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OZET

Tek Bobrek Tanisi ile izlenen Hastalarin Uzun Siireli Takibi

Giris: Fonksiyon goren tek bobrek (FTB), bobregin tek tarafli olarak anatomik veya
fonksiyonel yoklugu olarak tanimlanir. Genel popiilasyonda prevalanst 1/1000 oldugu tahmin
edilen oldukga sik goriilen bir durumdur. Tek bobrekli ¢cocuk hastalar yagamlarinin ilerleyen
donemlerinde alblmindri, hipertansiyon (HT) ve kronik bobrek hastaligt (KBH)
gelistirebilirler. Fonksiyon goren tek bobrek son donem bobrek yetersizligi (SDBY) ve
KBH’nin c¢ocuk ve geng eriskinlerde 6nemli bir nedenidir. Bu artmis renal hasar riski
glomeruler hiperfiltrasyon ve genetik ve/veya cevresel etkenlerin bobrek gelisimi tizerine etkisi
ile aciklanabilmekle birlikte tek bobrekli ¢ocuklart KBH ve SDBY gelisiminden korumak
onemlidir ve multidisipliner yaklasim gerektirmektedir.

Amag: Calismamizda konjenital ve edinsel tek bdbrekli ¢ocuklarin bobrek fonksiyonlarmni
degerlendirmek, tek bobrek nedeniyle gelisme sikligindan artis olan proteiniiri ve HT sikligma,
tek bobrek etiyolojisi ile renal hasar iliskisini, renal hasar ile iligkili diger faktorleri belirlemek
ve normal bobrek fonksiyon testlerine sahip olsalar bile renal hasar agisindan yiiksek risk
altindaki ¢ocuklar1 ayirt etmek amacglanmistir.

Yéntem: Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Bilim Dalinda en az bir y1l takip edilmis tek
bobrek tanili hastalar ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin tibbi kayitlarindan son
kontrollerindeki diyastolik ve sistolik kan basinci (KB), boy, tarti, serum kreatinin, proteiniiri,
anemi, serum iirik asit degerleri, bobrek uzunlugu kaydedildi. Boy ve serum kreatinin
kullanilarak tahmini glomeriiler filtrasyon hiz1 (eGFH) hesaplandi. Hastalarin viicut agirhigi,
boy standart deviasyon skorlar1 (SDS) ve viicut kitle indeksi (VKI), sistolik ve diyastolik KB
SDS’leri, bobrek uzunluk z-skoru hesaplandi. Tek bébrek etiyolojisine gore konjenital ve edinsel
tek bobrek olmak tizere iki ana gruba ve bu iki ana grup da kendi icinde etiyolojiye gore alt
gruplara ayrildi. Proteiniiri, HT, eGFH nin <60 mL/min/1,73m? olmasz, hiperfiltrasyon varlig1
bobrek hasari olarak kabul edildi.

Bulgular: Calismaya konjenital tek bébrekli 205, edinsel tek bobrekli 50 hasta dahil edildi.
Konjenital tek bobrekli hasta grubunun GFH ortanca degerleri 111,0 mL/min/1,73m? (min:
10,2, maks: 191,2) ve edinsel tek bobrekli grubun GFH ortanca degerleri 104,8
mL/min/1,73m? (min: 64,2, maks: 166,4) olarak saptand: (p=0,183). Renal hasar siklig1
acisindan tek bobrek etiyolojileri arasinda anlamli fark saptanmadi (p=0,556). Bobrek



uzunluk z skoru ile sistolik ve diyastolik KB arasinda negatif korelasyon saptandi (sirasiyla,
r=-0,21, p=0,041 ve r=-0,15 ve p=0,015). Tek degiskenli analiz sonug¢larina gore obez
olanlarda renal hasar gorilme riskinin obez olmayanlara gore 4,19 kat daha yiliksek oldugu
belirlendi.

Sonug: Tek bobrekli hastalarda etiyolojiden bagimsiz olarak renal hasar gelisme riski
artmistir. Cagimizin en biiyiik sorunlarindan biri olan obezite bu riski arttirmaktadir. Mevcut

bobregin uzunlugu yiiksek KB’ye kars1 koruyucu olabilir.

Anahtar Kelimeler: Fonksiyon goren tek bobrek, renal hasar, kronik bobrek hastaligi, obezite,

bobrek uzunlugu



SUMMARY

Long-term Follow-up of Patients Diagnosed with Solitary Kidney

Introduction: Solitary functioning kidney (SFK) is defined as the unilateral anatomical or
functional absence of a kidney. It is a relatively common condition with an estimated prevalence
of 1/1000 in the general population. Children with a single kidney may develop albuminuria,
hypertension (HT), and chronic kidney disease (CKD) later in life. Solitary functioning kidney
is a significant cause of end-stage renal disease (ESRD) and CKD in children and young adults.
This increased risk of renal damage can be explained by glomerular hyperfiltration and the
impact of genetic and/or environmental factors on kidney development. It is essential to protect
children with a single kidney from developing CKD and ESRD, which requires a
multidisciplinary approach.

Objective: Our study aims to evaluate the kidney functions of children with congenital and
acquired solitary kidneys, determine the frequency of proteinuria and HT, which have increased
due to the solitary, the relationship between single kidney etiology and renal damage, other
factors associated with renal injury, and distinguish children at high risk for renal injury even
if they have normal kidney function tests.

Method: Patients diagnosed with a single kidney who had been followed up for at least one
year at the Istanbul Faculty of Medicine Department of Pediatric Nephrology were included in
the study. From the medical records of the patients, diastolic and systolic blood pressure (BP),
height, weight, serum creatinine, proteinuria, anemia, serum uric acid levels, and kidney length
were recorded during their last check-ups. Estimated glomerular filtration rate (eGFR) was
calculated using height and serum creatinine. The standard deviation scores (SDS) of body
weight, height, and body mass index (BMI), systolic and diastolic BP SDSs, and kidney length
z-score were calculated. According to the etiology of the single kidney, patients were divided
into two main groups: congenital and acquired solitary kidney, and these two main groups were
further divided into subgroups according to etiology. Proteinuria, HT, eGFR <60
mL/min/1,73m2, and the presence of hyperfiltration were considered as renal injury.

Results: The study included 205 patients with congenital SFK and 50 patients with acquired
SFK. The median eGFR values of the congenital SFK group were 111.0 mL/min/1,73m2 (min:
10.2, max: 191.2) and the acquired SFK group’s median GFR values were 104.8
mL/min/1,73m2 (min: 64.2, max: 166.4) (p=0.183). No significant difference was found

between the etiologies of SFK in terms of the frequency of renal injury (p=0.556). A negative



correlation was found between kidney length z-score and systolic and diastolic BP (r=-0.21,
p=0.041 and r=-0.15, p=0.015). According to the results of the univariate analysis, the risk of
renal injury was 4.19 times higher in obese patients compared to non-obese patients.
Conclusion: The risk of developing renal injury is increased in patients with a solitary kidney
regardless of the etiology. Obesity, one of the biggest problems of our time, increases this risk.
The length of the existing kidney may provide protection against high BP.

Key Words: Solitary functioning kidney, renal injury, chronic kidney disease, obesity, renal length



I.  GIRIS VE AMAC

Fonksiyon goren tek bobrek, bobregin tek tarafli olarak anatomik veya fonksiyonel
yoklugu olarak tanimlanir. Genel popiilasyonda prevalansi 1/1000 oldugu tahmin edilen
oldukga sik goriilen bir durumdur. Bébrek ve iiriner sistemin dogumsal anomalileri (CAKUT)
sonucunda meydana gelebilecegi gibi; dogum sonrasi tiimdr, travma, tas, enfeksiyon, vaskiiler
nedenlerle bir bobregin cerrahi olarak alinmasi veya parankim dokusunun tamamiyla

fonksiyonunu kaybetmesi sonucu olusabilir (1).

Bobregin ve driner sistemin dogumsal anomalileri, bobrek wve driner sistemin
morfogenezi esnasindaki eksiklikler sonucu gelisen yapisal malformasyonlar: icerir. Dogum
defektlerinin %20’sini olusturur; 1000 canli dogumdan 3-7’sini etkileyerek en sik goriilen
dogumsal malformasyon grubunu olusturur (2). Anomalinin ciddiyeti hafif antenatal
pelviektaziden bilateral renal ageneziye kadar degisiklik gosterebilir. Tiim gebeliklerin yaklasik
%?2’sini etkileyen bu anomalilere siklikla diger gelisimsel anomaliler veya genetik sendromlar
eslik edebilir (3, 4). Genis kayith verilerden elde edilen bilgiler dogrultusunda CAKUT nin
pediatrik ve adolesan hastalarda 6nemli bir morbidite nedeni oldugunu ve SDBY blylk

cogunlugundan sorumlu oldugunu gostermistir (5).

Bobrek kiitlesinin % oraninda azaltilmasmin progresif glomeriiloskleroza ve kalan
nefronlarin fonksiyonlarmmda bozulmaya neden oldugu hayvan ¢alismalariyla 1930 yilinda
gosterilmistir (6). Brenner ve arkadaslar1 1960’11 yillarinda sonlarina dogru nefron kaybi
sonrasindaki adaptasyon siirecinin patofizyolojisini sigan bobrekleri tizerinde gostermistir (7).
Islev gdren nefron sayisindaki azalma, saglam kalan nefronlarm glomeriillerinde hemodinamik
degisikliklerin olusmasma yol acar. Nefron basmna diisen hidrostatik basincin artisi
intraglomeriiler basigta artisga sebep olur. Bu siire¢ glomeriiler hiperfiltrasyon olarak
isimlendirilir. Bu sekilde fonksiyon gosteren tek bobrekte gelisen kompansatuar hipertorfi ile
nefron sayisindaki bu kaybin sonuglar1 azaltilmaya c¢alisihir (8). Glomeriler HT,
glomeriillerdeki kapiller basinciin artmasiyla kapiller duvari {izerinde gerilmeye bagl stres
olusturur. Podositler bu gerilmeye karsi direng gosterir. Gergin podositlerde bazi sinyal
yolaklar1 aktiflesir ve hiicre dongiisli duraklar, hiicre iskeleti ve adezyon molekiilleri degisir.
Podositler genisleyen glomeriiler bazal membranin mimarisini korumaya c¢alisir (9). Bu
maladaptif degisimler saglam nefronlarda proteiniiri ve HT ile baslayip glomeriiler asiri
yiiklenmeye neden olarak glomeriiloskleroz ve nefron kaybiyla sonuglanacak bir kisir dongiiye

yol acar (8).



Geri doniigsiiz bobrek hasar1 yan1 KBH tiim diinya genelinde 6nemli bir saglik sorunudur.
Erigkin niifusta kapsamli epidemiyolojik arastirma konusu olmusken, ¢ocuk hastalarda kisitl
sayida veri mevcuttur (10). Bobrek ve iiriner sistemin dogumsal anomalilerinin stk KBH nedeni
olmasma ragmen ¢ocukluk ¢aginda SDBY gelisen vakalarin biliylik bolimiinii glomeriiler
hastaliklar olusturmaktadir (10). Yine yapilan bir ¢calismada ¢ocukluk ¢aginda primer bobrek
hastaligi olan fakat serum kreatinin diizeyi normal olup proteiniri ve HT olmayan geng
erigkinlerin (16-25 yas) 30 yillik takipte SDBY riskinin 4 kat arttig1 bildirilmistir (11).

Intrauterin donemde nefron miktarindaki azalma eriskin donemde artrms KB iliskili
bulunmustur. Hayvan modellerinde yapilan ¢aligmalarda, nefrogenezis asamasinda bobrek
dokusunun kayb1 kardiyak debide artisa dolayisiyla sistemik kan basinca yiikselmeye neden
oldugu gosterilmistir (12). Sistemik HT ve glomerdler hiperfiltrasyonun ilerleyici nefron

hasarina sebep oldugu bilinmektedir (13).

Cesitli galismalarda saglikli bireylerde proteiniiri KBH, renal replasman tedavisi (RRT)
ve mortalite i¢in bagimsiz bir risk faktorii olarak bulunmustur. Proteiniiri, diyabetik ve non-
diyabetik KBH tanil1 erigskin hastalarda renal prognozu éngérmede yardimcidir (14). Evre 3-4
KBH tanil1 200 ¢ocuk hastada yapilmis bir calismada HT ve proteindrinin GFH diistisin major
gostergesi oldugu gosterilmistir (15).

Tek bobrekli ¢ocuk hastalar yasamlarinin ilerleyen donemlerinde albUminiri, HT ve
kronik bobrek hastaligi gelistirebilirler. Fonksiyon géren tek bobrek SDBY ve KBH’nin ¢ocuk
ve geng eriskinlerde onemli bir nedenidir (16). Bu artmis renal hasar riski glomeriler
hiperfiltrasyon ve genetik ve/veya cevresel etkenlerin bdbrek gelisimi tizerine etkisi ile
aciklanabilmekle birlikte tek bobrekli cocuklar1 KBH ve SDBY gelisiminden korumak

onemlidir ve multidisipliner yaklasim gerektirmektedir.

Calismamizda konjenital ve edinsel tek bébrekli cocuk hastalarin bobrek fonksiyonlarmni
degerlendirmek; tek bobrek nedeniyle gelisme sikligindan artis olan proteiniiri ve HT sikligini,
tek bobrek etiyolojisi ile renal hasar iligkisini, renal hasar ile iligkili diger faktorleri belirlemek
ve normal bdbrek fonksiyon testlerine sahip olsalar bile renal hasar agisindan yiiksek risk

altindaki ¢ocuklar1 ayirt etmek amaglanmastir.



Il.  GENEL BIiLGILER
A. Boébrek Embriyolojisi

Memeli embriyosunun gastrulasyon esnasinda olusan ara tabakasina mezoderm adi
verilir. Dorsal somitler ile embriyonik s6lomun arkasindaki lateral plaka mezodermi arasinda
yer alan ara mezodermden nefrik kanalin olusmasiyla bobrek ve idrar yollarmin gelisimi baslar
(17, 18). Bobrekler, rostralden kaudale kadar pronefroz, mezonefroz ve metanefroz olmak tizere
iic asamada gelisir. Pronefroz gelismemis ve islevsizdir. Mezonefroz kisa stireligine islev goriir
ve daha sonra ilk trimesterin sonuna dogru kivrilir. Metanefroz kivrilmaz ve kalic1 bobrek

haline gelir (19).

Pronefroz dérdiincii haftanin baglarinda gelismekte olan boyun bolgesinde bulunan birkag
hiicre kiimesi ve tiibiiler yapilardan ibarettir. Pronefrik kanallar kaudale dogru uzanir; arka
bagirsagin ve allantoisin bosaldig1 oda olan kloakaya agilir. Drdiincii haftanin sonuna dogru

pronefrik sistem tamamu ile kaybolur (20).

Mezonefroz ve mezonefrik kanallar {ist lumbar ve torasik ara mezodermden gelisir. 40
cift mezonefroz formu olmasina ragmen, sadece L1-L3 yerlesiminde olanlar ekskresyon
birimlerini olusturmak igin farklilasmaya devam eder (21). Pronefrik sistemin kaybolma
esnasinda mezonefrozun ilk ekskretuvar tiibiilleri ortaya ¢ikar. Hizla uzayarak S-seklinde
kivrilir ve orta uglarinda glomeriil halini alacak kapiller damar yumagi kazanir. Glomeriil
etrafinda tiibiiller Bowman kapsiiliinii olusturur ve bu yapmin tamami renal korpuskull
olusturur (19). Mezonefroz, kalic1 bobrekler gelisip islev gorene kadar yaklasik 4 hafta boyunca
gecici bobrek gorevi gorir ve 6-10. haftalar arasinda ortalama 20 nefron amniyon sivisina az
miktarda katkida bulunur; 12. haftanin sonuna yaklastik¢a dejenere olur fakat mezonefrik

kanallarin erkeklerde gesitli yetiskin tiirevleri vardir (20, 21).

Uciincii ve son bdbrek olan metanefrik bobrek besinci haftada gelismeye baslar ve
yaklagik 4 hafta sonra islevsel hale gelir(20, 21). Gebeligin yaklasik 4. haftasinda mezonefrik
kanalin kaudal kismindan dallanan iireter tomurcugu epiteli ve tomurcugun ampullasi etrafinda
ara mezodermden yogunlasan metanefrik mezenkim olmak iizere iki bilesenden olusur. Ureter
tomurcugu ve dallar1 toplayici kanallarin, renal pelvisin, Ureterin ve mesane trigonun epitelini
olustururken, metanefrik mezenkim nefron tiibiillerine (glomeriiller, proksimal tubil ve Henle

kulpu epiteli) ve interstisyel fibroblastlara farklilasir (22).



Metanefrik mezenkim, iireter tomurcugunu biiyiimesi ve tekrar tekrar ¢atallanmasi i¢in
uyarir (23). Catallanma meydana geldikge, metanefrik mezenkim hiicreleri baslik seklinde
yogunlagir. Bu mezenkimal-epitelyal gecis silirecini gelistirir ve nefron epitelinin biiyiik
cogunlugunu olusturur (20). Bu siireg epitelyal hiicrelerin kiire seklinde hizalanmasini saglar
ve olusan yapiya renal vezikul denir. Bu vezikiil 6nce virgiil sekilli cisime sonrasinda S-sekilli
cisime doniigiir. Olusan yap1 renal tiibiillerin prekiirsoriidiir. S-sekilli cismin proksimali
glomeriil epitelini olustururken, distal ucu iireter tomurcugunun bitisik dali ile birlesir. Ureter
tomurcugunun boliinmesi devam ettik¢e cevresindeki kok hiicrelerden yeni bir nefron tabakasi

uyarilir. Geligim devam ettikce metanefroz, 8. haftaya kadar lumbar bolgeye yiikselir (17).

Glomeril sayist 10-18. haftalar arasinda kademeli olarak, sonrasinda ise 36. haftaya kadar
hizla artar. Nefronlarin olusumu dogumda tamamlanmistir ve her bobrek yaklasik 2 milyon
nefrona sahiptir fakat bu say1 10 milyona kadar degisiklik gosterebilir. Bu donemden sonra yeni
nefron olusumu gergeklesmez; bu sinirli nefron sayisi ¢ocuk ve eriskin saglig1 icin 6nem arz

etmektedir (20).

B. Nefrogenezisi Etkileyen Cevresel ve Genetik Faktorler

Bobrek gelisimini etkileyen baslica ¢evresel faktorler; gebelikte uygulanan medikal
tedaviler (anjiyotensin doniistiiriici enzim [ACE] inhibitorleri, deksametazon, antinébet
ilaglari, aminoglikozidler), gebelikte annenin yuksek miktarda alkol tiketimi, intrauterin
biiyiime kisitlihigi, prematdrite, ikizden ikize transflizyon sendromu anneye ve gebelige ait
nedenler olarak sayilabilir (27-30). Anjiyotensin II sinyal yolagini engelleyen ilaglarin, renin-
anjiyotensin-aldosteron (RAAS) kaskadidaki genlerin kodlanmasinda mutasyona sebep olarak
renal distiibiilogenezile iliskili oldugu gosterilmistir (31). Prematiire dogan bebeklerde,
ozellikle gebelik yas1 28 haftadan kiigiik olanlarda kullanilan ilaglarm nefrogenezis ve GFH
iizerinde zarar verici etkileri olabilir. Nefrogenezisi olumsuz etkileyen ilaglardan en sik
kullanilanlar1 aminoglikozidler ve non-steroid anti-inflamatuvar ilaglardir (27). Ayrica hayvan
calismalarinda dogumdaki nefron sayisi ile intrauterin hipoksi ve annenin protein kisitl

beslenmesi arasinda iliski oldugu gosterilmistir (32, 33).

Bobrek gelisiminin molekiiler diizeyde diizenlenmesi ve bunlarda etki eden genler ve gen
ailelerinin arastirilmasi son on yida son derece yogun bir g¢alisma alani olmustur.
Nefrogenezisin ilk asamasini l6semi inhibitor faktor (LIF), transforming blytme faktoru- 2

(TGF-B2), lipocalin-2, Wingless/Integrated family member-6 (Wnt-6), kemik morfogenik



protein-7 (BMP7) ve sitokin reseptor benzeri faktor-1 (CRLF-1) gibi faktorlerin Greter
tomurcugundan sekrete edilerek metanefrik mezenkimi indiklenmesidir. Mezenkimin baslik
tarafindan Paired Box-2 (PAX-2), Glu/Asp Zengin Karboksi-Terminal Alan1 1 ile Cbp/P300
Etkilesimli Transaktivator-1(Cited-1), Sine oculis homeobox homolog-1 (Six1), Spalt Benzeri
Transkripsiyon Faktoru-1 (Salll) ve Eyes absent gene (Eyal) gibi transkripsyon faktorleri
salinir. Sonrasinda nefronlar1 olusturacak pretubiler agregat hiicrelerinden salinan epitelyal
belirtecler de mezenkim-epiteyal doniisiim siirecini baslatir. Nefrogenezis ilerledikce cadherin
gen ailesinden genler nefronun gesitli segmentlerine smirlandirilir. Wilms timor-1 (WT-1),
podocaliksin, nefrin (Nphsl), podosin (Nphs2), Podocyte-expressed -1 (Pod1l), sinaptopodin,
LIM homeobox transkripsiyon faktori 1-beta (LMX1B) genlerinin glomerllerdeki podositlerin

gelisimi sirasinda ekprese edildigi gosterilmistir (34).
C.  Bobrek Anatomisi

Insan  bobrekleri, paravertebral retroperitoneal boslukta, T12-L3 hizasinda
konumlanmustir. Bobrekler dogumda 4-4,5 cm uzunlugunda olup, yetiskin bobreginin uzunlugu
10-11,5 cm, genisligi ise 5-7 cm'dir ve 115-170 gram agirhgindadir (35). Medial yuzde renal
hilus adi1 verilen bir girinti mevcuttur. Renal hilus; renal arter ve sinirlerin giris; iireter ve renal

venin ¢ikis yeridir (36).

Her bobrek, alt ve st olmak tzere iki kutba sahiptir (37). Renal parenkim dista korteks,
icte medulla olmak {izere iki katmandan olusmuslardir. Medullada pyramis renalis denilen
tabani kortekse bakan tiggen bicimli yapilar yer alir. Bu konik sekilli yapilan uglari renal siniise
yOonelmistir ve renal papillay1 olusturur. Pyramis renalis’ler birbirlerinden korteks kaynakli
dokular olan columnae renalis ile ayrilir (38). Her pyramis minor kalikse baglanir ve idrar
gbzenekli bir yap1 olan kribriform tabaka yolu ice buraya akar. Ninor kaliksler major kalikslere

acilir ve birleserek renal pelvisi olustururlar (37).

Bobrekler, renal kapsiil ad1 verilen fibréz bir doku ile ¢evrilidir. Her bobrek periton ve
batin arka duvari arasinda perirenal yag dokusu iginde gdmiilii olarak bulunur. Bu perirenal yag

dokusu Gerota fasyasi ile sarilidir (24).

Karin duvar1 arkasinda yer alan bobrekler psoas major kasiyla temas halinde
olduklarmdan longitudinal aks1 bu kasm oblik yoniine paraleldir. Psoas majoriin konik sekilli

olmasi1 nedeniyle bobrekler longitudinal diizlemde posteriora dogru egimlidir. Renal hiluslar
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psoas major istiinde anteriora dogru rotasyon yaparlar, boylelikle bobrekler frontal diizlem

arkasinda 30—50° ag1 yaparak yerlesirler (24).

Sag bobrek 6n komsulugunda iist polde sag bobrekiistii bezi, lateralde karaciger, alt polde
¢ikan kolon ve medialde duodenum bulunur. Sol bobrek ise 6n yiliziinde pankreas, dalak, inen
kolon ve sol bobrekiistii bezi ile komsudur (39). Sag bobrek, karacigerin yerlesimi nedeniyle
sol bobrege gore daha alt seviyede konumlanmistir. Sol bobrek, sag bobrege gore orta hatta

daha yakmdir ve bir miktar daha uzundur (40).

