,
5(%13.9) hastada hematiiri vardi. Hastalarin yaklasik yarisinda (%52.8) karm-yan agrisi
mevcuttu. Ortalama kreatin degerleri 1.07 = 0.60 mg/dL (aralik, 0.58-3.30 mg/dL)’di.
Ortalama glomeriiler filtrasyon oranit (GFR) degerleri 83.83 + 29.77 ml/dk/1.73 m? (aralik,
20-129 ml/dk/1.73 m?)’du. 8 hastada (%22.2) GFR < 60 ml/dk/1.73 m*di. Higbir hastada
karaciger fonksiyon testlerinde anormallik saptanmadi. Hastalarin baz1 demografik ve klinik
ozellikleri Tablo 1’de sunulmustur. Ortalama TBV’i 1113.84842.2 mL (aralik, 326.5 —
4498.6 mL)’di. 22 hastada (%61.0) bobrekte hemorajik kist tespit edildi. 31 hastanin (%86.1)
karacigerinde en az 1 adet kist vardi. 14 hastada (%38.9) PKH, 11 hastada (%30.6) koledok
dilatasyonu saptandi. Ayrica 2 hastada pankreatik kist, 1 hastada at nali1 bobrek, 1 hastada sag
bobrekte rotasyon anomalisi tespit edildi. Tablo 2°de MRG’de bobrek ve bobrek dist bulgular
sunulmustur. MRG’de bobrek dis1 baska bir abdominal bulgu saptanmadi. Resim 1’°de bobrek
ve karaciger kistleri ile koledokta minimal dilatasyonu olan hasta sunulmustur. Resim 2’de
hemorojik Kistler ve farkli donem kanamaya ait sivi-sivi sevilenmeleri gosterilmistir. Resim 3

ise DAG’de bobrek kistlerinde difiizyonda kisitlanma olmadigi gosterilmistir.

Tablo 1. Hastalarin Bazi Demografik ve Klinik Ozellikleri

Degiskenler (n=36)

Yas, yil, ortalama + SD (aralik) 39.6 £ 9.9 (18-61)
Cinsiyet, say1, kadin/erkek 23/13

Hipertansiyon, sayi (yiizde) 16 (%44.4)

Hematiiri, say1 (yiizde) 5 (%13.9)

Karin-yan agrisi, say1 (yiizde) 19 (%52.8)

Kreatin, mg/dL, ortalama + SD (aralik) 1.07 £ 0.60 (0.58-3.30)
Glomeriiler filtrasyon orami, ml/dk/1.73 m’, ortalama + SD (aralik) 83.83 £ 29.77 (20-129)
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Tablo 2. MRG’de Bobrek ve Bobrek Dist Bulgular

Degiskenler (n=36)

Total bobrek voliimii, mL, ortalama + SD (aralik) 1113.8 +842.2 (326.5 — 4498.6)
Hemorajik kist, say1 (yiizde) 22 (%61.0)
Karaciger Kisti, say (yiizde) 31 (%86.1)
Polikistik karaciger hastalii, say1 (yiizde) 14 (%38.9)
Koledok dilatasyonu, say1 (yiizde) 11 (%30.6)

Resim 1. Koronal T2 Agirlikli Kesitte Her Iki Bobrek Boyutlar1 Belirgin Artmis, Her Iki Bébrekte Cok Sayida
ve Farkli Boyutlarda Kistler izleniyor (Yildizlar). Karacigerde Kiigiikleri 2-3 mm Caplarinda Olan Kistler ve
Koledokta Minimal Dilatasyon (7.3 Mm) Dikkati Cekiyor.

Resim 2. Aksiyel T1 Agirlikli Kesitte Her iki Bobrekte Sivi-Sivi Sevilenmesi Gosteren Hemorajik Kistler
[zleniyor (oklar).
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Resim 3. DAG Kesitlerde b, 800 sn/mm“ (A) ve ADC Haritalamada (B) Kistlerde Difiizyonda Kisitlanma
Saptanmadig: Izleniyor.

