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1. ÖZET 

CAKUT’ lu (doğumsal böbrek ve üriner sistem anomalileri) çocuklarda sınıflandırma, 

olası risk faktörleri ve aile ağacının değerlendirilmesi 

 

Amaç: Konjenital böbrek ve üriner sistem anomalileri (CAKUT) çocukluk çağının en 

sık görülen kronik böbrek yetmezliği (KBY) nedenlerinden birisidir. Hastalığın temelinde 

genetik nedenler yatmakta olup böbrek, üreter, mesane ve üretra ile ilgili patolojileri kapsayan 

geniş bir yelpazedir. Dünyada CAKUT’un klinik seyri ve patogeneziyle ilgili yapılmış birçok 

çalışma bulunmaktadır. Ancak hastalığın klinik seyri ve prognozda etkili faktörlerle ilgili tam 

bir görüş birliği bulunmamaktadır. Ayrıca üriner sistem anomalilerinin alt ve üst sistem 

ayrımı ile ilgili bir çalışma da bulunmamaktadır. Bu çalışmada CAKUT alt tiplerinin genel 

özellikleri, yeni bir sınıflandırma oluşturularak alt ve üst üriner sistem anomalilerinin 

karşılaştırılması, CAKUT ve KBY ilişkisi ve hastalık için olası risk faktörlerinin belirlenmesi 

amaçlanmıştır.  

Hastalar ve Yöntem: İstanbul Üniversitesi İstanbul Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve 

Hastalıkları Anabilim Dalı, Pediatrik Nefroloji Bilim Dalı’nda konjenital böbrek ve üriner 

sistem anomalileri (CAKUT) tanısı ile izlenen rastgele 350 hastanın dosyaları retrospektif 

olarak incelendi. Poliklinik takiplerine düzenli devam etmeyen ve 0-17 yaş aralığında yer 

almayan hasta dosyaları elendi. Telefon ile ulaşılabilen ve katılmayı kabul eden 100 hasta 

çalışmaya dahil edildi. Bu hastaların dosyalarından; cinsiyetleri, yaşları, ebeveynler arasında 

akrabalık, idrar yolu enfeksiyonu sıklıkları, radyolojik görüntülemelerle yapılan ölçümler, 

KBY sürecinde olup olmadıkları, üriner sistem nedenli geçirilmiş ameliyat verileri 

düzenlenen hasta bilgi formuna kaydedildi. Ayrıca hastaların alt tanılarına göre yapılan 

voiding sistoüretrografi (VCUG), dimerkaptosüksinik asit (DMSA), Merkaptoasetil triglisin 

(MAG3), manyetik rezonans (MR) ürografi tetkiklerinin sonuçları değerlendirildi. 

Bulgular: Çalışmaya dahil edilen hastaların %46’ sı kız, %54’ ü erkekti. Hastaların 

tanı alma yaşları en büyük 15 yaş, en küçük antenatal 3 ay idi. Çalışmada en sık saptanan 

anomali multikistik displastik böbrek (MKDB) idi. CAKUT tanılı hastalar tutulum bölgesine 

göre alt ve üst anomaliler şeklinde sınıflandırıldığında hastaların %62’ sinde üst CAKUT, 

%38’ inde alt CAKUT tanısı olduğu görüldü. Kızlarda en sık saptanan CAKUT tipi MKDB 

iken erkeklerde renal agenezi idi. Maternal olası risk faktörleri sorgulandığında; 4 hastada 

diabetes mellitus (DM), 6 hastada hipertansiyon (HT), 7 hastada hiperglisemi ve 2 hastada 
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vejeteryan beslenme olmak üzere toplamda 17 hastada maternal risk faktörü mevcut idi. 

Hastaların %43’ ünde en az bir kez geçirilmiş idrar yolu enfeksiyonu (İYE) öyküsü vardı. 

Hastaların %14’ ünde kronik böbrek yetmezliği izlendi. KBY tanılı hastaların %85,7’ si erkek 

idi. Renal agenezi, nefronofitizis ve VUR tanılı toplamda 3 hastaya renal transplantasyon 

yapılmıştı. Hastaların %29’ unda ekstrarenal malformasyonlar eşlik etmekteydi. Bu hastalar 

içerisinde spesifik sendrom tanılarına bakıldığında Turner Sendromu, Holt Oram Sendromu, 

Townes Brock Sendromu, Morning Glory Sendromu ve RKM Sendromu tanıları 

bulunmaktaydı. Akraba evliliği olan hastalarda en çok MKDB, renal agenezi ve 

vezikoüreteral reflü (VUR) tanıları olduğu görüldü. Hastaların %37’ sinde ekstrarenal hastalık 

vardı. VCUG yapılan hastaların tanıları en çok VUR ve PUV idi. MR ürografi ise ÜPB darlığı 

ve megaüreter tanılarında tercih edilmişti. 

Sonuçlar: Hastalarda en sık MKDB, ikinci sıklıkta renal agenezi tespit edildi. En sık 

eşlik eden CAKUT tipi ise hidronefrozdu. Üst üriner sistem anomalileri daha fazlaydı. Alt 

üriner sistem anomalilerinde ise en sık görülen posteriyor üretral valv (PUV) ve VUR idi. 

PUV’ un en kötü prognozlu grup olduğu, bu hastaların KBY’ ne diğer gruplara göre çok daha 

erken yaşta girdiği tespit edildi. En çok ameliyat edilen PUV grubu olup ameliyat olanlarda 

KBY gelişiminin daha yüksek oranda görülmesi bu hastalarda altta yatan üriner patolojinin 

daha ciddi olmasına bağlandı.  

Oligohidramniyoz tanısı olanlarda en sık PUV tanısı olduğu görüldü. Postnatal 

dönemde tanı alanlarda en sık başvuru şikayeti karın ağrısıydı. Hipertansiyon (HT) üst 

CAKUT tanılılarda daha sıktı. Üst CAKUT grubunda maternal kilo alımı normal sınırların 

üzerindeydi. Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu (İYE) alt grupta özellikle PUV hastalarında 

daha fazlaydı. Akraba evliliği olan hastalarda en çok MKDB, renal agenezi ve VUR tanıları 

olduğu görüldü. 

CAKUT’ un olası risk faktörlerinin tespit edilmesi özellikle antenatal dönemde tanı 

almamış hastalarda CAKUT tanısına yönelmeyi sağlayarak hekimler ve hastalar için yol 

gösterici olacaktır. 

Anahtar Kelimeler: Üriner sistemin konjenital anomalileri, kronik böbrek yetmezliği, 

olası risk faktörleri 
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2. SUMMARY 

‘‘Classification of CAKUT(congenital kidney and urinary tract anomalies) and 

evaluation of  possible risk factors and family tree’’ 

 

Purpose: Congenital anomalies of kidney and urinary tract (CAKUT) is one of the 

most common causes of chronic renal failure (CRF) in childhood. CAKUT is a spectrum of 

renal, ureteral, bladder and urethral anomalies and results from genetic abnormalities. There 

are several studies related to pathogenesis, progression and outcome of CAKUT but there is 

no consensus on them. In this retrospective study, we aimed to characterize subgroups of 

CAKUT, their particular course and posibble risk factors for CAKUT.  

Patients and Methods: One hundred patients between the ages 0-17 -diagnosed 

CAKUT- were enrolled in the study. We obtained possible prenatal risk factors for CAKUT.  

Results: Initially patients were divided into 2 subgroups according to upper and lower 

urinary tract anomalies. Then they divided totally 19 subgroups. The most CAKUT group was 

upper urinary system anomalies. Multicystic dysplastic kidney and renal agenezis diseases 

were found as the most common subgroup of CAKUT. The most accompanying anomaly was 

hydronephrosis. Posterior urethral valve (PUV) and vesicoureteral reflux (VUR) were the 

most seen lower urinary system anomalies. Males were dominant in all subgroups. Patients 

with PUV had the worst prognosis in CAKUT and these patients progressed to CRF earlier 

than the other subgroups.  

PUV was the most seen diagnosis in oligohydramniosis. The most common complaint 

in postnatal diagnosis was abdominal pain. This study provides important findings in terms of 

disease course and outcome that would be a guide in routine practice. 

Key Words: Congenital anomaly of kidney and urinary tract, Chronic renal failure, 

possible risk factors 
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3. GİRİŞ VE AMAÇ 

Konjenital Böbrek ve Üriner Sistem Anomalileri (CAKUT: Congenital Anomalies of 

Kidney and Urinary System) antenatal dönemde saptanan malformasyonlar arasında en ön 

sırada yer alır, her 1000 canlı doğumda 17,7 oranında görülmektedir (1). Çocukluk çağında 

kronik böbrek yetmezliğinin majör nedenidir ve izole (non-sendromik) olabildiği gibi bir 

sendromun parçası olarak da görülebilmektedir. CAKUT oluşumu çevresel, genetik, 

epigenetik birçok faktöre bağlıdır (2). İnsan böbreğinin gelişimi ara mezodermden köken alan 

nefritik kanaldan (NK), üreterik tomurcuğun (ÜT) gelişmesi ile beşinci haftada başlar. 

ÜT’deki epitel hücreleri ile çevresindeki mezenkimal hücreler etkileşerek üriner sistemi 

oluştururlar. Bu aşamada birçok büyüme faktörü, matriks molekülleri ve transkripsiyon 

faktörleri (RET, GDNF, PAX2, BMP4, EYA1) görev alır. Bu süreçte hücrelerde çoğalma, 

farklılaşma ve ölüm görülür. Bu moleküller üreter tomurcuğunun oluşumu, dallanması, çevre 

dokularla etkileşimi, böbrek ve toplayıcı sistem oluşumu üzerinde etkilidir. ÜT dallanıp 

farklılaşarak toplayıcı tübüller, renal pelvis ve üreterleri; metanefrik blastem epitel 

hücrelerine dönüşerek proksimal ve distal tübüller ile glomerülleri oluşturur. Nefrogenezis 

intrauterin 34-36. haftaya kadar uzar. Bu süreçte rol alan transkripsiyon, büyüme faktörleri ve 

çeşitli moleküller, ÜT ve metanefrik blastemin birbiriyle ilişkisini sağlar. Bu molekülleri 

kodlayan genlerdeki mutasyonlar böbrek ve toplayıcı sistem anormallikleri yanı sıra çeşitli 

sistemlerde de ek anormalliklere, hatta fetüsün kaybına neden olabilirler (3). 

 Bu çalışmada İstanbul Tıp Fakültesi Hastanesi Çocuk Nefroloji Bilim Dalı’ nda 

izlenen CAKUT tanılı hastaların sınıflandırılması, klinik olarak değerlendirilmesi, ailede 

benzer hastalık öyküsü ve olası risk faktörlerinin belirlenmesi amaçlanmıştır. Bu şekilde 

hastalığa neden olabilecek antenatal risk faktörlerinin sorgulanması ve olguların genetik 

geçişi hakkında bilgi toplanması hedeflenmiştir. Çalışma sonucunda genetik geçiş olduğu 

düşünülen hastalarda daha sonraki genetik tetkikler için ön bilgi sağlanmış olacaktır.  

İstanbul Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Anabilim Dalı Çocuk Nefroloji 

Dalı’nda Konjenital Böbrek ve Üriner Sistem Anomalileri tanısı ile takip edilen 0-17 yaş arası 

CAKUT tanılı hastaların poliklinik dosya kayıtları, epikrizleri ve geçmiş laboratuvar kayıtları 

retrospektif olarak incelendi. Çalışma verilerinin yer aldığı hasta bilgilendirme formu 

oluşturuldu. Çalışmaya katılmayı kabul eden 100 hastanın prenatal ve postnatal dönemlerine 

ait bilgiler, hastanemiz bilgisayar veri tabanından, hastaların geçmiş epikrizlerinden ve 

poliklinik dosya kayıtlarından elde edildi. Kimlik bilgileri, yaş, cinsiyet, CAKUT tipi, eşlik 
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eden sendrom ya da malformasyon varlığı, maternal faktörler (antenatal ilaç-madde kullanımı, 

oligohidramnioz), tanı zamanı, tanıda ilk bulgu, öz geçmişlerine ait bilgiler (doğum öyküsü, 

postnatal asfiksi, zayıf tartı alımı), soy geçmişlerine ait bilgiler (akraba evliliği, kardeş ölüm 

öyküsü, benzer hastalık öyküsü, renal ya da ekstrarenal hastalık varlığı), tanı anında ve daha 

sonrasında yapılan görüntülemeler (Üriner US, DMSA, MAG3, VCUG), geçirilmiş idrar yolu 

enfeksiyonu-önemli hastalık-ameliyat öyküsü, eşlik eden hipertansiyon varlığı, ilaç kullanım 

öyküsü, diyaliz/nakil öyküsü hastaların ebeveynleri ile yapılan görüşmeler sonunda 

oluşturulan formlara aktarıldı. 

Yapılan değerlendirme sonrasında çalışma grubumuz ışığında yeni bir CAKUT 

sınıflandırması oluşturulması, bu grupların görülme sıklığı, seyri ve hastaların demografik 

özelliklerinin sıklık ve prognoz üzerine etkilerinin uygun istatistiksel yöntemler kullanılarak 

saptanması amaçlandı.  
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4. GENEL BİLGİLER 

4.1 ÜRİNER SİSTEM ANATOMİSİ  

Üriner sistem; böbrekler, üreterler, mesane ve üretra yapılarından oluşur. Böbrekler 

organizmada yaşamsal önemi olan birçok görevi yüklenen, bu nedenle çok gelişmiş yapıya 

sahip organlardır (4). İdrar oluşumu ve atılımı, asit-baz dengesi, sıvı ve elektrolit dengesinin 

sağlanması, üre-amonyak gibi toksik maddelerin ve bazı ilaç metabolitlerinin vücuttan 

atılması gibi görevleri bulunmaktadır. Embriyolojik hayatta üç taslaktan sonra kalıcı şeklini 

alan böbrekler normal gelişimini tamamladığında diyaframın altında vertebral kolonun iki 

yanında retroperitoneal olarak yer alırlar. Üst kutupları adrenal bezlerle komşudur. Sağ 

böbrek karaciğerle olan komşuluğu nedeniyle sol böbreğe göre biraz daha aşağıdadır. Sağ 

böbrek arka tarafta on ikinci kosta, sol böbrek ise on birinci ve on ikinci kosta ile komşudur 

(Şekil 4.1). Oblik pozisyonda psoas kasının her iki yanında yağ dokusu içinde gömülü halde 

bulunurlar. İki yaş altı bir çocukta böbreğin longitudinal uzunluğu lomber birinci ve dördüncü 

vertebra arası mesafe kadarken erişkinde uzunluk 12-14 cm’ye kadar ulaşır. Ağırlığı 

yenidoğanda vücut ağırlığının %1’i iken, erişkinde % 0,4’ü kadardır (5). 

                         
 

Şekil 4.1: Üriner sistem anatomisi (kaynak:Netter. Regional anatomy of urinary system 2th 

edition) 
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Kesit yüzünde fibröz kapsülün hemen altında korteks görülür. Burada glomerüller, 

kıvrıntılı tübüller ve bunların arasına giren ince medulla şeritleri bulunur. Bu tabakanın 

altında ise piramitler şeklinde medulla yer alır, piramitlerin kalikslere uzanan tepe kısımlarına 

papilla denir. Piramitlerin arasından korteks kolonlar halinde aşağı doğru uzanır (4). Renal 

papillaların her biri bir minör kalikse, üç veya dört minör kaliks de bir major kalikse açılır. 

Major kaliksler birleşerek renal pelvisi oluştururlar ve renal pelvis distale doğru incelerek 

üreteropelvik bileşkeden sonra üreter olarak devam eder (Şekil 4.2). Her iki üreter vertebral 

kolonun iki yanından aşağı doğru inerek superior pelvik girimden geçtikten sonra pelviste yer 

alan mesaneye posterolateralden trigon bölgesinden girer ve kas tabakası içinde intramural 

olarak oblik seyir gösterdikten sonra mesane lümenine açılırlar. Bu seyir işeme sırasında 

idrarın üreterlere geri kaçışını önleyen valv mekanizmasını oluşturur. Mesane alt tarafta 

internal üretral orifisten sonra üretra ile devam eder. Üretra da eksternal üretral orifisle dış 

ortama açılır. Üretra kadınlarda kısadır. Erkeklerde uzundur ve prostatik üretra, membranöz 

üretra, penil üretra olmak üzere üç anatomik kısımda incelenir. 

 

 

 
 

Şekil 4.2: Böbreğin kaliks yapısı (Kaynak : Junqueira's Basic Histology:Text and Atlas,12th 

Edition) 

                      

 



8 

 

Böbreklerde idrar oluşumunda görev alan en küçük birim nefronlardır. Nefron iki 

kısımdan oluşur; renal tübülüs ve renal korpüskül. Renal korpüskül, glomerül ve Bowman 

kapsülünden; renal tübülüs ise henle kulpu, distal ve proksimal tübüller ile toplayıcı 

kanallardan oluşur (6). Böbreğe ulaşan afferent arteriyoller renal korpüsküller içinde kapiller 

damarları oluşturur. Bu kapiller damar ağı bowman kapsülü adı verilen yapının içinde yer alır 

ve sonradan efferent arteriyol olarak bowman kapsülünü terk eder. Bowman kapsülü pariyetal 

ve visseral tabakadan oluşur (6). Böbrek tübülleri; proksimal tübül, henle kulpu, distal tübül 

ve toplayıcı kanaldan oluşmaktadır (Şekil 4.3, 4.4). Distal tübülün glomerülde afferent 

arteriyolle temas ettiği yerde, afferent arteriyol ve distal tübül hücreleri değişikliğe uğrayarak 

"maküla densa" adını alır. Değişikliğe uğrayan afferent arteriyol ve distal tübül hücrelerine 

glomerülün hemen yanında yer aldığı için "juxtaglomerüler aparatus" (glomerül yanında yer 

alan aygıt) adı verilmiştir (Şekil 4.3). Görevi kan basıcını kontrol etmek, vücudun sodyum 

dengesini sağlamak ve glomerüler filtrasyon hızını kontrol etmektir.  

                                             

                                                         

Şekil 4.3: Glomerülün yapısı (kaynak: Nelson Textbook of Pediatrics 18th edition ) 
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Şekil 4.4: Nefronun yapısı (kaynak:Nelson Textbook of Pediatrics 18th edition ) 

Glomerülde kapillerden süzülen plazma glomerüler bazal membran ve bowman 

kapsülünün visseral tabakasını geçerek Bowman boşluğuna dökülür. Bowman’ın visseral 

epiteli geniş parmaksı çıkıntılar oluşturarak podositlerin ayaksı çıkıntılarını meydana getirir. 

Ayaksı çıkıntılar birbirine çok sıkı bir şekilde bağlanırlar ve sadece aralarında 20-30 mm 

mesafe bırakacak şekilde dizilirler. Bu aralıklara "filtrasyon yarıkları" adı verilir (7). Süzülen 

filtrat buradan proksimal tübül, henle kulpu, distal tübül ve toplayıcı kanala doğru ilerler, geri 

emilim, sekresyon işlemlerine uğrar, idrar halini alır ve buradan mesanede depolanmak üzere 

üretere geçer. 

Renal pelvisin devamı olan üreterler idrarı böbreklerden mesaneye ileten düz kastan 

yapılmış retroperitoneal kanallardır. Ortalama uzunlukları 25-30 cm’dir. İç yüzü değişici tipte 

epitelle örtülü olup toksik maddelerin geri emilimini engelleyen mukus tabaka ile kaplıdır (8). 