Renal arterler, abdominal aortadan L1-L2 intervertabral disk hizasindan baglar. Sag renal
arter sol renal arterden daha uzundur ve vena kava inferioru arkadan ¢aprazlar. Her bir arter
renal hilusa yakm bir yerden bes segmental arter olarak boliiniir. Bu dallar end arterdirler;
segmentlerin kanlanmasi birbirlerinden bagimsizdir, cerrahi rezeksiyona uygundur (25).
Segmental arterler ilerledik¢e interlobar arterlere dallanir. Bu arterler columnae renalis ve
pyramis renalis aralarmdan gegerek disa dogru yayilir. Interlobar arterler, korteks ve medulla
smirt boyunca devam eden arkuat arterlere kan saglar. Her arkuat arter korteksi besleyen
interlobiiler arterlere boliiniir. Interlobiiler arterler, her bir nefronun kilcal damalarina kan

saglayan afferent arteriollere dallanir (36).

Her bir bobregi drene eden ¢ok sayida bobrek venleri birleserek sag ve sol renal veni
olusturur. Renal venler, renal arterlerin 6niinde yer alir. Sol renal ven saga gore daha uzundur
ve sol gonadal ven ve bdbrekistu bezinin veni buraya dokdlir. Sol renal ven, superior
mezenterik arter ve abdominal aorta arasindan geger. Son olarak her iki ven, inferior vena

kavaya drene olur (25).

Bobrek innervasyonu aortiko-renal ganglion, orta ve alt splanknik sinirler,
intermesenterik sinirler ve lumbar sempatik zincirden saglanir (41). Sinirler bobrege hilustan
girer ve renal arterlerin dallarini takip eder. Sempatik inervasyonun nefrondaki kan akisini
dizenleyerek idrar miktarmin kontrolii ve renin hormonunun salgilanmasini uyararak idrar

icerigini diizenlenmesi olmak tizere iki onemli etkisi vardir (36).

D.  Fonksiyon Goren Tek Bobrek

Fonksiyon goren tek bobrek, gesitli goriintiileme yontemlerinde bir bobregin anatomik
olarak yoklugu veya sintigrafik yontemler ile tek tarafli renal dokunun fonksiyon

gOstermemesini ifade eder. Tek bobrek sahibi ¢ocuk hastalar yasamlarmm ilerleyen
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donemlerinde albuminuri, HT ve kronik bobrek hastaligi gelistirebilirler. Fonksiyon goren tek
bobrek, son donem bobrek yetersizligi ve kronik bobrek hastaliginin gocuk ve geng eriskinlerde

onemli bir nedenidir. Konjenital ve edinsel olmak {izere iki baslikla incelenmektedir (16).

Konjenital tek bobrek, dogumdan itibaren bobregin anatomik veya fonksiyonel olarak
yoklugudur. Bu yokluk embriyonik donemde bobrek olusumunun bitindyle
gerceklesememesinden (agenezi) veya renal aplazi ve MKDB gibi renal dokunun displazisi
nedeniyle bobrekteki fonskiyon kaybindan kaynaklanmaktadir. (42). Bobrek gelisimi esnasinda
metanefrik mezenkim ve lreter tomurcugu arasindaki hatali etkilesim renal agenezi ve renal
displaziyi de iceren bobrek ve iiriner sistemin dogumsal anomalilerine neden oldugu

bilinmektedir (27).

Edinsel tek bobrek ise Ureteropelvik bileske (UPJ) darligi, posterior tiretral valv (PUV)
ya da vezikoureteral refli (VUR) gibi CAKUT grubu hastaliklar, akut piyelonefrit,
renovaskiiler hastaliklar ve bobrek kaynakli malign veya benign tiimorler nedeniyle gegirilen

nefrektomi sonrast bobregin anatomik olarak yoklugunu ifade eder (27, 43).

E.  Bobregin ve Uriner Sistemin Dogumsal Anomalileri

Bobregin ve liriner sistemin dogumsal anomalileri (CAKUT), bébrek ve riner sistemin
morfogenezi esnasindaki eksiklikler sonucu gelisen yapisal malformasyonlari igerir. Dogum
defektlerinin %20’sini olusturur; 1000 canli dogumdan 3-7’sini etkileyerek en sik goriilen

dogumsal malformasyon grubunu olusturur (2).

Anomalinin ciddiyeti hafif antenatal pelviektaziden bilateral renal ageneziye kadar
degisiklik gosterebilir. Tiim gebeliklerin yaklasik %2’sini etkileyen bu anomalilere siklikla
diger gelisimsel anomaliler veya genetik sendromlar eslik edebilir (3, 4). Genis kayith
verilerden elde edilen bilgiler dogrultusunda CAKUT’un pediatrik ve addlesan hastalarda
onemli bir mobidite nedeni oldugunu ve SDBY ’nin biiyiik ¢ogunlugundan sorumlu oldugunu

gostermistir (5).

Bobrek ve diriner sistemin dogumsal anomalilerinin patogenezi tam olarak
aydnlatilamamistir. Cogu CAKUT olgusu sporadik olmakla beraber, ailesel yogunlasma da
nadir degildir bu da CAKUT un genetik faktorlerden etkilendigini gostermektedir. Otozomal
dominant, otozomal resesif tek gen hastaliklari, poligenik kalitim ve biilyiik sitogenetik
defektlerin CAKUT ile iliskilendirilmistir (3).
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Bobrek ve iiriner sistemin dogumsal anomalilerinin biiyiik bir kism1 hayatlarmin erken
donemlerinde prenatal USG ile saptanabilir. Unilateral veya bilateral olabilir; bu morfolojik
defektler nefrogenezisin ¢esitli asamalarinda ve bdlgelerinde meydana gelebilmesi, karmagik
klinik fenotiplerin gdzlenmesine zemin hazirlar. Bobreklerin ve {iriner sistemi etkileyen
durumlar sayisal (6rn. renal agenezi, ¢ift toplayici sistem, tiretral atrezi), boyutsal (6rn. renal
hipoplazi), sekil ve yerlesimsel (6rn. atnali bobrek, ektopik bobrek ve iireter), doku yapisini
(6rn. UPJ darligy, tireterovesikal bileske [UVJ] darligi, VUR ve PUV) ve doku bilesimini (6rn.

renal displazi) etkileyen formlarda gozlenebilir (44).

Tablo 1. Bobregin ve Uriner Sistemin Dogumsal Anomalilerinin Siniflandirilmas: (45)

o Bilateral renal agenezi (Potter Sendromu)
Bobregin sayisal anomalileri e Unilateral renal agenezi
e Supernumarary bobrek

e At nali bobrek
Bobregin  fiizyon, yerlesim ve « Ektopik bobrek
rotasyon anomalileri

e (Caprak yapisik ektopik bobrek

e Aplastik veya displastik remnant bobrek
e Hipodisplastik bébrek

Bobrek boyut ve  morfoloji e Basit Renal Kist

anomalileri e Multilokler kist

e Multikistik displastik bobrek

e Polikistik bobrek hastalig

e UPJ Darlig1

e UVlJdarhg

e PUV

¢ VUR

e Ektopik Ureter
Ureter ve alt Uriner sistem o Ureterosel
anomalileri e Ureter duplikasyonu

e Epispadias

e Mesane Ektrofisi

e Mesane divertikili

e Uretra hipoplazisi

e Uretra atrezisi

UPIJ: iireteropelvik bileske, UVI: {ireterovezikal bilese, PUV: posterior iiretral valv, VUR:vezikoureteral refli
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1. Renal Agenezi

Renal agenezi, gosterilebilir rudimenter bir doku olmaksizin tek veya ¢ift bobregin
tamamen kaybini ifade eder. Metanefroz asamasindaki defektler nedeniyle meydana gelir ve
ayni tarafli iireter agenezisi de eslik eder (3). Cogu bobrek anomalileri gibi renal agenezi de

kadinlara gore erkeklerde daha sik karsimiza ¢ikar (46).

Unilateral renal agenezi (URA) insidansi 1000 canli dogumda 1 iken bilateral renal
agenezi (BRA) 3000-4000 canli dogumda 1 olmakla birlikte daha nadirdir. Tek tarafli renal
agenezi genellikle daha olumlu prognoza sahiptir. Bilateral renal agenezi, anhidroamniyos ve
buna bagli akciger hipoplazisine neden oldugu igin ylksek oranla perinatal morbidite ve

mortaliteye sahiptir (47).

Fetal bobrekler 12. gestasyon haftasinda bobrekiistii  bezlerinin  inferiorunda
konumlanmig olarak goruntilenebilir. Renal agenezi tanisi detayli anatomik ultrasonografi
sirasinda konabilir. Renal agenezinin ilk bulgusu renal fossada bobregin goriintiilenememesidir.
Eger URA’dan siipheleniliyorsa pelvik veya ektopik bobrek ihtimali nedeniyle detayli inceleme
yapilmalidir. Goriintiilenen bobregin hipertrofik saptanmasi de UR A’y diisiindiiriir. Mesanenin
goruntulenememesi ve anhidroamniyos, BRA varligini diisiindiiren ultrasonogrofik bulgulardir
(47).

Unilateral renal agenezi, neonatal veya fetal donemde bobrekiistii bezinin renal yatagi
isgal etmesi nedeniyle atlanabilmektedir (48). Uriner sistem komsulugunda olan vertebra,
genital sistemi barsak ve aniis gibi organlarda ve/veya komsuluk gostermeyen ektremiteler,
kalp, trake, kulak, merkezi sinir sistemi gibi sistem ve organlarda goriilen anomalilelerle iliskili

olabilir (3).

Dogum sonrasi yapilan radyoniiklid goriintiilemeler URA tanis1 dogrulamada ve bobrek
islevselligini 6grenmede rol oynar. Unilateral renal agenezi tanis1 kesinlestikten sonra diger
renal ve Uriner sistem anomalilerini dislamak i¢in hastanimn tetkik edilmesi zorunluluk teskil
eder. Konjenital tek bobrekte eslik edebilecek iirolojik anomalilerin erken tani ve tedavisi uzun

donem bébrek hasari riski icin dnemlidir (30).

Konjenital tek bébrek siklikla normalden daha biiyiik boyuttadir ve bu fazla biylime anne
karninda baslar. Bir ¢alismada, konjenital tek bébrekli insan fetlslerinin antenatal USG’sinde,

bobrek uzunluklarinda %44 artis saptanmustir. Hayvan deneylerinde, normal nefrogenezis
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asamasinda tek tarafli nefrektomi gergeklestirilmis olanlar ile kontrol grubu karsilastiriimas,
sonug olarak nihai glomeriil sayisinin tek bobrekli olanlarda garpici sekilde daha fazla oldugu
saptanmustir (49, 50). Boyutlardaki bu artig olumlu goriinen adaptif bir yanittir. Zira komplike
olmayan URA tanili ¢ocuklarda, fonksiyon gdren bobregin normal iki bobrek GFH’sini
saglayabildigi gosterilmistir. Nitekim hayvan ¢aligsmalarinda bu kompansatuvar biiyiimenin ve
fonksiyonel yanitin HT, glomeriloskleroz, proteiniri ve hatta ilerleyici bobrek yetersizligi

gelismesiyle uzun donemde zararli olabilecegi ileri siirtilmiistiir (51-53).

2. Renal Hipoplazi/Displazi

Renal hipoplazi ve displazi CAKUT’un sik goriilen iki gesitlerindendir. Tanilar1
histolojik olarak konur. Hipoplastik bobrek nefronlarin sayisal azligini ifade ederken, displastik
bobrek ise farklilasmanin olmadigi ve metaplazinin eslik ettigi bobregi ifade eder. Klinik
pratikte histolojik inceleme her zaman miimkiin olamadigindan boyutca kii¢iik gorllen
bébrekler “hipoplazik™ olarak karsimiza gelmektedir; lakin “displastik’ bobrekler boyut olarak
kiicik, normal veya bilylk olabilmektedirler. Bununla birlikte ekskretuvar fonskiyonlar1

azalmis veya hi¢ yoktur (54).

Normal bobrek morfolojisi ve nefron sayisinda azalma ile birlikte bdbrek boyutlarmin
yasa @Ore ortalamanmn 2SD altinda olmasi renal hipoplazi olarak tanimlanir (55).
Epidemiyolojik ¢alismalara gore renal hipoplazi insidansmin 400 dogumda 1 oldugu tahmin
edilmektedir (56). Renal hipoplazide bobrek histolojisinde fokal segmental glomeruloskleroz
disinda anormallik gérilmemesi beklenir. Renal hipoplaziyi sekonder atrofiden ve segmental
pyelonefrit skarindan aymrmak oldukca giictiir. Renal atrofi ve hipoplaziyi ayrmak icin ek

gorintulemeler yapmak gereklidir (57).

Basit hipoplazi, oligomeganefrik hipoplazi ve segmental hipoplazi olmak Uzere renal
hipoplazinin ii¢ tipi vardir. Ug tip de makroskopik ve mikroskobik olarak farkliliklar gdsterse
de ciinde de renal lob sayisinda azalma mevcuttur. Nihai nefron sayisinda azalma yani
oligonephronia erigkin baslangigli HT ve kronik bobrek hastaliginin kolaylastirici sebebi
olabilmektedir (58).

Renal hipoplazi etiyolojisinde metanefrik mezensim ve/veya metanefrik kanallarin
gelisimindeki defektler, primer vaskiler yetersizliklerin sorumlu olabilecegi gosterilmistir.
Bobrek gelisiminin ii¢ asamasi olan pronefroz, mezonefroz ve metanefroz asamalarmdan

birinde yeteriz kan akimi olmas1 bobrek gelisiminde duraklamaya sebep olur. Metanefroz,
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Ureter tomurcugu ve metanefrik mezenkim arasindaki resiprokal etkilesime baglidir, metanefrik
mezenkimden ekskretuvar yapilar gelisirken, tireter tomurcugundan toplayici kanallar meydana
gelir. Bu iki ana yap1 arasinda meydana gelen resiprokal etkilesimin sekteye ugramasi Ureter
tomurcugunun dallanmasinin yeterince gerg¢eklesmemesine, nefron sayisinda azalmaya ve
bodylece renal hipoplaziye neden olur. Glial hiicre kaynakli norotrofik faktér/Reseptor tirozin
kinaz (GDNF/Ret), fibroblast blyime faktort (FGF), PAX-2, ve hedgehog (HH) bu sinyal

yolaklarinda rol oynarlar ve renal hipoplazi ile iligkili bulunmuslardir (58-60).

Renal displazi tanis1 yalnizca histolojik olarak konabilir. Etkilenmis bobrek normalden
blyik veya kucik boyutlu olabilecegi gibi diffiiz ya da parga parga kistik yapilar icerebilir.
Normal nefron yapisindaki organizasyon bozukluklari, diferansiye olamamis hiicre kiimeleri,
kalin damarlar, metaplastik kikirdak doku, primitif dallanmasi zay1f etrafi diiz kas olan kanallar

displastik bobregin ayirt edici patolojik bulgularindandir (57).

Renal displazinin insidans1 5000°de 1 olarak bildirilmistir (61). Displastik bobrek, kistik
(multikistik), hipoplastik, hipodisplastik, segmental ya da idrar akiminda tikanik sonucu
gorilebilen obstriktif olarak gruplandirilabilir. Tek tarafli displazi bilateral displaziye gore

daha sik goriiliir. Diger tiriner sistem anomalileri %50-70 oraninda eslik edebilir (57).

Idrar birikimine bagl olarak kistik formasyon ve tiibiiler dilatasyon gelisimi hayvan
caligmalarinda ve insanlarda gésterilmis olup obstriiksiyonun renal displazi patogenezinde rol
oynadig1 diistiniilmektedir (57). Obstriiksiyon belirtisi olmadan gelisen renal displaziler de
mevcut olup lokal gen transkripsiyonundaki kayiplarla iliskili olabilecegi diisiiniilmiistiir (62).
Insanda renal displaziye sebep olan genetik mutasyonlar bir sendromun pargasi olabilecegi gibi

izole bobrek anomalisi olarak da karsimiza ¢ikabilir (63).

Antenatal donemde, tek tarafli renal displazi insidental olarak saptanabilir. Bilateral
displazi  oligohidroamniyos ile iligkilidir. Displazik  bdbreklerin  postnatal US
goruntulemelerdeki karakteristik gorintlsu parankimde ekojenitesinde artis, kortikomedller

farklilasmanin azalmasi ve kortikal kistlerdir (64).

Renal displazi, VUR, PUV ve/veya diger iiriner sistem tikanikliklarina bagh tist ve alt
idrar yollarinin dilatasyonu ile yakin iligkili oldugundan bu patolojilerin varligina yonelik ek

tetkik ve goriintiileme yontemlerinin uygulanmasi dnerilir (64).
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3. Multikistik Displastik Bobrek

Multikistik diplastik bobrek, bobregin kalitimsal olmayan gelisimsel anomalisidir ve
cocuklarda en sik goriilen kistik bobrek hastaligi tiiriidiir. Cok sayida, birbiriyle iliskisiz,
biiytikliikleri degisken kistlerden olugmasi ve tanimlanabilir fonksiyon goren bir renal parankim
olmamasi karakteristik 6zelligidir (65). Unilateral MKDB’nin insidansi1 1000 ile 4300 canli
dogumda 1 olarak bildirilmistir (66). Erkeklerde kadinlara gére daha fazla goriiliir. Sol bobrek
sag bobrege gore daha ¢ok etkilenmistir (67).

MKDB gelisiminde iki farkli embriyolojik hipotez ortaya sunulmustur. Birinci hipotezde
tireterlerin erken donemdeki atrezisinden dolayi olusan obstriiksiyon displaziden sorumlu
tutulmus olmakla beraber ikinci hipotezde renal displazinin nedeni Ureter tomurcugu ile
metanefrik mezensim arasinda gerg¢eklesen anormal etkilesim oldugu ileri stirtilmiistiir (68, 69).
Antenatal donemde annenin gecirdigi enfeksiyonlar ve kullandig1 ilaglar arasinda iligki

oldugunu gosteren calismalar da mevcuttur (70-72).

MKDB genellikle asemptomatiktir ve antenatal incelemelerde saptanir. Postnatal tani
daha az siklikla konur, idrar yolu enfeksiyonu (IYE), abdominal Kitle, agr1, hematiiri ve HT gibi
klinik bulgularla kendini gosterebilir. Multikistik displastik bobregin en dnemli Klinik 6zellik
fonksiyon goren tek bobrek kliniginde olmasidir. Bu nedenle eslik edebilecek diger

anomalilerin tespit edilmesi ve yonetilmesi tedavinin 6nemli bir pargasini olusturur (65).

MKDB ile diger anomalilerin birlikte gériilme insidansinin %5 ile %48 olarak bildiren
calismalar mevcuttur. Ug bin bes yiiz hastanin bulundugu bir meta-analiz ¢alismasinda karsi
taraftaki bobreklerin %33’tinde eslik eden anomali saptanmis olup bu anomalilerin %20’sinin
VUR oldugu bildirilmistir. Ureteropelvik bileske darhgi, UVJ darhigi, Ureterosel ve at nali

bobrek de diger bildirilen anomaliler arasindadir (73).

2004 yilinda Rabelo ve ark.nin MKDB tanili 43 c¢ocuk hasta ile yaptig1 prospektif
calismada, bu hastalarin ortalama 42 ay (12-156 ay) takiplerinde diizenli araliklarla yapilan US
goriintilleme ve dogrulama amagl yapilan radyoniiklid tetkiklerde etkilenen bdbreklerin
%19’unda tamamen involiisyon, %70’inde kismi involiisyon gosterildigi bildirilmistir (74).
MKDB’nin involiisyon gdsterebilecegini bildiren bagka galismalar da mevcuttur. Involiisyon
prenatal olarak geligebilecegi gibi dogumdan kisa bir siire sonra veya yillar icinde de

g0Ozlenebilir (75). Erigskin hastalarda MKDB tanisinin nadir gorilmesinin sebebi %35 ile %62
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oraninda goriilen involiisyon olabilecegi diisiiniilmektedir (76). Kiigiik boyutlu MKDB’lerin
daha biiyiik boyutta olanlara gore daha erken yasta involiisyona ugradigi bilinmektedir (73).

Yakin zamana kadar MKDB, artmus WT riski ile iligkili olabilecegi diisiiniilmekteydi ve
rezeksiyonu 6nerilmekteydi. Yeni ¢aligmalarla malignensi riskinin %0,07 gibi diisiik oldugu ve

konservatif yaklasilmasi gerektigi onerilmektedir (77).

Multikistik displastik bobrek ile HT iliskisi agisindan literatiirde ¢ok sayida ¢aligmalar
mevcuttur. 300 hasta ile yapilan bir ¢calismada HT insidanst %3 olarak bulunmus olmakla
beraber %1 ile %6 oranlar1 arasinda bildirilmis ¢aligmalar da mevcuttur (65, 73, 78). Iskemi
nedeniyle bobregin hasarli alanindaki matiir glomertillerde bulunan jusktaglomerdiler cisimden
renin salgilanmasmin artigina bagli olarak HT gelistigi diisiinilmektedir (79). Reninin

makrofajlardan artmig salinimin da HTa katkida bulunan bir faktor olabilir (80).

Yeni c¢alismalarla birlikte MKDB tanili ¢ocuklarm izlem algoritmalar1 degismistir.
Multikistik displastik bobrek izlemi yapan merkezler giincel olarak konservatif yaklagim
tizerine fikir birligi saglamislardir (65). Eickmeyer ve ark. tarafindan 301 unilateral MKDB
tanili ¢ocuk hastada 2014 yilinda gerceklestirilen ¢alismanmn sonucunda HT sikligmin genel
pediatrik popiilasyonla ayni bulunmus olmasi ve malignensi riskinin diisiik olmasi nedeniyle,
komplike olmamis MKDB tanili ¢ocuk hastalarin izleminde iirolojik ve radyolojik olarak yakin
takip gereksinimi olmadig: diistiniilmekle birlikte gelisebilecek komplikasyonlarin saptanmasi
icin proteinuriyi saptamak icin idrar tetkiki , KB 6lcimi, ve bobrek fonksiyon tetkiklerinin
birinci basamak hekimi tarafindan izlenmesi onerilmektedir. Tekrarlayan enfeksiyon, Kitle
etkisine sebep olacak boyutta MKDB’de blyilime, reno-vaskiiler etiyoloji ihtimali olan HT

gelismedigi takdirde rutin nefrektomi 6nerilmemektedir (73).

4. Bobregin Flzyon, Yerlesim ve Rotasyon Anomalileri

Gelisimin erken evrelerinde bdbrekler, parasakral bolgede birbirlerine yakin konumda
uzanirlar ve kanlanmalar1 dorsal aortanin komsu pelvik dallardan saglanir. Gestasyon haftasi
ilerledikce lumbosakral bdlgenin biyiimesi ile bobrekler gorece olarak lomber bélgedeki nihai
konumlarina dogru yiikselir. Bu kraniyale dogru gerceklesen go¢ 6. ve 9. haftalar arasinda
gergeklesir (21). Bu gog esnasinda meydana gelen defektler bobreklerin fiizyon, rotasyon ve

yerlesim anomalilerine neden olur (81).
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Kraniyal go¢ esnasinda bobrekler umblikal arterleri gaprazlar. Bu arteriyal pozisyonda
meydana gelebilecek herhangi bir degisiklik nefrojenik blastemin flizyonuna neden olabilir.
Flizyon anomalileri parsiyel olabilecegi gibi (6rn. at nali bobrek, capraz renal ektopi) total de
olabilir (6rn. pankek bobrek) (81). Yerlesim ve flizyon anomalileri iirogenital sistem,
gastrointestinal sistem, kardiyovaskuler sistem ve iskelet sisteminin konjenital anomalileri ile
gorulebilir (82).