Yas ve TBV arasinda istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon saptanmadi (p=0.685).
Yas ile GFR arasinda ise negatif yonde gii¢lii bir korelasyon goriildii (r=-0.654 p<0.001). Yas
artttkca GFR anlamli olarak azalmaktaydi. TBV ile GFR ve kreatin diizeyleri arasinda
sirasiyla negatif yonde orta siddette ve pozitif yonde orta siddette bir korelasyon mevcuttu
(GFR: r=-0.440 p=0.007; kreatin: r=0.486 p=0.003). TBV arttikca GFR anlamli olarak
azalmaktayken kreatin anlaml1 olarak artmaktaydi. TBV ile koledok dilatasyonu ve karin/sirt
agrisi arasinda sirasiyla pozitif yonde orta (r=0.520 p=0.001) ve yiiksek (r=0.758 p<0.001)
siddette korelasyon saptandi. TBV arttikca koledok dilatasyonu ve karin/sirt agrist goriilme
siklig1 artmaktaydi. TBV ile hipertansiyon, hematiiri, hemorajik bobrek kisti ve karaciger kisti
arasinda ise istatistiksel olarak anlamli bir iliski saptanmadi. Tablo 3’te TBV ile yas, klinik ve

MRG bulgularinin korelasyonu sunulmustur.

Tablo 3. Toplam Bobrek Voliimii ile Yas, Klinik Ve MRG Bulgularinin Korelasyonu

Toplam Bobrek Voliimii
Correlation Coefficient P-degeri
Yas r=0.070 0.685
Kreatin r =-0.486 0.003
GFR r=-0.440 0.007
Koledok dilatasyonu r=0.520 0.001
Karn/Sirt agrisi r=0.758 <0.001
Hipertansiyon r=0.005 0.975
Hematiiri r=0.027 0.876
Hemorajik kist r=0.269 0.113
Karaciger Kisti r=0.126 0.463
TARTISMA

ODPBH tan1 ve takibinde oncelikle kullanilan goriintiileme yontemi US’dir. US’nin

dezavantaji, sonuglarin operatére bagli olmas1 ve oOzellikle kiigiik kistleri saptamak veya
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bobrek voliimii dlglimiinde dogrulugu ve tekrarlanabilirliginin BT/MRG'den daha az
olmasidir (Pei ve Watnick, 2010). Riski bireylerin taranmasinda ve 6zellikle geng¢ yaslarda
US’nin siipheli veya belirsiz sonuglar verebileceginden, negatif bir BT veya MRG taramasi,
etkilenmediklerine dair daha fazla giivence saglayabilir (Irazabal vd., 2015). ODPBH tanili
hastalarda BT veya MRG kullanim1 6zellikle komplikasyonlarin ve bobrek disi etkilerin
arastirtlmasinda ve TBV olglimiinde 6n plana ¢ikmaktadir. BT de iyonizan radyasyon riski ve
gerektiginde nefrotoksik etkileri olan iyot bazli kontrast madde kullanimi Onemli
dezavantajlardir (Pei, 2006). MRG’de iyonizan radyasyon riski olmamasi, kist ve kiste bagl
komplikasyonlarin yani sira bobrek dis1 bulgularin arastirilmasinda saglamis oldugu tanisal
giivenilirligin yiiksek olmasi 6n plana ¢ikan avantajlardir (Pei ve Watnick, 2010).

ODPBH’da bobrek fonksiyonlar1 ve fizik muayene bulgular1 erken donemde normaldir.
Bu nedenle prognostik agidan ve tedaviye cevap degerlendirmesinde goriintiilleme yontemleri
on plana c¢ikmaktadir (Bergmann vd., 2018). TBYV, ilerleyici hastaligi olanlarin
belirlenmesinde ve farmasotik ajanlarin etkinligini izlemede standart bir belirte¢ haline
gelmistir (Grantham vd., 2006). TBV o&l¢limiinde altin standart goriintilleme yontemi MRG
kabul edilmektedir (Ingelfinger, 2017). ODPBH’da TBV’nin yas ile progresif bir artig
gosterdigi bildirilmistir. Ayrica TBV’nin agri, hipertansiyon, hematiiri ve bdbrek fonksiyon
kaybi ile iligkili oldugu tespit edilmistir (Grantham vd., 2006). Calismamizda litaretiir ile
uyumlu olarak TBV ile bobrek fonksiyonlari, agri ve dilate koledok arasinda anlamli bir
korelasyon tespit ettik. Ancak sonuglarimiza gore TBV ile yas, hipertansiyon, hematiiri,
hemorajik bobrek kisti ve karaciger kisti arasinda anlamli bir iliski saptamadik. Ozellikle yas
ile TBV arasindaki iliski beklenmedik olup bu sonuglar hasta sayisinin ve yas ortalamasinin
az olmasina bagli olabilir. Ayrica GFR diizeyleri 60 ml/dk/1.73 m? altinda olan hastalarimizin
orani sadece %22.2 olmasi da diger bir etken olabilir.