Üreterler mesaneye korpusun her iki yan kısmından supralateral (oblik) açıyla girmektedir. 

Üreterin, mesanenin musküler ve submukozal tabakaları arasındaki 1-2 cm’lik geçiş 

bölümüne "üreterovezikal bileşke" denir. Bu bileşke; mesane içi basınç arttığında 

submukozadaki üreter kısmını sıkıştırarak idrarın geriye kaçışını engeller. Üreterin daraldığı 

üç nokta vardır; birinci darlık üreterin başlangıç yerinde üreteropelvik bileşkedir, ikinci darlık 

üreterlerin iliyak arterleri çaprazladığı yerdir, üçüncü darlık ise mesaneye girdiği yerdir (9).  

Mesanede "trigon" adı verilen kısım her iki üreterin mesaneye girdiği kısımdan 

mesane boynuna kadar olan kısımdır (Şekil 4.5). Mesane duvarı helezon şeklinde sıralanmış 
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"detrüsor" adı verilen düz kas tabakasından oluşmaktadır (8). Boşken piramit şeklindedir; 

apeks, korpus, fundus ve boyun kısımlarından oluşur. Mesanenin iç yüzü değişici epitel ile 

örtülüdür. Mesanede idrar depolanırken sempatik uyarı artar parasempatik uyarı baskılanır ve 

idrarın depolanması sağlanır. Ancak giderek mesane içinde basınç artar. Detrüsör kası kasılır, 

sfinkter gevşer, sempatik aktivite baskılanırken parasempatik aktivite artar ve işeme 

gerçekleşir. 

       

Şekil 4.5: Mesanenin kısımları (kaynak: High-Yield Systems, Kidney 2007) 

4.2 ÜRİNER SİSTEM EMBRİYOLOJİSİ 

Üriner sistemin embriyonal gelişimi ara mezodermden nefritik kanal oluşumu ile 

başlar. Nefritik kanal kaudal olarak uzayarak geçici böbrek yapıları olan pronefroz ve 

mezonefrozu oluşturur. İlk oluşan yapı olan ve servikal ve üst torasik segmentli ara 

mezodermden gelişen pronefroz böbreğin en ilkel halidir, 4. gestasyon haftasının sonunda 

kaybolur. Dördüncü haftanın son dönemine doğru rudimenter olan pronefrozların kaudal 

kısmında üst torasik ve lumbar segmentlerin ara mezoderminden mezonefroz gelişir. 

Mezonefrik tübülüsler medial uzantılarıyla kapiller yumak olan glomerülü oluşturur (10), 

lateral uçları ise mezonefroz kanalına (Wolf Kanalı) açılırlar. Wolf Kanalları önce kloakaya 

sonra ürogenital sinüsa açılır (11). Mezonefrozun medialinde gelişmekte olan gonadlardan 

dolayı, bu dönemde her iki yapıya birden ürogenital kabartı adı verilir. Mezonefroza ait lateral 

tübüller iki kısımda incelenir.  Kraniyaldekiler dejenere olur kaudaldekiler ise kalır. Kaudalde 

geriye kalan tübüllerden erkeklerde ‘ductuli efferentes testis’ oluşurken kadınlarda ortadan 

kalkar (12). Kalıcı böbreklerin erken dönemi olan metanefrozlar beşinci haftanın başında 
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gelişmeye başlar ve dokuzuncu gestasyon haftasının sonunda fonksiyon görür hale gelir. 

Kalıcı böbrekler genel olarak iki kaynaktan gelişirler; metanefrik divertikül (üreter 

tomurcuğu) ve ara mezodermin metanefrik kısmı (metanefrik blastem) (11). Bu iki bölge de 

mezodermal kökenlidir. Üreter tomurcuğu, mezonefrik kanalın kloakaya açılan kısmına yakın 

dışa doğru bir divertikül şeklindedir. Üreter tomurcuğunun bölünmesi ile üreter, renal pelvis, 

kaliksler ve toplayıcı kanallar meydana gelir. Bu bölünme metanefrik blastem ile üreter 

tomurcuğu arasındaki induksiyona bağlıdır. Yeni oluşan her bir distal tübülün ucu metanefrik 

blastem ile örtülüdür. Metanefrik blastem içindeki hücreler tübüllerin indükleyici etkisiyle 

renal vezikülü oluşturur. Renal vezikül, nefronu oluşturmak üzere daha sonra S şeklinde 

kıvrılarak uzar. S şeklindeki bu yapının proksimal ucu invagine olarak bowman kapsülünü 

meydana getirir. İnvagine olan kısmın içine doğru büyüyen kapiller damarlar glomerüle 

farklılaşır. Böylece; glomerül, proksimal tübül, henle kulpu, distal tübül olmak üzere nefron 

oluşur. S şeklindeki tübülün distal parçası ise bağlayıcı parça ile toplayıcı tübüllere bağlanır.   

Fetal idrar üretimi onuncu gestasyon haftasında başlar (13). 22.gestasyon haftasında 

amniyon sıvısının %90’ ından çoğunu fetal idrar oluşturur. Bu nedenle bu haftadan sonra 

saptanan oligohidramniyoz renal fonksiyon bozukluğuna işaret eder (14). Amniyon sıvısında; 

-Na>90meq/L 

-Cl>90meq/L 

-Osmolalite<210mOsm/kgH20 olarak saptanması renal tutulum olduğuna işaret eder.  

Antenatal dönemde oligohidramniyoz ya da böbrek, mesane, üreterde saptanan 

varyasyonlar tanıda yönlendirici olduğu gibi; postnatal dönemde de palpabl abdominal kitle, 

tek umbilikal arter, beslenme güçlüğü, azalmış idrar çıkışı, abdominal kas eksikliği ve 

inmemiş testis gibi bulgular uyarıcı olmalıdır (15). 

Bu lobülasyon genelde nefronların ve intersisyel dokunun büyüdüğü süt çocukluğu 

döneminde ortadan kalkar (16). Nefronlar doğuma kadar oluşmaya devam eder, ortalama 

herbir böbrek için bir milyon nefron oluşur (10). Prematüreler hariç termde nefron oluşumu 

tamamlanır. Böbreğin erişkin boyutlarına ulaşması hipertrofi esasına dayanmaktadır. 

Böbrekler doğumda lobüllü bir yapı gösterir. İdrar kesesi puberte dönemine kadar pelvis 

minöre inmez bu yüzden pelvik organ olarak değerlendirilmez. 
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Tablo 4.1: Böbreğin embriyolojik gelişim şeması (kaynak: High-Yield Systems, Kidney 

2007) 

EMBRİYODAKİ YAPILAR ERİŞKİN İNSANDAKİ KARŞILIĞI 

Üreterik tomurcuk Toplayıcı tübüller 

 Minör kaliksler 

 Majör kaliksler 

 Üreterler 

Metanefrik mezenkim Bowman kapsülü 

Renal kesecikler Toplayıcı kanal 

Virgül/S-şekilli cisimcikler Proksimal tübül 

 Distal tübül 

 Henle kulpu 

 

4.3 NEFROGENEZ GENETİĞİ 

Normal böbrek oluşumu üreterik tomurcuk ile metanefrik blastem arasındaki uygun 

etkileşime bağlıdır. Ayrıca ekstrasellüler matriks bileşenleri (kollajen, fibronektin ve laminin), 

özel gen transkripsiyon, translasyon ürünleri (WT-1, EYA 1, SIX 1, PAX 2) ve büyüme 

faktörleri de (EGF, TGF-alfa, IGF-1 ve IGF-2, NGF, HGF, FGF) rol oynar (15). İlk olarak 

mezenkimden salınan "glial cell line-derived neurotropic factor (GDNF)", mezenterik 

tübüldeki "tirozin kinaz reseptörü (RTK)" ve ‘GDNF-family receptor a1’ reseptörlerine 

bağlanır ve sinyal yolağı aktive olur; böylece epitel hücre çoğalması ve dallanması gerçekleşir 

(17). Daha sonra diğer moleküller sırayla sinyal yolağında görev alır. Üreterik tomurcuk 

oluştuktan sonra metanefrik blastemle etkileşir ve sonra ikiye ayrılarak renal vezikülleri 

oluşturur (18). 

WNT4, virgül ve S şeklindeki üreter parçasında epitel oluşumu için metanefrik 

mezenkimdeki (MM) hücrelerden sentezlenir (19). WNT4 MM hücrelerinin epitel hücrelerine 

dönüşümünü sağlar. Diğer büyüme ve transkripsiyon faktörleri ortamda olsa bile WNT4 
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olmadığı için renal parankimal gelişimi olmaz (20). WNT4’de homozigot veya heterozigot 

mutasyonu olan farelerin (null mutasyon) renal agenezi nedeniyle öldüğü gösterilmiştir. 

Yine böbrek gelişiminde önemli olan bir diğer faktör WT1 (Wilms’ tümör) geninin 

mutasyonu renal tümör (Wilms’ tümörü) ve ürogenital malformasyonlara yol açar (21). WT1 

embriyogenezde rol alan birçok molekülü düzenlemektedir. WT1 null farelerde ÜT 

oluşamaması ve MM farklılaşamaması nedeniyle böbrek oluşamamaktadır (22). 

Renal parankim ve üreterlerin gelişimi için; "gremlin1 (GREM1)" ve "Bone 

Morphogenetic Protein 4 (BMP4)" arasındaki etkileşim; "Forkhead box protein C1 

(FOXC1)", "slit homologue 2 (SLIT2)", "roundabout homologue2 (ROBO2)", "paired box 

protein 2 (PAX2)", "Wilms’ tumor transcription factor (WT1)", "wingless type MMTV 

integration site family member 11 (WNT11)", "fibroblast growth factor 10 (FGF10)", retinoik 

asit, "vascular endothelial growth factor (VEGF)", "platelet derived growth factor (PDGF)", 

"LIM homebox transcriptional factor 1B (LMX1B)", "encoding the nuclear steroid hormone 

receptor (ESRRG)", "polycystic kidney disease 1 ve 2 (PKD1-2)", uromodulin (UMOD), 

"nephrocystin protein 1-5", "hepatocyte nuclear factor-1B (HNF-1B)" gibi proteinler, büyüme 

faktörleri görev alır. 

GDNF seviyeleri ve ekspresyonu PAX2, EYA1, SIX1 FOXC1, ROBO2, SLIT2, 

WNT11 gibi birçok büyüme ve transkripsiyonel faktörler tarafından kontrol edilir. RTK 

ekspresyonu ve aktivitesi ise PAX2 ve retinoik asit tarafından indüklenir (23). 

Böbreğin embriyogenezi sırasında Wolf kanalından ÜT oluşarak dallanır; MM ile 

etkileşir ve sonuçta glomerüller, kaliksler, renal pelvis ve üreter oluşur. ÜT’ nin Wolf 

kanalından çıkış noktasında "C-ret"; kanal komşuluğundaki MM’de ise c-ret ligandı olan 

"GDNF" yoğun bir şekilde eksprese edilmeye başlar. C-ret ve GDNF etkileşerek ÜT 

oluşumunu sağlar. Bu arada BMP4, ÜT’nin oluştuğu nokta hariç Wolf kanalına komşu olan 

MM’de çok miktarda salınır. BMP4 ya GDNF’ yi direkt olarak ya da GDNF/C-ret 

kompleksine bağlanarak dolaylı olarak inhibe eder (24). Böylece diğer noktalarda ÜT 

oluşumu engellenip tek bir tomurcuk oluşumu sağlanır. 

BMP4’ ün böbrek morfogenezinde birçok fonksiyonu bulunmaktadır. Üreterin 

tomurcuklanmasında inhibitör etkisi bulunurken (doğru bölgeden bir tane ÜT çıkması için 

etki gösteririr) çıkan ÜT’nin uzaması ve büyümesini, MM’deki hücrelerin ölümünü 

engelleyerek, hücrelerin çoğalmasını dolaylı olarak etkiler. 
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Üreterik tomurcuk teorisi 

Yakın geçmişte CAKUT ‘daki anomalilerin oluşumunu açıklamak için çok çeşitli 

teoriler üretilmiştir. Bunlardan en çok kabul gören üreterik tomurcuk teorisi; Meckie ve 

Stephens tarafından 1995 yılında geliştirilen hipoteze göre; üreter orifisinin yerleşim noktası 

oluşacak olan patolojiyi belirlemektedir. Metanefrik kanaldan köken alan üreterik tomurcuk 

değişime uğramamış (indiferansiye) metanefrik blastem ile birleşir. Eğer bu birleşim 

gerçekleşmezse, üreterik tomurcuk toplayıcı sistemi oluşturamaz ve metanefrik blastem de 

matür böbreğe dönüşemez. Üreter, primitif renal blastem ile periferik lokalizasyonda 

birleşirse indüksiyon oluşur, ancak renal parankim genellikle displastiktir. Üreter orifisleri 

sonuç olarak trigonda, mesane boynunda ya da üretrada sonlanabilir. Mesane ile distalde 

anormal bağlantı oluşursa obstrüksiyon gelişir. Obstrüksiyonun derecesine bağlı olarak çeşitli 

renal parankim anomalileri ve hidronefroz gözlenir. Bu teori ile Mackie ve Stephens tüm 

CAKUT olgularının açıklanabileceğini savunmuştur (25). 

Yapılan çalışmalarda CAKUT’ un gelişiminde mekanik faktörlerin rolü gösterilmiştir. 

Bununla beraber ÜT’nin Wolf kanalından çıkış noktasının belirlenmesi, hücre farklılaşması, 

etkileşmesi ve iletişimi için de birçok molekülün ortamda bulunması gerektiği bilinmektedir. 

Bu moleküllerle ilgili genlerdeki mutasyon, böbrek ve toplayıcı sistem oluşumunda 

anomalilere neden olmaktadır. Yani hem moleküler seviyedeki sorunlar hem de mekanik 

nedenler CAKUT gelişiminde rol oynamaktadır. Sendromik olmayan CAKUT’ lu hastalarda 

ailesel geçişin gösterilmiş olması genetik zemin olduğu kanısını güçlendirmektedir (15). 

Böbrek ve üriner sistemin normal gelişimi için mezenkim, stroma, üreterik tomurcuk 

ve kloakadan eksprese edilen böbrek gelişim genlerinin (RDGs-renal developmental genes-) 

birbirleri ile etkileşimi gerekmektedir. RDG’ deki tek gen mutasyonu böbrek gelişiminin 

birden fazla basamağını etkileyerek vezikoüreteral reflüden renal ageneziye kadar birçok 

anomaliye neden olabilir. Şimdiye kadar memeli böbrek gelişiminde 30’ dan fazla genin 

sorumlu olduğu gösterilmiştir (Tablo 4.2). 

WT-1 proteini böbrek gelişiminde önemli görevleri olan bir transkripsiyon faktörüdür 

ve çoğu büyüme faktörü geninin inhibisyonunda rol alır. Mezenkim ve epitelin farklılaşmasını 

sağlar. Deneysel olarak yapılan çalışmalar ile hayvanlarda WT-1 (Wilms tümör supresör geni) 

mutasyonunda renal agenezi veya bazen hipodisplazi oluştuğu gösterilmiştir (26). 
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Angiotensin tip 2 reseptör geni (Agtr 2), insan ve hayvan embriyolarında böbrek ve 

toplayıcı sistemin gelişiminde rol oynayan bir gen olup fetal dönem boyunca aktif kalır ve 

doğumdan sonra etkinliği kaybolur. Yapılan deneylerde çeşitli yöntemlerle inaktive edilen 

Agtr 2 geni fare embriyolarına yerleştirilmiş ve mutant farelerde normal Agtr 2 genine sahip 

olanlara göre daha fazla renal anomali (%2-3) olduğu gözlenmiştir (27). Bu farelerden olan 

yavrularda da %20 oranında benzer renal anomaliler gözlemlenmiştir. İnsanda Agtr 2 

mutasyonuna sahip CAKUT vakaları daha çok erkek hastalardır ve tek taraflıdır. 

Bundan başka "Bone morfogenik protein 4 (BMP4)" de renal gelişimde rol alan diğer 

bir büyüme faktörüdür. Fare embriyolarında yapılan deneylerde homozigot null BMP4 

mutasyonu olanlar ölmekteyken; heterozigot mutasyonu olan farelerin %50’sinde insandaki 

CAKUT’a benzer patolojilerin ortaya çıktığı gösterilmiştir. BMP4 mutasyonu olan farelerde 

ÜT’nin normale göre daha kraniyalden çıktığı, ektopik yerden gelişen ÜT’nin de CAKUT’a 

neden olduğu gösterilmiştir (28). 

Böbrek ve toplayıcı sistemin gelişiminde rol alan moleküllerin eksikliği ya da 

fonksiyonlarını kaybetmesi sonucunda üriner sistemin konjenital anomalileri ortaya çıkar. Bu 

malformasyonlar bazı sendromların parçası veya ailevi olabileceği gibi, tek başına da 

görülebilir. Böbreğin embriyolojik gelişiminde mezenkimden salınan GDNF, reseptörü olan 

RET’e bağlanarak sinyal yolağını aktive etmektedir. Böylece epitel hücre çoğalması ve 

dallanması gerçekleşir. GDNF ve RET etkileşimi gerçekleşemezse unilateral veya bilateral 

renal agenezi, böbrek dokusunun olmadığı, kör uçlu üreterler, hipoplastik veya displastik 

böbrekler ortaya çıkabilir (29). 

Ret, reseptör tirozin kinaz (RTK)’ı kodlayan alt ve üst üriner sistem gelişiminde rol 

oynayan bir gendir. Homozigot Ret mutasyonu olan farelerde ÜT oluşumunun başladığı 

ancak GDNF ile ekileşim olmadığı için nefrogenezin durduğu gösterilmiştir (30). Aynı 

şeklide homozigot null GDNF mutasyonu olan mutant farelerde de mezonefrik tübüller 

gelişmiş, Wolf kanalı oluşmuş, fakat ÜT oluşmamıştır (31). Ret mutasyonları, genin 

inaktivasyonu (Hirshprung hastalığı, intestinal aganglionosis) veya aktivasyonu (multiple 

endokrin neoplazi tip 2-MEN tip 2) medüller ve papiller tiroid karsinomlarda tanımlanmıştır 

(32). 

BMP4, GDNF aktivitesini; GREM1 ise BMP4’ü inhibe eder. Farelerde GREM1 

mutasyonunun renal agenezi, insanda BMP4’ün renal hipodisplaziye neden olduğu 

gösterilmiştir (33). Tirozin kinaz reseptör antagonisti olan sprouty 1 (SPRY1) geni hücre içi 
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RTK sinyal yolağını inhibe ederek işlev görür ve mutasyonunda ektopik üreter oluşur. 