At nal1 bobrek en sik goriilen renal flizyon anomalisidir ve ¢ogu olguda iki ayr1 fonksiyon
goren bobregin alt pollerinin omuruganin herhangi bir tarafinda fuizyonu ile karakterizedir (82).
Ureteropelvik bileske darligina bagl obstriiktif {iropati, kalkiil ve iiriner sistem enfeksiyonlari
at nali bobrekte goriilebilecek komplikasyonlardandir. Diger genitolriner sistem anomalileri ile
goOrulebilir. At nali bobrekte normal bobrege gore renal timor goriilme sikligi artmis

bulunmustur (83).

Yerlesim anomalileri kraniyal go¢ esnasindaki defektin gocii duraklatmasi ile ortaya
cikar. Renal malrotasyon, basit renal ektopi ve capraz renal ektopi olarak karsimiza ¢ikabilir
(81). Capraz renal ektopi, ektopik bobregin tireterinin orta hattin diger tarafinda olmasini ifade
eder. Normal bobrek ile flizyon hale bulunabilir. Ektopik bobrek genellikle hipoplastiktir ve
¢ok sayida kan damar1 icerir. Ureter anomalileri siklikla eslik eder. Cogunlukla
asemptomatiktirler ve tedasiifi saptanir fakat {ireteral obstriiksiyona bagli olarak tas ve

enfeksiyon gibi komplikasyonlar gelisebilir (83).

5. Obstruktif Uropatiler

Obstruktif Gropatiler, tireteropelvik bileske, iireter ya da iiretra atrezisi veya darligi;
mesane disfonksiyonuna sekonder olusan reflii; Ureter distal ucunda meydana gelen dilatasyon
(ireterosel); veya bu yapilarin disaridan tumor veya uygunsuz damalar nedeniyle basiya
ugramasi sonucu meydana gelen darliklarin sebep oldugu komplikasyondur (83). Cocuklarda
iriner darlik ve VUR insidansmin genele bakildiginda %1’den daha fazla oldugu tahmin
edilmektedir. Cocuk nefrologlarinin ve lirologlarinim en sik karsilastig1 hasta grubunun basinda
gelmektedirler (84). Hidronefroz ve pelviektazi iiriner prenatal US goriintiilemelerde en sik
gorilen driner sistem anomalilerindendir. Toplayici sistem dilatasyonlarinin erken tanisi
ultrasonografi ile ikinci trimesterde koyulabilir. Takipte gerilemeyen dilatasyonlar blylk

olasilikla altta yatan bir anomali olduguna isaret eder (83).
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a) Ureteropelvik Bileske Darlig

Ureteropelvik bileske darligi, idrarin renal pelvisten iiretere dogru akiminda azalmaya
neden olan bir patolojidir. Kismi ya da tam tikaniklik seklinde goriilebilir. Tedavi edilmemis
UPJ darlig1 hidronefroz, kronik enfeksiyon, Grolitiyazise sebep olabilir ve bunlara bagl olarak
renal fonskiyonlarda azalma meydana gelebilir. Pelvikalisiyel sistemdeki artmig basing renal
parankimal hasar1 tetikler. Cogu UPJ darligi konjenitaldir fakat eriskinlige kadar tani
almayabilir (85).

b) Vezikoureteral Reflu

Vezikolreteral refli, mesaneden iireter ve bobrege dogru retrograd idrar akimi
gerceklesmesi olarak tanimlanir. Vesikotiireteral bileske anatomisindeki konjenital defekte bagl
primer olarak karsimiza ¢ikabilecegi gibi; sSekonder olarak mesane i¢indeki basincin uzun siireli
artigina bagl da gelisebilir (86). Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu, renal skar gelisimi, nefron
kayb1 ve kalan nefronlarda gelisen kompansatuvar hipertrofi reflii nefropatisi gelisiminde rol
oynar. Bunun sonucunda proteiniri, nefronlarda dejenerasyon, glomeriloskleroz ve tubiler
atrofi gézlenir. Son olarak kronik bobrek hasar1 ve SDBY gozlenir. Reflii nefropatisi g6zlenen
hastalarin %10’unda kronik bobrek hasari, SDBY ilerleyerek diyaliz ve renal transplantasyon
ihtiyac1 gelistigi bildirilmistir (84). Vezikoureteral refll, renal agenezi ve MKDB’de

kontralateral bobrekte en sik goriilen anomalidir (87, 88).

F. Pediatrik Bobrek Tumorleri

Her y1l yaklasik 600 ¢cocuk ve addlesan renal tiimor tanis1 almakta ve pediatrik kanserlerin
%7’sini renal neoplazi olusturmaktadir. Pediatrik renal tiimorlerin bashicalarrmi WT, renal
hicreli karsinom (RCC), bobregin berrak hicreli sarkomu, mezoblastik nefroma, malign
rabdoid tiimor olugturmaktadir. Renal tiimdr tanisi olan pediatrik hastalarn yaklasik %30 unun
hayatta kalma oran1 %70’ten azdir. En 6nemli prognostik faktor timor histolojisidir. Cerrahi,

kemoterapi ve radyoterapi bobrek timorlerinin standart tedavileridir (89).

1. Wilms Tumora (Nefroblastoma)

Cocukluk c¢ag1 renal timorlerin %80’ini WT olusturur. Genellikle 2-4 yas arasi
cocuklarda goriilir. 6 ayliktan 6nce ve 6 yasindan sonra goriilme sikligi azalir. Kizlarda

erkeklere gore bir miktar daha siktir. %5 olguda WT iki taraflidir (89). WT vakalarinin yaklagik
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%10’unda kanser predispozan sendrom eslik etmektedir (6rn. Beckwith-Wiedemann sendromu,

Deny’s Drash sendromu, Fraser sendromu) (89, 90).

WT’nin en sik klinik bulgusu agrist abdominal kitledir. Agrili kitle varligi klinisyen igin
olas1 riiptiir ve kanama acisindan uyarmalidir. Makroskopik hematiiri tiimoriin toplayici

kanallara ya da Uretere yayildigmin bulgusu olabilir (91).

Tek tarafli WT'li hastalarda tanidan 20 yi1l sonra SDBY'nin kiimiilatif insidans1 %1'den
azdir; buna karsimn, bilateral WT'li hastalarda insidans %12'ye ¢iktig1 bildirilmistir (92).

Wilms timora prognozunu etkileyen faktorler tiimoriin tamamiyla ¢ikarilabilmis olmasi,
renal kapsilin riptire olmasi, renal ven invazyonu, lenf nodu, akciger, karaciger metastazi
olarak sayilabilir (89). Kanada’da ve Amerika Birlesik Devletleri’nde yiiriitiilen Ulusal Wilms
Timori Calisma Grubu adli galismalarda anaplazi varligina gore WT’yi iyi ve koti histoloji
olarak smiflandirmustir. 2 yas alt1 hastalarm %?2’sinde anaplazi mevcut iken bu oran 5 yasini
gectikten sonra %13’e kadar artig gosterir. Son ¢alismalarda WT’nin hayatta kalimi ortalama

%090 olarak bildirilmistir (90, 93).

2. Konjenital Mezoblastik Nefroma

Konjenital mezoblastik nefroma (KMN) c¢ocukluk ¢agi renal tiimorlerinin %3 {inii
olusturur (90). Infant donemin sik goriilen tiimdrlerinden biridir ve genellikle yasamm ilk
aymda tam1 alir (89). Fetal renal hamartom veya leiomyomat6z hamartom olarak da
adlandirilmistir. En sik yenidogan doneminde flank bdlgede kitle olarak karsimiza cikar.
Hipertansiyon, hematiiri, kusma, sarilik klinigi de goriilebilir. Mikroskobik olarak, fibroz veya
mezenkimal stroma tabakalar1 i¢inde diizensiz dallanmis glomeriil ve displastik tiibiillerden
olusmustur (94). Cogu vaka lokal hastalik ile basvurur. Total nefrektomi ve perirenal yag
dokusunun rezeksiyonu genellikle tedavi i¢in yeterlidir. Bazi ileri evrelerde kemoterapi ve ¢ok

nadiren radyoterapi ihtiyaci gelisebilmektedir (89).

G.  Fonksiyon Géren Tek Bbbrek ve Bobrek Hasari

Renal dokudaki kayiplara cevap olarak rezidii bobrek dokusundaki blyumeye
kompansatuvar hipertrofi denilmektedir (95). Bu hipertrofi, bir milyondan fazla sayida olan ve
renal parankimi olusturan her bir renal tubil (nefron) diizeyinde meydana gelir (96). Bu siirecin
konjenital fonksiyon goren tek bobreklerde gebeligin 18-20. haftalar1 gibi erken donemlerde
bile basladig1 gosterilmistir (97).
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Nefrogenezis tamamlanmadan once gergeklesen nefron kayiplarina bagl olarak ortaya
c¢ikan hipertrofide, sorumlu mekanizmanin nefron sayisinda artis mu1 yoksa nefron
boyutlarindaki biiyiime mi oldugu arastirmalara konu olmustur. Cesitli hayvan deneylerinin
sonucunda nefrogenezis esnasindaki bir bobregin tamaminin kaybedilmesi nihai nefron
sayisinda %50’lik azalmaya neden olmadigin1 ve kompanse nefrogenezis gerceklestigini
gosterilmistir (97, 98). Bununla birlikte, nefron boyutundaki artis dogumdan erigkinlige kadar
devam eder. Dogumdan sonra bir bobregin fonksiyon gdérmemesi durumunda ise
kompansatuvar buyime tamamen nefron boyutlarindaki artistan kaynaklanir. Ancak, bu kayip

ne kadar erken olursa, bobrekteki hipertrofi o kadar belirgindir (97).

Bobrekler, ekstraseliiler sivinin regiilasyonunda ve buna bagli olarak arteriyel basincin
ayarlamasmda dnemli bir rol oynar (97). Islev goren nefron sayisindaki azalma, saglam kalan
nefronlarin glomeriillerinde hemodinamik degisikliklerin olusmasina yol acar. Nefron basina
diisen hidrostatik basincin artig1 intraglomeriiler basingta artisa sebep olur. Bu stre¢ glomertiler
hiperfiltrasyon olarak isimlendirilir. Bu sekilde fonksiyon gosteren tek bobrekte gelisen
kompansatuvar hipertrofi ile nefron sayisindaki bu kaybmn sonuglar1 azaltilmaya ¢aligilir (8).
Glomerller HT, glomeriillerdeki kapiller basincinin artmasiyla kapiller duvari tizerinde
gerilmeye bagli stres olusturur. Podositler bu gerilmeye karsi direng gosterir. Gergin
podositlerde bazi sinyal yolaklar1 aktiflesir ve hiicre dongiisii duraklar, hicre iskeleti ve
adezyon molekiilleri degisir. Podositler genisleyen glomeriiler bazal membranin mimarisini
korumaya ¢aligir (9). Bu maladaptif degisimler saglam nefronlarda proteiniiri ve HT ile baslayip
glomeriiler asir1 yliklenmeye neden olarak glomeriiloskleroz ve nefron kaybiyla sonuglanacak

bir kisir dongiiye yol agar (8).

Hiperfiltrasyon {iizerine yapilmis caligmalarda, hiperfiltrasyon ile bobrek boyutlari
arasmnda pozitif iliski saptanmigtir (99). Fakat tek bobrekteki nefron sayisi normal bir
bobrekteki nefron sayisina benzerdir. Bu da bize hiperfiltrasyonun tek bir nefronun GFH’sinin
(SnGFH) artisina bagl oldugunu diisiindiiriir. Fonksiyon goren tek bobregin SNnGFH’yi artirma

potansiyeline bébrek rezervi denir (100).

Siganlarda yapilan bir ¢alismada, nefrektomi sonrasi %10-25 oraninda bdbrek
fonksiyonlarinda azalma oldugu tespit edilmistir. Bu azalmanin nedeninin geriye kalan
bobregin is ylikiinii kompanse etmek icin gereken enerji miktarinin, yerel kan destegiyle
saglanamamasi boylece hipoksi ve iskemi gelismesi sonucu ortaya ¢ikan glomeriiloskleroz ve

tiibiiler hasar oldugu gosterilmistir (101). ileri oksidasyon proteinleri bunlara duyarli yolaklarla
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iltihabi streg ve fibrozise yol acar. Bobrek nitrik oksit ve endotelin-1 yolaklarinin da bobrekteki
hemodinamik degisikliklerle rol oynadigi one siiriilmektedir. Ek olarak renal ablasyon
uygulanmis siganlarda kalan bobrekte lenfosit, monosit makrofaj ve miyofibroblast gibi
hicrelerde proliferasyona neden olarak bu siirece katki sagladigi gosterilmistir. YUksek su
tiketiminin meduller intertisyumdaki TGF-f3 mesajci riboniikleik asit (mRNA) ekspresyonunu

azaltarak tiiblilointertisyel hasar1 azalttig1 gosterilen ¢alisma mevcuttur (102).

Intrauterin donemdeki nefron sayisinda azalmanin eriskin dénemdeki yiiksek KB ile
iligkisi bilinmektedir (12). Dogumsal ve edinsel tek bobrekli ¢ocuklarda bobrek boyutlart ile
ambulatuvar ortalama KB arasinda ters orant1 bildirilmistir (103). Bir ¢alismada konjenital tek
bobrekli bireylerde edinsel olanlara gore 24 saatlik KB 6l¢timlerinde sistolik KBndan anlamli

yukseklik saptanmistir (52).

Westland ve arkadaslarinin 407 ¢ocuk hastalik serisinde tek tarafli CAKUT hastalarinin
%?37’sinde ortalama 14,8 yilda bobrek hasar1 gelistigi gosterilmistir (16). Bir baska ¢alismada
ise ¢cocukluk ¢agda tek bobrek nedeni ile takipli bireylerin %20 ile %50’sinin 30’lu yaslarinda
renal replasman tedavisine ihtiyaci oldugu bildirilmistir (104). Nedeni hentiz bilinmemekle
birlikte tek bdbrek tanisi olan erkek hastalarin kadin hastalara oranla daha fazla KBH gelisme
riski tagidigi bilinmektedir (105).

H.  Kronik Bobrek Hastaligi ve Son Donem Bobrek Yetersizligi

Geri doniigsiiz bobrek hasar1 yani KBH tiim diinya genelinde 6nemli bir saglik sorunudur.
Eriskin niifusta kapsamli epidemiyolojik aragtirma konusu olmusken, cocuk hastalarda kisith

sayida veri mevcuttur (10).

2002 yilinda, “Ulusal Bobrek Vakfi Bobrek Hastaligi Sonuglar1 Kalite Girisimi”, KBH
icin ¢ocuklara uygulanabilir siniflandirma yaymlandi. Kronik bobrek hastaligi; GFH’nin 3
aydan uzun sire boyunca 90 mL/min/1,73 m? altinda seyretmesi ve/veya bobreklerin
morfolojik, histolojik ya da biyolojik olarak anormalligi olarak tanimlandi. Bu siniflandirmaya
gore KBH 5 evreden olugsmaktaydi. Bu kriterler 2012 yilinda “Bobrek Hastaligr: Kiiresel
Sonuglarin Tyilestirilmesi” (KDIGO) tarafindan yeniden diizenlendi. Son doénem bgbrek

yetersizligine ilerleme riski GFH ve albimindriye dayanilarak olusturuldu (106).
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Tablo 2. GFH’ye gore KBH siiflamasi

GFH Simiflandirma GFH (ml/dk/1,73m?) Aciklama
Evre 1 >90 Normal veya yiiksek
Evre 2 60-89 Hafif azalmig
Evre 3a 45-59 Hafif orta azalmig
Evre 3b 30-44 Orta-ciddi azalmis
Evre 4 15-29 Ciddi azalmis
Evre 5 <15 Son donem bobrek hastaligi

GFH: Glomerdler filtrasyon hizi  Not: Bobrek hasar1 olmadan evre 1 ve evre 2, KBH tam kriterlerini
karsilamamaktadir (106).

Tablo 3. Yasa ve cinsiyete gore normal GFH degerleri (107)

Yas (Cinsiyet) Ortalama GFH * SD (mL/min/1,73m?)
1 hafta (kiz ve erkek) 41 +15
2-8 hafta (kiz ve erkek) 66 + 25
>8 hafta (kiz ve erkek) 96 + 22
2-12 y (kiz ve erkek) 133 + 27
13-21y (erkek) 140 + 30
13-21y (kiz) 126 + 22

Kronik bobrek hastaliginin erken evresi GFH’nin yasa gére normal degerin %75-50’si
oldugu déneme tekabiil eder (108). Erken evre KBH epidemiyolojisi ile ilgili literatiirde sinirlt
veri olmasinin sebebi erken donemde hastalarin asemptomatik seyretmesi ve bu nedenle
hastalarin atlanma ihtimalinin olmasidir (10). Serum Ure nitrojeni, kreatinin ve paratiroid
hormonu artiglar1t GFH normalin %350’sinin altma diistiigiinde goriilmeye baslar (108).
Tiirkiye’de yapilmis bir calismada evre 3-5 KBH prevelansinin 5-18 yas arasi ¢ocuklarda yasa
bagli milyon nifus bagina 2600 vaka oldugu bildirilmistir (109).

GFH’nin yasa gore normal degerinin %25-50’sine inmesi durumu kronik bdbrek
yetersizligi olarak da adlandirilabilir. Gilinde 1 gram istii proteiniiri mevcuttur, siklikla
asemptomatiktir. KBH’ nin karakteristik 6zelliklerinden olan hiposteniiri ve noktiiri de bu
asamada gozlenmeye baglar. Fonkisyonel bébrek rezervi ilk asamalarda korunmus olacaginda
dehidratasyon ve enfeksiyon siklikla gozlenmez fakat ilerleyen evrelerde bu durumlarin KBH
tablosuna eslik etmesi siddetli azotemiyi hizlandirabilir. GFH’nin yasa gore normal degerinin
%10-25’ine azalmasi ile anemi, asidoz, hiperfosfatemi, hipokalsemi, biiyiime gelisme geriligi,

renal osteodistrofi ve rasitizm goriilmeye baslar. Son donem bdbrek yetersizligi, hastaligin en
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son evresi olup yasa gore normal GFH’nin %10’unun altina diismesine tekabiil eder. Bu
asamada ciddi norolojik, kardiyovaskiiler, hematolojik ve iskelet anomalileri tabloya eklenir.
Cocuk SDBY donemine girerken renal replasman tedavileri ve transplantasyon planina
baslanmasi gerekmektedir. Ilk asamalar uzun siireli ve birbirlerinden ayr1 olsalar da son iKi

asama birbirleri ile i¢ icedir (108).

Erigskinlerde KBH etiyolojisinin en sik nedenleri tip 2 diabetes mellitus ve HT dir (10).
Cocuklarda ise nedenleri bolgesel farklilik gostermektedir. Avrupa, Japonya ve Amerika
Birlesik Devletleri’nde CAKUT, KBH hastalarimin %50-60’1m1 olustururken Tirkiye ve Orta
Doguda ise CAKUT en sik neden olarak goriilmekle beraber akraba evliligi sikligma bagh
olarak kalitimsal nefropatiler daha yiiksek oranda karsimiza c¢ikmaktadir. Hindistan,
Giineydogu Asya, Sahra-alti Afrika ve Latin Amerika gibi gelismekte olan bdlgelerde ise
glomeriiler hastalik oranlarda artig bildirilmistir. Viral, bakteriyel ve mantar enfeksiyon

prevalansinin artmig olmasiyla iligkilendirilebilir (10).

Bobrek ve liriner sistemin dogumsal anomalileri en sik KBH nedeni olmasina ragmen
cocukluk c¢aginda SDBY gelisen vakalarm biiylik boliimiinii glomeriiler hastaliklar
olusturmaktadir (10). Yine yapilan bir ¢alismada ¢ocukluk ¢aginda primer bobrek hastaligi olan
fakat serum kreatinin dizeyi normal olup proteiniri ve HT olmayan geng eriskinlerin (16-25

yas) 30 yillik takipte SDBY riskinin 4 kat arttig1 bildirilmistir (11).

Bobrek kiitlesinin % oraninda azaltilmasinin progresif glomeriiloskleroza ve kalan
nefronlarin fonkSiyonlarinda bozulmaya neden oldugu 1930 yilinda hayvan g¢alismalariyla
gosterilmistir (6). Brenner ve arkadaslar1 1960’11 yillarinda sonlarina dogru nefron kaybi
sonrasindaki adaptasyon siirecinin patofizyolojisini sican bobrekleri lizerinde gostermistir. Bu
calisma sonucunda bobrek kiitlesindeki azalma sonrasinda arteriolar direncin azaldig: ve kalan
glomerillerde kan akimnin arttigi goriilmiistiir. Afferent arterioldeki direncin efferente gore
daha ¢ok azalmasina bagli olarak glomeruler kapillerdeki basmcmn artar ve bu da nefronlardaki
filtrasyonda artiga sebep olur (7). Kalan nefronlar glomeriil i¢i basinci diizenleme yeteneklerini
kaybederler. Sistemik HT glomeriile iletilerek intraglomeriiler basing artigina neden olur. Bu
basing artis1 intertisyel, glomeriiler ve tibuler hasar1 indiikleyen proteiniiriye sebep olur.
Proteiniirinin derecesi KBH ilerleme hiz1 ile iliskilidir. (7). Giiniimiizde klinik ¢alismalar
sayesinde KBH progresyonunu patofizyolojisinde HT ve proteiniirinin anahtar noktalar oldugu

bilinmektedir (110, 111). Bu suregte renin-anjiyotensin sistemi intrensek olarak rol oynasa da
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genetik altyapi, bozulmus mineral homeostazi, dislipidemi, renal anemi, inflamasyon ve

oksidatif stres de siirece katki saglar (10).

Hipodisplazik bobrek tanili 176 hastada yapilan retrospektif bir calismaya gore dogustan
bobrek kitlesi daha az olan hastalarin bdbrek fonksiyonlarmin gidisati {i¢ evrede
incelenebilecegi gosterilmistir: Baslangigtaki iyilesme evresi, hipertrofi gelistigi ve bobrek
fonksiyonlarmin arttigi; yaklasik 8 yil siiren ikinci evrede stabil seyrettigi ve 5. Evre KBH’ye
kadar ilerleyebilen kotiilesme evresi. Kotiilesme evresi %48 hastada yasamin ilk bir yilindan
hemen sonra ve %23 hastada puberte doneminde baslamistir. Bobrek fonksiyonlarindaki
bozulma proteindri, HT, gecirilmis atesli iiriner sistem enfeksiyonu ve baslangigtaki diisiik
GFH varligi ile iliskili bulunmustur (112).

1. Hipertansiyon

Kalbin kasilmasi ve gevsemesi esnasinda, dolasimda bulunan kanin arteriyel damar
duvarlarina uygulamis oldugu basinca KB denir. Herhangi bir andaki KB diizeyi, kalp debisini,
vaskiiler tonusu ve kan hacminin miktar ve dagilimimni diizenleyen cesitli fizyolojik

mekanizmalarin karmasik etkilesimi ile belirlenir (113).

Cocuklarda HT kilavuzu son olarak 2017 yilinda Amerikan Pediatri Akademisi tarafindan
yayimlanmistir. Hipertansiyon; 3 ayr1 6l¢iimde sistolik ve diyastolik KB degerlerinin yas, cins
ve boya gore 95. persentil degerinin tizerinde olmasidir. Son kilavuzda HT tanisini1 dogrulamada

24 saatlik ambulatuvar KB monitorizasyonu kullanimi gerekliligi tizerinde durulmustur (114).