ODPBH’da bobrek kistleri siklikla kist i¢i kanama ile kompleks hale gelebilir. Kist
enfeksiyonu ve riiptiirii daha az siklikla goriilmektedir. ODPBH’da renal hiicreli karsinom
prevelanst normal popiilasyonla benzerdir (Zhang vd., 2019). Ancak takipte malignite
acisindan siipheli bulgular varliginda kontrastli MRG ve DAG kullanilmalidir. Hemorajik kist
tanist i¢in MRG’de T1 agirlikli sekanslardan yararlanilabilir. Calismamizda %61.0 oraninda
hemorajik kist tespit edilmis olup diger bobrek komplikasyonlar: saptanmamustir.

Karaciger kistleri, ODPBH’da en sik goriilen bobrek disi bulgudur. 7. dekatta hastalarin
neredeyse tamaminda (> %95) gorilmektedir (Halvorson, Bremmer ve Jacobs, 2010).
Karaciger kistleri, siklikla klinik olarak 6nemsiz olup hastalarda karaciger fonksiyon testleri

normal diizeylerdedir. Ancak kist sayr ve boyutlarinda artisa bagli ortaya ¢ikan
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hepatomegaliye sekonder karin agrisi, dispeptik yakinmalar, nefes darligi gibi sikayetlerde
gortlebilir. Ayrica ¢ok nadir olarak kist i¢ci kanama, enfeksiyon, riiptiir ve malignite gelisimi
olabilir (Farooq, Behzadi, Blumenfeld, Zhao ve Prince, 2017). ODPBH’da boébrek dist
bulgular1 arasinda abdomende ayrica pankreas kisti, koledokte kist ve dilatasyon, karin duvari
fitiklar1, aort anevrizmasi ve riiptiirii, sisterna silide dilatasyon gibi bulgularda goriilebilir
(Bae ve Grantham, 2010). Calismamizda 31 hastanin (%86.1) karacigerinde en az bir adet kist
mevcut olup bu hastalarin 14’iinde (%38.9) ise polikistik karaciger hastalig1 tespit edildi. 11
hastada (%30.6) koledok dilatasyonu ve 2 hastada pankreatik kist mevcuttu. Karaciger
fonksiyon testleri tiim hastalarda normal sinirlardaydi. ODPBH tanili hastalarda koledokta
dilatasyon ve pankreasta kist goriilebilecegi 6zellikle akilda tutulmalidir. Bu sayede ODPBH
tanil1 hastalarda biliyer obstriiksiyon ve pankreasin kistik lezyonlar1 agisindan gereksiz
incelemelerden kagmilmis olur (Judge vd., 2017). Calismamizin en 6nemli limitasyonu tek
merkezli olmasi ve hasta sayisinin az olmasidir. Caligmanin diger bir kisitlilig1 ise retrospektif
yapisidir. ODPBH’na bagli bulgularin prospektif takibi degerli bilgiler saglayabilir. Bu
baglamda gelecekte cok merkezli ve daha ¢ok sayida hasta katilimli prospektif ¢alismalar ile

daha kapsamli sonuglar elde edilecektir.
SONUC

ODPBH tanisinda ve tedavi etkinliginin takibinde radyolojik goriintiileme kritik dnem
tasir. MRG, ODPBH’na bagli bobrek ve bobrek dist bulgularin degerlendirilmesinde etkin ve
giivenli bir sekilde kullanilabilir.
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