FOXC1, SLİT2, ROBO2 ise nefritik tüpün kaudal parçasında GDNF ekspresyonunun 

gerçekleşmesini sağlar; eğer bu faktörlerden herhangi birinin mutasyonu gerçekleşirse üreter 

duplikasyonu görülebilir. İnsanlarda nadir olgularda vezikoüreteral reflüde ROBO2’ nin 

"missense" mutasyonları bildirilmiştir. Aynı aile içinde farklı CAKUT tipleri ve hatta 

CAKUT’un aynı tipi farklı derecelerde görülebilir. Bu durum kişinin genetik alt yapısı ve 

çevresel faktörlere bağlıdır. Şimdiye kadar sendromik olmayan CAKUT tanısı alan hastaların 

%20’ sinde genetik mutasyon olduğu gösterilebilmiştir (34). Avrupa toplumunda sendromik 

olmayan CAKUT tanısı alan hastaların %1,9’ unda HNF1B, PAX2, UMOD, EYA1 

mutasyonları gösterilmiştir (35). Renal hipodisplazi ve tek taraflı MKDB tanısı alan Japon 

çocukların %10’ unda HNF1B mutasyonu saptanmıştır. Renal agenezi tanılı hastaların ise 

%35’ inde Ret mutasyonu olduğu gösterilmiştir (36). Almanya, İtalya ve Kore’ de yapılan 

çalışmalarda AGTR2 genindeki poliformizmin ÜPB darlığı, megaüreter, renal agenezi ve 

MKDB tanılı çocuklarda saptandığı raporlansa da Japon popülasyonunda sendromik olmayan 

CAKUT’ lu çocuklarda AT2R geninde herhangi bir mutasyon saptanmamıştır (37). Aynı 

şekilde Avrupa popülasyonunda vezikoüreteral reflü ile PAX2, HNF1B, Ret ve ROBO2 

genleri arasında herhangi bir ilişki saptanamamış olması, sendromik olmayan CAKUT’ a yol 

açan genlerin dağılımı ve etkilerindeki farklılığın nedeninin henüz aydınlatılamamış olduğunu 

göstermektedir (38). 

Yine nefrogenezde görevli olan PAX2 ve EYA1 genlerindeki homozigot null 

mutasyonu olan farelerde böbrek ve toplayıcı sistemin hiç oluşmadığı görülmüştür. PAX2’ de 

homozigot null mutasyon olup EYA1 geni normal olsa bile bu farelerde üriner sistem 

gelişmez. Bunun nedeni; PAX2 geninin Wolf kanalının büyümesi ve uzaması için gerekli 

iken EYA1 geninin ÜT oluşumu için gerekli olan GDNF salınımında görevli olmasıdır (39). 
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Tablo 4.2: İzole Cakut Ve Cakut Baskınlığında Sendroma Neden Olan Tek Genler(40) 

Gen Sembol Renal Fenotip Ekstra Renal Fenotip                                                                                                  Hastalık 

GTR1 Renal tübüler 

displazi 

Düşük kulak çizgisi, AC 

hipoplazisi, artrogripozis, 

parmak anomalileri 

 

BMP4 Renal hipodisplazi Yarık dudak,mikrooftalmi Orofasiyal yarık 

EYA1 Renal 

agenezi,MKDB 

Sağırlık,kulak 

malformasyonları,brankiyal 

kist 

Brankiootik sendrom1,brankiootorenal 

sendrom,otofasiyoservikal sendrom 

GATA3 Renal displazi Hipoparatiroidi,kalp 

defektleri,sağırlık,immun 

yetmezlik 

 

HNF1B Renal 

hipodisplazi,tek 

böbrek,atnalı 

böbrek 

MODY5,hiperürisemi,hipom

agnezemi,KC enzimlerinde 

artma 

İnsülin bağımsız DM,renal kist ve 

diabetik sendrom 

KAL1 Renal agenezi Mikropenis, bilaeral 

kriptoorşidizm,anozmi 

Hipogonadotropik hipogonadizm, 

Kallmann sendromu 

PAX2 VUR,renal 

hipoplazi 

Optik sinir kolobomu, duyma 

kaybı 

Papillorenal sendrom 

RET Renal agenezi  Santral hipoventilasyon sendromu, 

MEN2A-2B feokromasitoma,medüller 

tiroid Ca 

ROBO2 VUR,ÜVB 

defektleri 

YOK  

SALL1 Renal hipodisplazi, 

renal agenesi 

Parmak, kulak ve anal 

anomalileri 

Townes-Brocks sendromu 

SIX1 Renal hipodisplazi, 

VUR 

Sağırlık, kulak defektleri, 

brankiyal kistler 

Brakiootik sendrom3, 

SIX2 Renal hipodisplazi YOK - 

SIX5 Renal hipodisplazi, 

VUR 

Sağırlık, kulak defektleri, 

brankiyal kistler 

Brankiootorenal sendrom 

SOX17 VUR, ÜPB darlığı YOK  

TNXB VUR Eklemlerde hipermobilite Ehler-Danlos Sendromu 
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Yapılan deneylerde farelerde çeşitli böbrek ve toplayıcı sistem anomalilerine neden 

olabilecek mutasyonların insanda gösterilemediği veya az sayıda vakada tespit edildiği 

görülmüştür. Örneğin; ROBO2/SLIT2 mutant olan farelerde çok sayıda üreter oluşumu 

görülürken bu gen mutasyonu insanda nadir vakalarda, sendromik olmayan vezikoüreteral 

reflüye neden olmaktadır (41). BMP4 ve SIX2 mutasyonları insanda tek veya çift taraflı 

hipodisplazi ve kistik displaziye (izole veya VUR ile beraber) neden olmaktadır (42). Bunun 

yanında bir sendromun parçası olan CAKUT tipleri de mevcuttur. HNF1B mutasyonu ile 

giden MODY tip 5 veya renal kist ve diyabet (RCAD) sendromu bunlara örnek olarak 

verilebilir. Burada böbrekte kistler ve hastada diyabet ortaya çıkar. EYA1, SIX1, 4, 5, SPRY1 

mutasyonlarında renal agenezi, hipoplazi, displazi, ektopik üreter, çoklu üreter, kulak 

anomalileri, boyunda brankial kleft kalıntılarına ait olan fistül veya kist ile karakterize 

otozomal dominant geçen brankiootorenal sendrom gelişir (42). PAX2 gen mutasyonunda 

renal kolobom, (optik sinir displazisi, renal hipodisplazi, multikistik displastik böbrek ve at 

nalı böbrek; WT1 mutasyonunda Denys-Drash sendromu (gonodal disgenezi, Wilms’ tümörü, 

diffüz mezangial skleroz); PKHD1 mutasyonunda otozomal resesif polikistik böbrek hastalığı 

(karaciğer ve böbrekta kistler, hepatik fibrozis); PKD1-2 mutasyonunda otozomal dominant 

polikistik böbrek hastalığı (böbrekte kistler, serebral anevrizma); KAL1 mutasyonu ile 

Kallman sendromu (anosmi, hiposmi, hipogonadotropik hipogonadizm, tek taraflı renal 

agenezi veya aplazi, kraniyofasyal defektler); SALL1 mutasyonu ile Townes Brocks 

sendromu (trifalangeal baş parmak, imperfore anüs, iç kulak deformiteleri, hipoplastik 

böbrekler) meydana gelir (42). 

4.4 KONJENİTAL BÖBREK VE ÜRİNER SİSTEM 

ANOMALİLERİ  

Konjenital Böbrek ve Üriner Sistem Anomalileri (CAKUT: Congenital Anomalies of 

Kidney and Urinary System) antenatal dönemde saptanan malformasyonlar arasında en ön 

sırada yer alır, her 1000 canlı doğumda 17.7 oranında görülmektedir (1). CAKUT gelişmiş 

ülkelerde çocuklardaki kronik böbrek yetmezliğinin en sık nedeni olması ve son dönem 

böbrek yetmezliğinin %30 ‘undan sorumlu olup, çocuklardaki hipertansiyon ve kardivasküler 

hastalıkların da sebebi olması nedeniyle oldukça önem taşımaktadır (43). CAKUT’lularda 

fenotipik farklılıklar genetik, epigenetik ve çevresel birçok etmene bağlıdır: 

1-Mutasyonların farklı lokuslarda olması, (Lokus heterojenitesi) 
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2-Mutasyonların farklı kombinasyonları (Allelik heterojenite)  

3-Gen ekspresyıonundaki farklılıklar (Allelik çeşitlilik)  

4-Tamamlayıcı genlerin etkileri (Genetik modifikasyon)  

5- Epigenetik değişkenler (temel olarak gen regülasyonunun epigenetik kontrolü 

metilasyon ve asetilasyon şeklindedir) 

6-Kalıtım şekli (monogenik veya poligenik kalıtım) (15) 

7-Çevresel faktörler :                                                                                                        

-Düşük proteinli diyet; farelerde yapılan çalışmalarda gebeliğin ilk dönemlerinde 

proteinden fakir beslenmenin RDG ekspresyonunda değişikliğe yol açarak nefron sayısında 

azalmaya yol açtığı gösterilmiştir (44). 

-Maternal sodyum alımının az ya da çok olması; glomerül sayısında azalmaya yol 

açarak ilerleyen dönemde hipertansiyon gelişimi için risk teşkil eder (45). 

-Maternal renin anjiyotensin sistem blokörleri, steroid, antiepileptik ilaç, kokain ya da 

alkol kullanımı 

-A vitamini eksikliği 

-Hiperglisemi 

İleri prenatal görüntüleme teknikleri sayesinde bu hastaların çoğu 18-20. Gestasyon 

haftasında yapılan US ile tanı almaktadır. Prenatal dönemde tanı alan genetik 

malformasyonların %20’ sinden fazlasını bu hastalar oluşturmaktadır (46). En sık izole 

(sendromik olmayan) olarak görülür. Otozomal resesif/dominant kalıtılan bir sendromun 

parçası olarak karşımıza çıkabildiği gibi tek gen hastalıkları da konjenital böbrek ve üriner 

sistem anomalilerine sebep olabilir (11). Böbrek ve üriner sistem anomalileri alt ve üst üriner 

sistem anomalileri şeklinde sınıflandırılabilir (Tablo 4.3). 
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Tablo 4.3: Böbrek ve Üriner Sistemin Konjenital Anomalileri Sınıflaması 

ÜST ÜRİNER SİSTEM ANOMALİLERİ                                       ALT ÜRİNER SİSTEM ANOMALİLERİ 

I.Renal disgenezis    

 1. Renal Agenezi 

 2. Çok Sayıda Böbrek 

 3. Renal Displazi 

  - Multikistik Displastik Böbrek 

  - Obstrüktif Renal Hipoplazi 

 4. Renal Hipoplazi 

  - Basit(gerçek) Hipoplazi 

  - Segmental Hipoplazi (Ask-Upmark Böbreği) 

  - Oligomeganefroni                                                                                

I.Böbrek Pelvisi ve Üreter Anomalileri  

 1. Ekstrarenal Pelvis 

 2. Üreteropelvik Bileşke Darlığı 

 3. Üreterovezikal Bileşke Darlığı 

 4. Üreter Agenezisi 

 5. Üreter Duplikasyonu     

 6. Ektopik Üreter 

 7. Üreterosel 

 8. Megaüreter 

 9. Vezikoüreteral Reflü                     

II.Kistik Böbrek Hastalıkları     

 1. Otozomal Resesif Polikistik Böbrek Hastalığı 

 2. Otozomal Dominant Polikistik Böbrek 

Hastalığı 

 3. Medüller Kistik Hastalık/Nefronofitiz 

Kompleksi 

 4. İzole Böbrek Kisti                                                              

II .Mesane ve Üretra Anomalileri 

 1. Mesane Divertikülü 

 2. Mesane Ekstrofisi 

 3. Megasistis 

 4. Mesane Agenezisi 

 5. Mesane Hiopoplazisi 

 6. Üretra Atrezisi/Hipoplazisi 

 7. Posterior Üretral Valv                                                     

III.Şekil,pozisyon ve füzyon anomalileri 

 1. Pelvik Ektopik Böbrek 

 2. Torasik Ektopik Böbrek 

 3. Füzyonlu/Füzyonsuz Çapraz Ektopi 

 4. Atnalı Böbrek 

 

 

4.4.1 ÜST ÜRİNER SİSTEM ANOMALİLERİ 

4.4.1.1 Renal disgenezi                                                                        

4.4.1.1.1 Renal Agenezi 

Böbreğin bir veya ikisinin birden tam yokluğunu ifade eder. Renal anomaliler içinde 

en ağır seyreden tiplerden biridir ve çoğunlukla üreter agenezisi de eşlik eder (47). Böbrek 

gelişiminde mezenkimden salınarak tirozin kinaz (RTK) ve GFRA1’ e bağlanarak sinyal 
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yolağını başlatan glial hücre kaynaklı nörotropik faktörün (GDNF) öneminden yukarıda 

bahsedilmişti. Bu olaydan sonra epitel hücre çoğalması ve farklılaşması başlamaktadır. Eğer 

bu yolakta bir sorun olursa renal agenezi meydana gelmektedir. Bu durum fare deneylerinde 

gösterilmiş; ancak insanlarda mutasyon gösterilememiştir. Bunun nedeni insanda GDNF ve 

RET proteinlerindeki hafif bir azalmaya duyarlı olmaması ve homozigot mutasyonlarında 

(proteinin tam yokluğunda) ise fetal ölüme neden olmasıdır. Ancak GDNF regülatörleri olan 

EYA1, SIX1, 4, 5 mutasyonlarının brankiyootorenal sendroma ve buna eşlik eden renal 

ageneziye neden olduğu gösterilmiştir. BMP4, GDNF aktivitesini; Gremlin 1 (GREM1) ise 

BMP4 ‘ü inhibe eder. GREM1 mutasyonu taşıyan farelerde BMP4 inhibisyonuna bağlı renal 

agenezi saptanırken; BMP4 mutasyonunun insanlarda renal hipodisplaziye neden olduğu 

gösterilmiştir (42). 

Unilateral Renal Agenezi  

Unilateral renal agenezi insidansı her 450-1000 canlı doğum da birdir, heriki cinste 

eşit olarak görülür. Genellikle asemptomatiktir ve rastlantısal tespit edilir. Unilateral RA 

bazen prenatal US yapılırken gözden kaçabilir bunun nedeni aynı taraftaki adrenal bezin boş 

olan böbrek lojuna doğru yer değişikliği yapması ve böbrek olarak değerlendirilmesidir (48). 

Zaman içinde karşı böbrekte normalin iki katına çıkabilen kompansatuar büyüme olur. Bu 

hipertrofinin olmaması karşı böbrekte displazi veya hipoplaziye işaret edebilir. Bu durumda 

muhtemelen doğumdan başlayarak aşırı yüklenme nedeniyle bazı vakalarda proteinüri, fokal 

glomerüloskleroz ve böbrek yetmezliği gelişebilir. Tek taraflı renal agenezinin diyabetik anne 

çocuklarında ve zencilerde daha sık görüldüğü saptanmıştır (49). Karşı böbrekte %30-40 

oranında üreteropelvik darlık, hidronefroz, vezikoüreteral reflü ve bazen displazi eşlik edebilir 

(50). Prognoz karşı böbreğin fonksiyonel durumuna bağlıdır, eğer normal ise prognozun çok 

iyi olduğu söylenebilir (51). Son yıllarda; unilateral renal displazi veya bir böbreğin displazik 

diğer böbreğin agenetik olduğu vakalar aynı aile soyağacı içinde bildirilmekte ve bu nedenle 

herediter renal displazi sendromu olarak isimlendirilmektedir. Bu vakaların otozomal 

dominant kalıtım gösterdiği bulunmuştur, ancak bazı durumlarda anne ve babanın normal 

olmasına rağmen görülmesi herediter renal adisplazide başka kalıtım modellerinin de 

olabileceğini göstermektedir. Moerman ve arkadaşları (52) herediter renal displazili bir 

hastada de-novo 6p/19q translokasyonu saptamışlar ve 6p bölgesindeki genlerde kayıp 

olduğunu bulmuşlardır. 6p bölgesinde bulunan genlerin de normal böbrek gelişiminde önemli 

bir yere sahip olduğu gösterilmiştir (53). Tek taraflı renal agenezi diğer sistem 

malformasyonları ile beraber görülebilir; en sık solunum sistemi anomalileri eşlik eder, 
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diğerleri ise sindirim sistemi, genital sistem ve kalp anomalileridir. Çoğu tek taraflı renal 

agenezi izoledir, sendromik RA örnekleri; trizomi 13-18, VATER, Fraser Sendromu, 

Williams’ Sendromu, brakiotorenal sendrom, kloakal ekstrofi olarak sayılabilir (54). 

Bilateral Renal Agenezi 

Bilateral RA 1/5000 fetusta görülür. Erkeklerde kızlardan 2 kat daha sıktır (55). Ciddi 

oligohidramnioz ve sıklıkla fetal ya da perinatal ölümle sonuçlanır. Bu durum ‘Potter 

Sekansı’ (Şekil 4.6) olarak isimlendirilir, insidansı her 3000 doğumda birdir. Potter 

sekansında hipertelorizm, düşük kulak, basık ve büyük burun, kırışık cilt bulguları ve 

pulmoner hipoplazi görülür. Bu değişiklikler yine intrauterin idrar yapımının yetersiz olduğu 

bilateral renal displazi, hipoplazi ve otozomal resesif polikistik böbrek hastalığında da 

görülebilir. Bilateral pulmoner hipoplazi bilateral RA ya her zaman eşlik eden bir anomalidir 

(55). Pulmoner hipoplazi ağır olabilir ve pnömotoraks gelişebilir. Periton diyalizi başlanması 

düşünülebilir. Ancak pulmoner hipoplazinin derecesi, yaşamla bağdaşıp bağdaşmadığı periton 

diyalizine başlarken göz önünde bulundurulmalıdır (51). Önceki dönemlerde daha kötü 

prognozlar (56) bildirilirken özellikle yenidoğan yoğun bakımdaki gelişmeler ve son dönem 

böbrek yetmezliği tedavisindeki tecrübelerin artması ile daha iyi prognozlar bildirilmeye 

başlanmıştır (51). Fransa da yapılan bir çalışmada iki aile incelenmiş (bunlardan biri akraba) 

ve renal gelişimde önemli rol oynayan ITGA8 (integrin alfa8 proteinini kodlayan) geninde 

resesif mutasyonlar saptanmış ve bilateral renal agenezinin otozomal resesif bir bozukluk 

olabileceği öne sürülmüştür. Bu nedenle bu hastaların birinci derece akrabalarına tarama 

amacıyla böbrek ultrasonografisi yapılması önerilmektedir (57). 

     

Şekil 4.6: Potter Sendromu (57) 
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 Tek taraflı veya çift taraflı RA’nın ilişkili olduğu çok sayıda sendrom ve asosiasyon 

(iki veya daha fazla fenotipik özelliğin normalde beklenenden daha sık birlikte görülmesi, 

temelde genetik bir defekt yoktur) bulunmaktadır. Bunlardan birkaç tanesi; Turner sendromu, 

VACTERL asosiasyonu (vertebral, anal, kardiyak, trakeal, özefajiyal, renal, ekstremite 

anomalileri), Klippel– Feil sendromu ve CHARGE asosiasyonu (koloboma, kardiyak hastalık, 

koanal atrezi, büyüme ve gelişme geriliği, genital hipoplazi, kulak anomalileri) dur. 

  Tanı koymak için kullanılan en basit yöntem abdominal US’dir, şüpheli olgularda 

intravenöz piyelografi, bilgisayarlı tomografi ve radyonüklid çalışmaları yardımcı olabilir. Bu 

tanı yöntemleri kullanılırken ektopik böbrek olasılığını dışlamaya dikkat edilmelidir. 

4.4.1.1.2 Renal Hipoplazi 

Hipoplazi yapısal olarak böbreklerin normal fakat küçük olduğu, primer olarak nefron 

sayısının az olması olarak tanımlanabilir (51). Üreterik tomurcuk dallanmasındaki bir defekt 

nefron sayısında azalmaya yol açacağından hipoplaziye neden olur. Üreter ucundan salınan 

WNT11; mezenkim üzerine etki ederek GDNF ekspresyonunu artırır; WNT11’deki herhangi 

bir mutasyon ya da GDNF-RTK sinyalinde herhangi bir azalma renal hipoplazi ile sonuçlanır. 