Intrauterin déonemde nefron miktarindaki azalma eriskin donemde artmus KB iliskili
bulunmustur. Hayvan modellerinde yapilan ¢aligmalarda, nefrogenezis asamasinda bobrek
dokusunun kayb1 kardiyak debide artisa dolayisiyla sistemik kan basinca yiikselmeye neden
oldugu gosterilmistir (12). Sistemik HT ve glomertler hiperfiltrasyonun ilerleyici nefron
hasarina sebep oldugu bilinmektedir. Kronik bobrek hastaligi olan ¢ocuklarda ve erigkinlerde
KBnin etkili kontrolii ile renal hasardaki ilerleme geciktirilebilmektedir. Ozellikle renin-
anjiyotensin sistem inhibisyonu saglayan ajanlar antihipertansif etkinin yaninda antiproteiniirik,
antiinflamatuvar ve antifibrotik etkilerinin de sayesinde renal hasarin progresyonunu

yavaslatmada dnemli rol oynarlar (13).
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2. Proteindri

Proteiniiri, idrarda artmis miktarda protein bulunmasmin genel ismidir. Proteinlri artmis
glomeriler gegirgenlige bagl yiiksek molekiil agirlikli protein kaybina (alblminiri veya
glomeriler proteinuri), diisik molekiil agirlikli proteinlerin yetersiz tubuler reabsorbiyonuna
(tubtler proteinuri) veya diisik molekiil agirlik proteinlerin plazmada artmis miktarda
bulunmasina (hafif zincir immunglobiilin proteinirisi) bagl olarak gerceklesebilir. Proteiniiri
ayni zamanda bobrekten (tiibiiler hasar nedeniyle renal tiibiiler hiicre bilesenleri) ve alt idrar
yolundan kaynaklanan anormal protein kaybini da yansitabilir. Albliminiiri, tiibiiler proteintiri

ve renal tiibiiler hiicre bilesenleri bobrek hasari igin patognomoniktir (106).

Normal seviyedeki idrar protein ekskresyonu yas, cinsiyet, puberte ve viicut biiyiikliigiine
gore degisiklik gostermektedir. Yenidoganlar ve erken siit cocuklarinin proksimal tubillerdeki
protein reabsorbiyon yeteneklerinin immatirasyonu nedeniyle idrarda protein kayiplar1 daha
belirgindir. Alt1aydan kiigiik bebeklerde 6-8 mg/m?/saat ya da 300 mg/1,73m?/giin’e kadar olan
idrar protein miktar1 normal kabul edilmektedir. Alti- yirmi dort ay aras1 ¢ocuklarda idrarda
protein atilimi1 4 mg/m? veya 150 mg/1,73m?/giin’den daha az olmalidir. Sabah ilk idrardaki
spot idrarda protein/kreatinin oraninin 50 mg/mmol (0,5 g/g) olmasi1 normal kabul edilmektedir.
Yirmi dort aydan daha biiyiik ¢ocuklarin idrar protein miktarlarmin eriskin idrar protein
diizeyine ulagmasi beklenmektedir. Yirmi dort aydan biyik ¢ocuklarin da normal idrar atilimi
4mg/m2/giin’den ya da 150 mg/1,73m?/giin’den az olmalidir ancak sabah ilk spot idrar protein
kreatinin oran1 20mg/mmol’den (0,2 g/g) ve alblimin kreatinin oran1 3mg/mmol’den (0,3g/g)
daha az olmalidir. Tiim yaslar icin idrar portein atilimmin 40mg/m?/saat’ten veya

39/1,73m?/giin’den fazla olmas1 nefrotik diizeyde proteiniiri varligmi gdsterir (115).
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Tablo 4. KBH'de Albiiminiiri Smiflandirmasi(116)

Normal veya Hafif A
Artms (A1) Orta Artmus (A2) | Ciddi Artmms (A3)
Albimin atihm hiz
(mg/1,73 m2 /24 h) <30 30-300 >300
Protein atihm hiz
(Mg/1,73 2 /24 h) <150 150-500 >500
Alblmin: kreatin
orani
(g/mmol) <0.003 0.003-0.030 >0.030
(mg/mmol) <3 3-30 >30
(mg/gram) <30 30-300 >300
Protein: kreatin oram
(g/mmol) <0.015 0.015—0.050 >0.050
(mg/mmol) <15 15-50 >50
(mg/gram) <150 150-500 >500
Protein Dipstick Negatiiglg*cser Eser ile + arasinda + ve fazlasi
arasinda

Cesitli galismalarda saglikli bireylerde proteiniri KBH, RRT ve mortalite i¢in bagimsiz
bir risk faktorii olarak bulunmustur. Proteindri, diyabetik ve non-diyabetik KBH tanili eriskin
hastalarda renal prognozu 6ngérmede yardimcidir (14). Altta yatan bobrek patolojileri cocuk
hasta grubunda eriskinlere gore farkli olmakla birlikte, Griner sistem anomalilerinin eslik ettigi
veya etmedigi konjenital renal hipodisplazi tanili hastalar KBH olgularinin %60’a yakin
¢ogunlugunu olusturmaktadir (117). Evre 3-4 KBH tanili 200 ¢ocuk hastada yapilmis bir
calismada HT ve proteindrinin GFH’deki diisiisiin major gostergesi oldugu gosterilmistir (15).
“Cocuklarda Kronik Bobrek Hastaligi” (CKiD) ve “Pediatrik Hastalarda Sik1 KB Kontroli ve
ACE Inhibisyonunun KBH’ye ilerlemesi Uzerindeki Etkisi” (ESCAPE) ¢alismalarindaki evre
2-4 KBH'li 1200 ¢ocugun ortak analizinde, glomeriiler hastaligi olan olgularin, glomeriler
olmayan hastaligi olan olgulara gére %50 GFH kayb1 gosterdigi ve SDBY "ne gidisin %43 daha
kisa surdiigii goriilmiistiir. Bu son noktaya ulagsmak i¢in gecen ortalama siire, proteiniirisi
olmayan hafif ila orta dereceli KBH'li ¢ocuklarda 10 yildan fazla iken, evre 4 KBH ve nefrotik

diizeyde proteiniirisi olan ¢ocuklarda 1,3 yil olarak saptanmistir (118).
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I1l. GEREC VE YONTEMLER
A. Olgular

Istanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Poliklinigi’nde fonksiyonel

tek bobrek tanisi ile diizenli olarak izlenen 21 yas alt1 hastalarin tibbi kayitlar1 incelendi.

Tibbi bilgilerine ulasilabilen, goriintiileme yontemlerinde bir bobrek anatomik olarak
goruntulenememis veya radyofarmasotik tetkiklerde tek bobrek tamamen nonfonksiyone olan
hastalar ve renal timor, kalkul, CAKUT veya travma nedenli unilateral nefrektomi yapilmis
hastalar ¢alismaya dahil edildi. Renal tiimor nedeniyle nefrektomi yapilmis olan hastalarin
kemoterapi ve radyoterapi uygulamalar1 kaydedildi. Tedavilerinin tamamlanmasimnin iizerinden

1 y1l gegmemis, niiks ve/veya metastaz gelismis hastalar ¢alisma dis1 birakild.

Calismaya dahil edilen hastalar primer (konjenital) ve sekonder (edinsel) fonksiyon géren
tek bobrek hastalar1 olarak iki gruba ayrildi. Primer tek bobrekli hasta grubundaki tanilar renal
agenezi, MKDB iken sekonder tek bdbrekli hasta grubunda Grolojik anomalilere, travmaya
veya renal malignitelere sekonder unilateral nefrektomi yapilmis hastalar ve bobregin vaskiiler

patolojileri nedeniyle tek bobregi tamamiyla afonksiyonel olan hastalar yer ald.

Hastalarin klinik ve demografik 6zellikleri, bagvuru yasi ve izlem siiresi, cinsi, tek bobrek
etiyolojisi, antropometrik 6lctimleri (boy, tart1, beden kitle indeksi), KB, bobrek boyutlari, eslik
eden Urogenital veya diger sistem anomalileri, ek ila¢ kullanimi, perinatolojik 6ykii, gecirilmis
idrar yolu enfeksiyonu varligi, proteinuri, serum elektrolitleri, serum kreatinini, kan Ure azotu
(BUN); hiperiirisemi, hiperfosfatemi ve anemi varhigi, Uriner sistem ultrasonografileri (bobrek

uzunlugu ve hipertrofi varligi) tibbi kayitlardan retrospektif olarak elde edildi.

Hastalar dogum agirligina gére <2500 gr, 2500-4000 gr ve >4000 gr gruplandirilarak
degerlendirildi.

On alt1 yas alt1 hastalarin eGFH degerleri son kontrollerindeki kreatinin degerleri ve boy
Olgtimleri kullanilarak modifiye Schwartz formiilii ile; 16 yas tizeri hastalarin yas, cinsiyet ve
serum kreatinin bilgileri kullanilarak Modification of Diet in Renal Disease (MDRD) formili
ile hesaplandi (119, 120). Cikan sonuglar <2 yas hastalarda normalin {ist siirinda olan ve >2
yas hastalarda 135 mL/dk/1,73m? {izerinde olan degerler hiperfiltrasyon olarak degerlendirildi
(107, 121).
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Hastalarin 1, 3, 5 ve 10. yaslarindaki serum kreatinin degerleri ve boy olgiimleri tibbi

kayitlardan elde edildi. Schwartz formiilii kullanilarak bu yaslardaki eGFH hesapland:.

Hastalarin bobrek boyutlar1 USG ile kompansatuvar hipertrofi varligi agisindan
degerlendirildi. 1-18 yas aras1 olgular i¢in Bayramoglu ve arkadaslarinin 2022 yilinda 800 hasta
ile hazirlamis oldugu Tiirk ¢ocuklari i¢in bobrek boyutlar: referanslar: kullanildi. Caligmaya
gore ortanca ve standart sapma degerleri kullanilarak olgulari bobrek uzunluklarmin z skorlar1
hesaplandi. (122). 18 yasindan biiyiik olgularin bobrek uzunluklarinin z skorlar1 Tiryaki ve
Aksu’nun 18 yas tlizeri 1918 eriskin ile hazirladig1 ¢calismaya gore yine ortanca ve Standart
sapma verileri kullanilarak elde edildi (123). Hastalarin USG ile renal parankimleri
degerlendirildi. Brenbridge ve ark.larmin ¢ahismasmma gore parankim ekojenitesi

karaciger/dalak ekojenitesi ile karsilastirilarak derecelendirildi (Tablo 5)(124).

Tablo 5. Renal Parankimal Ekojenite Artigt Siiflama

Duzey Aciklama
Grade 1 Karaciger/dalak ekojenitesinden daha az
Grade 2 Karaciger/dalak ekojenitesi ile esit
Grade 3 Karaciger/dalak ekojenitesinden daha fazla
Grade 4 Santal renal siniis veya portal ven ile ayni ekojenite

Kan basmci dlgtimlerinde hastalarin poliklinikteki (¢ 6l¢iim degerlerinin ortalamalari
alindi. Amerikan Pediatri Akademisinin 2017 yilinda hazirlamis oldugu “Cocuk ve
Adolesanlarda Yuksek KB Yonetimi Klinik Uygulama Rehberi” isimli rehberdeki yas, cins ve
boya gore olan referans degerleri ile karsilastirilarak 95. persentil Gisti KB degerleri HT olarak
kabul edildi (114). Hastalarin ACE inhibitdri ve/veya anjiyotensin 11 reseptdr blokeri grubu

ilaclar aliyor olmasi “renoprotektif ila¢ kullanim1” olarak tanimland.

Hastalarin serum fosfor ve lirik asit degerleri tibbi kayitlarindan elde edildi. Yasa ve
cinsiyete gore referans araligmin iistiinde saptanan degerler hiperiirisemi ve hiperfosfatemi

olarak kabul edildi (125).

Hemoglobin degerleri “KDIGO Kronik Bobrek Hastaliginda Anemi Ig¢in Klinik

Uygulama Kilavuzu” rehberindeki referans alindi, yasa ve cinsiyete gore referans degerin
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altinda kalanlar ve halihazirda eritropoez stimilan ajan kullananlar, anemisi var olarak
degerlendirildi (126).

Proteindri, uygun yontemle toplanmis 24 saatlik idrarda 4 mg/m?/sa iizerinde proteinin
atilimi olarak kabul edildi. idrar toplanamayanlarda, spot idrar protein/kreatinin orani 2 yas
altinda 0.5 mg/mg, 2 yasindan biiyiik olanlarda 0,2 mg/mg’in {istiinde olanlar; tam idrar
tetkikinde dansitesi >1015 (izerinde olan idrarda +2 protein saptananlar proteiniri var olarak
tanimland1 (106).

Hastalarda HT, proteiniiri, hiperfiltrasyon varligi, eGFH’nin 60 mL/dk/1,73m? altina
diismesi parametrelerinden en az birinin goriilmesi renal hasar varligi olarak degerlendirildi.
Hipertansiyon ve proteintri nedeniyle ACE inhibitorleri, anjiyotensin reseptor blokorleri
ve/veya kalsiyum kanal blokdrleri kullanan olgularin bulgulari kaybolmus olabileceginden bu

ilaglar kullanim1 da renal hasar varligi olarak degerlendirildi.

Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu, takiplerinde en az iki kere 38 °C veya iistii ates ve
torba veya orta akim idrari ile edilmis 6rnekte tek mikrobiyal ajanin en az 100,000 cfu/ml koloni

Uremesi ve {iriner sistem semptomlarinin varligi olarak tanimlandi.

B. Istatistiksel Degerlendirme

Arastirmadan elde edilen veriler kodlandiktan sonra SPSS (Version 22 for Windows,
SPSS Inc, Chicago, IL, USA) paket programinda bilgisayara aktarildi ve analiz edildi. TUm
stirekli degiskenlerin normal dagilima uygunlugu “Kolmogorov-Simirnov Testi” ile
degerlendirildi. Stirekli degiskenler ortalama + standart sapma (SS) ortanca (minimum ve
maksimum deger) ile ifade edildi. Frekans veriler ise say1 ve ylizde (%) ile ifade edildi. Frekans
verilerin karsilastirmasinda “Ki-kare Testi” kullanild1 ve eger beklenen gézlem sayist 5’in
altinda ise “Fisher’s Exact Test” sonucu dikkate alindi. Siirekli degiskenlerin gruplar arasi
karsilastirmalarinda, normal dagilima uymadiklar: i¢in parametrik olmayan testler kullanildi.
Iki grup arasinda siirekli degiskenler karsilastirilirken “Mann-Whitney U Testi” yapildi.
Hastalarin farkl izlem zamanlarindaki GFH degerleri karsilastirilirken en az ii¢ izlemi olanlar
dahil edildi. izlem dl¢iimlerin ikili karsilastirilmasinda Wilcoxon Isaretli Sira Testi (Wilcoxon
Signed Ranks Test), iiclii karsilastirilmasinda ise Friedman testi kullanildi. Baz1 parametreler
arasindaki dogrusal iliski Spearman korelasyonel analiziyle belirlendi. Elde edilen korelasyon
katsayis1 (r) degerinin isareti (-) ise dogrusal iliskinin yonii ters yonde, (+) ise ayn1 yonde olarak

ve r’nin sayisal degerine gore iligskinin giicli r=0,00-0,24 ise “zayif”’, r=0,25-0,49 ise “orta”,
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r=0,50-0,74 ise giiclii ve r=0,75-1,00 ise ¢ok giiclii olarak kabul edildi. iliskinin yonii bir
degisken artarken digeri de artig gosteriyorsa “pozitif” ve biri artarken digeri azaliyorsa
“negatif” yon olarak ifade edildi. Istatistiksel degerlendirmelerde bobrek hasari olan ve
olmayan hastalar arasinda anlamli farklilik oldugu (p<0,05) belirlenen bazi faktorlerin olasi risk
faktorleri olup olmadiginin belirlenmesinde tek degiskenli ve ¢ok degiskenli binary lojistik
regresyon analizleri yapildi. Tim istatistiksel karsilagtirmalarda anlamlilik diizeyi p<0,05

olarak kabul edildi.

C.  Etik Kurul Onay1

Calisma i¢in Istanbul T1p Fakiiltesi Etik Kurulu’ndan 15.12.2023 tarihinde onay alind.
(Toplant1 no:25, Dosya no: 2023/2249) (Ek-1)
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V. BULGULAR
A.  Tek Bobrekli Hastalarin Tammlayici Bulgulari

Istanbul Universitesi Istanbul T1p Fakiiltesi Cocuk Nefroloji Poliklinigi’nde fonksiyonel
tek bobrek tanisi ile diizenli olarak izlenen 21 yas alt1 272 hastanin tibbi kayitlar1 incelendi.
Tibbi kayitlar1 yeterli olmayan 14 konjenital tek bobrek tanili hasta ve izleminde nuks/metastaz
gelismis ve/veya tedavisi lizerinden 1 yil gegcmemis 3 edinsel tek bobrek tanili hasta calisma

dis1 birakild.

Calismaya tek bobrek tanisiyla takip edilen 255 ¢ocuk hasta dahil edildi. Yas ortalamasi
10,2 45,0 (1,1-21,6) y1l olan hastalarin 156’s1 (%61,2) erkekti. Ik basvuru yas ortalamasi 3,8
14,6 (0,0 -17,3) y1l ve ortalama takip siireleri 6,4 +4,3 (1,0-18,6) y1ldi. Hastalarin 205’1 (%80,4)
konjenital tek bobrekli ve 50’si (%19,6) edinsel tek bobrekli idi. Hastalarin 132’sinde (%51,8)
sol bobrek ve 123’linde (%48,2) sag bobrek yoktu ve etkilenen bobrek sol/sag orani 1,07 olarak

belirlendi. Hastalarin demografik ve klinik bazi 6zellikleri Tablo 6’da sunuldu.

Tablo 6. Hastalarin tanimlayici 6zelliklerinin dagilimi

n %
Cinsivet Kiz 99 38,8
y Erkek 156 61,2
Temel etivoloii Konjenital 205 80,4
yolol Edinsel 50 19,6
" Sag 123 48,2
Olmayan bobrek Sol 132 518
Ortalama + SS* Ortanca (min-maks)
Yas (yil) 10,2 £5,0 10,0 (1,1- 21,6)
Ilk basvuru yas1 (yi/) 3,8 4,6 1,5(0,0-17,3)
Takip suresi (yil) 6,4 +4,3 5,7 (1,0-18,6)

*SS: Standart Sapma

Hastalarin 160’inda (%62,7) ek 0Urogenital sistem anomalisi yokken, 95 (%37,3)
hastanin en az bir Urogenital sistem anomalisi oldugu belirlendi. Tiim hastalar i¢inde sirasiyla
en sik pelviektazi (%14,5) ve VUR (%6,3) gozlenmisti (Baz1 hastalarda birden fazla Urogenital
sistem anomalisi vardr) (Tablo 7). Urogenital sistem anomalisi olan 95 hasta arasindaki frekans
dagilimlar1 incelendiginde ise %39’unda pelviektazi, %17,0’inde VUR ve %7,0’sinde UPJ

darlik ve %6’sinda hipospadias mevcuttu.
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Tablo 7. Tek bobrekli hastalarda eslik eden iirogenital anomaliler

n %
Urolojik bulgusu yok 160 62,7
Pelviektazi 37 14,5
VUR 16 6,3
Hipospadias 6 2,4
PUV 3 1,2
Ureterosel 4 1,6
UPJ darhk 7 2,7
UVJ darhk 1 0,4
Cift toplayic sistem 3 1,2
Ektopik bobrek 1 0,4
Kriptoorsidi 5 2,0
Inguinal herni 5 2,0
Bobrekte basit kist 3 1,2

VUR: vezikoureteral refli, PUV: posterior dretral valv, UPJ: Ureteropelvik bilese, UVJ: iireterovezikal bileske
*Bazi1 hastalarda birden fazla iirolojik bulgu vard:

Calismaya alman hastalarin bazi klinik 6zelliklerinin dagilimi Tablo 8’de sunuldu.
Yapilan degerlendirmede hastalarin 46’sinda (%18,0) eslik eden ek diger sistem anomalisi
oldugu belirlendi. Hastalarin 188’inde (%73,7) herhangi bir kronik hastalik yokken, 67’sinde
(%26,3) en az bir kronik hastalik mevcuttu (Tablo 8). Kronik hastaligi olan 67 hastanin
%31,3’tinde multisistemik tutulum, %14,9’unda norolojik, %11,9’unda endokrinolojik,
%10,7’sinde kardiyovaskiiler, %9 unda kas-iskelet sistemi, %6’sinda hematolojik, %4,5’inde
gastrointestinal ve %11,9’unda ise diger sistemlerde (solunum, kardiyovaskiler ... vb)
tutulumlar1 oldugu belirlendi. Hastalarin 56’smin (%?22,0) ebeveynlerinin akraba evliligi
yaptigi, 46’smin (%18,0) ailesinde de bobrek hastaligi oldugu belirlendi (Tablo 8). Hastalarin
122°si (%47,8) prenatal donemde ve 133’1 (%52,2) ise postnatal donemde tani almisti.
Gegirilmis atesli IYE dykiist olan 45 (%17,6) hasta, HT oldugu belirlenen 106 (%41,6) hasta
vardi. Antihipertansif ila¢ kullanan 30 (%11,8) ve renoprotektif ila¢ kullanan 11 (%#4,3) hasta
vardi. Caligmaya alinan hastalarin 41’inde (%16,1) hiperfiltrasyon, 32’sinde (%12,5) USG’de

renal parankimal ekojenite artis1 ve 42’sinde (%16,5) anemi oldugu belirlendi (Tablo 8).
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Tablo 8. Hastalarin baz1 klinik dzelliklerinin dagilim1

n %

Eelik eden diver sist lileri Yok 209 82,0
slik eden diger sistem anomalileri Var 46 18,0

] Yok 188 73,7
Kronik hastahk var 67 26,3
. Yok 199 78,0

Akraba evliligi var 56 22,0
P tarite d Yok = oy
rematurite durumu Var 27 10,6
<2500 24 9.4

Do (o 2500-4000 126 49,4
ogum agirhg (gr) >4000 6 2,4
Bilinmiyor 99 38,8

- Prenatal 122 47,8

Tam aldig1 donem Postnatal 133 52,2
Gecirilmis atesli IYE oyKkiisii Yas 20 -
ecirilmis atesli oykiisii = 45 17,6
Yok 149 58,4

HT Var 106 41,6
.. r . Yok 221 86,7

24 saat yasam ici KB 6lcimu Var 34 13,3
Antihipertansif kull Yo = T
ntihipertansif kullanimi Var 30 11,8
R tektif ila¢ kull Yok 24 o
enoprotektif ila¢ kullanimm Var 11 4,3
. . Yok 80 31,3

Kompansatuvar hipertrofi varhg: Var 175 68,7
] 5 Yok 214 83,9
Hiperfiltrasyon varhgi Var 41 16,1
=enal kimal ekoiente art Yok 223 87,5
enal parankimal ekojenite artisi Var 32 12,5
A ] . Yok 213 83,5
nemi varhgi var 42 16,5

HT: hipertansiyon, IYE: idrar yolu enfeksiyonu
B. Konjenital Tek Bobrekli Hastalarin Degerlendirilmesi

Konjenital tek bobrekli 205 hastanin 127’si (%46,8) erkekti ve hastalarda en sik sol
bobrek (%53,2) olmadigi belirlendi. Yas ortalamasi 10,0+5,0 yil ve yas ortancas1 9,6 (1,1- 21,6)
yildi. 11k tan1 yasi ortalamasi 3,3+4,5 yil olan hastalarin ortalama takip siiresi 6,7+4,3 yild1
(Tablo 9).
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Tablo 9. Konjenital tek bobrekli hastalarin demografik 6zelikleri

n %

Cinsivet Kiz 78 38,0

y Erkek 127 62,0

" Sag 96 46,8

Olmayan bobrek Sol 109 53.2

Ortalama £ SS* Ortanca (min-maks)

Yas (yil) 10,045,0 9,6 (1,1- 21,6)
IIk basvuru yas: (yi/) 3,3t4,5 0,7 (0,0-17,3)
Takip suresi (yil) 6,7+4,3 6,0 (1,0-18,6)

*Standart Sapma

Konjenital tek bobrekli 205 hastanin 107’°s1 (%52,2) renal agenezi ve 98’1 (%47,8)
MKDB olarak degerlendirildi.

C. Edinsel Tek Bobrekli Hastalarin Degerlendirilmesi

Edinsel tek bobrekli 50 hastanin %58 erkekti ve %54’linde sag bobrek yoktu. Yas
ortalamas1 11,0+5,1 y1l ve yas ortancas1 10,1 (2,3-20,6) yild1. ilk tan1 yas1 ortalamasi 5,6+4,7
yil, ortalama takip siiresi 5,4+4,2 yil olan hastalarin, nefrektomi yasi1 ortalamasi 3,4 £3,3 yil ve

nefrektomiden itibaren gegen siire 7,6 +4,5 yil olarak belirlendi (Tablo 10).

Tablo 10. Edinsel tek bobrekli hastalarin demografik 6zelikleri

n %

Cinsiyet Kiz 21 42

Erkek 29 58

Olmayan bobrek Sag 27 54

Sol 23 46
Ortalama + SS* QU (il

maks)

Yas (yil) 11,045,1 10,1 (2,3-20,6)
Ilk basvuru yas1 (yi/) 5,614,7 4,5 (0,0-17,3)
Takip suresi (yil) 5,4+4.2 3,9 (1,0-15,6)
Nefrektomi yasi (yi/) 3,4 £3,3 2,6 (0,0-13,8)
Nefrektomiden itibaren gecen sure (yi/) 7,6 4,5 6,9 (1,2-16,8)

*Standart Sapma
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Hastalarin etyolojsinde ise sirasiyla en sik 34 (%68,0) hastada Wilms tiiméri, 3 (%6,0)
hastada mezoblastik nefroma ve 3 (%6,0) hastada travma oldugu belirlendi. Edinsel tek bobrekli

hastalarin etyolojilerine gore dagilimlar1 Tablo 11°de sunuldu.

Tablo 11. Edinsel tek bobrekli hastalarin etiyolojik nedenlerinin dagilimi

n %
WT 34 68,0
Konjenital Mezoblastik Nefroma 5 10,0
Travma 3 6,0
Renal ven trombozu 2 4,0
VUR 2 4,0
Rabdomysarkom 1 2,0
Renal hicreli karsinom 1 2,0
UPJ darhk 2 4,0

WT: Wilms Timoru, VUR: vezikolreteral refli, UPJ: Ureteropelvik bileske darlig:

Edinsel tek bobrek hastalarinin 36’smin (%72,0) kemoterapi aldiklar1 belirlendi. Wilms
timori tanis1 olan 33 hasta ve RCC tanili 1 hasta olmak iizere toplam 34 hastaya
“daktinomisintdoksorubisin+vinkristin” kiirii verilmisti. Wilms timorii olan 1 hasta ise
“siklofosfamid+vinkristin+daktinomisin” almisti. Rabdomysarkom tanili 1 hastaya ise

“vinblastin+doksorubisin+sisplatin® kiirii verildigi belirlendi.

Edinsel tek bobrekli 10 (%20) hastanin radyoterapi aldig: tespit edildi. Radyoterapi
alanlarm tamami (%100,0) WT taniliyd1 ve hepsi ayni zamanda kemoterapi almisti. Bununla

birlikte WT olan 34 hastanin %29,4’liniin radyoterapi aldig1 belirlendi.

D. Konjenital ve Edinsel Tek Bobrekli Hastalarin Karsilastirilmasi

Gruplarin demografik 6zellikler acisindan karsilastirilmast Tablo 12°de sunuldu.
Konjenital tek bobrek hastalarinin %62,0’s1 ve edinsel tek bobrek hastalarmin %58,0°1 erkekti
ve iki grup arasinda cinsiyet dagilimi agisindan istatistiksel olarak fark yoktu (p=0,607).
Konjenital tek bobrek hastalarinda sol bobrek (%53,2) ve edinsel tek bobrek hastalarinda sag
bobrek (%54,0) daha yiiksek siklikta eksikti, ancak iki grup arasinda eksik olan bobrek
acisindan fark istatistiksel diizeyde anlamli degildi (p=0,363). iki grup arasinda yas ortancasi
acisindan da fark olmadig1 belirlendi (p=0,242) (Sekil 1). Tan1 yas ortancasi konjenital tek
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bobrek hastalarinda 0,7 (0,0 -17,3) yil iken, edinsel tek bobrekli hastalarda 4,5 (0,0 -17,3) yild1

ve fark istatistiksel olarak cok anlamliyd: (p<0,001) (Sekil 2). izlem siiresi ortancasi konjenital

tek bobrek hastalarinda edinsel tek bobrek hastalarindan daha ytiksek olmakla birlikte (sirasiyla

6,0 ve 3,9 yil) iki grup arasindaki fark istatistiksel diizeyde anlamli degildi (p=0,054).

Tablo 12. Konjenital ve Edinsel Tek Bobrekli Hastalarin demografik 6zellikler agisindan karsilastirilmasi

Konjenital Tek Bobrek

Edinsel Tek Boébrek

(n:205) (n:50)
n % n % p
. Kz 78 38,0 21 42,0 -
Cinsiyet Erkek| 127 62,0 29 580 | 000
. Sag 96 46,8 27 54,0 -
Olmayan bobrek Sol 109 532 23 46.0 0,363
Ortanca min-maks | Ortanca | min-maks p
Yas (yi1l) 9,6 1,1- 21,6 10,1 2,3-20,6 0,242**
Tam yasi (y1l) 0,7 0,0-17,3 4,5 0,0-17,3 |<0,001**
Izlem siiresi (y1/) 6,0 1,0-18,6 3,9 1,0-15,6 0,054**
*Pearson Ki kare testi; **MannWhitney U testi
25,00
20,00 T T
-ﬁ 15,00
i
5
10,00
5,007
0,00 — |
Konjenital Edinsel
grup

Sekil 1. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin yas dagilimlari
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Sekil 2. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin tan1 yaglarinin dagilimi

Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin antropometrik 6l¢iim ortanca degerlerinin
karsilagtirilmast Tablo 13’te sunuldu. Yapilan degerlendirmede antropometrik Olgiimler
acisindan iki grup arasinda anlamli farkliliklarin olmadigi belirlendi (tiim karsilastirmalar i¢in
p>0,05).

Tablo 13. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin son kontrollerindeki antropometrik 6lgiimlerin ortanca
degerlerinin karsilastirilmasi

Konjenital Tek Bobrek Edinsel Tek Bébrek
(n:2095) (n:50)

Ortanca min-maks Ortanca min-maks p*
Tart1 (kQ) 34,0 8,3-104,0 38,0 13,0-112,0 | 0,287
Tart1 SDS 0,05 -7,3-4,3 0,35 -2,1-5,3 0,256
Boy (cm) 137,0 78 -193,5 140,0 90 - 185 0,157
Boy SDS -0,2 -5,2-3,6 0,03 -2,0-7,4 0,131
VKI (kg/m?) 17,9 11,9-426 18,0 136-41,1 0,442
VKI SDS 0,01 -71,5-42 0,18 -2,7-4,0 0,730

*MannWhitney U testi

Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin antropometrik 6l¢iim persentil gruplari
acisindan karsilastirilmas: Tablo 14’te sunuldu. Son tart1 persentil gruplar1 agisindan konjenital
ve edinsel tek bobrekli hastalar arasinda istatistiksel anlamli farklilik yokken (p=0,889), boy
persentillerinin dagilimlari iki grup arasinda anlamli diizeyde farkliydi (p=0,040). Yapilan ileri
analizlerde “50-75 p” boy uzunlugunun edinsel tek bobrekli hastalarda daha yiiksek siklikta
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iken, “75-90p” boyun konjenital tek bobrekli hastalarda daha yiiksek siklikta oldugu

belirlenmistir. Iki grup arasmda VKI persentil gruplar1 agisindan ise fark olmadig: belirlendi

(p=0,893).

Tablo 14. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin antropometrik 6lglim persentil gruplarmin
karsilastirilmast

Konjenital Tek
Bobrek (n:205)

Edinsel Tek
Bobrek (n:50)

n % % p*
<3p 15 7.3 3 6,0
3-10 p 17 83 3 6,0
10-25 p 30 14,6 5 10,0
Tart1 persentil | 25-50 p 36 17,6 8 16,0 0.889
gruplarn 50-75p 44 21,5 10 20,0 ’
75-90 p 22 10,7 8 16,0
90-97 p 13 6,3 5 10,0
>97 p 28 13,7 8 16,0
<3p 14 6.8 2 4.0
3-10 p 19 0,3 2 4.0
10-25 p 31 15,1 4 8,0
Boy persentil | 25-50 p 50 24,4 15 300 {4 a0%*
gruplar 50-75 p 34 16,6 17 34,0 !
75-90 p 24 11,7 1 2,0
90-97 p 16 7.8 3 6,0
>97 p 17 8.3 6 12,0
Malnutrisyon(<5p) 26 12,7 5 10,0
. | Zawf (5-15p) 20 9,8 3 6,0
VKl persentil 7500 o (15-85p) 105 51,2 28 560 | 0,893
gruplan Fazla tarnl 8595p) | 22 10,7 6 12,0
Obez (>95p) 32 15,6 8 16,0

*Pearson Ki kare testi;

**Fisher’s exact testi (Bonferroni diizeltmeli)

Konjenital ve edinsel tek bdobrekli hastalarin ek iirolojik bulgular agisindan

karsilastirilmas1 Tablo 15’te sunuldu. Eslik eden Urogenital anomali konjenital tek bobrekli

hastalarm %42,4’tinde, edinsel tek bobrekli hastalarin ise %16’ sinda vardi ve istatistiksel olarak

fark ¢ok anlamliydi (p=0,001). Sik gbzlenen Urogenital anomali pelviektazi ve hipospadias

goriilme siklig1 agisindan iki grup arasinda anlaml fark yoktu (sirasiyla p=0,145 ve p=0,601).

Bununla birlikte VUR goriilme siklig1 konjenital tek bobrekli hastalarda istatistiksel anlaml
duzeyde daha yuksekti ( p=0,047).
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Tablo 15. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin eslik eden iirogenital anomaliler agisindan

karsilastirilmast
Konjenital Tek Bobrek Edinsel Tek Bobrek
(n:205) (n:50)
n % n % p*

Urogenital | Yok 118 57,6 42 84,0 0.001
anomali Var 87 42,4 8 16,0 '
Pelviektazi 33 16,1 4 8,0 0,145
VUR 16 7,8 0 0 0,047**
Hipospadias 6 2,9 0 0 0,601

VUR: vezikolreteral reflii *Pearson ki kare;**Fisher’s Exact test

Konjenital ve edinsel tek bdbrekli hastalarin bazi klinik 6zellikler agisindan
kargilastirilmast Tablo 16°da sunuldu. Konjenital tek bobrekli hastalarda ek diger sistem
anomalisi ve kronik hastalik varlhigi istatistiksel anlamli diizeyde daha yiiksek sikliktaydi
p=0,001 ve p=0,011).

karsilastirildiginda, iki grup arasinda istatistiksel farklilik oldugu ve ileri analizlerde farkliligin

Kronik hastaligin tuttugu sistemler agisindan

(strastyla
hemotolojik sistem hastaliklarin edinsel tek bobrekli hastalarda daha sik olmasindan
kaynaklandig1 belirlendi (p=0,019). Gruplar arasinda prematiirite durumu ve dogum agirhigi
acisindan anlamh fark yokken (swrasiyla p=0,880 ve p=0,781) tani aldiklar1 dénemler
karsilastirildiginda farkhilik oldugu belirlendi (p<0,001). Gegirilmis atesli IYE &ykiisii,
renoprotektifila¢ kullanimi ve kompansatuvar hipertrofi varlig1 agisindan iki grup arasinda fark

yoktu (tlim karsilastirmalarda p>0,05).
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Tablo 16. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin bazi klinik 6zellikler agisindan karsilagtirilmasi

Konjenital Tek Bobrek | Edinsel Tek Bobrek
(n:205) (n:50)
n % n % p*

Eslik eden Yok 160 78,0 49 08
diger sistem 0,001
anomalisi Var 45 22,0 1 2
Kronik Yok 144 70,2 44 88 0.011
hastahk Var 61 29,8 6 12 '

Multisistem 21 34,4 0 0

Norolojik 8 13,1 2 33,3

GIS 3 49 0 0

. Hematolojik 2 3,3 2 33,3

Tutulan sistem KVS 7 115 0 0 0,019**

Endokrin 6 9,8 2 33,3

Kas iskelet 6 9,8 0 0

Diger 8 13,1 0 0
Premattrite Yok 183 89,3 45 90 0.880
durumu Var 22 10,7 5 10 ’

<2500 20 9,8 4 8
Dogum agirhg | 2500-4000 98 47,8 28 56
(s]9)] >4000 5 2,4 1 2 0,781

Bilinmiyor 82 40,0 17 34
Tam aldig Prenatal 118 57,6 4 8 <0001
dénem Postnatal 87 42,4 46 92 :
Atesli IYE Yok 167 81,5 43 86 0.451
oykisu Var 38 18,5 7 14 ’
Renoprotektif | Yok 196 96,1 47 94 0,45 %%
ila¢ kullanimi Var 8 3,9 3 6 '

IYE: idrar yolu enfeksiyonu; *Pearson ki kare **Bonferroni diizeltmeli Pearson kikare ***Fisher’s exact test

Bobrek Olciimleri acisindan  konjenital ve edinsel tek bdobrekli hastalar
karsilastirildiginda bobrek boyutu (mm) ve bdbrek boyutu z skoru agisindan fark olmadigi
belirlendi (swrastyla p=0,764 ve p=0,274). Bobrek boyutu “hipertrofik” olarak
degerlendirilenlerin siklig1 konjenital tek bobrekli hastalarda %42,9 ve edinsel tek bobrekli
hastalarda %34,0 iken “atrofik” olanlarin siklig1 konjenital tek bobreklilerde %1 idi ve edinsel
bobreklilerde atrofi yoktu. Bununla birlikte iki grup arasinda bobrek boyutu siniflamasi
agisindan anlaml farklilik yoktu (p=0,378) (Tablo 17).
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Tablo 17. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin bobrek boyutlar1 agisindan karsilastirilmasi

Konjenital Tek Bobrek Edinsel Tek Bobrek
(n:205) (n:50)
n % n % p*

Bobrek Normal 115 56,1 33 66,0
uzunlugu | Hipertrofik 88 42,9 17 34,0 0,378
siniflamasi | Atrofik 2 1,0 0 0,0

Ortanca min-maks Ortanca min-maks | p**
Bobrek boyutu (mm) 107,0 47 - 154,7 105,5 76 - 144 10,764
Bobrek boyutu z skoru 1,78 -4,73 - 6,66 1,49 -0,92 - 4,20 | 0,274

* Pearson Ki kare testi; ** Mann Whitney U testi

Etiyolojik nedenlerine gore hasta alt gruplari karsilastirildiginda hem konjenital hem de
edinsel tek bobrekli gruplarda anlaml farkliliklar olmadigi belirlendi (tiim karsilastirmalarda

p>0,05) (Tablo 18-Tablo 19).

Tablo 18. Konjenital tek bobrek hastalarinin etyolojisine gore bobrek boyutlari agisindan kargilastirilmasi

Renal agenezi MKDB
(n:107) (n:98)
Ortanca | min-maks | Ortanca | min-maks p*
Bobrek uzunlugu (mm) 108,5 47-154,7 102,75 60,5-148 | 0,395
Bobrek uzunlugu z skoru 1,73 -4,73-6,66 1,79 -1,65-6,08 | 0,482
n % n % p**
Bobrek Normal 58 54,2 57 58,2
boyutu Hipertrofik 47 43,9 41 41,8 0,363
siniflamasi1 | Atrofik 2 1,9 0 0,0

MKDB: multikistik displastik bobrek; * MannWhitney U testi; ** Pearson Ki kare testi
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Tablo 19. Edinsel tek bobrek hastalarinin etyolojisine gore bobrek boyutlari agisindan karsilagtirilmasi

Wilms timori Diger*
(n:34) (n:16)
Ortanca | min-maks | Ortanca | min-maks | p**

Bobrek uzunlugu (mm) 104,1 76-144 112,0 88-140 0,261
Bobrek uzunlugu z skoru 1,54 -0,92-4,20 1,38 -0,29-3,43 | 0,610

n % n % p***
Bobrek Normal 21 61,8 12 75,0
boyutu Hipertrofik | 13 38,2 4 250 |93
siniflamasi

*Diger: Mezoblastik nefroma,travma ..vb ** MannWhitney U testi; *** Pearson Ki kare testi

Biyokimyasal tetkikler agisindan konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalar

karsilastirildiginda serum kreatinin, total protein, albiimin, potasyum, sodyum, klor, Urik asit,

BUN ve fosfor 6l¢iim degerleri agisindan fark olmadigi belirlendi (tiim karsilastirmalarda

p>0,05). Hasta gruplar1 arasinda anemi, hiperiirisemi ve hiperfosfatemi goriilme siklig1 agisinda

da gruplar arasinda anlaml fark yoktu (sirasiyla p=0,453, p=0,250 ve p=0,538) (Tablo 20).

Tablo 20. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin biyokimyasal kan degerleri agisindan karsilastirilmasi

Konjenital Tek Bobrek Edinsel Tek Bébrek
(n:205) (n:50)
Ortanca min-maks Ortanca min-maks p*
Kreatinin (mg/dl) 0,52 0,19-5,01 0,55 0,28-1,29 0,358
Total protein (g/ml) 7 5,9-8,16 7,1 6,0-8,5 0,103
Serum albUmin (g/dl) 4,6 2,6-5,2 4,6 3,3-5,5 0,436
Potasyum (mmol/L) 4,5 3,6-6,2 4,5 3,6-5,6 0,233
BUN (mg/dl) 12 4,0-100,3 13,0 7,3-20,1 0,237
Fosfor (mg/dl) 4,66 2,70-9,30 4,53 2,48-6,38 0,196
Sodyum (mmol/L) 139 134-145 139 134-144 0,468
Klor (mmol/L) 102 89-108 101 95-107 0,452
Urik asit (mg/dl) 4,2 1,4-9,3 4,2 1,8-7,9 0,685
n % n % p*
Anemi Yok 173 84,40 40 80
Var 32 15,6 10 20 0,453**
Hineriirisemi Yok 184 89,8 42 84
P Var 21 10,20 8 16 0,250**
. . | Yok 190 92,70 48 96 x
Hiperfosfatemi var 15 7.30 5 4 0,538

*MannWhitney U testi; **Pearson Ki kare testi
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Spot idrarda protein/kreatinin orani konjenital tek bobrekli hastalarda 0,13 (0,02-8,9) ve
edinsel tek bobrekli hastalarda 0,10 (0,04-3,6) olarak hesaplandi ve iki grup arasinda
istatistiksel farkin anlamli olmadig1 belirlendi (p=0,246). Edinsel tek bobrekli hastalarda

proteiniiri goriime siklig1 konjenital tek bobrekli hastalardan daha yiiksek olmakla birlikte
(strastyla %14,0 ve %9,3) anlamli farklilik yoktu (p=0,321). Benzer sekilde TiT protein ve

mikroalbiminiiri agisindan da iki grup arasinda fark anlamli degildi (sirasiyla p=0,820 ve

p=0,861) (Tablo 21)

Tablo 21. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin biyokimyasal idrar verileri agismdan karsilastirilmasi

Edinsel Tek Boébrek

Konjenital Tek

Bobrek (n:205) (n:50)
n % n % p*
o Yok 186 90,7 43 86,0
Proteintiri var 19 0.3 5 14.0 0,321
0 187 91,2 46 92,0
+1 5 2,4 2 4,0
TIiT protein +2 6 2,9 1 2,0 0,820
+3 3 1,5 1 2,0
Eser 4 2,0 0 0
Bilinmiyor 161 78,5 41 82,0
Mikroalbiminiri | Negatif 30 14,6 6 12,0 0,861
Pozitif 14 6,8 3 6,0
. .. Yok 175 85,4 48 96,0
IYE proflaksisi Var 30 146 > 4.0 0,042
Ortanca | Min-maks | Ortanca | Min-maks | p**
Spot idrar protein/kreatinin 0,13 0,02-0,089 0.1 0,04-3.6 0,246
orami1 (mg/mg)

IYE: idrar yolu enfeksiyonu, TiT: tam idrar tetkiki *Pearson Ki Kare testi; **MannWhitney U testi;

Tek bobrekli 255 hastanin 223’iinde (%87,5) mevcut bobreginde USG bulgusu olarak

herhangi bir parankim ekojenitesinde artis yokken, 32 (%12,5) hastada renal parankim

ekojenitesinde artisi mevcuttu. Iki grup renal parankim ekojenitesinde artis agisndan
karsilastirildiginda konjenital tek bobrekli hastalarm 30’unda (%14,6), edinsel tek bobrekli

hastalarin ise sadece 2’sinde (%4,0) parankim ekojenitesinde artis vardi ve iki grup arasindaki
farkin istatistiksel diizeyde anlamli oldugu belirlendi (p=0,042) (Tablo 22).
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Tablo 22. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin USG’de renal parankimal ekojenite artis1 agisindan

karsilastirilmast
Toplam Konjenital Tek Edinsel Tek
(n:255) Bobrek (n:205) | Bobrek (n:50)
Ren:fll p.aranklm n % n % n % D
ekojenite artisi
Yok 223 87,5 175 85,4 48 96,0 0.042%
Var 32 12,5 30 14,6 2 4,0 ’

*Pearson ki kare testi

Konjenital tek bobrekli 14 (%6,8) hastada “Grade 17, 6 (%2,9) hastada “Grade 2”, 6
hastada (%2,9) “Grade 2-3”, 3 (%]1,5) hastada “Grade 3” ve 1 (%0,5) hastada “Grade 3-4”

diizeyinde ekojenite artis1 mevcuttu. Konjenital tek bobrekli hasta gruplari arasinda parankim

ekojenitesinde artis diizeyi agisindan anlamli farklilik yoktu (p=0,078) (Tablo 23).

Tablo 23. Konjenital tek bobrekli hastalarin etyolojik nedenlerine gére renal parankimal ekojenite artis1 diizeyi

acisindan karsilastiriimasi

Renal agenezi MKDB
(n:107) (n:98)
Renal parankn.rllal e-kOJ enite artisi N % N % o
duzeyi
Yok 88 82,2 87 88,8
Grade 1 6 5,6 8 8,2
Grade 2 6 5,6 0 0,0
Grade 2-3 3 2,8 3 31 |0078
Grade 3 3 2,8 0 0,0
Grade 3-4 1 0,9 0 0,0

MKDB: multikistik displastik bobrek; *Pearson Ki kare testi

Bobrekteki renal parankimal ekojenite artis1 dizeyleri edinsel tek bobrekli 2 hastada

“Grade 1” diizeyindeydi ve bu hastalarin tanisinin UPJ darlik ve WT oldugu belirlendi

(p=0,542) (Tablo 24).



46

Tablo 24. Edinsel tek bdbrekli hastalarin etyolojik nedenlerine gore renal parankimal ekojenite artis1 diizeyi

agisindan karsilastiriimasi

Wilms timori Diger*
(n:34) (n:16)
Renal paranklrI]aI e.kOJenlte n % n % e
artisi diizeyi
Yok 33 97,1 15 93,8
Grade 1 1 29 1 63 | 0%
* Diger: Mezoblastik nefroma,travma.vb;** UPJ darlik; ***Fisher’s Exact test
E. Tek Bobrekli Hastalarin Bobrek Fonksiyonlarimin Degerlendirilmesi

Calismaya alinan konjenital tek bobrek hastalarmin son GFH ortanca degeri 111,0

(10,2-191,2) ml/dk/1,73m? ve edinsel tek bobrek  hastalarmimn

ise 104,8

(64,2-166,4)

ml/dk/1,73m? olarak hesapland1. Yapilan istatistiksel karsilastirmada konjenital ve edinsel tek

bébrek hastalar arasinda son GFH ortanca degeri agisindan anlamli farklilik olmadigi belirlendi

(p=0,183) (Sekil 3). Benzer sekilde etyolojik nedenler dikkate alindiginda renal agenezi ve

MKDB hastalar1 ile WT ve diger nedenli hasta gruplar1 arasinda da fark anlamli degildi
(swrastyla p=0,623 ve p=0,884) (Tablo 25).