PAX2; GDNF-RTK sinyalizasyonunu aktive ederek üreter dallanması ve nefron 

oluşumuna katkıda bulunmaktadır. Bu gendeki heterozigot bir mutasyon renal hipoplazi ile 

seyreden renal kolobom sendromuna yol açmaktadır (47).  

Özellikle çocukluk çağlarında küçük displazik böbrekle ve kazanılmış hastalıklara 

bağlı küçülme ile ayırıcı tanısını yapmak gerekir (53). Displazi genellikle alt üriner sistem 

anomalileri ile birlikte olurken, hipoplazi çoğunlukla izole böbrek anomalisi olarak görülür 

(58). Displazinin dışlanabilmesi için mutlaka histopatolojik incelemeye gereksinim vardır. 

Diğer malformasyonlarla birlikte olmadığı sürece renal hipoplazi asemptomatiktir (59). 

Bilateral renal hipoplazi renal yetersizlik, hipertansiyon ve KBY ye yol açabilir. Renal 

hipoplazinin tanımlanmış 3 formu bulunur (48): 

-Basit (gerçek) hipoplazi 

-Segmental hipoplazi (Ask-Upmark böbreği) 

-Oligomeganefroni (oligonefronik hipoplazi) 

 



24 

 

Basit(Gerçek) Renal Hipoplazi 

Nedeni bilinmeyen, nadir görülen bir konjenital defekt olan basit hipoplazide böbrek 

loblarının sayısı azalmıştır ve böbrek ağırlığı hastanın yaşına göre olması gerekenin %50 

sinden azdır (60). Genellikle tek taraflıdır ancak çift taraflı da olabilir. Normal bir böbrek 10 

ya da daha fazla lob içerirken hipoplazide 5 ya da daha az lob vardır ve displazik doku 

içermez (61).Bilinmeyen bir nedenle erkeklerde daha sık görülür ve sıklıkla sol böbrek 

etkilenir. Renal US de etkilenen böbrek küçük, renal papilla ve minör kaliksler sayıca azalmış 

olarak görülür. Kontralateral böbrekte kompansatuar hipertrofi vardır. Basit renal hipoplazi 

böbreğin küçük olarak görüldüğü diğer durumlardan (displazik böbrek, vasküler nedenli son 

dönem böbrek ve pyelonefrit) ayırtedilmelidir. Displazik böbreğin aksine parankim normaldir 

(48). 

Segmental hipoplazi (Ask-Upmark böbreği) 

Segmental bir renal skardan kaynaklanan fokal renal hipoplazidir. İlk kez 1929 da Eric 

Ask-Upmark tarafından konjenital unilateral renal hipoplazi olarak tanımlanmıştır. Derin 

kapsüler oluklar ve renal piramitlerde sayıca azalma ile karakterizedir. Mikroskopik olarak 

hipoplazik olanlarda glomerül izlenmez, tiroid yapısındakine benzer tübüller ve arter 

duvarında kalınlaşmalar dikkat çekicidir. Oldukça nadir görülür. Üriner sistem enfeksiyonları 

ve VUR’ un sık olması nedeni ile çoğunlukla kızlarda görülür. Anormal renin salınımına bağlı 

olarak ciddi hipertansiyon sıklıkla eşlik eder (62). Genellikle tek taraflıdır, ancak bilateral 

asimetrik segmental hipoplazi vakaları da rapor edilmiştir. Orta zonda derin ve dar segmental 

skarlara sahip küçük bir böbreğe neden olur. Bu yarık skarlar klasik radyolojik bulgudur. 

Ayırt edici özelliği tiroid bezindeki benzer şekilde glandlardan oluşan parankim altında 

seyreden, lateral konveksitede bir veya daha fazla derin oluk bulunmasıdır. Hipoplazik 

segment komşu bölgelerden ayırt edilebilir. Bu böbrekler çoğunlukla vezikoüreteral reflüye 

bağlı gelişen pyelonefrit kaynaklıdır ve edinseldir. Hastalar genellikle 10 yaş üzerinde tanı 

alır. Ciddi hipertansiyon, hipertansif ensefalopati- retinopati gibi belirtiler olabilir (62). 

Tek taraflı hastalığı olanlarda parsiyel veya total nefrektomi ile hipertansiyon kontrol 

altına alınabilir. Eğer kan basıncı kontrol altına alınamazsa diğer böbrekte farkedilmemiş skar 

veya generalize ateroskleroz olabileceği unutulmamalıdır. Eğer hastalık bilateral ise diyaliz 

veya transplantasyon gerekebilir.  
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Oligomeganefroni (oligonefronik hipoplazi) 

Renal hipoplazinin nadir görülen bir formudur, azalmış nefron sayısı ve genişlemiş 

glomerul ile karakterizedir. Çoğu vakanın nedeni bilinmemektedir. Gestasyonun 14-20. 

Haftaları arasında metanefrik blastemin gelişiminin durması sonucu nefronda hipertrofi oluşur 

(64). İkinci dekatta yavaş ilerleyen böbrek yetersizliği gözlenir. Oligomeganefroni sıklıkla 

düşük doğum ağırlığı ile ilişkilidir ve erkeklerde daha sık görülür (4). Klinik olarak bulantı, 

kusma, epizodik dehidratasyon, proteinüri, poliüri, asidoz ve büyüme geriliği ile prezente 

olabilir. Kalıtımsal paterni bulunmamakla birlikte bazı hastaların aile bireylerinde konjenital 

renal lezyonlar rapor edilmiştir. Kontralateral agenezi gözlenen iki olgu dışında tanı alan 

bütün olgular bilateraldir. Genetik olarak 4p delesyonu sorumlu tutulmaktadır. Hastalığın ileri 

dönemlerinde genişlemiş ve sklerotik glomerul, atrofik tübüller ve intersisyel fibröz gözlenir 

(4). Uzun dönem izlenen asemptomatik proteinürisi nedeni ile takip edilen bazı hastalarda 

yapılan renal biopside oligomeganefroni (geç başlangıçlı) saptandığı bildirilmiştir. PAX2 

geni, HNF-1 mutasyonları ile birliktelik gözlenmektedir (63). Kesin tanı histolojik olarak 

koyulur. Tedavi desteğe yöneliktir (64). 

4.4.1.1.3 Renal Displazi 

Renal displazi; dallanması ve farklılaşması tam olmayan nefron ve toplayıcı 

tübüllerden oluşan, stroması artmış, kistik yapılar bulunduran, metaplastik doku içerebilen 

yapılardır. Altta yatan neden genellikle mekanik faktörler (obstrüksiyon), teratojenler ve 

ilaçlardır. Bazen bunlar olmadan da gelişebilir (48). Renal ageneziden farklı olarak 

nefrogenezin ilerleyen basamaklarındaki duraksamalardan kaynaklanır (65). Patolojisinde 

mezenkimal ve epitelyal yapıda anormal farklılaşma, artmış stroma, nefron ve toplayıcı tübül 

sayısının azalması, kortikomedüller yapının kaybı ve displastik yapılar (kemik, kıkırdak) 

saptanır (47). Displazi otopsi serilerinde %2 oranında saptanır ve erkeklerde daha sıktır (58). 

Çoğunlukla sporadiktir, %90 oranında alt üriner sistem tıkanıklığına eşlik eder (61). Bazen, 

%10 oranında herediter sendromların bir parçası olarak da görülebilir (66).  Kardiyovasküler 

sistem, santral sinir sistemi ve iskelet anomalileriyle birliktelik gösterebilir (67). Eğer 

displazik böbrekte kistler görülürse bu duruma multikistik displastik böbrek denir. Nefron 

segmentleri etkilenebilir; atrofik veya kistik görünümle beraber tübül çevresindeki 

mezenkimal doku halkalar halinde izlenebilir (48). Tek taraflı renal displazide %40 oranında 

karşı üriner sistemde vezikoüreteral reflü, hidronefroz ve agenezi görülebilir (68). Bilateral 

renal displazi oligohidramnioz ve ilerleyici renal yetersizlik ile karakterizedir. Çoğunlukla 
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intrauterin ya da yenidoğan döneminde kaybedilir (68). Üriner sistem US de bilateral ekojen 

böbrekler, kortikal diferansiasyon kaybı ve kortikal kistler görülebilir (51). 

4.4.1.1.3.1 Multikistik Displastik Böbrek (MKDB) 

Multikistik displastik böbrek (MKDB) hastalığı çocuklarda böbreğin en yaygın kistik 

hastalıklarından olup, abdominal kitlenin infantlarda en sık neonatal dönemde ise 2. sık 

sebebidir (69). Fetal üropatilerin %10’undan daha fazlasını oluşturur. Amerikan Pediatri 

Akademisi, herzaman kistler ile ilişkili olan pirimitif duktusların ve metaplastik kıkırdak 

adacıklarının varlığı ile karakterize olan displazi kavramına açıklık getirmiştir. MKDB nin 3 

farklı formunu tanımlamıştır (70): 

1-Solid kistik displazi 

2-Multikistik displastik böbrek 

3-Hidronefrotik form  

MKDB non herediterdir, 1/4300 doğumda görülmektedir ve patogenezi 

multifaktöriyeldir (48). Etiyolojide en çok kabul görülen görüş erken obstrüksiyonun bir 

sonucu olarak ortaya çıktığıdır. MKDB etiyolojisi ile ilgili öne sürülen diğer bir hipotez ise, 

erken fetal hayatta metanefrik blastem indüksiyonunun üreterik tomurcuk göçü tarafından 

kesintiye uğratılmasıdır (15). Prognoz genellikle hastaların karşı taraf böbreğinin 

sağlamlığına, eşlik eden böbrek dışı anomalilere ve komplikasyonlara bağlıdır. MKDB 

hastalığında arteriyel hipertansiyon başlıca görülen komplikasyondur. MKDB hastalarında 

hipertansiyon patogenezinde, renin aracılı hipertansiyon gelişimi genel kabul görmektedir. 

MKDB olgularının büyük kısmı tek taraflı ve asemptomatiktir. Nadiren bilateral tutulum olur 

ve bu durum yaşamla bağdaşmaz (71). Tek taraflı vakalarda ise en çok sol böbrek etkilenir. 

MKDB erkeklerde daha sık görülür. Bilateral MKDB ise kızlarda iki kat daha fazla 

görülmektedir (72). Makroskopik olarak MKDB genellikle birkaç milimetre ile birkaç 

santimetre arasında değişen bir çapa ulaşabilir. Sıklıkla sıvı içerikli non-komünike kistler 

şeklinde prezente olurlar (73). Geçmişte MKDB hastalarının büyük bir kısmına yaşamlarının 

ilk yılında teşhis konuluyordu. Bunların yaklaşık üçte biri batında ele gelen kitle ile, üçte biri 

MKDB’nin bası etkisine bağlı iştahsızlık ve kusma şikayetleri ile başvurur iken; geri kalanları 

ise idrar yolu enfeksiyonları ve konjenital anomaliler araştırılırken tesadüfen tespit edilirdi 

(71). Rutin prenatal USG ile birlikte MKDB’nin klinik prezentasyonu da dramatik olarak 

değişmiştir. Günümüzde prenatal tanı standart iken semptomatik tanı çok nadir görülmektedir. 
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Daha geç tanı almış olan büyük çocuklarda karın ağrısı, hematüri, hipertansiyon ve ele gelen 

kitle gibi semptomlara neden olabilmektedir (72). 

MKDB’li hastaların yaklaşık %50’sinden fazlasında diğer üriner sistem anomalileri de 

eşlik etmektedir (71). Kontralateral ÜPB obstrüksiyonu, MKDB ile en çok ilişkilendirilen 

ürolojik anomali iken son yıllarda yenidoğan döneminde sistografinin artan rutin kullanımı 

sonucu vezikoüreteral reflünün (VUR) daha sık rastlandığı tespit edilmiştir. Daha çok 

kontralateral böbrekte görülen ve genellikle düşük dereceli olan VUR’un prognostik önemi 

vardır (15). Üreterovezikal bileşke obstrüksiyonu ise MKDB’li hastaların %6’sında 

görülmektedir (48). Üreteral ektopi ve üreterosel, diğer kontralateral obstrüktif üropatilerdir 

(15). MKDB kardiyak, respiratuvar ve gastrointestinal sistemleri içeren farklı anomalilerle de 

birlikte görülebilir. Ayrıca tek gen mutasyonu sonucu ortaya çıkan bazı nadir sendromlarla da 

ilişkilendirilmiştir (71). 

Tablo 4.4: Multikistik Displastik Böbrek 

ANAHTAR NOKTALAR: MULTİKİSTİK DİSPLASTİK BÖBREK 

MKDB kistlerden oluşan displastik böbrektir. Nefrogeneziste görev alan aktif ekspresyon 

genleri morfolojik değişikliğe uğramıştır. 

Böbrekler genellikle küçülür veya görüntüleme tekniklerinde displastik böbrek görülmez, 

nadiren wilms tümörü ile ilişkilidir. 

Hastalar, en az yaşamın ilk beş yılı boyunca tümör ve hipertansiyon açısından takip edilmelidir. 

Nefrektomi için kesinleşmiş bir karar olmasa da solid doku artışı halinde düşünülmelidir. 

Hastaların %15’ inde kontralateral böbrekte reflü mevcuttur. Bu yüksek reflü insidansı 

nedeniyle multikistik böbrekli yenidoğanlarda voiding sistoüretrogram yapılması 

önerilmektedir. 

 

            Pankreas, böbrek ve karaciğer başta olmak üzere birçok dokudan salınan bir 

transkripsiyon faktörü olan HNF-1β (hepatosit nükleer faktör) yi kodlayan gendeki mutasyon 

sonucunda otozomal dominant kalıtılan ‘’maturity-onset diabetes of the young, type 5 

(MODY type 5)’’ ve renal kistler (renal kist ve diabet birlikteliği) oluşmaktadır. Ayrıca 

çocuklarda prenatal ultrasonografide hiperekojen böbrek görünümüne neden olan renal 

hipoplazi/displaziye de yol açabilmektedir (74). MKDB’ nin kesin tanısı radyografik olarak 
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konulmalıdır. Ultrasonografide geniş, ince duvarlı, böbrek dokusu içermeyen kitle şeklinde 

görülür. Doppler ultrasonografide renal arter görülemez (51). Sintigrafi ile non-fonksiyone 

olan böbrek gösterilir. Antenatal şüphesi olan yenidoğanda, eğer postnatal US bulguları 

normal ise 6 haftalıkken US kontrolü gerekir; çünkü doğumda relatif oligüriye bağlı yalancı 

negatif sonuçlar alınabilir (15). MKDB’ li hastalar diğer üriner sistem anomalileri açısından 

kontrol edilmelidir. VUR elimine edilene kadar yenidoğanda antibiyotik proflaksisine 

başlanmalıdır. Genellikle asemptomatik olan MKDB’ nin yönetimi son zamanlarda pediatri 

ve ürolojinin tartışmalı konularındandır. Önceleri displazik dokunun neoplastik potansiyeli 

düşünülerek nefrektomi önerilirken günümüzde US ve klinik değerlendirme ile takip 

önerilmektedir (73). Medikal izlem Wilm's tümörü gelişme riski düşük olmasına rağmen 

önerilen ultrasonografik değerlendirme sıklığı konusunda bir fikir birliği bulunmamaktadır. 

US genellikle hayatın ilk 2 yılında üç ayda bir, 5 yaşına kadar ya da kitle küçülene kadar 6-12 

ayda bir yapılmalıdır. Kompansatuar hipertrofi beklenen kontralateral böbreğin boyutları ve 

ekojenitesi de dikkatle izlenmelidir. Hastada ÜPB darlığı, renal pelvis dilatasyonu tespit 

edilmişse daha yakın US takibi gerekir (15). Aileler kan basıncının belirli aralıklarla 

ölçülmesi ve karın muayenesi yapmak üzere bilgilendirilmelidir. Wilms tümörü çok hızlı bir 

şekilde gelişebilir ve negatif bir US sonrasındaki 6 ay içinde kitle palpe edilebilir hale 

gelebilir. MKDB kaynaklı diğer renal maligniteler için ise hayat boyunca radyolojik kontrol 

gereklidir. MKDB’ de şüpheli bir büyüme veya genişleme olduğunda ise cerrahi gerekir (48). 

4.4.1.1.3.2 Obstrüktif Renal Displazi 

Obstrüktif renal displazi alt idrar yolu obstrüksiyonu ile birlikte görülür. Çoğu 

formunda fetal US’ de aşırı genişlemiş mesane izlenirken diğer vakalarda hidroüreter veya 

dilate renal pelvisi görebilmek için detaylı bir inceleme gerekir. Pelviste idrar birikimi ile 

oluşan hidrostatik basınç sonucu medullaya bası olur ve hidronefroz gelişir. Renal korteks 

ve/veya medullada fibroz gelişimi intrauterin obstrüksiyon gelişme zamanı ile ilişkilidir (57). 

4.4.1.2 Kistik böbrek hastalıkları  

Böbreğin kistik lezyonları herediter ve herediter olmayanlar ile edinilmiş olarak 

gözlenen kistleri içeren çok geniş lezyon aralığına sahiptir. Bunlar tek bulgu olabileceği gibi 

ekstrarenal bir hastalığa eşlik edebilir veya iyi bilinen bir klinik sendromun parçası olabilir. 

Bu nedenle kistik lezyonlar değişik birimleri içeren disipliner yaklaşım gerektirir.  
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4.4.1.2.1 Otozomal resesif polikistik böbrek hastalığı 

Otozomal polikistik böbrek hastalığı, konjenital hepatorenal fibrokistik sendromlar 

grubunda olup çocuklarda önemli karaciğer ve böbrek ilişkili morbidite ve mortalite 

nedenidir. Herediter olan bu hastalık 20.000-40.000 doğumda bir görülmektedir (57) 

Toplayıcı kanal ve biliyer sistem epitelinin terminal farklılaşmasında rol oynayan fibrosistin 

(poliduktin) proteini ve bu proteini kodlayan PKHD1 (polikistik böbrek ve karaciğer 

hastalığı) geninin hastalığa neden olduğu düşünülmektedir (47). Bu hastalık geçmişte 

perinatal, neonatal, infantil, juvenil olmak üzere dört gruba ayrılmış olsa da, bugün bunların 

genetik açıdan değil sadece hastalığın ortaya çıkış yaşı ve buna bağlı olarak klinik belirtiler 

açısından farklı olduğu kabul edilmiştir (75). Hastalık çoğunlukla yenidoğan ve erken 

çocukluk çağında ortaya çıkmakla birlikte, ortaya çıkışı adölesan yaşa kadar uzayabilir. Hasta 

çocukların hemen hepsinde böbreklerle birlikte karaciğerde de patoloji (konjenital hepatik 

fibröz) vardır. Erken yaşlarda genellikle böbrek lezyonları baskın iken daha geç yaşta ortaya 

çıkan hastalıkta karaciğer hastalığı belirtileri ön planda yer alır (57). Çocuklar doğduğunda 

karınları belirgin derecede şiştir. Bu çocuklarda oligohidramnioz, akciğer hipoplazisi ve 

Potter Sendromu görülebilir. Bebeklerin bir kısmı ya ölü doğar ya da doğumdan hemen sonra 

böbrek ve solunum yetmezliği nedeniyle ölürler. %70-80’ i yenidoğan dönemini atlatır ve 

çoğunda ilerleyici böbrek yetmezliği gelişir. Bazılarında ise böbrek fonksiyonları kısmen 

korunur fakat karaciğer bulguları ağırlık kazanır. Makroskopik incelemede böbrekler simetrik 

olarak büyümüş ve şekilleri bozulmamıştır. Yüzeyden kabarık olmayan 1-2mm çapında 

sayısız kistler görülür (65). 

Bütün hastalarda doğumda asemptomatik mikroskobik anormalliklerden konjenital 

hepatik fibroza kadar değişen bir yelpazede biliyer duktal anormallikler vardır. Karaciğer 

tutulumunun temel patolojik bulgusu, primer duktal tabaka tutulumuna bağlı olarak gelişen 

periportal fibrozisin eşlik ettiği biliyer disgenezidir (75). Karaciğer lezyonu erken dönemde 

hafif portal genişleme, safra kanallarında düzensiz proliferasyon ve hafif dilatasyon şeklinde 

gözlenirken, uzun dönem yaşayanlarda portal fibrozisin artmasıyla konjenital hepatik fibrozis 

olarak bilinen portal hipertansiyona yol açan lezyona ilerler (76).   

4.4.1.2.2 Otozomal dominant polikistik böbrek hastalığı 

Otozomal dominant polikistik böbrek hastalığı geç başlangıçlı, sistemik bir hastalıktır 

ve tüm nefron segmentlerinde geniş, fokal kistler ile karakterizedir. Genel olarak orta yaşa 

kadar asemptomatik olsa da %2-5 oranında yenidoğan döneminde başlar ve ağır seyreder. 
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Yenidoğan başlangıçlı otozomal dominant polikistik böbrek hastalığını otozomal resesif 

tipten ayırmak ancak genetik ve histolojik değerlendirme ile mümkündür. Bu hastalığa yol 

açan genler PKD1 ve PKD2 genleridir ve bıunlar sırasıyla polisistin-1 ve polisistin-2 

proteinlerini kodlar (75). 

4.4.1.2.3 Juvenil nefronofitiz  

Juvenil nefronofitiz kortikomedüller bileşke veya derin medullada distal kıvrımlı tüp 

veya toplayıcı tübüllerden kaynaklanan küçük kistler ve tübülointerstisyel hasarla birlikte 

seyreden otozomal resesif bir hastalıktır. Çocuklarda kronik böbrek yetmezliği nedenlerinden 

biridir (77). 

4.4.1.2.4 İzole böbrek kisti 

Patogenezi aydınlatılamamış olan bu kistler yenidoğan döneminde nadiren de olsa 

görülebilirler. Çapları genellikle 5cm den küçük nadiren 10cm olabilir, klinik olarak anlam 

taşımazlar. Normal böbrek zemininde gelişmeleri ile kazanılmış böbrek kistlerinden ayırt 

edilebilirler. Makroskopik olarak şeffaf görünen, düzgün gri bir membranla kaplı berrak sıvı 

içeren kistler olarak görülür (78). 

4.4.1.3 Şekil, pozisyon ve füzyon anomalileri 

4.4.1.3. .Ektopi 

Böbrekler pelviste başlayan embriyolojik gelişimleri sırasında giderek yükselir ve 

sonuçta lomber bölgedeki yerini alır. Yükselmeyle birlikte başlangıçta ön tarafta bulunan 

hilus da böbreğin rotasyonu sonucu iç tarafa geçer. Bu işlemin kesintiye uğraması genellikle 

böbreğin normalden aşağı pozisyonda (en sık olarak pelviste) yerleştiği ektopiye ve bunların 

çoğunda gözlenen hilusun ön yüzde kaldığı malrotasyona neden olur. Çok nadir olarak da 

torasik yerleşimli olabilir (58). Bazen de ektopik böbrek orta hattın diğer tarafında 

yerleşebilir, bu durumda üreter orta hattı çaprazlayarak mesaneye normal yerinden açılır. 

Aynı tarafta yer alan böbrekler birbirine yapışık olabilirler. Ektopik böbrekler 1/3 oranında 

hipoplazik veya displazik olabilir (66). Ektopik böbreklere üreter anomalileri eşlik edebilirse 

de genellikle asemptomatiktir ve tesadüfen saptanır. Pelvis ve üreterlerin kıvrılma ve 

katlanmaları nedeniyle idrar akımı güçleşip hidronefroza, enfeksiyon ve taş oluşumuna neden 

olabilir. Hipoplazi, displazi ve hidronefrozun eşlik etmediği ektopik böbreklerde ek 

anomalilerin olma sıklığı oldukça düşüktür (60). 
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4.4.1.3.2 Atnalı Böbrek  

Böbreğin en sık rastlanan füzyon anomalisidir İki böbreğin sıklıkla alt, nadiren üst 

kutuplarından parankimlerin birbiriyle devam edecek şekilde kaynaşmış olmalarına bağlı 

olarak at nalı görünümü almaları sonucu oluşur. Bazen parankim dokusu olmaksızın fibröz bir 

bant ile birleşebilirler (17). Erkeklerde daha sıktır. Sağ ve sol metanefrik blastem yükselirken 

birbirlerine dokunur pozisyondadır daha sonra her iki blastemin birbirinden ayrılması gerekir 

fakat böbreklerin arteriyel çataldan geçerken birbirlerine doğru itilmeleri yüzünden bu 

ayrılma gerçekleşmez ve alt kutuplarda birbirine yapışık kalmaya devam ederler. At nalı 

böbrek anomalisinde böbrekler rotasyonunu tamamlamamıştır. Bu nedenle renal pelvis 

genellikle önde ve ekstrarenaldir. Üreterler de böbreğin ön yüzünden çıkarlar ve istmusun 

önünden aşağı doğru inerler. Üreter duplikasyonu gibi üreter anomalileri de atnalı böbrekle 

birlikte sık görülür. Genellikle asemptomatiktir (79). Bazen ÜPB darlığı gelişebilir ve hastalar 

buna bağlı böbrek taşı, hematüri ve İYE ile başvurabilirler (57). Turner sendromlu çocukların 

%7’sinde görülür (66). Birleşim bölgesinin nefroblastik dokudan zengin olması nedeniyle 

Wilms tümörü gelişme riski normal popülasyondan fazladır (80). 

4.4.2 ALT ÜRİNER SİSTEM ANOMALİLERİ 

4.4.2.1 Böbrek Pelvisi ve Üreter Anomalileri                                  

4.4.2.1.1 Üreteropelvik Bileşke Darlığı 

Üreteropelvik bileşke darlığı antenatal hidronefrozun en sık nedenlerinden biridir. Her 

1500-2000 canlı doğumda bir görülür (57). Erkeklerde ve sol böbrekte daha sık görülmekle 

birlikte vakaların %10-40’ ında bilateral tutulum vardır (81). Patogenezinde farklı teoriler öne 

sürülmüştür. Bunlardan ilki rekanalizasyon teorisi; rekanalizasyon üreterin ortasından uçlara 

yani ÜPB’ye ve ÜVB’ye doğrudur, bu aşamada darlık nerede oluştu ise ona göre klinik bulgu 

verir; ÜPB’de ise hidronefroz (HN), ÜVB’ de ise hidroüreteronefroz gelişir. ÜPB histolojik 

olarak incelendiğinde bu bölgede daha az sayıda kas hücresi vardır ve kaslar yeterice 

fonksiyon gösteremez sonuç olarak peristaltizm sağlanamaz. Bir diğer teori ise üreterin 

pelvisle bağlandığı noktada bir açılanma oluşması sonucu akımın bozulmasıdır. ÜPB 

darlığına neden olan en sık dış faktör ise ÜPB’ ye yakın seyreden aberan böbrek damarlarının 

neden olduğu mekanik tıkanıklıktır (57). Prenatal US’de renal pelviste dilatasyon, üreter ve 

mesanenin ise normal olduğu durumlarda ÜPB darlığından şüphe edilmelidir. Tek taraflı 

darlıklar, karşı böbrek normal fonksiyona sahipse böbrek yetmezliğine yol açmaz ve 
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kendiliğinden düzelme şansı vardır. Atnalı böbrek, ÜVB tıkanıklığı, üreter hipoplazisi ve 

duplikasyonu ve VUR ile birlikteliği sıktır (82). 

4.4.2.1.2 Üreterovezikal bileşke darlığı 

Üreterovezikal bileşke darlığı üreteri saran kas tabakasındaki hücresel eksiklikten 

kaynaklanmaktadır. Bu da adinamik ve fonksiyonel tıkanıklığa neden olan bir segment ile 

sonuçlanmaktadır. Dolayısıyla üreterin proksimal kısmında dilatasyon olmakta ve ikincil 

olarak mega üreter gelişmektedir (83). 

4.4.2.1.3 Üreter agenezisi 

Patogenezinde üreter tomurcuğunun oluşamaması sorumlu tutulmaktadır. Üreter 

tomurcuğu oluşamadığından böbrek gelişimi için gerekli olan metanefrik blastemle karşılıklı 

etkileşim de gerçekleşemez ve aynı taraftaki böbrek de agenetik olur (84). 

4.4.2.1.4 Üreter duplikasyonu 

Üreterin en sık görülen anomalisidir. Genellikle tek taraflıdır ve kızlarda daha sık 

görülür (57). Embriyogenez esnasında üreter tomurcuğunun erken bölünmesi ya da aynı anda 

iki tane üreter tomurcuğunun oluşması sonucunda duplikasyon kısmi veya tam olabilir. Kısmi 

olanda üreterler mesanenin üzerinde birleşirler ve tek bir delik ile mesaneye açılırlar. Tam 

olan tipinde ise üreterler ayrı ayrı mesaneye açılırlar. Mesaneye açılım yeri nedeniyle alt pole 

yerleşmiş olan üreter VUR’a neden olabilir (57). FOXC1, SLIT2 ve ROBO2 mutasyonlarının 

GDNF ekspresyonuna yol açarak üreter duplikasyonuna neden olduğu gösterilmiştir (47). 

4.4.2.1.5 Ektopik üreter 

Üreterin mesaneye normal giriş yerinin dışında açılması durumudur. Üreter 

tomurcuğunun gelişim bozukluğu nedeniyle oluşur. Çocuklarda üriner inkontinansın nadir 

nedenlerinden biri olan ektopik üreter kızlarda daha sık gözlenir. Çoğu vaka asemptomatik 

iken tanı alanların %80 inde çift toplayıcı sistem eşlik etmektedir (85). Erkeklerde ektopik 

üreter posterior üretraya, mesane alt kısmına, seminal veziküle veya ejakülatör kanala açılır. 

Kızlarda ise mesane alt kısmına, üretraya, vestibül veya vajinaya açılır. Ektopik üreter sıklıkla 

çift toplayıcı sistem ve üreterosel ile birlikte görülür. Tirozin kinaz reseptör antagonisti olan 

SPRY1 genindeki mutasyon sonucu oluştuğu düşünülmektedir (47). 
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4.4.2.1.6 Üreterosel 

Üreterin mesaneyle birleştiği en uç kısmında meydana gelen kistik dilatasyondur. Bu 

kistik genişleme tıkanıklığa neden olabilir ve bu nedenle de üreterin proksimalinde dilatasyon 

gelişebilir (86). 4000 canlı doğumda bir görülür, kızlarda erkeklerden daha sıktır. En sık 

başvuru nedeni tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu iken taş, işeme disfonksiyonu ve renal 

yetmezlik de görülebilir (87). 

4.4.2.1.7 Megaüreter 

Megaüreter; üreterin anormal şekilde genişlemesidir. Bu durum üreterin kendisiyle 

ilgili nedenlerden (primer, konjenital) veya mesanedeki patolojiler nedeni ile idrarın 

proksimalde birikip üreterde genişleme oluşturmasıyla ilgili (sekonder) olarak meydana 

gelebilir. Erkeklerde ve sol tarafta daha sıktır. Kontralateral böbrekte %10-15 renal agenezi ya 

da displazi eşlik eder. Primer megaüreter (PM); obstrüktif PM, reflünün eşlik ettiği PM ve 

reflünün eşlik etmediği obstrüktif olmayan PM olmak üzere üçe ayrılır. Obstrüktif 

megaüreter; üreterin peristaltik aktivitesi olmayan distal kısmından dolayı proksimal kısmın 

genişlemesi nedeni ile olur. Üreter orifisi genelde normaldir. Üreterin distalinde üreterden 

kaynaklı patolojiler sonucu oluşur. Reflünün eşlik ettiği megaüreterde ise üreterosel, üreter 

duplikasyonu, üreterovezikal bileşkedeki patolojilerden dolayı üreterin aşırı genişlemesi söz 

konusudur. Reflünün eşlik etmediği obstrüktif olmayan megaüreterde ise ne reflü ne de 

distalde herhangi bir darlık vardır. En sık görülen tipi budur. Hastalar tekrarlayan idrar yolu 

enfeksiyonu, taş nedeni ile başvururlar. Tanıda US, işeme sistoüretrografisi, intravenöz 

piyelografi (IVP), sintigrafik görüntüleme yöntemleri gibi tetkikler kullanılabilir. Hastalar 

genellikle asemptomatiktir. Renal fonksiyon %40 ‘ın altına inerse, ciddi parankim hasarı 

varlığında, her iki böbrek ekilendiğinde, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu veya hastada hem 

soliter böbrek olup hem de megaüreter varsa hızlı bir şeklide cerrahi planlanmalıdır (88). 

4.4.2.1.8 Vezikoüreteral reflü 

Vezikoüreteral reflü; idrarın, depolanması ve boşaltılması esnasında mesaneden 

üretere doğru retrograd akımını ifade eder. Üreterin mesaneye giriş açısı, yeri ve mesane 

duvarı içindeki uzunluğu pasif bir fizyolojik kapak mekanizması oluşturmaktadır. Bu 

mekanizma idrarın mesaneye rahatça akmasına izin verirken, işeme sırasında mesane içi 

basıncın artmasına rağmen idrarın böbreklere doğru çıkmasını engellemektedir. Üreterik 

tomurcuğun anormal formasyonu sonucu üreterin submukozal katettiği mesafe kısalır ve 
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VUR meydana gelir. İYE ile başvuran çocuklarda altta yatan nedenin; 5 yaş altında %25-40, 1 

yaş altında ise %70 oranında VUR olduğu saptanmıştır (89). 

İnsidans tarama yapılan yaşa göre değişir, çünkü VUR zaman içinde spontan 

iyileşebilen bir durumdur. Yaşla birlikte üreterin intravezikal parçasının uzunluğu 

artmaktadır, bu da birçok vakada reflünün zaman içinde spontan olarak iyileşmesinin nedeni 

olarak görülmektedir (90). İdrar yolu enfeksiyonu geçiren çocuklarda VUR sıklığı 5 yaş 

altında %25-40, 1 yaş altında ise %70 tir. Erkeklerde genellikle daha yüksek derecede VUR 

tespit edilir. Kızlar daha sık İYE geçirmeleri nedeniyle daha sık tanı alırlar (89). 

Vezikoüreteral reflü saptanan hastaların %71,4’ ünde akraba evliliği olması ve VUR tanılı 

ailelerin çocuklarında 2/3 oranında reflü saptanması bu hastalığın genetik geçişli olduğu 

kanısını güçlendirmektedir (91). Vezikoüreteral reflü primer ve sekonder olmak üzere ikiye 

ayrılır. Primer VUR’da herhangi bir major anatomik anomali yoktur. Vezikoüreteral 

bileşkenin immatüritesi ya da minör yapısal anomalisi söz konusudur. Sekonder VUR’da ise 

mesane içi basıncı arttıran durumlar (nörojenik mesane, PUV, üretral stenoz üreterosel, 

komplet üreter duplikasyonu, ektopik üreter orfisi) veya inflamatuar olaylar veya geçirilen 

cerrahi girişimler söz konusudur. Vezikoüreteral reflünün spontan olarak gerilemesi VUR’un 

derecesine (Şekil 4.7), tek veya çift taraflı olmasına ve tanı anındaki yaşa bağlıdır. I- II. 

derece VUR %80, III. derece VUR % 50, IV. derece VUR % 30 oranında spontan geriler. V. 

derece reflüde spontan gerileme nadirdir. VUR mesanedeki bakterilerin üst üriner sisteme 

geçişini kolaylaştırmakta bu da pyelonefrite zemin hazırlamaktadır. VUR ve İYE birlikteliği 

sonucu oluşan renal hasar reflü nefropatisi olarak isimlendirilir. Son dönem böbrek hastalığı 

olan çocukların %15-20’sinde neden reflü nefropatisidir. Reflü nefropatisi çocuklarda görülen 

HT’nin en sık nedenlerinden biridir. Tüm bu nedenlerden dolayı erken tanı konulması ve 

doğru tedavi edilmesi çok önemlidir. 
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I. Kontrast madde, işeme sırasında ancak üreterin distal kesimine ulaşır  

II. Kontrast madde, renal kalikslere kadar çıkar, üriner sistemde dilatasyon yoktur. 

III. Üreter, renal pelvis ve kalikslerdeki orta dereceli dilatasyona rağmen, henüz 

renal kaliksler küntleşmemiştir. 

IV. Üreter, renal pelvis ve kalikslerdeki dilatasyon yanında renal kaliksler 

küntleşmiştir. 

V. Reflünün bulunduğu tarafta ileri derecede hidroüreteronefroz ve kıvrıntılı bir 

üreter vardır. 

 

Şekil 4.7: Vezikoüreteral Reflünün Derecelendirilmesi 

 

4.4.2.2 Mesane ve Üretra Anomalileri     

4.4.2.2.1 Mesane divertikülü 

Konjenital mesane divertikülü genellikle kasların yetersiz olarak oluştuğu, tipik olarak 

da üreterovezikal bölgede veya hipertrofiye olmuş kasların arasından oluşmaktadır. 

Konjenital mesane divertikülü çoğunlukla asemptomatiktir ve vakaları tesadüfen bulunur 

(92). Nadir olarak bazı vakalarda üretraya baskı yaparak üriner obstrüksiyona, üreter orifisin 

yanında yerleşerek üreterovezikal bileşkeye hasar verip reflüye neden olarak veya divertikül 

içerisinde rezidü idrar kalmasına neden olarak İYE’ye neden olabilmektedir (93). 

4.4.2.2.2 Mesane ekstrofisi 

Mesane ekstrofisi, embriyogenez esnasında kloakal mezodermal yapıların orta hatta 

birleşememesi nedeniyle oluşan, nadir görülen konjenital bir anomalidir. Mezoderm 

oluşumunu tamamlayamayınca ürogenital sinüsün üst tarafı devamlılığını koruyamaz ve 

yırtılır; böylece mesane arka duvarı karın alt-ön duvarına yerleşir. Her 30.000 ile 50.000 canlı 

doğumda bir görülür ve erkeklerde daha sıktır. Epispadias, pelvik taban kas displazisi, 
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mikropenis ve klitoris anomalileri eşlik edebilir (94). Tedavi edilmeyen ekstrofi olguları yedi 

yaşından önce ölürler. Hastalarda tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonları, inkontinans ve 

hidronefroz görülür. Tedavisi cerrahidir (95). 

4.4.2.2.3 Megasistis 

Mesanenin çok geniş, mesane duvarının çok ince, trigonun ise az gelişmiş ve geniş 

olması ile karakterizedir. Mesane çıkışında herhangi bir darlık söz konusu değildir. Üreterler 

daha lateralden mesaneye girerler, üreter ağızları geniştir ve her işeme sırasında üreterlere 

doğru ciddi bir reflü söz konusudur; ancak mesane kasılması normaldir. Bu hastalar genellikle 

antenatal olarak tespit edilirler. Hastalara doğum sonrasında profilaktik antibiyotik başlayıp 

idrar yolu enfeksiyonlarından korumak esastır. Altı aydan sonra da VUR’a yönelik düzeltme 

operasyonu yapmak gereklidir. Mesaneye yönelik sistoplasti yapılabilir ancak gereksizdir. 

Megasistis; megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistalsis sendromu ile beraber görülebilir.  