Tablo 25. Tek bobrekli hasta gruplarinin GFH ortanca degerleri agisindan karsilastiriimasi

GFH degeri (ml/dk/1,73m?)

Ortanca min-maks p*
Temel Konjenital 111,0 10,2-191,2 0.183
etyoloji Edinsel 104,8 64,2-166,4 ’
Konjenital Renal agenezi 110,8 10,2-184,5 0.623
etyoloji MKDB 111,4 18,9-191,2 ’
Edinsel Wilms timord 102,5 64-2-146,8 0.884
etyoloji Diger 106,3 70,3-166,4 ’

*Mann Whitney U testi
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Sekil 3. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarm eGFH degerlerinin dagilimi

Iki grup eGFH smiflamasi agisindan Karsilastirildiginda konjenital tek bdbrekli

hastalarin %81’inin eGFH degerlerinin normal veya yiiksek (>90ml/dk/1,73m?) diizeyde

oldugu, %6,4’iiniin ise hafif-orta derece azalmis veya daha diisiik (< 59 ml/dk/1,73m?) diizeyde

oldugu belirlendi. Edinsel tek bobrekli hastalarin eGFH degerlerinin ise %78,0 normal veya
yiiksek (>90 ml/dk/1,73m?) diizeyde ve %22’sinin hafif azalmis (60-89 ml/dk/1,73m?) diizeyde

oldugu belirlendi. Bununla birlikte iki grup arasindaki fark istatistiksel diizeyde anlamli degildi

(p=0,345). Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin eGFH smniflamasina gore dagilimlari

ve karsilastirilmasi Tablo 26°da sunuldu.

Tablo 26. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin eGFH siniflamasi agisindan karsilastirilmasi

Konjenital Tek Bobrek

Edinsel Tek Bobrek

(n:205) (n:50)
eGFH simflamasi (ml/dk/1,73m?) n % n % p*
> 90 (normal veya yiiksek) 166 81,0 39 78,0
60-89 (hafif azalmis) 26 12,7 11 22,0
45-59 (hafif-orta derece azalms) 5 2,4 0 0,0 0.345
30-44 (orta ve agwr azalma) 2 1,0 0 0,0 !
15-29 (agir azalma) 4 2,0 0 0,0
<15 (son donem bobrek hastaligt) 2 1,0 0 0,0

*Pearson Ki kare testi
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Etiyolojik nedenlerine gore konjenital tek bobrekli hastalarm eGFH siniflamasi

karsilastirildiginda; renal agenezili hastalarin %10,5’inde “hafif-orta derece azalmig veya daha
diisiik (<59ml/dk/1,73m?)” diizeydeydi. Multikistik displastik bobrek hastalarmin sadece
%?2’sinde “hafif-orta derece azalmis veya daha diisiik (< 59ml/dk/1,73m?)” diizeyde oldugu

belirlendi. Ancak iki grup arasinda istatistiksel diizeyde farklilik yoktu (p=0,252) (Tablo 27).

Tablo 27. Konjenital tek bobrekli hastalarin etyolojik nedenlerinin GFH smiflamasi agisindan karsilagtiriimasi

Renal agenezi MKDB
(n:107) (n:98)
eGFH simiflamasi (ml/dk/1,73m?) n % n % p*

> 90 (normal veya yiksek) 84 78,5 82 83,7
60-89 (hafif azalmusg) 12 11,2 14 14,3
45-59 (hafif-orta derece azalms) 4 3,7 1 1,0 0.952
30-44 (orta ve agwr azalma) 2 1,9 0 0,0 ’
15-29 (agir azalma) 3 2,8 1 1,0
<15 (son dénem bébrek hastalign) 2 1,9 0 0,0

*Pearson Ki kare testi; MKDB: multikistik displastik bobrek

Edinsel tek bobrekli hastalarin etiyolojik nedenlerinden olan WT olanlarda daha yuksek
siklikta (%23,5) hafif azalmis (60-89 ml/dk/1,73m?) diizeyde GFH varken diger nedenli edinsel
tek bobrekli hastalarda bu diizey i¢in siklik %18,8°di ve aralarindaki fark istatistiksel diizeyde

anlamli degildi (p=0,704) (Tablo 28).

Tablo 28. Edinsel tek bobrekli hastalarin etyolojik nedenlerinin GFH siniflamasi agisindan kargilastirilmasi

WT Diger*
(n:34) (n:16)
eGFH siiflamasi (ml/dk/1,73m?) n % % p**
> 90 (normal veya yiiksek) 26 76,5 13 81,3 0.704
60-89 (hafif azalmis) 8 23,5 3 18,8 ’

Diger: Mezoblastik nefroma, travma ..vb; **Pearson Ki kare testi

Hastalarin farkli izlem zamanlarindaki eGFH degerleri agisindan karsilastiriimasi Tablo

29 ve Tablo 30’da sunulmustur. Yapilan degerlendirmelerde konjenital tek bobrekli hastalar ile
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edinsel tek bobrekli hastalarin 1. yas ve 3. yas izlemlerindeki eGFH ortanca degerleri agisindan
istatistiksel farklilik olmadig1 belirlendi (sirastyla p=0,629 ve p=0,780). Konjenital tek bobrekli
hastalar kendi i¢inde degerlendirildiginde 1, 3 ve 5. yas izlemlerindeki eGFH ortanca degerleri
acisindan istatistiksel farklilik olmadigi belirlendi (p=0,259). Edinsel tek bobrekli hastalarin da
kendi i¢inde degerlendirilmesinde 1 ve 3. yas izlemlerindeki eGFH ortanca degerleri agisindan
istatistiksel farklilik olmadig1 belirlendi (p=0,796) (Tablo 29).

Tablo 29. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin eGFH degerlerinin eGFH degerlerinin 1. 3. ve 5.
yaslardaki seyri

Konjenital Tek Bobrek Edinsel Tek Bobrek
(n:74) (n:15)
eGFH izlem zamam | Ortanca min-maks Ortanca min-maks p*
1 yas 111,2 30,0-185,9 111,5 90,0-195,8 | 0,629
3 yas 110,5 23,0-199,0 1111 83,2-160,7 | 0,780
5 yas 109,6 26,0-161,6 NA
p 0,259 ** 0,796***

eGFH: tahmini glomeriiler filtrasyon hizt *Mann Whitney U test; **Friedman Testi; *** Wilcoxon test; NA:
Yeterli veri yoktur

Konjenital tek bobrekli hastalar etiyolojik nedenlerine gore degerlendirildiginde renal
agenezili ve MKDB’li hastalar kendi i¢inde karsilastirildiginda ise hem renal agenezili hem de
MKDB’li hastalarin her {i¢ izlemi i¢in zaman i¢inde eGFH degisiminin anlamli diizeyde
olmadig belirlendi (sirasiyla p=0,895 ve p=0,075). Bununla birlikte MKDB’li hastalarin eGFH
diizeyinde anlamliliga ¢ok yakin (p=0,075) bir azalma oldugu degerlendirildi (Tablo 30).

Tablo 30. Renal agenezili ve MKDB’li hastalarin eGFH degerlerinin 1. 3. ve 5. yaglardaki seyri

Renal agenezi MKDB
(n:27) (n:47)
eGFH izlem zamani Ortanca min-maks Ortanca min-maks
1 yas 97,0 30,0-185,9 117,2 63,5-184.,9
3 yas 100,8 23,0-141,1 116,0 65,5-199,0
5 yas 109,0 26,0-150,2 1125 28,4-161,6
p** 0,895 0,075

*Mann Whitney U test,**Friedman Testi
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Yapilan degerlendirmeye gore konjenital tek bobrek hastalarinin 36’sinda (%17,6) ve
edinsel tek bobrek hastalarinin 5’inde (%10,0) hiperfiltrasyon vardi. Yapilan karsilastirmaya
gore ise iki grup arasinda fark istatistiksel diizeyde anlamli degildi (p=0,192).

Hem konjenital hem de edinsel tek bobrekli hastalarin etiyolojik nedenleri
hiperfiltrasyon acisindan karsilastirildiginda gruplar arasinda istatistiksel farklilik olmadigi

belirlendi (tiim karsilagtirmalarda p>0,05) (Tablo 31).

Tablo 31. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin etiyolojik nedenlerinin hiperfiltrasyon agisindan

karsilastirilmast
Hiperfiltrasyon Yok | Hiperfiltrasyon Var
n % n % p
Konjenital Renal agenezi 86 80,4 21 19,6 0.417%*
etyoloji MKDB 83 84,7 15 15,3 ’
. | WT 31 91,2 3 8,8 e
Edinsel etyoloji Diger 14 875 5 125 0,650

MKDB: Multikistik displastik bobrek, WT: Wilms Timori, Diger: Mezoblastik nefroma,travma ..vb. *satir
yiizdesi; **Pearson ki kare testi: ***Fisher’s exact test;

F. Tek Bobrekli Hastlarin Kan Basin¢larinin Degerlendirilmesi

Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalar KB degerleri agisindan karsilastiriimasi Tablo
32’de sunuldu. Hem sistolik hem de diyastolik KB ortancalari, persentil ve SDS degerleri
ortancalar1 agisindan iki grup arasinda farklilik olmadigi belirlendi (tlim karsilagtirmalarda
p>0,05). Hipertansiyon varligi, antihipertansif kullanimu, sistolik ve diyastolik KB siniflamasi

acisindan da iki grup arasinda anlamli farklilik yoktu (tiim karsilasgtrmalarda p>0,05).
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Tablo 32. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin arteriyel KB 6l¢lim sonuglari agisindan karsilagtiriimasi

Konjenital Tek Bobrek | Edinsel Tek Bobrek
(n:205) (n:50)
n % n % p*
Yok 117 57,1 32 64,0
HT Var 88 22,9 18 360 | 037
Antihipertansif | Yok 181 88,3 44 88,0 0.954
kullanim Var 24 11,7 6 12,0 '
<90p 132 64,4 32 64,0
L 90-95p 29 14,1 8 16,0
Sistolik KB = gg, 32 15,6 10 200 | 0,322
siniflamasi =050 +12
P 12 5,9 0 0,0
mmHg
<90p 125 61,0 34 68,0
. . 90-95p 15 7,3 3 6,0
Diyastolik KB - g¢, 50 24.4 11 220 | 0,759
siniflamasi =050 +12
P 15 7,3 2 4,0
mmHg
Ortanca | min-maks | Ortanca | min-maks | p**
Sistolik KB SDS 0,77 1,75-10,80 0,86 -1,14-2,33 | 0,968
Diyastolik KB SDS 1,13 -1,56-55,0 0,99 -0,71-2,33 | 0,274

HT: hipertansiyon KB: kan basinci *Pearson Ki kare testi; **MannWhitney U testi

Konjenital tek bobrekli hastalarin etyolojik nedenlerinin arteriyel KB 6l¢iim sonuglar1
acisindan karsilastirilmasi Tablo 33’te sunuldu. Yapilan karsilastirmalarda sistolik KB ortanca
degeri renal agenezili hastalarda 110 (75-158) mmHg iken MKDB hastalarinda 107 (75-154)
mmHg idi. Renal agenezi hastalarindaki sistolik KB yiiksekligi istatistiksel olarak anlamliyd1
(p=0,049). ki grup arasinda diger KB &l¢iim parametreleri agisindan ise anlamli farklilik
olmadig1 belirlendi (tiim karsilastirmalarda p>0,05).
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Tablo 33. Konjenital tek bobrek etyolojik nedenlerinin arteriyel kan basing 6l¢iim sonuglari agisindan

karsilastirilmast
Renal agenezi (n:107) MKDB (n:98)
n % n % p*
Yok 60 56,1 57 58,2
HT Var 47 43,9 41 41,8 0,763
Antihipertansif | Yok 91 85,0 90 91,8 0.131
kullanimi Var 16 15,0 8 8,2 ’
<90p 64 59,8 68 69,4
L 90-95p 16 15,0 13 13,3
Sistolik KB g5, 19 17.8 13 13.3
siniflamasi 0,475
>95p+12 8 7,5 4 4,1
mmHg ’ ’
<90p 67 62,6 58 59,2
. ' 90-95p 7 6,5 8 8,2
Diyastolik KB g7 25 23.4 25 255
siniflamasi 0,943
>95p+12 8 75 7 71
mmHg ’ ’
Ortanca | min-maks | Ortanca | min-maks | p**
Sistolik KB SDS 0,81 -1,56 - 10,8 0,66 -1,75-2,33] 0,331
Diyastolik KB SDS 1,13 -1,48 - 55,0 1,13 -1,56 - 2,33 | 0,656

MKDB: multikistik displastik bobrek, HT: hipertansiyon, KB: kan basinc1 SDS: Standart Deviasyon Skoru;
*Pearson Ki kare testi; **MannWhitney U testi

Edinsel tek bobrek etyolojik nedenlerinin arteriyel KB 6l¢iim sonuglar1 agisindan
karsilagtirilmasi Tablo 34’te sunuldu. Yapilan karsilastirmalarda WT ve diger nedenler arasinda

tum KB 6l¢iim sonuglar1 agisindan anlamhi farklilik olmadigi belirlendi (tiim karsilagtirmalarda
p>0,05).
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Tablo 34. Edinsel tek bobrek etyolojik nedenlerinin arteriyel KB 6l¢iim sonuglari agisindan karsilagtirilmasi

WT (n:34) Diger (n:16 )
n % n % p*
Yok 22 64,7 10 62,5
HT Var 12 35,3 6 375 | 8%
Antihipertansif | Yok 30 88,2 14 87,5 1 00%*
kullanim Var 4 11,8 2 12,5 ’
<90p 23 67,6 9 56,3
L 90-95p 3 88,8 5 31,3
Sistolik KB 2 g5 8 235 2 125 | 0,116
siniflamasi
>95p+12 0 0 0 0
mmHg
<90p 22 64,7 12 75,0
. . 90-95p 2 5,9 1 6,3
Diyastolik KB g7, 9 26,5 2 125 | 0,697
siniflamasi >95p+12
P 1 2,9 1 6,3
mmHg
Ortanca | min-maks | Ortanca [ min-maks | p***
Sistolik KB SDS 0,92 -1,41-2,33 0,81 -1,08-2,33 | 0,632
DiyastoliK KB SDS 0,99 -0,71-2,33 0,99 -0,31-2,33 | 0,724

HT: hipertansiyon, WT: Wilms Tiimori, KB: kan basinci, Diger: Mezoblastik nefroma, travma
kare testi; **Fisher’sKi kare testi; ***MannWhitney U testi

..vb; *Pearson Ki

G.  Tek Bobrekli Hastalarin Proteintri A¢isindan Degerlendirilmesi

Yapilan degerlendirmeye gore konjenital tek bobrek hastalarinin 19’unda (%9,3) ve

edinsel tek bobrek hastalarmin 7’sinde (%14,0) proteiniiri oldugu belirlendi. Yapilan

karsilastirmaya gore iki grup arasinda fark istatistiksel diizeyde anlamli degildi (p=0,321).

Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarm etiyolojik nedenleri proteiniri

acisindan karsilastirildiginda, gruplar arasinda istatistiksel farklilik olmadigi belirlendi

(tiim karsilagtirmalarda p>0,05) (Tablo 35).
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Tablo 35. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin etiyolojik nedenlerinin proteiniiri durumu agisindan

karsilastirilmast

Proteindri Yok

Proteinuiri Var

(n:229) (n:26)
n % n % p
Konjenital | Renal agenezi 95 51,1 12 63,2 0.315*
etyoloji MKDB 91 48,9 7 36,8 ’
Edinsel Wilms timor 29 67,4 14 87,5 1 00%*
etyoloji Diger 14 32,6 2 12,5 ’

*Pearson ki kare testi: **Fisher’s exact test; MKDB: multikistik displastik bobrek; Diger: Mezoblastik nefroma,

travma ..vb.

Hastalarin arteriyel KB degerleri dikkate alinarak olusturulan gruplarin proteiniiri

acisindan karsilastirilmast Tablo 36’da sunulmustur. Hipertansiyonu olmayan hastalarda

proteindri %8,1 sikliginda iken, HT olan hastalarda proteiniiri %13,2 sikligindaydi ve fark

istatistiksel anlamli diizeyde degildi (p=0,180). Bununla antihipertansif ila¢ kullanmayanlara

(%8,1) kiyasla, antihipertansif ila¢ kullananlarda daha yiiksek siklikta (%40,0) proteindri

oldugu ve farkimn istatistiksel diizeyde anlamli oldugu belirlendi (p<0,001). Benzer sekilde

renoprotektif ila¢ kullananlarda da kullanmayanlara gore daha yiiksek siklikta (sirasiyla %36,4

ve %9,1) proteiniiri oldugu ve farki istatistiksel diizeyde anlamli oldugu belirlendi (p=0,017).

Proteiniiri varlig1 agisindan ise hastalarin sistolik ve diyastolik KB persentil gruplari arasinda

anlamli farklilik yoktu (sirasiyla p=0,208 ve p=0,330) (Tablo 36).
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Tablo 36. Kan basinci yiiksekligi ve bazi iliskili durumlarin proteiniiri agisindan karsilagtirilmasi

Proteinri yok Proteinri Var
(n:229) (n:26)
n % n % p
Yok 137 59,8 12 46,2 o
HT Var 92 40,2 14 538 | 180
Antihipertansif | Yok 211 92,1 14 53,8 <0 001***
ila¢ kullammmm | Var 18 7,9 12 46,2 '
Renoprotektif | Yok 221 96,5 22 84,6 0.017%**
ila¢ kullammmm | Var 7 3,5 4 15,4 '
<90p 150 65,5 14 53,8
Sistolik KB | 90-95p 30 13,1 7 27,0 0.208%*
persentil >95p 39 17,0 3 11,5 '
>95p+12 mmHg 10 4,4 2 17,7
<90p 144 62,9 15 57,7
Diyastolik KB | 90-95p 16 7,0 2 7,7 0.330%*
persentil >95p 52 22,7 9 34,6 '
>95p+12 mmHg 17 7,4 0 0,0

HT: hipertansiyon KB: kan basinci *satir yiizdesi; **Pearson ki kare testi: ***Fisher’s exact test

H.  Tek Bobrekli Hastalarin Renal Hasar Acisindan Degerlendirilmesi

Hastalar renal hasar kriterleri (HT, proteiniiri, hiperfiltrasyon varligi, GFH da <60

mL/dk/1,73m?

diisme

parametrelerinden

cn az

birinin

goriilmesi)

acisindan

degerlendirildiginde 137 (%53,7) hastada renal hasar oldugu belirlendi. Renal hasar olan 137
hastanin 94°iinde (%68,6) tek bir kriter, 37’sinde (%27,0) iki kriter ve 6’sinda (%4,4) ti¢ kriter

mevcuttu. Renal hasar kriterleri olan hastalarin dagilimlar1 Tablo 37°de sunuldu.

Tablo 37. Hastalar renal hasar kriteri varligi agisindan dagilimlari

oo ) i GFH da
Renal hasar HT olan ProteinUri | Hiperfiltrasyon <60 olan Toplam
. .| hasta sayis1 | olan hasta olan hasta hasta
gostergesi hasta sayisi
(n) sayisi (n) sayisi (n) (n) sayisi (n)
1 kriter 69 6 17 2 94
2 kriter 31 14 23 6 37
3 kriter 6 6 1 5 6
Toplam* 106 26 41 13 137*

*Bazi1 hastalarda birden fazla kriter vardir
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Renal hasar1 olan ve olmayan hastalarin tanimlayici bazi 6zellikleri Tablo 38’de
sunuldu. Renal hasar oldugu belirlenen 137 hastanin %59,1°1 erkekti ve en sik (%53,3) sol
bobrekleri eksikti. Yas ortalamalar1 10,0+£5,3 yil olan renal hasarli hastalarin, ortalama izlem
stiresi 6,2+4,1 yildi. Renal hasarli hastalarin 24 (%17,5)’tiine nefrektomi yapildigi1 ve bu
hastalarin yas ortalamasmnin 3,7+£3,5 yil oldugu belirlendi. Yapilan istatistiksel
karsilastirmalarda cinsiyet ve eksik olan bobrek ile yas, tan1 yasi, izlem siiresi, nefrektomi yasi
ve nefrektomiden itibaren gegen siire ortanca degerleri agisindan renal hasari1 olan ve olmayan

hastalar arasinda anlamli farklilik olmadig: tespit edildi (tiim karsilastrmalar i¢in p>0,05)
(Tablo 38).

Tablo 38. Hastalar renal hasar durumuna gére demografik ve tanimlayict bazi 6zelliklerinin karsilastiriimasi

Renal Hasar Yok Renal Hasar Var
(n:118) (n:137)
n % n % p*
- Kiz 43 36,4 56 40,9
Cinsiyet Erkek 75 63,6 81 59,1 | 0409
) Sag 59 50 64 46,7
Olmayan bobrek Sol £9 0 73 533 0,601
Ortalama £SS Ortalama £SS o
Ortanca (min-maks) | Ortanca (min-maks) P
Yas (yul) 10,4 +4,7 10,0 +5,3 0.470
10,2 (1,7- 19,3) 9,3 (1,1-21,6) :
Tam yas1 (yi/) 3,7+45 3,8+4,8 0.726
1,8 (0,0-17,3) 1,2 (0,0-17,3) :
Izlem siiresi (y1/) 6,6 +4.4 6,2 +4,1 0.517
5,8 (1,0-18,6) 5,5 (1,0-17,4) :
Nefrektomi yas (y:/) (n:49) 3,2+31 3,735 0.603
2,5 (0,0-13,6) 3,1(0,1-13,8) :
Nefrektomiden itibaren gecen 7,541 7,8 5,0 100
sure (yil) (n:49) 7,4 (1,2-16,8) 6,6 (1,3-16,7) :

*Pearson Ki kare testi; **MannWhitney U testi

Renal hasar durumuna gore hastalarin bazi antropometrik 6zelliklerinin karsilagtirilmasi
Tablo 39°da sunuldu. Olgiilen son tart1 ve boy degerlerine gore belirlenen persentil gruplarmin
dagilimlar1 agisindan karsilastirildiginda iki grup arasinda farklilik yoktu (swrasiyla p=0,932 ve
p=0,631). VKI persentil gruplarina gore degerlendirildiginde ise gruplar arasinda anlamli

farklilik oldugu belirlendi (p=0,003). Yapilan ileri analizlerde renal hasar olmayanlarda normal
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tartili olanlarin daha ytiksek siklikta (%61,0) oldugu ve renal hasar1 olanlarda ise obez olanlarin
daha fazla (%23,4) oldugu belirlendi. Son tarti, boy ve hesaplanan VKI ortanca degerleri
acisindan ise iki grup arasinda anlamli fark yoktu (sirasiyla p=0,944; p=0,110 ve p=0,171)
(Tablo 39).