Önü mekanik olarak tıkalı olmayan genişleyerek kistleşmiş mesane, buna bağlı abdominal 

şişlik, azalmış veya hiç olmayan intestinal peristaltizm ve mikrokolon görülen oldukça kötü 

prognozlu doğumsal bir sendromdur (96). Mesane hipotonik olup, buna ikincil üst üriner 

sistemde değişen derecelerde genişleme görülebilir. Sendrom akraba evliliklerinde daha sıktır 

ve otozomal resesif kalıtım gösterir (97). Kaynaklarda sendromun kızlarda dört kat fazla 

olduğu bildirilmektedir (98). Prenatal ultrasonografide en sık bulgu karnın distal bölümünde 

kistik lezyon bulunmasıdır.  

4.4.2.2.4 Mesane agenezisi 

Mesane agenezisi mesanenin hiç oluşmamasıdır. Hastalar ancak idrar urakus yoluyla 

boşalırsa veya üreterler kloakaya ya da Mülleriyan yapılara boşalırsa hayatta kalabilirler. 

Oldukça nadir görülen bir üriner sistem anomalisidir; her 600.000 canlı doğumda bir görülür, 

hayatta kalan çok az hasta vardır. Kızlarda 30 kat daha sık görülür (99).                                               

4.4.2.2.5 Mesane hipoplazisi 

Hipoplastik mesanede mesane kapasitesi oldukça azalmıştır. İntrauterin dönemde 

mesanenin yeterince dolum ve boşaltım işlemi yapamaması nedeni ile tam gelişememesi söz 

konusudur. Bu nedenlerin başında renal agenezi, üreteral atrezi, ektopik üreter gibi nedenler 

gelir. Hastalar kliniğe idrar yolu enfeksiyonu, inkontinans, hidronefroz ile gelebilirler. Tanıda 
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ultrasonografi, işeme sistoüretrografisi kullanılır. Tedavide mesane augmentasyonu 

yapılmaktadır (100). 

4.4.2.2.6 Üretral Atrezi/Hipoplazi 

Erkeklerde görülen obstrüktif üropatilerin en ağır formu üretral atrezidir. Antenatal 

dönemde büyük ve ince duvarlı mesane, bilateral hidroüreteronefroz ve oligohidramniyoz 

görülür. Çok ağır seyreder, intrauterin dönemde ya da doğduktan kısa bir süre sonra 

pıulmoner hipoplazi nedeniyle kaybedilirler. Kromozom anomalisi ile birlilkteliği sık 

olduğundan fetüse kromozom analizi mutlaka yapılmalıdır.  

Üretral hipoplazi obstrüktif üropatiler içide nadir görülen bir formdur ve üretral 

atreziye oranla daha az ciddi bir anomalidir. 

4.4.2.2.7 Posterior üretral valv 

Posterior üretral valv (PUV) posterior üretrayı kısmen ya da tamamen tıkanıklığa 

uğratan, böbrek ve mesane fonksiyonlarında çoğu zaman geri dönüşü mümkün olmayan 

sorunlara neden olan doğumsal bir membrandır. Erkek yenidoğanlarda alt üriner sistem 

anomalilerinin en sık nedenidir (101). Erkek çocuklarda görülmesinin nedeni PUV’a neden 

olan valvler verumontarumdan köken alır ve bu parça kızlarda hymene dönüşür. Bu nedenle 

kızlarda böyle bir üretra obstrüksiyonu söz konusu değildir. Etiyolojisi tam olarak 

bilinmemekle birlikte mezonefrik kanalın primitif fetal kloakanın içine anormal yerleşimi 

sonucu olduğu düşünülmektedir (102). Bu durum nekadar erken olursa okadar ciddi sonuçlara 

yol açar; tamamen böbrek oluşmayabilir, Potter Sendromu görülebilir veya fetüs ölebilir. 

24.gestasyon haftasından önce tanı alan hastaların %50’sinde intrauterin ölüm ya da böbrek 

yetmezliği gelişmektedir (103). Ancak çok hafif olup herhangi bir semptomun izlenmediği 

vakalar da vardır (104). PUV tanısı alanların 1/3’i kronik böbrek yetmezliği, %15-20’ si son 

dönem böbrek yetmezliği ile sonuçlanır. Vakaların %48,7’ sinde akrabalık ilişkisi olması 

genetik zeminli olduğunu desteklemektedir (105). Her 4000 canlı erkek doğumda 1 görülür 

(104). Bu vakaların %8’i intrauterin, % 34’ ü yenidoğan döneminde, % 32’ si ilk bir yaşta, % 

25’ i ise bir yaşından sonra tespit edilir. PUV intrauterin ilk 20 haftada VUR’a ikincil olarak 

renal hasar ve ciddi renal displaziye neden olur. Mesane hipertrofiye uğrar, belirgin 

trabekülasyon gelişir; üreterin mesaneye girdiği yerde oluşan bası nedeni ile üreterovezikal 

bileşke darlığı oluşur (106). PUV nadiren diğer anomalilere eşlik eder; beraber görüldüğü en 

sık anomali %12 oranında inmemiş testistir (104). 
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PUV tanısı %80 oranında intrauterin olarak konulur. Daha büyük yaşlarda tanı alan 

çocukların çoğu işeme disfonksiyonu veya idrar yolu enfeksiyonuyla başvurmaktadırlar. 

Ortalama tanı yaşının 7,5 yıl olduğu, geç dönemde tanı alan hastaların incelendiği bir seride 

başvuru yakınmaları; hastaların %67’inde nokturnal enürezis, %60’ında sık idrara çıkma, 

%47’inde diurnal enürezis, %16’ında hematüri, %12’inde idrar yolu enfeksiyonu olarak rapor 

edilmiştir (103). Prenatal veya neonatal dönemde ilk değerlendirme ve tanı aracı 

ultrasonografidir. Ultrasonografinin, PUV taramasında bir tanı aracı olarak etkinliğini 

değerlendiren bir çalışmada olguların %74’ünde iki taraflı, %14’ünde tek taraflı hidronefroz 

ve %87’inde anormal mesane (kalınlaşmış, distandü veya trabeküle) bulguları tespit 

edilmiştir. Aynı çalışmada, PUV hastalarında böbrek ultrasonografisinin duyarlılığının %88 

iken böbrek ve mesane ultrasonografisi kombine edildiğinde bu oranını %95’e çıktığı 

bildirilmektedir (107). 

Eğer çok erken dönemde tanı almışsa hastanın doğduktan sonra prognozu kötü 

olacağından gebelik sonlandırılabilir ya da bir kateter yardımıyla fetal mesaneye girilerek 

idrar amniotik boşluğa boşaltılabilir. Bunun en önemli endikasyonu ciddi oligohidromnioz 

varlığıdır. Böylece renal hasar önlenmeye çalışılır (108). Bunun dışında intrauterin dönemde 

PUV ablasyonu yapılmaktadır; ancak maternal enfeksiyon, abortus, prematür eylem ve %43 

oranında fetal ölüm riski vardır (109). Yenidoğanda tedavi; doğduktan sonra üretraya sonda 

yerleştirmek, sıvı elektrolit dengesini sağlamak, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlarından 

korumak ve PUV ablasyonu şeklindedir. Daha büyük çocuklarda PUV ablasyonu 

yapılmaktadır. Ablasyonun başarısı hastanın klinik olarak iyileşmesi ile anlaşılır; yani hasta 

kilo almaya başlar, hızla serum kreatinini düşer, idrar yolu enfeksiyonu azalır veya olmaz. 

Hastalar uzun dönem sintigrafik, radyolojik görüntüleme, işeme sistoüretrogramı, böbrek 

fonksiyon testleri ile takip edilmelidir (104). 

Prune-Belly sendromu prenatal ve postnatal dönemdeki görüntülemeler boyunca 

PUV’un ayırıcı tanıları içinde yer alır. Her iki durum da hidronefroz, genişlemiş posterior 

üretra ve oligohidramnios ile ilişkilidir (110). Prune-Belly sendromu karın kaslarının yokluğu 

ve kriptorşidizmin eşlik ettiği ciddi üriner sistem anomalileri ile birliktelik gösteren bir 

sendromdur (111). İnsidansı 35,000-50,000 doğumda birdir ve erkeklerde kızlardan 18-20 kat 

daha sık görülmektedir. 
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4.5 Antenatal Hidronefroz Prevalans, Klinik, Tanı, Tedavi 

Hidronefroz renal pelvis ve kalikslerin, hidroüreteronefroz ise pelvis, kaliks ve 

üreterlerin dilatasyonunu ifade eden radyolojik olarak tespit edilen patolojik bir bulgudur, tanı 

değildir (112). Prenatal US ile ölçülen renal pelvis ön-arka çapına göre tanımlanır (113). Tek 

veya iki taraflı olabilir. Tüm gebeliklerin %1-5’inde görülür; fetal dönemde görülen en sık 

anomalidir (114). Görülen tüm anomalilerin %50’ sini oluşturur (115). Erkek fetuslarda daha 

sıktır, %60’ı geçidir ve fizyolojiktir. Olguların %8’inde aile hikayesi vardır (116). Antenatal 

hidronefrozun (HN) patogenezinde üreteral tomurcuğun gelişimi sırasında oluşan patolojiler 

yer alır. Bu patolojiler sonucunda oluşan görüntü fetal ultrasonografide HN olarak görülür. 

Antenatal HN’nin birçoğu herhangi bir girişimde bulunulmadan kendiliğinden geriler. Bunun 

nedenleri; üreteropelvik bileşkedeki olgunlaşmanın zamanla düzelmesi, anneden geçen 

hormonların üreter peristaltizmi üzerindeki olumsuz etkilerinin kalkması, bebeğin büyümesi 

ile üreterlerdeki kıvrımların düzelmesidir.  

Prenatal olarak tespit edilen her hidronefroz klinik olarak anlamlı değildir, %80’ i 

ikinci trimesterde kendiliğinden düzelir. Klinik olarak anlamlı kabul edilerek postnatal 

dönemde araştırılması gereken durumlar için farklı görüşler mevcuttur. Bunlardan bir tanesi 

gebelik haftası < 20 hafta için APÇ > 6mm, 20-30 hafta arasında > 8mm , >30 hafta için ise > 

10mm olmasını anlamlı kabul eder (117). Diğer bir görüş ise prenatal US’nin yapıldığı 

gebelik haftasından bağımsız olarak APÇ’nin 5mm ve üzerinde ölçüldüğü her durumun 

anlamlı kabul edilmesi gerektiğini öngörür (112). Antenatal hidronefrozda alt üriner sistem 

obstrüksiyonu, oligohidramnioz varlığı ve antenatal takiplerde US’ de ilerleme önemli 

belirleyici faktörlerdir. Üçüncü trimesterde devam eden hidronefroz bulguları postnatal 

dönemde ciddi patolojiler ortaya çıkacağının göstergesidir. Bu bebeklerin 1/3’ ünde cerrahi 

girişim gerekmektedir (118). 
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Şekil 4.8: Antenatal hidronefroz, AP çap; renal pelvisin transverse düzlemde ölçümüdür. 

(+….+ renal hilumun AP çapı, x….x sağ böbreğin anteroposterior boyutu) (119) 

Prenatal hidronefrozun sınıflandırılmasında Fetal Üroloji Topluluğu’nun (Society for 

Fetal Urology) (SFU) sınıflaması en geçerli sınıflama olarak kabul görmektedir (Tablo 4.5) 

(117). Kalikslerin normal ve APÇ<10 mm olduğu hidronefroz olguları %50 oranında 

postnatal dönemde normale dönerler. APÇ>15 mm olan ve orta derece kaliektazi tespit edilen 

olgularda ise bu oran %3 civarındadır (120). 

Tablo 4.5: Fetal Üroloji Topluluğu tarafından belirlenen Prenatal Hidronefroz 

Derecelendirilmesi (117) 

Hidronefrozun Derecesi Toplayıcı Sistem Renal Parankim 

0 Sağlam Normal 

1 Önemsenmeyecek ölçüde dilatasyon Normal 

2  Böbrek sınırları içerisinde kalmış 

belirgin dilatasyon 
Normal 

3 Böbrek sınırları dışına taşmış belirgin 

dilatasyon, kalikslerde dilatasyon 
Normal 

4 İleri derecede pelvis ve kaliks 

dilatasyonu 
İncelmiş 

 

HN’ ye en sık neden olan anomali ÜPB darlığıdır (%44-65). ÜVB darlığı %14 ile 

ikinci sırada, üreterosel %5 ile üçüncü sırada yer alır (117). Ekstrarenal obstrüktif nedenler; 
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sakrokoksigeal teratom, diğer pelvik kitleler (gastrointestinal duplikasyonları, over kistleri 

gibi) ve hidrokolpostur. Obtrüksiyon dışı nedenler ise VUR, MKDB, Prune-Belly sendromu 

ve fizyolojik renal pelvik dilatasyondur. Bu anomaliler arasında en sık hidronefroz nedeni 

%14 gibi bir oran ile VUR’dur (121). 

4.6 Kronik Böbrek Yetmezliği ve CAKUT 

Kronik böbrek yetmezliği (KBY), vücudun metabolik ihtiyaçlarını karşılayamayacak 

şekilde böbrek fonksiyonlarının geri dönüşümsüz kaybıdır. Tipik olarak KBY aylar veya 

yıllar süren bir süreçte ortaya çıkar; Amerikan Ulusal Böbrek Komitesi; KBY’yi altta yatan 

nedene bakılmaksızın, 3 ay ya da daha uzun süredir böbrek hasarının varlığı veya böbrek 

fonksiyonlarının azalması şeklinde tanımlamaktadır (122). KBY’ nin tedavisinde altın kural, 

altta yatan hastalığın ilerlemesinin önlenmesi/geciktirilmesi ve eşlik eden komplikasyonların 

etkilerinin en aza indirilmesidir (123). Yılda her 100.000 çocuktan biri KBY’den 

etkilenmektedir (124). Böbrek hasarı, glomerüler filtrasyon hızında (GFR) azalma olsun veya 

olmasın patolojik (böbrek biyopsisi), laboratuar (kan/idrar analizleri) veya görüntüleme 

bulgularını içerecek şekilde böbreklerin yapısal veya fonksiyonel anormalliklerini içerir 

(Tablo 4.6). Azalmış böbrek fonksiyonu ise, böbrek hasarı bulguları olsun veya olmasın GFR’ 

nin 60 ml/dk/1,73 m2’ nin altına inmesi şeklinde tanımlanmaktadır (125). 

Tablo 4.6: Böbrek Hasarı Belirteçleri (125) 

KAN İDRAR GÖRÜNTÜLEME 

Serum kreatinin artışı 

Kan üre nitrojen (BUN) artışı 

Hipoalbuminemi 

Hiperürisemi 

Hipo/hipernatremi 

Hipo/hiperkalemi 

Hipo/hiperfosfatemi 

Metabolik asidoz 

Mikroalbüminüri 

Proteinüri 

Hematüri 

Eritrosit silendirleri 

Lökosit silendirleri 

Granüler silendirler 

Piyüri 

Artmış ekojenite 

Küçük hiperekoik böbrekler 

Tek böbrek yokluğu 

Böbrekte skar 

Büyük böbrekler 

Böbrek boyutlarında farklılık 

Hidronefroz 

Üriner obstrüksiyon 

Renal arter stenozu 

Nefrokalsinozis 

Üriner taş hastalığı 

Kistik böbrek hastalığı 

Medüller sünger böbrek 
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Kronik böbrek yetmezliğinde (KBY) glomerüler filtrasyon hızı azalır ve buna bağlı 

olarak kan üre azotu, kreatinin yükselir. Hastaların kliniği böbrek yetmezliğinin derecesi ve 

gelişme hızına göre değişmektedir. KBY tüm organ ve sistemleri etkilemektedir. GFR 50 

ml/dk/1.73 m²’nin altına inince semptomlar başlar ve 10 ml/dk/1.73 m²’nin altına inince de 

son dönem böbrek yetmezliği gelişir ve diyaliz, böbrek nakli gündeme gelir (Tablo 4.7) (126). 

 

Tablo 4.7: Kronik Böbrek Yetmezliği Evreleri 

EVRE GFR(ml/dk/1.73m2) TANIM TEDAVİ 

1 ≥90  Normal veya artmış 

GFR ile birlikte böbrek 

hasarı 

Primer/eşlik eden durumların 

tedavisi, hasarı yavaşlatma, 

kardiyovasküler riskleri azaltma 

2 60-89 GFR de hafif derecede 

azalma ile birlikte 

böbrek hasarı 

KBY’nin ilerleme hızının 

değerlendirilmesi 

3 30-59 GFR de orta derecede 

azalma 

Komplikasyonların 

değerlendiirlmesi ve tedavisi 

4 15-29 GFR de ciddi azalma Renal replasman tedavisine 

hazırlık 

5 <15 Son dönem böbrek 

yetmezliği 

Renal replasman tedavisi 

 

KBY’de nefron hasarı sonucunda geri kalan sağlam nefronlarda hiperfiltrasyon 

olmaktadır. Bunun için de afferent arteriollerde direnç oldukça düşmekte ve glomerül içi 

basınç ve plazma akımı artmaktadır. Fazla miktarda plazma süzülüp yine fazla miktarda 

protein geri emilimi olmaktadır; bu da tubulointerstisiyal inflamasyona yol açmaktadır. 

Hastalarda ilk olarak böbreğin idrarı konsantre etme özelliği bozulur, elektrolit dengesizliği 

gelişir, hastalar aldıkları fazla miktardaki sıvıları vücuttan atamazlar ve hipervolemi gelişir. 

KBY tüm sistemleri etkiler ancak kardiyovasküler sistem üzerindeki etkileri mortalite 

üzerinde birinci sırada yer alır. Hipertansiyon, kalp yetmezliği, aritmi, miyokard enfarktüsü, 

koroner arter hastalığı bunlardan bazılarıdır. Bunların dışında; bulantı, kusma, iştahsızlık, 

peptik ülser, gastrit, gastrointestinal sistem kanamaları, anemi, kanamaya yatkınlık, 
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immünitede bozukluklar, baş ağrısı, periferik nöropati, konvülsiyon, koma, sekonder 

hiperparatiroidizm, renal osteodistrofi gibi sistem bulguları görülebilir. Erken evrede hastalar 

asemptomatiktir. KBY’nin çocuklardaki en önemli komplikasyonları; büyüme geriliği, 

osteodistrofi, rikets, anemi, insülin rezistansı, tiroid ve diğer endokrinolojik problemlerdir 

(127). 

Çocukta KBY’nin en önemli nedenleri CAKUT (%48), glomerülonefritler (%14) ve 

herediter nefropatilerdir (%10) (128). Bu nedenler yaş gruplarına göre farklılık gösterir; 

küçük yaştaki çocuklarda KBY nedeni daha çok CAKUT iken; 12 yaş üzeri çocuklarda ise 

genellikle neden glomerülonefritlerdir. CAKUT alt gruplarından da ilk sırayı üropatiler, 

sonrasında hipodisplaziler almaktadır. Bu hastaların son dönem böbrek yetmezliğine (SDBY) 

gidiş hızları diğer nedenli KBY hastalarına göre daha yavaştır. CAKUT hastalarının bir 

bölümü cerrahi düzeltmeler veya tedavilere rağmen yine de KBY’e ilerlemektedirler. Bunun 

da muhtemel nedeninin bebeğin anne karnında anormal hücre ölümünün önceden 

programlanması, intrinsik böbrek hasarının doğumdan sonra da ilerleyici olarak devam 

etmesidir; böylece cerrahi düzeltme yapılıp başarılı bir işlem gerçekleştirilse bile yine de 

SDBY önlenemeyebilir (129). 

Çocukluk çağında KBY erkekleri kızlardan daha fazla etkilemekte ve etkilenmiş 

populasyonun %64’ ünü erkekler oluşturmaktadır. Çocuklarda KBY’ nin evrelendirilmesi 

sıklıkla tahmini GFR hesaplanması ile yapılmaktadır. Tahmini GFR’ nin hesaplanmasında en 

sık kullanılan yöntem vücut ağırlığı, boy ve serum kreatinin düzeylerinin kullanıldığı 

Schwartz formülüdür (125). 

CAKUT’da KBY’ne gidişin temel nedeni; hasarlı böbreğin karşısındaki böbrekte 

kompansasyon yapabilmek için hiperfiltrasyon olması ve sonrasında da skleroza kadar 

olayların ilerlemesidir. Hastaların %82’sinde ilk üç yıl içinde böbrek fonksiyonları iyiye 

doğru gider; bunların %52’sinde 11 yaşına kadar böbrek fonksiyonları düzelir ancak geriye 

kalan %48’lik kısmın böbrek fonksiyonları kötüleşir; (130) %43’ünde KBY’e gidiş 

gözlenirken; %57’sinde böbrek fonksiyonları sabit kalır. CAKUT’da KBY nedenleri; 

obstrüktif üropati nedenleri (%22), aplazi, hipoplazi ve displazi (%18), VUR (%8)’dur (131). 

CAKUT’ da KBY’ye hızlı gidişin göstergeleri; böbrek fonksiyonlarının bozulmaya başladığı 

yaş (ne kadar küçükse risk fazla), proteinüri varlığı, hipertansiyon, tekrarlayan idrar yolu 

enfeksiyonlarının varlığıdır (132).  
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Prognoz; eğer CAKUT tek taraflı ise genellikle iyi olmaktadır. Özellikle iki taraflı ve 

oligohidramnioz da eşlik ediyorsa prognoz kötüdür. Genellikle bu durumun nedeni obstrüktif 

üropatilerdir. Bunların içinden de en sık neden ÜPB darlığıdır (133). Diğer nedenler PUV, 

ÜVB darlığı, dev mesane ve megaüreterdir.  
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5. HASTALAR VE YÖNTEM 

5.1 Hastaların Seçilmesi 

İstanbul Üniversitesi İstanbul Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Anabilim 

Dalı, Pediatrik Nefroloji Bilim Dalı’nda konjenital böbrek ve üriner sistem anomalileri 

(CAKUT) tanısı ile izlenen rastgele 350 hastanın dosyaları retrospektif olarak incelendi. 

Poliklinik takiplerine düzenli devam etmeyen ve 0-17 yaş aralığında yer almayan hasta 

dosyaları elendi. Telefon ile ulaşılabilen ve katılmayı kabul eden 100 hasta çalışmaya dahil 

edildi. Bu hastaların dosyalarından; cinsiyetleri, yaşları, ebeveynler arasında akrabalık, idrar 

yolu enfeksiyonu sıklıkları, radyolojik görüntülemelerle yapılan ölçümler, kronik böbrek 

yetmezliği (KBY) sürecinde olup olmadıkları, üriner sistem nedenli geçirilmiş ameliyat 

verileri düzenlenen hasta bilgi formuna kaydedildi. Ayrıca hastaların alt tanılarına göre 

yapılan VCUG, DMSA, MAG3, MR ürografi tetkiklerinin sonuçları değerlendirildi. 

Dosyalarda bulunmayan; ayrıntılı antenatal ve natal öyküleri, ailede renal ve ekstrarenal 

hastalık hikayesi gibi özellikler de aileler ile birebir görüşülerek elde edildi. Çalışmada 

kullanılan hasta bilgi formu aşağıda yer almaktadır: 

CAKUT HASTA FORMU 

Adı-Soyadı:                                                                                      TC: 

Doğum tarihi:                                                                               Tel: 

Cinsiyeti: 

CAKUT tipi: 

Eşlik eden CAKUT tipi: 

Eşlik eden sendrom varlığı: 

Eşlik eden ekstrarenal malformasyon varlığı: 

Antenatal dönemde sigara/alkol/uyuşturucu madde kullanımı: 

Antenatal dönemde ilaç kullanımı: 

Maternal DM/HT/hiperglisemi/vejeteryan beslenme: 

Maternal aşırı kilo/obezite: 

Antenatal takipler düzenli yapıldı mı/fetal usg normal mi: 

Oligohidramnioz varlığı: 

Gebelikte veya öncesinde multivitamin kullanımı: 

Gestasyonel yaş: 
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Doğum şekli: 

Doğum kilosu: 

Postnatal asfiksi: 

Tanı zamanı (prenatal/postnatal) : 

İlk farkedilen semptom: 

Tanı anındaki görüntüleme: 

Daha sonraki görüntülemeler: 

Geçirilmiş İYE varlığı (ateşli-ateşsiz-İK üreme +/-, sayısı): 

Geçirilmiş önemli hastalık öyküsü: 

Geçirilmiş operasyon: 

Diyaliz/transplant: 

İlaç kullanımı (antibiotik, antihipertansif..) 

Anne baba arasında akrabalık: 

Ailede renal hastalık varlığı: 

Ailede ekstrarenal hastalık varlığı (işitme kaybı, DM, göz problemleri,hipoparatiroidi) 

Eşlik eden HT varlığı: 

Proteinüri/hematüri: 

5.2 İstatistiksel Analizler 

Verilerin tanımlayıcı istatistiklerinde ortalama, standart sapma, medyan en düşük, en 

yüksek, frekans ve oran değerleri kullanıldı. Değişkenlerin dağılımı kolmogorov simirnov test 

ile ölçüldü. Nicel bağımsız verilerin analizinde mann-whitney u test kullanıldı. Nitel bağımsız 

verilerin analizinde ki-kare test, ki-kare test koşulları sağlanmadığında fischer test kullanıldı. 

Analizlerde SPSS 22.0 programı kullanıldı. 

5.3 Etik Kurul Onayı 

Çalışmamız İstanbul Üniversitesi İstanbul Tıp Fakültesi yerel Etik Kurulu tarafından 

onaylandı (09/06/2017 Etik kurul dosya no: 2017/648). (EKLER; Etik Kurul Kararı) 
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6. BULGULAR 

Çalışmaya İstanbul Üniversitesi İstanbul Tıp Fakültesi Çocuk Nefroloji Ünitesi’ nde 

CAKUT tanısıyla izlenen 100 hasta dahil edildi. Çalışmaya dahil edilen hastaların 46’ sı 

(%46) kız, 54’ ü (%54) erkekti. Hastaların tanı anındaki yaşları en büyük 15 yaş en küçük 

antenatal 3.ay idi. Kız ve erkek hastaların yaş dağılımında istatistiksel olarak anlamlı farklılık 

saptanmadı (p>0.05). Tanı zamanlarına bakıldığında hastaların 48’inin (%48) antenatal 

dönemde; 52’ sinin (%52) ise postnatal dönemde özellikle de 5 yaş sonrasında (%42,3) tanı 

aldığı öğrenildi. (tablo 6.1) 

Tablo 6.1: Hastaların yaş&cinsiyet dağılımı ve tanı zamanları 

    Min-Mak Medyan Ort.±s.s./n-% 

Yaş 1 - 17 5 6,4 ± 4,9 

Cinsiyet 
Kız     46  46,0% 

Erkek     54  54,0% 

Tanı Zamanı 
Prenatal     48  48,0% 

Postnatal     52  52,0% 

Tanı zamanı 

Antenatal 3-6 Ay     40  83,3% 

Antenatal >6 Ay     8  16,7% 

Postnatal ilk gün      5  9,6% 

Postnatal ilk ay     5  9,6% 

1-6 Ay     7  13,5% 

6-12 Ay     6  11,5% 

>1 Yaş     7  13,5% 

>5 Yaş     22  42,3% 

 

Çalışmada en sık saptanan anomali MKDB idi (%16). CAKUT tanılı hastalar tutulum 

bölgesine göre alt ve üst anomaliler şeklinde sınıflandırıldığında hastaların 62’ sinde (%62) 

üst CAKUT, 38’ inde (%38) alt CAKUT tanısı olduğu görüldü. Üst CAKUT tanılılarda en sık 

saptanan alt tanı %24,2 oranıyla (15 hasta) renal agenezi iken alt CAKUT tanılılarda en sık 

saptanan alt tanı %21,1 oranıyla (8’ er hasta) VUR ve PUV idi.  
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Şekil 6.1: CAKUT dağılımı 

Tablo 6.2: CAKUT başlığı altında yer alan hastaların dağılımı 

       n    % 

CAKUT Alt Tipi    

ÜST CAKUT     

Renal Agenezi  15  24,2% 

İzole böbrek kisti 5  8,1% 

MKDB 16  25,8% 

Polikistik OD Böbrek Hastalığı 3  4,8% 

Polikistik OR Böbrek Hastalığı 2  3,2% 

Atnalı 7  11,3% 

Renal hipoplazi 4  6,5% 

Rotasyon Anomalisi 1  1,6% 

Ektopik böbrek 3  4,8% 

Füzyonsuz Çapraz Ektopi 1  1,6% 

Füzyonlu Çapraz Ektopi 4  6,5% 

Nefronofitizis  1  1,6% 

 

ALT CAKUT 

    

PUV 8  21,1% 

Vezikoüreteral reflü 8  21,1% 

Çift toplayıcı sistem 6  15,8% 

Ekstrarenal Pelvis 1  2,6% 

Megaüreter 1  2,6% 

ÜPB darlığı 5  13,2% 

Non Obstrüktif ÜPB Dilatasyonu 7  18,4% 

Ekstrofi Vezika 1  2,6% 

ÜVB darlığı 1   2,6% 

%62 

%38 

CAKUT-Üst CAKUT-Alt 
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Şekil 6.2: CAKUT alt gruplarının dağılımı 

Hastaların 35’ inde (%35) birden fazla CAKUT tanısı bulunmaktaydı. Renal agenezi 

tanılı 6 hastanın 2’ sinde eşlik eden renal hipoplazi, 1’ inde renal ektopi, 1’ inde VUR, 2’ 

sinde mesane divertikülü; PUV tanılı 9 hastanın 6’ sında hidronefroz, 2’ sinde VUR, 1’ inde 

megasistis; VUR tanılı 6 hastanın 2’ sinde megaüreter, 2’ sinde renal hipoplazi, 1’ inde 

hidronefroz, 1’ inde mesane divertikülü; renal ektopi tanılı 3 hastanın 2’ sinde renal hipoplazi 

ve 1’ inde VUR varken; 2 hastada ÜPB darlığı ve eşlik eden hidronefroz, 1 hastada 

megaüreter ve HN, 2 hastada atnalı böbrek ve HN, 1 hastada çift toplayıcı sistem ve VUR, 3 

hastada MKDB ve ektopi, 1 hastada ÜVB darlığı ve megaüreter, 1 hastada polikistik böbrek 

hastalığı ve ÜPB darlığı eşlik etmekteydi. (Tablo 6.3) 

Tablo 6.3: CAKUT ve eşlik eden CAKUT alt tipi   

Eşlik Eden CAKUT  Alt CAKUT tanılı hasta Üst CAKUT tanılı hasta 

n % n % 

Renal hipoplazi 2 5,7 4 11,4 

Renal ektopi 0 0 4 11,4 

Hidronefroz 10 28,5 2 5,7 

ÜPB darlığı 0 0 1 2,9 

VUR 3 8,6 2 5,7 

Megaüreter 3 8,6 0 0 

Megasistis 1 2,9 0 0 

Mesane divertikülü 1 2,9 2 5,7 

Toplam 20 %57,2 15 %42,8 

23% 

5% 

5% 

6% 

7% 

7% 

8% 

8% 

15% 

16% 

0% 6% 12% 18% 24% 30% 

diğer 

PKBH 

izole kist 

çift toplayıcı sistem 

HN 

At nalı 

VUR 

PUV 

Renal agenezi 

MKDB 

CAKUT DAĞILIMI 
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 CAKUT alt gruplarına bakıldığında kızların 30’ unda (%47,6) ve erkeklerin 33’ ünde 

(%52,4) üst üriner sistem anomalisi varken; kızların 16’ sında (%43,2) ve erkeklerin 21’ inde 

(%56,8) alt üriner sistem anomalisi bulunmaktaydı. Kızlarda en sık saptanan CAKUT tipi 

MKDB (%21,7) iken erkeklerde renal agenezi (%16,6) idi. CAKUT alt ve üst gruplar yaş ve 

cinsiyet yönünden karşılaştırıldığında anlamlı farklılık izlenmedi. (p>0.05)  

Tablo 6.4: CAKUT üst ve alt grupların yaş ve cinsiyet açısından karşılaştırılması 

 CAKUT-Üst  CAKUT-Alt 
p 

    Ort.±s.s./n-% Med   Ort.±s.s./n-% Med 

Yaş 6,8 ± 4,9 5   5,8 ± 5,0 4 0,241 m 

Cinsiyet 
Kız 30   47,6%     16   43,2%   

0,672 X² 
Erkek 33   52,4%     21   56,8%   

                         m  
Mann-Whitney U Test / 

X² 
Ki-Kare Test         

 

Üst ve alt CAKUT tanılı gruplar tanı zamanı açısından karşılaştırıldığında anlamlı 

farklılık saptanmadı. (p>0.05) 

Tablo 6.5: CAKUT üst ve alt grupların tanı zamanı açısından karşılaştırılması 

 CAKUT-Üst  CAKUT-Alt 
p 

    n   %   n   % 

Tanı zamanı 

Antenatal 3-6 Ay 
22   34,9%   18   48,6%     

Antenatal >6 Ay 4  6,3%  4  10,8%   

Postnatal ilk gün  4  6,3%  1  2,7%   

Postnatal ilk ay 3  4,8%  2  5,4% p 0.07  

1-6 Ay 5  7,9%  2  5,4%   

6-12 Ay 5  7,9%  1  2,7%   

>1 Yaş 5  7,9%  2  5,4%   

>5 Yaş 
15   23,8%   7   18,9%     

 

 

 



51 

 

HASTALARIN ANTENATAL VE NATAL ÖYKÜLERİNİN DEĞERLENDİRİLMESİ 

Antenatal takip düzeni sorgulandığında hastaların 32’ si (%32) düzensiz, 50’ si (%50) 

düzenli olarak takiplerine devam etmişken 18’ inin (%18) takipsiz olduğu öğrenildi. 

Hastaların 13’ ünde (%13) maternal sigara kullanımı olduğu öğrenildi. Sigara dışında 

maternal madde kullanım öyküsü saptanmadı. Hastaların 8’ inde (%8) maternal ilaç kullanımı 

vardı ve bunların 1’ i (%12,5) antihipertansif (alfa metil dopa), 1’ i (%12,5) antidepresan, 2’ 

si (%37,5) antibiyotik, 1’ i (%12,5) progesteron ve 3’ ü (%37,5) tiroid ilacı kullanımıydı. 

Maternal olası risk faktörleri sorgulandığında; 4 hastada (%23,5) diabetes mellitus (DM), 6 

hastada (%35,3) hipertansiyon (HT), 7 hastada (%41,2) hiperglisemi ve 2 hastada (%11,8) 

vejeteryan beslenme olmak üzere toplamda 17 hastada (%17) maternal risk faktörü mevcut 

idi. Maternal dönemde kilo alımına bakıldığında 81’ inde (%81) <20kg, 15’ inde 20-30kg, 4’ 

ünde ise >30kg kilo artışı olduğu öğrenildi. 

Tablo 6.6: Hastalarda antenatal öykünün değerlendirilmesi  

        N   % 

Antenatal madde 

Kullanım 

Var     13  13,0% 

Yok     87  87,0% 

Antenatal İlaç 

Kullanımı 

Yok         92   92,0% 

Var         8   8,0% 

Antihipertansif         1   12,5% 

Antidepresan     1  12,5% 

Tiroid     3  37,5% 

Antibiyotik     2  25,0% 

Progesteron         1   12,5% 

Maternal Faktörler Yok     83  83,0% 

Var     17  17,0% 

DM         4   23,5% 

HT     6  35,3% 

Hiperglisemi     7  41,2% 

Vejeteryan Beslenme         2   11,8% 

Maternal Kilo alımı <10kg     81  81,0% 

20-30kg     15  15,0% 

>30kg     4  4,0% 

 Takipsiz         18   18,0% 

Düzensiz Takip     32  32,0% 

Düzenli Takip         50   50,0% 
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Üst ve alt CAKUT tanı grupları maternal faktörler açısından karşılaştırıldığında 

anlamlı farklılık görülmedi. (p˃0.05) Üst CAKUT tanılı hasta grubunda maternal kilo alımı 

alt CAKUT tanılı gruptan anlamlı olarak daha yüksekti. (p˂ 0.05)   

Tablo 6.7: CAKUT alt ve üst grubun antenatal faktörler açısından karşılaştırılması 

 CAKUT-Üst  CAKUT-Alt 
p 

    N   %   n   % 

Maternal Faktörler 

Yok 
53  

84,1

% 
 30  81,1% 

0,695 X² 
Var 

10  
15,9

% 
 7  18,9% 

DM 3   4,8%   1   2,7%     

HT 4  6,3%  2  5,4%   

Hiperglisemi 4  6,3%  3  8,1%   

Vejeteryan Beslenme 1   1,6%   1   2,7%     

Maternal Kilo alımı 

<20kg 46   73%   35   94,6% 

0,016 X² 
20-30kg 

15  
23,8

% 
 0  0,0% 

>30kg 2   3,2%   2   5,4% 

                X² 
Ki-kare test           

           

 

 

Şekil 6.3: CAKUT alt ve üst grubun maternal kilo alımı açısından karşılaştırılması 

00% 

10% 

20% 

30% 

40% 

50% 

60% 

70% 

80% 

<10kg 10-20kg 20-30kg >30kg 

Maternal Kilo alımı 

CAKUT-Üst 25% 48% 24% 03% 

CAKUT-Alt 22% 73% 00% 05% 

CAKUT-Üst CAKUT-Alt 
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CAKUT üst ve alt olan grupta antenatal sigara kullanım oranı anlamlı farklılık 

göstermedi. (p>0.05) Alt CAKUT olan grupta antenatal ilaç kullanım oranı üst CAKUT  olan 

gruptan anlamlı  olarak daha yüksekti. (p<0.05) Üst ve alt CAKUT gruplarında antenatal 

takip  oranı açısından anlamlı farklılık  izlenmedi. (p>0.05) 

Tablo 6.8: CAKUT üst ve alt grubun antenatal madde ve ilaç kullanımı açısından 

karşılaştırılması 

 CAKUT-Üst  CAKUT-Alt 
P 

    N   %   n   % 

Antenatal madde 

Kullanım 

Var 7  11,1%  6  16,2% 
0,464 X² 

Yok 56  88,9%  31  83,8% 

Antenatal İlaç 

Kullanımı 

Yok 61   96,8%   31   83,8% 
0,020 X² 

Var 2   3,2%   6   16,2% 

Antihipertansif 0   0,0%   1   2,7%     

Antidepresant 0  0,0%  1  2,7%   

Tiroid 1  1,6%  2  5,4%   

Antibiotik 1  1,6%  1  2,7%   

Progesteron 0  0,0%  1  2,7%   

Antenatal Takip 

Takipsiz 15   23,8%   3   8,1% 

0,081 X² Düzensiz Takip 21  33,3%  11  29,7% 

Düzenli Takip 27   42,9%   23   62,2% 

                X² 
Ki-kare test           

 



54 

 

 

Şekil 6.4: CAKUT üst ve alt grubun antenatal ilaç kullanımı açısından karşılaştırılması 

Maternal multivitamin kullanımı hastaların 74’ ünde (%74) varken; 26’ sında (%26) 

yoktu. Hastaların 12’ sinde (%12) oligohidramniyoz tanısı mevcut idi, 11 hastanın (%11) ise 

antenatal takibi olmadığı için prenatal özelliklerine ulaşılamadı. Antenatal oligohidramniyoz 

saptanan hastaların tanıları; 4’ ünde (%33,3) PUV, 3’ ünde (%25) renal agenezi, 2’ sinde 

(%16,6) PKBH, 1’ inde (%8,3) MKDB, 1’ inde (%8,3) HN, 1’ inde (%8,3) renal hipoplazi 

şeklinde idi. Hastaların sadece 17’ si (%17) nin preterm olarak doğduğu öğrenildi. 48 hasta 

(%48) antenatal dönemde tanı almışken 52 hastanın (%52) postnatal dönemde tanı aldığı 

görüldü.  