Tablo 39. Hastalar renal hasar durumuna gore antropometrik 6zelliklerinin karsilastirilmasi

Renal Hasar Yok Renal Hasar Var
n:118) (n:137)
n % n % p*

<3p 8 6,8 10 7,3

3-10p 9 7,6 11 8

10-25p 15 12,7 20 14,6
Tartt 50 p 21 17,8 23 16,8
Persentil 5,7, 29 24.6 25 18,2
Gruplar : ! 0,932

75-90 p 13 11 17 12,4

90-97 p 9 7,6 9 6,6

>97p 14 11,9 22 16,1

<3p 5 4,2 11 8

3-10p 7 5,9 14 10,2

10-25 p 14 11,9 21 15,3
Egsfsent” 2550 p 34 28,8 31 22,6
Gruplar 50-75 p 25 21,2 26 19 0,631

75-90 p 13 11 12 8,8

90-97 p 10 8,5 9 6,6

>97 p 10 8,5 13 9,5

Malnutrisyon (<5 p) 12 10,2 19 13,9
VKi Zayif (5-15 p) 13 11 10 7,3
Persentil | Normal (15-85 p) 72 61 61 44,5 0,003
Gruplar | Fazla tartl (85-95 p) 13 11 15 10,9

Obez (>95 p) 8 6,8 32 23,4

Ortanca | min-maks | Ortanca | min-maks | p**

Tart1 SDS 0,08 -3,87-4,34 0,12 -7,37-5,32 | 0,657
Boy SDS -0,02 -4,24-2,89 -0,22 -5,21-2,45 | 0,091
VKI SDS -0,01 -3,32-3,69 0,23 -7,50-4,27 | 0,229

*Pearson Ki kare testi; **MannWhitney U testi
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Renal hasar durumuna gore hastalarin tek bobrek etiyolojik nedenlerinin karsilastirilmasi
Tablo 40°ta sunuldu. Renal hasar1 olmayan hastalarin %78,8’i renal hasar1 olanlarin ise %81,8’1
konjenital nedenli tek bobrek hastasi iken, edinsel tek bobrek siklig1 sirasiyla %21,2 ve %18,2
olarak belirlendi. Renal hasar olma durumuna gore hastalarda konjenital ve edinsel olma siklig1
acisindan anlamli fark yoktu (p=0,556). Konjenital tek bobrekli hastalardaki etiyolojik nedenler
acisindan karsilastirildiginda renal agenezi olanlarda %59,8 sikliginda renal hasar varken,
MKDB hastalarinda %49,0 sikliginda renal hasar oldugu belirlenmekle birlikte, aralarinda
istatistiksel farklilik yoktu (p=0,120). Edinsel tek bobrekli hastalarda WT ve diger tanili

hastalar arasinda renal hasar varligi agisindan anlaml fark saptanmadi (p=0,544) (Tablo 40).

Tablo 40. Renal hasar durumuna gore hastalarin tek bobrek etiyolojik nedenlerinin karsilastirilmasi

Renal Hasar Yok Renal Hasar Var
(n:118) (n:137)
n % n % p*
.. Konjenital 93 78,8 112 81,8
Temel etyoloji ¢ fince 25 21,2 25 182 | 0%
Konjenital Renal agenezi 43 40,2 64 59,8 0.120
etyoloji MKDB 50 51,0 48 49,0 '
. .| WT 16 64,0 18 72,0
Edinsel etyoloji Diger 9 36.0 5 28.0 0,544

MKDB: multikistik displastik bobrek, WT: Wilms timori *Pearson Ki kare testi

Renal hasar olan ve olmayan hastalar arasinda herhangi bir Grogenital anomali varlhigi
agisindan anlamli farklilik yoktu (p=0,611) (Tablo 41). Benzer sekilde sik gozlenen Girogenital
anomalilerden olan pelviektazi ve VUR goriilme sikligi agisindan da renal hasar olan ve

olmayan hastalar arasinda anlamli farklilik olmadig1 belirlendi (sirastyla p=0,830 ve p=0,467).

Renal hasar olan ve olmayan hastalar arasinda eslik eden diger sistem anomalisi, kronik
hastalik varligi, akraba evlili§i ve prematiirite, dogum agirhgi, gecirilmis atesli IYE 6ykiisii
agisindan istatistiksel farklilik yoktu (tiim kargilagtirmalar i¢in p>0,05) (Tablo 41). Renal hasar1
olan ve olmayan hastalarin bazi klinik 6zellikler agisindan karsilastirilmas: Tablo 41°de

sunuldu.
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Tablo 41. Renal hasari olan ve olmayan hastalarin bazi klinik 6zellikler a¢isindan karsilagtirilmasi

Renal Hasar Yok

Renal Hasar Var

(n:118) (n:137)
n % n % p*
. . . Yok 76 64,4 84 61,3
Urogenital anomali Var e 356 53 38.7 0,611
e . o . | Yok 99 83,9 110 80,3
Diger sistem anomalileri Var 19 16.1 >7 107 0,455
. Yok 91 77,1 97 70,8
Kronik hastalik Var 57 22.9 20 29,2 0,253
epee Yok 96 81,4 103 75,2
Akraba evliligi Var 7 18.6 34 24.8 0,235
. Yok 105 89,0 123 89,8
Prematurite var 13 11.0 12 102 0,836
<2500 11 9,3 13 9,5
Dogum agirhi iigggooo 528 419,72 648 429,96 0.926
Bilinmiyor 47 39,8 52 38,0
- Prenatal 60 50,8 62 45,3
Tan aldigi donem Postnatal 58 49,2 75 547 | 2373
. oy e e Yok 100 84,7 110 80,3
Atesli IYE oyKkiisii Var 18 153 7 19.7 0,352
. Yok 102 86,5 117 85,4
Kemoterapi Var 16 135 20 14.6 0,961
. Yok 113 95,8 132 96,4
Radyoterapi Var 5 4.2 5 36 0,867

[YE: idrar yolu enfeksiyonu *Pearson Ki kare testi

Renal hasar1 olan ve olmayan hastalarin bobrek boyutlar1 agisindan karsilastirilmasi

Tablo 42°de sunuldu. Yapilan degerlendirmede iki grup arasinda bobrek uzunlugu (mm),

bobrek uzunluk z skoru ortancasi (Sekil 4) ve bu degere gore yapilan smiflamasi agisindan

istatistiksel anlaml farklilik yoktu (sirasiyla p=0,114; p=0,219 ve p=0,405). Kompansatuvar

hipertrofi renal hasar olmayanlarda %42,4 ve renal hasar olanlarda %40,1 sikliginda iken, atrofi

renal hasar olan 2 hastada (%1,5) mevcuttu (Tablo 42).
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Tablo 42. Renal hasari olan ve olmayan hastalarin bobrek boyutlari agisindan karsilagtiriimasi

Renal Hasar Yok Renal Hasar Var
(n:118) (n:137)
n % n % p*

; Normal 68 57,6 80 58,4
22?&2&23’““ Hipertrofik | 50 2.4 55 201 | 0,405
’ Atrofik 0 0,0 2 15

Ortanca | min-maks | Ortanca | min-maks | p**
Bobrek uzunlugu (mm) 107,5 60-1440 103,2 47-154,7 | 0,114
Bobrek uzunlugu z skoru 1,83 -1,73-6,08 1,70 -4,73-6,66 | 0,219

* Pearson Ki kare testi; ** MannWhitney U testi

8,00
a
6,00 o
a
5 4,00~ T
=
N
= 2,00
1)
=
2 0,00 .
-2,00 ¢ T
o
-4 00—
*
| |
Renal hasar yok Renal hasar var

Sekil 4. Renal hasar olan ve olmayan hastalarin Bobrek boyutu Z skorlarinin dagilimi

Yapilan korelasyonel analizlerde hastalarin bobrek uzunlugu (mm) ile diyastolik KB
SDS degeri arasinda negatif (ters) yonde ve istatistiksel anlamli diizeyde bir iligki oldugu
belirlendi (r: korelasyon katsayisi: -0,23 ve p<0,001). Benzer sekilde bobrek uzunlugu z skoru
ile sistolik KB arasinda negatif yonde ve istatistiksel anlamli diizeyde iliski vardi (r:-0,21 ve
p:0,041). Hastalarin bobrek uzunlugu z skorunun diyastolik SDS degerleri ile iliskisi de negatif
yonde ve anlaml diizeydeydi (r: -0,15 ve p=0,015) (Tablo 43).
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Tablo 43. Hastalarda bobrek boyutlart ile KB SDS degerlerinin dogrusal iliskisi

Bobrek uzunlugu (mm) | Bobrek uzunlugu z skoru
— r: -0,37 r--0,21
Sistolik KB SDS p: 0,062 p: 0,041
) _ r: -0,23 r.--0,15
Diyastolik KB SDS p < 0,001 p: 0,015

KB: kan basinci

USG’de renal parankimal ekojenite artis1 agisindan karsilastirildiginda renal hasar
olanlarin %17,5’inde USG’de de ekojenite artis1 varken, renal hasar olmayanlarin sadece
%6,8’inde USG’de parankimal ekojenite artist ve aralarindaki fark istatistiksel diizeyde
anlamliydi (p=0,010) (Tablo 44). Parankimal hasarin diizeyi agisindan yapilan karsilastirmada
renal hasar olmayanlarda %5,9 Grade 1 hasar varken, renal hasar olanlarin %6,6’unda grade 1
hasar ve %10,9’unda Grade 2 ve daha iistii diizeyde hasar oldugu gériildii. iki grup arasinda
USG’de renal parankimal hasar diizeyi acisindan istatistiksel anlamli fark vardi (p=0,041)
(Tablo 44).

Tablo 44. Renal hasari olan ve olmayan hastalarin USG’de renal parankim ekojenites artigi agisindan
karsilastirilmasi

Renal Hasar Yok Renal Hasar Var
(n:118) (n:137)
n % n % p*
Parankim Yok 110 93,2 113 82,5 0.010
ekojenitesinde artis | Var 8 6,8 24 17,5 ’
Yok 110 93,2 113 82,5
. Grade 1 7 5,9 9 6,6
Parankim Grade 2 0 0,0 6 4.4
gl[(;g;l;ltesmde artis Grade 2-3 1 0.8 5 3.6 0,041
Grade 3 0 0,0 3 2,2
Grade 3-4 0 0,0 1 0,7

*Pearson Ki kare testi

Renal hasar1 olan ve olmayan hastalarin bazi laboratuvar tekikleri acismdan
karsilastirilmas: Tablo 45°te sunuldu. iki grup arasinda serum Kreatinin, albimin, potasyum,

sodyum, klor, {irik asit, BUN ve fosfor ortanca degerleri agisindan anlamli farklilik yoktu (tiim
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karsilastirmalar i¢in p>0,05). Renal hasar1 olan hastalarin %21,2’sinde anemi varken hasar

olmayan hastalarda istatistiksel anlamli diizeyde daha diisiik siklikta (%11,0) anemi oldugu

belirlendi (p=0,029). Benzer sekilde renal hasar olanlarda hiperiirisemi siklig1 %16,8 iken

olmayanlarda daha diistiktii (%5,1) (p=0,003). Ancak hiperfosfatemi agisindan fark yoktu

(p=0,149) (Tablo 45).

Hastalarin GFH degerleri incelendiginde renal hasar1 olmayan hastalarin ortanca GFH
degerinin 108,1 (76,6-134,8) ml/dk/1,73m? ve renal hasar1 olanlarm 111,9 (10,22-191,28)
ml/dk/1,73m? oldugu belirlendi. Iki grup arasindaki fark istatistiksel diizeyde anlamli degildi

(p=0,052) (Tablo 45).

Tablo 45. Renal hasar1 olan ve olmayan hastalarin biyokimyasal kan degerleri agisindan karsilastiriimasi

Renal Hasar Yok Renal Hasar Var
(n:118) (n:137)

Ortanca min-maks Ortanca min-maks p*
Kreatinin (mg/dl) 0,55 0,28-0,91 0,50 0,19-5,01 0,281
eGFH (mifdk/1,73m?) 1081 | 766-1348 | 1119 %8’123{3 0,052
BUN (mg/dl) 12,0 4,0-20,1 13,0 7,3-100,3 0,896
AlbUmin (g/dl) 4.6 3,3-5,3 4,6 2,6-5,5 0,749
Potasyum (mmol/l) 4,5 3,6-5,6 4,5 3,6-6,2 0,716
Fosfor (mg/dl) 4,69 2,5-6,9 4,60 2,48-9,3 0,680
Sodyum (mmol/l) 139 134-144 139 135-145 0,689
Klor (mmol/l) 101 89-107 101 95-108 0,842
Urik asit (mg/dl) 42 1,4-7,9 4,2 2,2-9.3 0,183
n % n % p**

. Yok 105 89,0 108 78,8
Anemi Var 13 11,0 29 21,2 0,029

e . Yok 112 949 114 83,2
Hiperdrisemi var 5 5.1 23 16,8 0,003

. . | Yok 113 95,8 125 91,2
Hiperfosfatemi var 5 4.2 12 8.8 0,149

*MannWhitney U testi; **Pearson Ki kare testi

Hastalarda renal hasar olmasina etki eden risk faktdrleri tek degiskenli ve ¢ok degiskenli

regresyon analiziyle degerlendirildi ve Tablo 46’da sunuldu. Tek degiskenli analiz sonuglarina

go6re obez olanlarda renal hasar gorilme riski, obez olmayanlara gore 4,19 kat daha yuksekti
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[Odds oran1 (OR)=4,19; p=0,001; %95 Giiven araligi (GA):1,84-9,51)]. USG’de parankim
ekojenitesinde artis olmasi 2,92 kat (p=0,013; %95 GA:1,25-6,77), anemi olmast 2,16 kat
(p=0,032; %95 GA: 1,06-4,39) ve hiperiirisemi olmasi ise riski 3,76 kat (p=0,005; %95 GA:
1,47-9,59) arttirtyordu. USG’de parankim ekojenitesinde artig, anemi ve hiperiirisemi varligi
modele alinip birlikte degerlendirildi. Cok degiskenli analiz sonucuna gore diger faktorlerle
birlikte degerlendirildiginde obezite varligi renal hasar goriilme riskini 17,08 kat arttirmaktaydi
(p=0,004; %95 GA: 2,53-115,007). Ancak tek degiskenli analizlerde risk faktorii olarak
belirlenen renal parankim ekojenite artigi, anemi ve hiperiirisemi varligmin etkisi ¢ok

degiskenli analizlerde kaybolmustur (sirasiyla p= 0,354; p= 0,244 ve p= 0,994) (Tablo 46).

Tablo 46. Renal hasar igin risk faktorlerinin lojistik regresyon analiz ile belirlenmesi

Tek degiskenli Cok degiskenli

Olasi risk faktorleri
OR p %095 GA OR p %095 GA

Obezite varhg: 4,19 | 0,001 | 1,84-9,51 | 17,08 | 0,004 | 2,53-115,007
Parankim ekojenitesi artis1 | 2,92 | 0,013 | 1,25-6,77 | 0,62 | 0,587 | 0,211-3,33
Anemi 2,16 | 0,032 | 1,06-4,39 | 0,41 |0,354 | 0,065-2,667

Hiperdrisemi 3,76 | 0,005| 1,47-959 | 2,97 |0,244| 0,47-18,67
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V. TARTISMA

Calismamizda tek bobrek tanisi ile izlenen ¢ocuklarda renal hasar varligi ve bununla iliskili
faktorlerin degerlendirilmesi, bu c¢ocuklarin izleminde meydana gelen komorbiditelerin
sikliginin arastirilmast amaglanmistir. Konjenital ve edinsel tek bobrek tanisi ile takip edilen
hastalarda bobrek kiitlesindeki azalmaya bagli renal hasarm degerlendirilmesinde HT,
proteiniiri, eGFH’de azalma, kompansatuvar hipertrofi, renoprotektif ila¢ kullanim1 gibi iliskili

risk faktorlerinin etkisi degerlendirilmistir.

Literatirde tek bobrekli hastalarin takibinde HT, proteiniiri, KBH gelisme riskini
hesaplama ve klinik gidisat1 géorme amaciyla ¢ok ¢esitli hayvan ve insan ¢aligmasi mevcuttur.
Tek bobrekli hastalar icin KBH’dekine benzer risk siniflandirilmasi yapilmaya ¢alisilmistir. Bu
smiflandirma genetik faktorler, perinatal faktorler (6rn. diisik dogum agirhigi, prematiire
dogum 6ykiisii), eslik eden bobrek ve idrar yolu anomalisi (6rn. VUR, kompansatuvar hipertrofi
yoklugu) ve modifiye edilebilecek risk faktorleri (6rn. obezite, nefrotoksik ila¢ kullanimi, IYE)
olmak tizere 4 baslik altinda toplanmistir (127). Calismalarda ayrica tek bobrek etiyolojisinin
alt gruplar1 arasinda bobrek hasari riski agisindan farklilik olup olmadigi da arastirilmistir ve
cesitli sonuglara ulasilmistir. Sanna-Cherchi ve ark.nin en az bir bobregin dahil oldugu CAKUT
tanis1 olan 312 hasta ile yaptig1 calismada hastalar CAKUT tanilarina gore kategorize edilmis
ve 30’lu yaslara gelindiginde 58 hastanin RRT aldigi saptanmistir. Calismaya gore renal
agenezi hastalari 30’lu yaslarda RRT gereksinimi riski MKDB tanili hastalara gore istatistiksel
olarak yiiksek bulunmustur fakat bu farki tersiyer merkez olmalar1 dolayisiyla perifer
merkezlere gore daha cok miktarda semptomatik hasta takip etmelerine baglamiglardir (104).
Abou Jaoude ve ark. yaptig1 calismada ise edinsel tek bobrekli hastalarin konjenital tek
bobreklilere gore bobrek hasari riskinin daha yiiksek oldugu one siiriilmiistiir (128). Wikstad
ve ark. tarafindan yapilan ¢aliymada ¢ocuklukta tan1 almig 36 edinsel ve tek bobrekli hasta 7-
40 yil boyunca takip edilmistir. Izlemde hastalarm %47°sinde mikroalbiiminiiri gelistigi
goriilmiistiir. Ayrica kontrol grubu ile karsilastirildiginda tek bobrekli hastalarin izleminde
GFH’de anlamli bir azalma saptanmistir. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarin
izleminde GFH’de diisme, KB’de yiikselme ve proteiniiri gelisme acisindan anlamli fark

bulunmamustir (129).

Westland ve ark.nin gerceklestirdigi retrospektif bir calismada 206 konjenital ve edinsel
tek bobrekli hasta yiksek KB, proteiniri, GFH’de azalma ag¢isindan degerlendirilmis,

bunlardan en az birinin varhigi renal hasar olarak kabul edilmistir. Hastalarm %32’sinde renal
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hasar saptanmustir. Renal hasar gelisiminin tek bobrek etiyolojisinden bagimsiz oldugu
saptanmustir. Ipsilateral CAKUT varliginda renal hasar anlamli yiiksek saptanmustir.
Genellestirilmis tahmin denklemleri analizi ile her iki tek bobrekli hasta grubu icin eGFH nin
puberte baslangici ile azalmaya basladig1 ve bu azalma egiliminin ge¢ adolesan déneme kadar
devam ettigi gosterilmistir. Ayrica bu azalma egiliminin erigkin donemde de devam edecegi

one stirtilmistiir (16).

Grapin ve ark. tarafindan yapilmis bir ¢aligmada tek bobrek tanili 210 adolesan ve 43
geng eriskin kontrol grubu ile yapilmig caligmada tek bobrek tanili hastalar ile kontrol grubunun
mGFH’leri arasnda benzerlik bulunmus, mGFH <90ml/dk/1,73m? olan bireylerin tek bobrek
tanil1 grupta daha yiiksek oranda oldugu goriilmiistiir. Tek bobrekli hastalarin %16’sinda HT
saptanmugtir. Tek bobrek etiyolojisinin mGFH’de azalma i¢in bagimsiz bir risk faktori
olmadig1 bulunmustur. Yine bu ¢alismada ileri yas, ipsilateral bobrek ve liriner sistem anomalisi
varligi, kompansatuvar hipertrofi olmayis1 ve HT varliginin mGFH’de azalma i¢in bagimsiz
risk faktorleri oldugu saptanmistir (1). Lubrano ve ark.nin 14 y1l boyunca takip edilmis olan 55
tek bobrekli ¢cocukta (37 konjenital ve 18 edinsel) gergeklestirdigi bir calismada bobrek
fonksiyonlarmin izlem boyunca anlamli bir sekilde degismedigi ancak baslangigta KB
Olciimleri 90.p iizerinde olan %21,9 oraninda hasta varken izlem sonunda bu oranin %76,4’¢
ulastig1 saptanmistir. Konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalarda KB ve renal hasar agisindan
anlaml1 farklilik saptanmamustir (130). Ulkemizde tek bobrekli hastalardaki kardiyovaskiiler
risk degerlendirme yapilan iki farkli ¢alismada ise konjenital ve edinsel tek bobrekli hastalar ve
saglikli kontrol grubu karsilastirilmis Sav ve ark.nin ¢alismasinda KB degerleri normal aralik
olsa bile tek bobrekli hastalarda kontrol grubuna gére daha yiiksek KB degerleri bulunmusken,
Demir ve ark.nin ¢alismasinda HT riski tek bobrekli hastalarda 6 kat daha fazla bulunmustur

(131, 132)

Matsell ve ark. tarafindan gerceklestirilmis olan ¢alismada konjenital tek bobrekli 230 hasta
incelenmis, hastalarm %8’inde GFH’nin <60 mL/min/1,73m? oldugu, %9 unda HT gelistigi,
%6’sinda proteiniiri meydana geldigi ve yaklasik 5 y1l takip sonrasinda %10’unda birden fazla
bdbrek hasari1 bulgusu gelistigi sonucuna varilmigtir. Renal agenezili ve MKDB’li cocuklar risk
faktorleri ve olas1 komorbiditeler agisindan karsilastirilmis, MKDB kohortunda bobrek hasar1
oraninin daha diisiik oldugunu bulunmustur. Ayrica bu calismada tek bobrekli ¢ocuklarda
etiyolojisinin renal agenezi olmasi, eslik eden bobrek kaynakli olmayan anomaliler, CAKUT
varligi, USG’de parankim ekojenitesinde artig, tan1 anindaki kreatinin seviyesi ve postnatal

yapilan ilk USG’de bobrek uzunlugunun 10 persentil altinda olmas1 bobrek hasar1 geligimi ile
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iligkili saptanmigken; cinsiyet, prematiirite, genetik sendrom varligi, tanit yas1 iliskili
bulunmamustir. Yine bu ¢alismada bobrek hasari gelismis olan hastalarin son vizitlerinde, diger

hastalara gore yasca biiyiik oldugu saptanmistir (133).

Bizim ¢alismamizda tek bobrek tanisi ile takip edilen 255 ¢ocuk hastanin %61,2’si erkek
oldugu ve sol bobregin %51,8 oraninda etkilendigi goriilmiistiir. Hastalarin %37,3’iinde bir
veya birden fazla genitoiiriner anomali eslik ettigi ve en sik goriilen genitoiiriner anomalinin
pelviektazi (%17), sonrasinda VUR (%7) oldugu saptanmustir. Genitoriner anomalilerin ve
eslik edebilecek diger sistem tutulumlarinin konjenital tek bobrekli hastalarda istatistiksel
olarak daha fazla goriildiigii saptanmistir. Bu anlamli farkin nedeni olarak embriyolojik gelisim
stirecinde genetik faktorlerin Urogenital sistem gelisimindeki rolii diisiniilmiistiir. Kirk bes
hastanm tekrarlayan atesli IYE 0ykisi oldugu goriilmiistiir. Konjenital tek bobrekli hastalarda
tekrarlayan IYE 6ykiisii %18,5 oraninda saptanmis olup yiizdesel olarak daha yiiksek oldugu
gOrilmiistiir. Bunun sebebinin eslik eden iirogenital anomali varlig: ile iligkili olabilecegi

diistiniilmiistiir.

Renal hasar saptanan hastalarda cinsiyet, etkilenen bobregin tarafi, yas, izlem siresi,
nefrektomi yasi ve nefrektomiden itibaren gecen siire ortanca degerleri agisindan renal hasar1
olan ve olmayan hastalar arasinda anlamli farklihik olmadig1 tespit edilmistir. Ayrica
calismamizda hastalarimizda renal hasar gelisimi yapilan ¢aligmalarla uyumlu olarak tek
bébrek etiyolojisi ¢esidinden bagimsiz oldugu goriilmiistiir. Kemoterapi ve radyoterapi alan ve
almayan hastalarda renal hasar siklig1 arasinda anlamli fark bulunmamistir. Konjenital tek
bobrekli hastalarin nefron olusturma potansiyelleri mevcuttur ancak edinsel tek bobrekli
hastalarda nefrektomi zamaninda nefrogenezis ¢oktan durmustur (134). Bu durum edinsel tek
bobrekli hastalarin glomeriiler hiperfiltrasyon hasarma daha duyarli oldugunu ve buna bagl
bobrek hasari riskinin ve SDBY 'ne ilerlemenin daha hizli olabilecegini diislindiirebilir. Ancak
bizim ¢alismamiz edinsel ve konjenital tek bobrekli hastalar arasinda bobrek hasari gelisen

hasta oranlar1 benzer saptanmustir.

Literatirde tek bobrekli hastalarda HT prevelansi ile ilgili ¢aligmalar mevcut olmakla
birlikte ¢ikan sonuclar son derece farklilik gdstermektedir. Janda ve ark.nin 40 hasta ile yaptigi
calismada diyastolik HT sikhigmin arttigi bulunmusken, Mei-Zahav ve ark. etiyolojiden
bagimsiz olarak tek bobrekli hastalarda KB yiiksekligi gelistigi, 6zellikle giindiiz sistolik KB’de
artigin oldugunu gostermistir (52, 135). Kasiske ve ark. ise tek tarafli nefrektominin ilerleyici

bobrek bozukluguna neden olmadigi ancak KB’de biiyiik capli olmayan bir artisga neden
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olabilecegini bildirmistir (136). Nitekim Wilkstad ve ark. g¢ocukluk c¢aginda konjenital ve
edinsel tek bobrek tanili hastalarin erigkinlikte bobrek yetersizligi ve KB sikliginda artis
olmadigi sonucuna varmustir (129). Westland ve ark. tarafindan antihipertansif ilag
kullanmayan 47 tek bobrekli hasta ile gerceklestirilmis calismada hastalarmin %32’sinde
yuksek KB saptanirken, %21 oraninda HT saptanmistir. Konjenital ve edinsel tek bobrekli
hastalar KB SDS’leri yoniinden karsilastirildiginda konjenital tek bobrekli hastalarin KB
SDS’leri edinsel tek bobrekli hastalardan anlamli olarak daha yiiksek saptanmistir ancak HT
varlig1 agisindan istatistiksel anlamli fark bulunmamistir. Ayrica bu ¢calismada HT tanis1 konan
hastalarin oran1 %21 olmasina ragmen ofis dl¢iimlerinde yalnizca %4 hastada HT saptanmas1

KB takiplerinde 24 saat KB izlemi gerekliligin altin1 ¢izmistir. (137).

Calismamizda konjenital tek bobrekli hastalarin ve edinsel tek bobrekli hastalarin tani
yaglar1 arasinda anlamh fark saptanmustir. Bunun nedeninin prenatal USG ile takiplerde
konjenital bobrekli hastalarin daha erken tani aliyor olmasi ve edinsel tek bobrek etiyolojilerinin
hayatin ilerleyen dénemlerinde bulgu veriyor olmasina bagh oldugunu diistiniilmiistiir. Renal
hasar goriilme siklig1 %53,7 olup, HT %41,6, renoprotektif ila¢ kullanimi %4,3, GFH <60
ml/dk/1,73m? goriilme sikhig1 %35,1, glomeriiler hiperfiltrasyon %16,1 ve proteiniiri %10,2
oranlarinda saptanmistir. Renal hasar olan hastalarda IYE 6ykiisii, anne baba arasinda akraba
evliligi, eslik eden genitoiiriner sistem anomalisi, USG’de renal parankimal ekojenite artisi,
hiperiirisemi ve obezite varlig1 yiizdesinin olmayanlara goére daha yiiksek oldugu goriilmiistiir.
Edinsel tek bobrekli hastalarda proteiniiri goriime sikligi konjenital tek bobrekli hastalardan
daha yiiksek olmakla birlikte (sirastyla %14 ve %9,3) anlamli fark saptanmamistir. Hem sistolik
hem de diastolik KB ortancalar1 ve SDS degerleri ortancalar1 agisindan iki grup arasinda
farklilik olmadigir belirlenmistir. Hastalarin renal parankimal ekojenite artis1 varlhigi
karsilastirildiginda konjenital tek bobrekli hastalarm %14,6’sinda, edinsel tek bobrekli
hastalarin ise sadece %4’iinde saptandig1 ve iki grup arasindaki farkin istatistiksel diizeyde
anlamli oldugu belirlenmistir. Konjenital tek bobrekli hasta gruplari arasinda ise renal
parankimal ekojeniteleri ve eGFH degerleri kiyaslandiginda anlamli fark bulunmamustir. Renal
agenezi ve MKDB tanili hastalarin 1. yas, 3. yas ve 5. yas eGFH degerlerinin ortanca degerleri

incelendiginde eGFH’nin ilk 5 yilki seyirinde anlamli bir azalma olmadig1 gériilmiistiir.

Literatiirde bobrek boyut, parankimal kalinlik, bobrek ekojenitesi ile bobrek histolojisi
(6rn. glomertiiloskleroz, tubuler atrofi, intertisyel fibréz ve intertisyel inflamasyon) gugli
korelasyon oldugu gosterilmistir (138). Spira ve ark.nin yapmis oldugu c¢alismada 119 (66
konjenital, 53 edinsel) tek bobrek tanili hasta USG ile degerlendirilmis, eGFH nin 60
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ml/dk/1,73m? altinda oldugu hastalarin %83,3’linde renal parankimal ekojenitenin artmus
oldugu saptanmustir (139). Lee ve ark. tarafindan gergeklestirilmis ¢calismada ise10 yas alt1 91
tek bobrek tanili hasta incelenmis, 12 hastanin GFH nin yasa gore diistik oldugu saptanmustur.
GFH diisiik saptanan hastalarin sag bobrek-karaciger ve sol bobrek/dalak ekojenite oranlari
degerlendirildiginde sag bobrek ekojenite artisi azalmig GFH ile iligkili bulunmusken, sol
bdbrek ekojenite artig1 ve GFH arasinda anlamli korelasyon gosterilememistir. Ayni sekilde iki
bébrek ekojenitesi z-skoru ile GFH karsilastirilmis diisiik GFH’na sahip hastalarda ekojenite z
skoru daha yiikksek saptanmis fakat istatistiksel olarak anlamli bulunmamustir (140).
Calismamizda konjenital tek bobrekli hastalarda edinsel tek bobrekli hastalara gore bobrek
parankim ekojenite artisi istatistiksel anlamli diizeyde daha yiiksek saptandi ve renal hasar
oldugu gosterilmis hastalarda bobrek eckojenite artigi, renal hasar olmayanlara kiyasla
istatistiksel anlamli diizeyde artmis oldugu saptanmustir. Literatlrle uyumlu olarak bdbrek
hasar1 oldugu gosterilen hastalarda bobrek parankim ekojenitesinde artis oldugunu
bekleyebiliriz ancak bobrek hasarmi 6ngérme amagh kullanabilmek i¢in daha ¢ok ¢alisma

yapilmasma ihtiya¢ duyulmaktadir.

Calismamizda bobrek uzunluk z-skoru etiyolojik nedenlerine gdre hasta alt gruplari
karsilastirildiginda hem konjenital hem de edinsel tek bobrekli gruplarda anlamli farkliliklar
olmadig1 belirlenmistir ve bobrek hasar1 olan ve olmayan hastalarin z-skorlar1 arasinda anlamli
fark saptanmamustir. Ancak yapilan korelasyonel analizlerde bébrek uzunluk z skoru ile sistolik
ve diyastolik KB SDS’leri arasinda negatif yonde ve istatistiksel anlamli diizeyde iliski
gOrilmiistiir. Restrepo ve ark.nin ¢aligmasinda 0-18 yas araligindaki 111 tek bobrekli tanili
hasta bobrek uzunluk z-skoru ile bobrek hasari arasindaki iliski degerlendirilmistir. Calismada
hastalarinda %86,5 gibi yiiksek bir oranla renal hasar saptanmis olup, renal hasar1 olmayan
hastalarin bobrek uzunluk z-skoru, hasar olan hastalardan anlamli olarak daha yiiksek
saptanmistir. Ayrica bobrek uzunluk z-skoru 1,911°den yiiksek olan hastalarda renal hasar
gelisgme ihtimalinin %93 daha az oldugu gosterilmistir (141). Marzuillo ve ark. tarafindan
prenatal tanis1 olan 162 MKDB ve renal agenezi tanili konjenital tek bobrekli hasta ile yapilan
caligmada ise bobrek uzunlugu z skoru dogum anindan itibaren >2 olanlar, dogumda <2 olup
izlemde >2 olanlar ve dogumda ve izlemde <2 altinda olanlar olarak tige ayrilmis, birinci
gruptaki hastalarm ilk degerlendirmede ve izlemlerinde eGFH’nin anlamli olarak daha yiiksek
ve serum kreatininin anlamli olarak daha diisiik oldugunu saptamislardir. Yine bu calismada
cinsiyet, konjenital tek bobrek alt grubu, dogum agirhigi, eslik eden CAKUT varligi, dogum

haftas1 ve hiperfiltrasyon agisindan anlamli fark saptanmamustir. izlemde kompansatuvar
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hipertrofi gelisen ve gelisgmeyen hastalarin eGFH nin benzer oldugu goriilmiistiir (142). Matsell
ve ark.nin gergeklestirdigi bir diger calismada konjenital tek bobrekli 166 infant (0-180 giin)
bobrek uzunlugunun bebegin boyuna orani ve bobrek hasari iligkisi agisindan incelenmis, ilk
degerlendirmede bobrek uzunlugunun boya oran1 <10 p. saptanan bebeklerde kronik bdbrek
hasar1 gelisme olasiliginin daha yiiksek oldugu saptanmustir (143). Baska bir ¢alismada da La
Scola ve ark. 146 konjenital tek bobrekli ¢cocuk hastada bobrek hasari risk faktorlerini (6rn.
cinsiyet, etiyoloji, prematiirite. ..) degerlendirmis; ¢ok degiskenli analizde bobrek uzunlugunun
normalin %10 altinda olmasmin bagimsiz risk faktorii oldugunu gostermistir (144). Dursun ve
ark. tarafindan 22 renal agenezi, 22 unilateral nefrektomili, 22 unilateral renal atrofi tanili hasta
ve 22 saglikli kontrol grubu ile gergeklestirilen ¢calismada tek bobrekli hastalarda eGFH’nin
kontrol grubuna kiyasla anlamli olarak daha yiiksek oldugu; kalp hizi, ortalama sistolik ve
diyastolik KB parametrelerinde 24 saat diyastolik KB ortalamasinin anlamli olarak renal
agenezili grupta yiliksek oldugu saptanmistir. Kompansatuvar hipertrofi ve KB parametreleri
arasindaki iliski incelendiginde kompansatuvar hipertrofi gelisen hastalarin gece ve giindiiz
kalp hizlarinin anlamli olarak daha diisiik oldugu, bobrek boyut SDS’leri ile 24 saat diyastolik
ve sistolik KB ve 24 saatlik ortalama arteriyal KB 6l¢iimleri arasinda negatif korelasyon oldugu
goriilmiistiir ve bu negatif korelasyon kontrol grubunda gésterilememistir (103). Bu ¢aligsmalar
ile prenatal tan1 alan hastalarda postnatal erken donemde bobrek uzunlugu 6l¢iimlerinin hasta
takiplerinde prognozu Ongdérmede yarali olabilecegi sonucuna ulasilabilir. Caligmamizda
bobrek uzunlugu ile bobrek hasari ve eGFH arasinda dogrudan istatistiksel bir iligki
gosterilememistir ancak literatiirdeki c¢aligmalar ve bizim c¢alismamizda artmis bobrek
uzunlugunun diyastolik ve sistolik kan basing yiiksekliginden hastay1 koruyarak dolayli olarak

bobrek hasar1 gelisiminden korudugu sonucuna varilabilir.

Caligmamizda da WT tanili hastalar ile diger edinsel tek bobrekli hastalar proteindri, renal
parankim ekojeniteleri, eGFH ve KB SDS’leri kiyaslandiginda anlamli fark saptanmadi.
Annelies ve ark. tarafindan 79 WT nedeniyle tek bobrek tanili hasta ve diger sebeplerle
nefrektomi gecirmis olan 184 hastayla gerceklestirilen ¢alismada WT tanili hastalar tam
anmdan itibaren KB ve eGFH agisindan izlenmis; tan1 aninda KB ortancalarmin z skoru daha
yiiksekken taburculuk sonrasi ve izlemde z skorunda anlamli degisiklik olmadig1 ve higbir
hastanin renoprotektif ajana gereksinimi gelismedigi goriilmiistiir. Yine aynmi sekilde eGFH
izleminde anlaml degisiklik saptanmamistir. Ayn1 calismada WT disinda nefrektomi gecirmis
hastalar ve WT tanil1 hastalar bobrek fonksiyonlar1 ve renal hasar agisindan karsilastirilmis ve

eGFH acisindan anlamli fark saptanmamis, yiiksek KB sikligt WT hastalarda daha fazla
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saptanmistir ancak WT dis1 nefrektomili hastalarm %35’inde antihipertansif/antiproteintirik
ila¢ kullaniminin sonuglarda farkliliga neden oldugu disiiniilmiistiir (145). Bu sonuclar
dogrultusunda kemoterapi ve/veya radyoterapi sonrast minimum bir yil ge¢mis hastalarda
bobrek parankim ekojenitesinin ve eGFH diizeylerinin hig kemoterapi ve/veya radyoterapi
almamig tek tarafli nefrektomize hastalar ile benzer oldugu disiiniilmiistiir ve sonuglarimiz
literatlr ile uyumlu bulunmustur. Groen in ‘t Woud ve ark. tarafindan ¢ocukluk ¢aginda tek
tarafli nefrektomi sonras1 bobrek hasar1 gelisimi incelenen 53 galisma ile yapilmis bir meta-
analizde nefrektomi endikasyonundan bagimsiz olarak hastalarin %15,3, %14,5 %11,9’unda
sirasiyla proteiniiri, yiikksek KB ve GFH’de azalma saptanmistir. Bu meta-analiz endikasyondan
bagimsiz olarak nefrektomi gerceklestirilmis tiim c¢ocuk hastalarin bobrek hasar1 gelisimi

acisindan omiir boyu takip edilmesi gerekliligi ortaya koymustur (146).

Calisgmamizda renal hasar gelismesine etki eden risk faktorleri regresyon analizleri ile
degerlendirildiginde obezite saptanan hastalarda bobrek hasari goriilme riskinin 4,19 kat arttig1
belirlendi. Ayrica anemi varliginin 2,16 kat, hiperiirisemi varliginin 3,76 kat arttirdigi saptandi.
Literatiire baktigimizda Gonz alez ve ark. tarafindan konjenital ve edinsel tek bobrek tanili 54
eriskin hasta ile gerceklestirilen ¢alismada VKi’nin >25 kg/m? olmasinin renal hasar ve
proteiniiri gelisiminde istatistiksel anlamli bir risk faktorii oldugu ve hem baglangigta bobrek
hasar1 olmayip sonrasinda gelisen hastalarda hem de baslangigtaki bobrek hasar1 olup hizhi
ilerleme goOsteren hastalarda gosterilmistir (147). Alfandary ve ark.nin gergeklestirdigi
calismada 353 tek bobrek tanili adolesan hasta ve 979277 sayida saglikli bireyden olusan
kontrol grubu incelenmis, tek bobrekli hastalarda proteindri, yiksek KB ve eGFH’de azalmanin
kontrol grubuna gore anlamli yiiksek bulunmus olmakla birlikte tek bobrek tanili hastalarda
obezitenin bobrek hasar1 gelisimi agisindan major risk faktorii oldugu gosterilmistir (148).
Obezite ve fazla kilolu olmanm bdbrek hasari ile iliskisini inceleyen klinik ve deneysel
calismalar mevcuttur. Bu patofizyoloji halen tamamiyla aydinlatilabilmis degildir. Obezitenin
glomeriiler basinci artirarak hiperperfiizyon ve hiperfiltrasyona neden olan hemodinamik
degisikliklere neden oldugu, sempatik aktivasyona ve renin-anjiyotensin sisteminin
aktivasyonuna yol agarak renal sodyum emilimini arttirdig1, HT gelistigi ve bu degisikliklerin
uzun vadede glomeriiler hasara ve ilerleyici glomeruloskleroza neden oldugu; hiperinstlinemi,
hipertrigliseridemi ve cesitli fibrojenik maddelerin (TGF-B, leptin) artan sentezi bdbrek
hasarma katkida bulundugu 6ne siiriilmiistiir. Bobrek kiitlesinde azalma olmaksizin obezitenin
bobrek hasar1 gelisiminde rol oynadigi bildirilmistir (149-151). Calismamizda literatiirle

uyumlu olarak obezitenin renal hasar gelisim riskini artirdigi sonucuna ulasilmistir. Tek
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bobrekli cocuk hastalarda fazla tart1 aliminin engellenmesi, saglikli yasam aligkanliklarinin

tesvik edilmesi son derece 6nem arz etmektedir.

La Scola ve ark.nm konjenital tek bobrek ve VK1 arasindaki iliskinin inceledigi calismada
baglangicta renal hasar1 ve ek Urogenital anomalisi olmayan normal bobrek fonksiyonlarina
sahip 281 tek bobrekli hastada VKI SDS arttik¢a ve obezite/fazla tartili olma durumu uzadik¢a
eGFH’nin azaldig1 gosterilmistir. Konjenital tek bobrekli hastalarin primer koruyucu dnlemleri

arasinda obezite/fazla tartili olma durumunun 6niine gegilmesi gerektigi vurgulanmustir (152).

Galan ve ark.nin bobrek kiitlesinde azalma saptanmis 324 erigkin  hasta ile
gergeklestirdikleri calismada hastalar 60 (36-90) ay boyunca izlenmis yillik kardiyovaskiiler
durumlari, kullandiklari ilaglar, albliminiiri ve iirik asit seviyeleri kaydedilmistir. Bu ortalama
60 aylik izlem sonucunda 5 hastanin RRT gereksinimi gelistigi, 13 hastanin serum kreatinin 2
katina ¢iktigi, 107 hastanin eGFH’sinde azalma oldugu goriilmiistiir. Bobrek fonksiyonlarinda
azalma gelisen hastalarda izlem baslangicinda hiperiirisemi sikliginin anlamli yiiksek oldugu
saptanmustir. Tek degiskenli Cox regresyon analizinde hiperlrisemi ve KBH progresyonu
arasinda iliski bulunmustur (134). Hayvan deneylerinde orta derece hipeririseminin intertisyel
fibrozis ve glomeruloskleroza neden olarak hali hazirda var olan bobrek hastaligini
hizlandirdig1 gosterilmistir ve yine hayvan modellerinde allopurinol tedavisinin ciddi histolojik
degisiklikleri 6nledigi goriilmiistiir. Urik asidin renin anjiyotensin sistemini aktive edip nitrik
oksit sentezini inhibe ederek endotelyal disfonksiyona, inflamasyon ve oksidatif strese neden
oldugu distiniilmektedir (153, 154). Allopurinol kullanommin KBH progresyonunu

yavaslattigini gosteren ¢alismalar da mevcuttur (155).

Hipoksi ve oksidatif stresin renal fibrozise neden olan yolaklarda dnemli rol oynadigi
bilinmektedir. Anemi varligmin da bu yolaklar1 etkileyerek fibrozisi hizlandirabilecegi
literatiirde 6nerilmistir. Eritropoietin ile yapilan klinik ¢aligmalarda aneminin bagimsiz bir risk
faktor olabilecegine isaret etmektedir (156). Nitekim literatirde tek bdbrekli hastalarda anemi
varliginin renal hasar riskini artirdigina dair yaym goriilmemistir. Renal hasar varliginin mi1
anemiye neden oldugu yoksa anemi oldugu i¢in mi renal hasarin gelisti sorularinin cevaplarini

aydinlatmak i¢in daha ¢ok ¢aligmaya ihtiya¢ duyulmaktadir.

Calismamizin retrospektif karakterinden dolay1 belli kisitliliklar1 mevcuttu. Kohort sayis1
calismamizin giiclii 6zelliklerinden biri olmasmna ragmen, hastalarin bazi verilerine

ulagilamamistir. KBH progresyonu degerlendirmesinde tibbi kayitlardan 1. 3. ve 5. Yillardaki
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eGFH degeri 89 hastada hesaplanabilmistir. ikinci bir kisitlilik olarak yalnizca 34 hastada 24
saatlik kan basing izlemi bilgilerine ulasilmis olup calismamizda ofis KB Ol¢umleri
kullanilmistir. Ofis sartlarinda tansiyon 6lglimiinde ¢ Ol¢iim ortalamasi kaydedilmis olsa da
maskeli HT vakalar1 atlanmis olabilecegi gibi, beyaz 6nliik HT nedeniyle de normotansif

hastalar yanlis degerlendirilmis olabilir.

Tek bobrek nedeniyle azalmig bobrek kiitlesine sahip olan olgularda renal hasar goriilme
sikligi her zaman arastirma konusu olmus ve yiiksek oldugu ¢ok sayida calismayla
gosterilmistir. Bu nedenle bu hastalarm bobrek fonksiyonlarinda yillar i¢in bozulma
goriilebilecegi beklenerek diizenli ve uygun teknikle KB’yi izlemek, proteinlri ve GFH takibi
yapmak 6nem kazanmaktadir. Ofis 6lgiminde KB normal saptansa bile klinik siiphe varliginda
(6rn. obezite, hiperurisemi, kompansatuvar hipertrofi olmamasi, GFH’de azalma, proteiniiri
varligi...) yasam i¢i KB izlemi yapilabilecegi akilda tutulmalidir. Normotansiyonu saglamak,
VKI hedefleri belirmek gibi bobrek koruyucu énlemler alinmali ve eriskin ddnemde KBH riski

olan bireyler belirlenmelidir.
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VI. SONUC

Calismamizda 137 hastada renal hasar parametrelerinden en az birinin var oldugu
goriilmiistiir. Bobrek hasar1 bulgusu olan HT, proteinuri, hiperfiltrasyon ve eGFH’de azalmanin
tek bobrek etiyolojisinden bagimsiz oldugu saptanmistir. Hiperiirisemi ve anemi varligimin da
bobrek hasari gelisimi ile iligkili oldugu gosterilmistir. Arastirmamizda renal hasar gortlme
siklig1 ile iligkili en dnemli risk faktoriiniin obezite varlig1 oldugu ve bobrek uzunlugu Z skoru

ile sistolik ve diyastolik KB SDS’leri ile arasinda negatif korelasyon oldugu dikkat ¢ekmistir.

Cocukluk caginda tek bobrekli hastalarin HT, proteiniiri ve KBH’ye ilerleyisi hayvan
calismalary, 1yi tanimlanmis hipotezlerle ve retrospektif ve prospektif caligmalar ile
desteklenmektedir. Artmis renal hasar riskinin en olas1 agiklamasi glomeriiler hiperfiltrasyon
ve genetik ve/veya ¢evresel etkenlerin bobrek gelisimine olumsuz etkileridir. Gelecekte genetik
calismalar ve nefron sayisini belirlemede kullanilacak yeni yontemler ile KBH icin riskli olan
hastalar ayirt edilebilecek ve tek bobrekli hastalarin takibi igin en uygun yaklasim
gelistirilecektir. O zamana kadar bu ¢ocuklarin bobrek fonksiyonlar1 ve iliskili durumlar yakin

takip edilerek koruyucu 6nlemler alinmalidir.
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