Tablo 6.9: Hastaların antenatal öykülerinin değerlendirilmesi 

        n   % 

Oligohidramniyoz 

Var         12   12,0% 

Yok     77  77,0% 

Bilinmiyor         11   11,0% 

Multivitamin 

Kullanımı 

Var     74  74,0% 

Yok     26  26,0% 

Gestasyonel Yaş 
Term          83   83,0% 

Preterm         17   17,0% 

Tanı Zamanı 
Prenatal     48  48,0% 

Postnatal     52  52,0% 

 

00% 

20% 

40% 

60% 

80% 

100% 

Yok Var 

Antenatal İlaç Kullanımı 

CAKUT-Üst 97% 03% 

CAKUT-Alt 84% 16% 

CAKUT-Üst CAKUT-Alt 
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Üst ve alt CAKUT tanılı hastalar oligohidramniyoz, maternal multivitamin kullanımı 

ve gestasyonel yaş ve tanı zamanı açısından karşılaştırıldığında anlamlı farklılık izlenmedi. 

(p>0.05) 

 

Tablo 6.10: CAKUT üst ve alt grubun antenatal özellikler açısından karşılaştırılması 

 CAKUT-Üst  CAKUT-Alt 
P 

    n   %   n   % 

Oligohidramniyoz 

Var 
7   

11,1

% 
  5   13,5% 

0,126 X² 
Yok 

46  
73,0

% 
 31  83,8% 

Bilinmiyor 
10   

15,9

% 
  1   2,7% 

Multivitamin 

Kullanımı 

Var 
46  

73,0

% 
 28  75,7% 

0,770 X² 
Yok 

17  
27,0

% 
 9  24,3% 

Gestasyonel Yaş 

Term  
54   

85,7

% 
  29   78,4% 

0,346 X² 
Preterm 

9   
14,3

% 
  8   21,6% 

Tanı Zamanı 
Prenatal 

26   
41,3

% 
  22   59,5% 

0,079 X² 

Postnatal 
37   

58,7

% 
  15   40,5% 

                X² 
Ki-kare test           
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Postnatal tanı alan hastaların ilk başvuru şikayetlerine bakıldığında; 17’ sinde (%32,7) 

herhangi bir şikayet yok iken 5’ inde (%14,3) ateş, 16’ sında (%45,7) karın ağrısı, 4’ ünde 

(%11,4) kusma, 4’ inde (%11,4) idrar yolu enfeksiyonu, 1’ inde (%2,9) huzursuzluk, 3’ ünde 

(%8,6) idrar kaçırma, 2’ sinde (%5,7) yüksek tansiyon nedeni ile başvuru yapıldığı öğrenildi.  

 

 

Tablo 6.11: Postnatal tanı alan grupta ilk başvuru şikayetlerinin değerlendirilmesi 

Postnatal Tanı Alanlarda İlk Semptom         n    % 

Yok       17  32,7% 

Var           35   67,3% 

Ateş     5  14,3% 

Karın Ağrısı     16  45,7% 

Kusma     4  11,4% 

İYE     4  11,4% 

Huzursuzluk     1  2,9% 

Enürezis     3  8,6% 

HT     2  5,7% 

                

 

Başvuru semptomlarının CAKUT üst ve alt grup arasındaki dağılımına bakıldığında 

en sık başvuru şikayetinin heriki grup ta da karın ağrısı olduğu görüldü. CAKUT alt tanı 

grupları, postnatal tanı alanlarda ilk başvuru şikayeti yönünden karşılaştırıldığında, üst ve alt 

CAKUT tanılı hastalarda anlamlı farklılık görülmedi. (p>0.05) 
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Tablo 6.12: CAKUT üst ve alt grubun başvuru şikayeti açısından karşılaştırılması 

 CAKUT-Üst  CAKUT-Alt 
p 

    n   %   n   % 

Postnatal Tanı Alanlarda İlk Semptom                   

Yok   
13  25,0%  4  7,7% 

0,422 X² 

Var   
24   46,2%   11   21,2% 

Ateş 2  5,7%  3  8,6%   

Karın Ağrısı 
12  34,3%  4  11,4%   

Kusma 3  8,6%  1  2,9%   

İYE 3  8,6%  1  2,9%   

Huzursuzluk 1  2,9%  0  0,0%   

Enürezis 2  5,7%  1  2,9%   

HT 1  2,9%  1  2,9%   

          

                    

                X² 
Ki-kare test           

 

Üst ve alt CAKUT tanılı gruplar doğum şekli ve doğum kilosu açısından 

karşılaştırıldığında anlamlı farklılık saptanmadı. Makat geliş üst CAKUT grubunda, fetal 

distress ise alt CAKUT grubunda anlamlı olarak daha yüksekti.  
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Tablo 6.13: CAKUT üst ve alt grubun doğum şekli ve fetal risk faktörleri açısından 

karşılaştırılması 

 CAKUT-Üst  CAKUT-Alt p 

    n   %   n   %  

Doğum Şekli 
NSD 34  54,0%  14  37,8% 

  X² 
C/S 29  46,0%  23  62,2% 

 
Makat geliş 3   4,8%   0   0,0% 

    
Fetal Distress 1   1,6%   3   8,1% 

  SGA      7     5  13,5%    

                X² 
Ki-kare test                  

 
          

 

HASTALARIN KLİNİK İZLEMİ 

Hastaların başvuru ve izleminde yapılan tam idrar analizlerine bakıldığında; 3 hastada 

(%3) hematüri, 6 hastada (%6) proteinüri vardı. Proteinüri saptanan hastaların sadece 4’ ünde 

(%66,6) nefrotik düzeyde protein atılımı izlendi. Bu hastaların 2’sinde VUR 2’sinde renal 

ektopi tanıları mevcut idi. Hastaların 12’ sinde (%12) hipertansiyon mevcuttu. Bunların 4’ 

ünde PUV, 2’ sinde renal agenezi, 2’ sinde bilateral renal hipoplazi, 1’ inde MKDB, 1’ inde 

renal ektopi, 1’ inde VUR, 1’ inde nefronofitizis vardı. 

Tablo 6.14: Hastaların HT, proteinüri ve hematüri açısından değerlendirilmesi 

        n   % 

HT 
Var     12  12,0% 

Yok     88  88,0% 

Proteinüri 

<3+         2   2,0% 

≥3+     4  4,0% 

Yok         94   94,0% 

Hematüri 
Var         3   3,0% 

Yok         97   97,0% 
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Üst CAKUT tanılı hasta grubunda HT oranı alt CAKUT grubuna göre anlamlı olarak 

daha yüksek bulundu. (p ˂ 0.05) Üst ve alt CAKUT tanı grupları arasında hematüri ve 

proteinüri oranında anlamlı farklılık izlenmedi. (p ˃ 0.05) 

Tablo 6.15: CAKUT üst ve alt grubun HT, proteinüri ve hematüri açısından karşılaştırılması 

 CAKUT-Üst  CAKUT-Alt 
P 

    n   %   N   % 

HT 
Var 7  11,1%  5  13,5% 

0,721 X² 
Yok 56  88,9%  32  86,5% 

Proteinüri 

<3+ 1   1,6%   1   2,7% 

0,870 X² ≥3+ 2   3,2%   2   5,4% 

Yok 60   95,2%   34   91,9% 

Hematüri 
Var 2   3,2%   1   2,7% 

1,000 X² 
Yok 61   96,8%   36   97,3% 

                X² 
Ki-kare test           

 

Hastaların 43’ ünde (%43) en az bir kez geçirilmiş idrar yolu enfeksiyonu öyküsü ve 

bunların da 10’ unda (%23,2) 5 ten fazla tekrarlayan İYE öyküsü olduğu öğrenildi. 64 hastada 

(%64) ilaç kullanım öyküsü bulunmazken; ilaç kullanan 36 hastanın (%36) 8’ i (%22,2) 

sadece antihipertansif tedavi, 23’ ü (%63,9) sadece antibiyotik proflaksisi, 5’ i (%13,9) ise 

hem antihipertansif tedavi hem de antibiyotik proflaksisi almaktaydı.  

Tablo 6.16: Hastaların İYE öyküleri ve ilaç kullanımı açısından değerlendirilmesi 

        n   % 

İYE Sayısı 

0         57   57,0% 

 1-3     33  33,0% 

 ˃ 5         10   10,0% 

İlaç Kullanımı 
Yok     64  64,0% 

Var     36  36,0% 

Antihipertansif         8   22,2% 

Antibiyotik     23  63,9% 

Antibiyotik ve Antihipertansif         5   13,9% 
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CAKUT alt tanı grupları ilaç kullanımı yönünden karşılaştırıldığında alt CAKUT 

tanısı alanlarda ilaç kullanım oranı üst CAKUT tanısı olanlara göre anlamlı olarak daha 

yüksekti. (p<0.05) 

 

Şekil 6.5: CAKUT üst ve alt grubun İYE açısından karşılaştırılması 

CAKUT alt olan grupta ilaç kullanım oranı CAKUT üst olan gruptan anlamlı (p ˂ 

0.05)  olarak daha yüksekti.  

Tablo 6.17: CAKUT üst ve alt grubun ilaç kullanımı açısından karşılaştırılması 

 CAKUT-Üst  CAKUT-Alt 
P 

    n   %   n   % 

İlaç Kullanımı 

Yok 
51  81,0%  13  35,1% 

0,000 X² 
Var 

12  19,0%  24  64,9% 

Antihipertansif 
5   41,7%   3   12,5%   

Antibiotik 
4  33,3%  19  79,2%   

Antibiyotik ve Antihipertansif 
3   25,0%   2   8,3%     

    X² 
Ki-kare test           

00% 

10% 

20% 

30% 

40% 

50% 

60% 

70% 

0  1-3  3-5  ˃ 5 
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CAKUT-Üst 67% 19% 08% 06% 

CAKUT-Alt 41% 24% 19% 16% 



61 

 

 

Şekil 6.6: CAKUT üst ve alt grubun ilaç kullanımı açısından karşılaştırılması  

Antibiyotik proflaksisi alan hastalarda idrar yolu enfeksiyonu sıklığına bakıldığında; 

antibiyotik proflaksisi alan 28 hastanın 20’ sinde (%57,2) geçirilmiş İYE öyküsü, antibiyotik 

proflaksisi almayan 72 hastanın ise 15’ inde (%42,8) İYE öyküsü olduğu öğrenildi.   

Tablo 6.18: Antibiyotik kullanımı ve İYE ilişkisinin değerlendirilmesi 

                                                                  Antibiyotik Proflaksisi  

Toplam 
 Hayır Evet 

 

        

        İYE 

Yok N 57 8 65 

% 87,7 12,3 100 

Var N 15 20 35 

% 42,8 57,2 100 

 

Toplam 

N 72 28 100 

% 72 28 100 
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CAKUT-Alt 35% 65% 

CAKUT-Üst CAKUT-Alt 
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Hastaların 14’ ünde (%14) kronik böbrek yetmezliği izlendi, bu hastaların 5’ inde 

(%35,7) diyaliz 3’ ünde (%21,4) renal transplantasyon yapıldığı öğrenildi. KBY tanısı 

alanların 5’ inde PUV, 3’ ünde karşı böbrekte renal hipoplazinin eşlik ettiği renal agenezi, 2’ 

sinde bilateral VUR, 1’ inde bilateral MKDB, 1’ inde bilateral ÜPB darlığı, 1’ inde bilateral 

renal hipoplazi ve 1’ inde nefronofitizis vardı. KBY tanılı hastaların %85,7’ si erkek idi. 

Diyaliz alanların 4’ ü PUV 1’ i renal agenezi tanılı idi. Renal agenezi, nefronofitizis ve VUR 

tanılı toplamda 3 hastaya renal transplantasyon yapılmıştı. 

Tablo 6.19: KBY hastalarında cinsiyete göre dağılım 

 KIZ  ERKEK 
p 

    n   %   n   % 

KBY Gelişimi 

Var 2   4,3%   12   22,2% 

0,000 X² Yok 
44   95,7%   42   77,8% 

                X² 
Ki-kare test           

 

Tablo 6.20: KBY hastalarında diyaliz ve transplantasyon 

  KBY  

    n   %   

Diyaliz 
Var 5  35,7%  

Yok 9  64,3%  

Transplantasyon 
Var 3   21,4%   

Yok 11   78,6%   

      

 

CAKUT alt olan grupta İYE oranı CAKUT üst olan gruptan anlamlı olarak daha 

yüksekti. (p ˂ 0.05) CAKUT üst ve alt olan grupta diyaliz oranı anlamlı farklılık 

göstermemiştir. (p˃ 0.05) CAKUT üst ve alt olan grupta transplantasyon oranı anlamlı 

farklılık göstermemiştir. (p ˃ 0.05) 
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Tablo 6.21: CAKUT üst ve alt grubun İYE, KBY, Diyaliz ve transplantasyon açısından 

karşılaştırılması 

  CAKUT-Üst  CAKUT-Alt P  

     n   %   N   %  

İYE Sayısı 

 0 
42   

66,7

% 
  15   40,5% 

0,019 X² 
  1-3 

12  
19,0

% 
 9  24,3% 

  3-5 5  7,9%  7  18,9% 

  ˃ 5 4   6,3%   6   16,2% 

KBY Gelişimi 

 Var 
9   

45,0

% 
  5 

  
6,3% 

0,000 X² 
 Yok 

11   
55,0

% 
  75 

  
93,8% 

Diyaliz 

 Var 1  1,6%  4  10,8% 

0,061 X²  Yok 
62  

98,4

% 
 33  89,2% 

Transplantasyon 

 Var 2   3,2%   1   2,7% 

1,000 X² 
 Yok 

61   
96,8

% 
  36   97,3% 

                X² 
Ki-kare 

test 
  

         

            

 

Hastaların 20’ sinin (%20) hayatının herhangi bir döneminde CAKUT nedeni ile bir ya 

da birden fazla operasyon geçirdiği öğrenildi. Ameliyat öyküsü olanların 9’ unda (%45) KBY 

tanısı mevcut iken ameliyat olmayan 80 hastanın (%80) 5’ inde (%6,3) KBY tanısı vardı. 
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Tablo 6.22: KBY ve CAKUT nedeni ile operasyon geçirme arasında ilişki 

 

KBY 

 CAKUT nedeni ile geçirilmiş operasyon hikayesi 

Yok Var Toplam 

 

Yok 

N 75 11 86 

% 87,2% 12,8% 100% 

 

Var 

N 5 9 14 

% 35,8% 64,2% 100% 

 

Ameliyat olan hasta sayısı toplamda 20 (%20) kişiydi. Hastaların tanılarına 

bakıldığında MKDB (n=2), at nalı böbrek (n=1), PUV (n=8), UPB darlığı (n=1), VUR (n=4), 

renal agenezi (n=2), ekstrofi vezika (n=1), çift toplayıcı sistem (n=1) şeklindeydi. Bu tanılar 

arasında PUV tanısıyla opere olan hastaların tamamı ilk 2 ayda opere olmuşlardı. Ameliyat 

olan hastaların yapılan ameliyatlara göre dağılımına bakıldığında; PUV ablasyonu (n=5), 

nefrektomi (n=2), piyeloplasti (n=1), vezikostomi (n=3), üreterosel insizyonu (n=1), 

imperfore anüs (n=1), nefrostomi (n=1), ekstrofi vezika kapama (n=1), VUR nedeni ile 

operasyon (n=3) şeklindeydi. 1 hastaya nefrektomi, VUR nedeni ile operasyon ve renal nakil 

yapılmıştı. 

 

Tablo 6.23: Opere olan ve olmayan grubun KBY gelişimi açısından karşılaştırılması 

 Operasyon (+)  Operasyon (-) 
P 

    n   %   N   % 

KBY Gelişimi 

Var 
9   45,0%   5 

  
6,3% 

0,000 X² 
Yok 

11   55,0%   75 
  

93,8% 

                X² 
Ki-kare test           
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Operasyon geçiren grupta KBY gelişim oranı operasyon geçirmeyen gruptan anlamlı 

(p ˂ 0.05) olarak daha yüksekti. 

 

Şekil 6.7: Opere olan ve olmayan grubun KBY gelişimi açısından karşılaştırılması  

Hastaların 29’ unda (%29) ekstrarenal malformasyonlar eşlik etmekteydi, bunlar; 

büyüme gelişme geriliği (%6,9), iskelet sistemi (%6,9), kardiyak (%24,1), santral sinir sistemi 

(%6,9), ürogenital (%17,2), dismorfizm (%3,5), işitme kaybı (%3,5) ve 1 hastada kardiyak ve 

gastrointestinal, 1 hastada kardiyak ve iskelet sistemi, 2 hastada kardiyak ve santral sinir 

sistemi ve 4 hastada ürogenital ve iskelet sistemi şeklindeydi. Bu hastalar içerisinde spesifik 

sendrom tanılarına bakıldığında hastaların; 1’ inde Turner Sendromu, 1’ inde Holt Oram 

sendromu, 1’ inde Townes Brock Sendromu, 1’ inde Morning Glory Sendromu ve 1’ inde 

RKM Sendromu bulunmaktaydı. Turner Sendromu tanılı hastada çift toplayıcı sistem, 

Townes Brock Sendromu tanılı hastada karşı böbrekte renal hipoplazinin eşlik ettiği renal 

agenezi, Morning Glory Sendromu tanılı hastada bilateral VUR, Holt Oram ve RKM 

Sendromlarında ise füzyonlu çapraz ektopi tanıları vardı. 

HASTALARIN AİLE ÖYKÜLERİ 

Hastaların 78’ inde (%78) ebeveynler arasında akrabalık yokken, 22’ sinde (%22) 

birinci, ikinci derece kuzen veya daha uzak bir akrabalık vardı. Akraba evliliği olan hasta 

tanılarına bakıldığında eşit oranda olmak üzere en çok MKDB, renal agenezi ve VUR tanıları 

olduğu görüldü.  

00% 

20% 
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60% 

80% 

100% 

Var Yok 

KBY Gelişimi 

Operasyon (+) 45% 55% 

Operasyon (-) 06% 94% 

Operasyon (+) Operasyon (-) 
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Ailede renal hastalık sorgulandığında; hastaların 59’ unda (%59) renal hastalık öyküsü 

bulunmazken 41’ inde (%41) renal hastalık öyküsü vardı ve bunların 23’ ü (%56,1) kronik 

böbrek yetmezliği, 10’ u (%24,4) nefrolitiazis ve 17’ si (%29) CAKUT idi. Ailede CAKUT 

öyküsü bulunanlara bakıldığında ise 5’ inde PKBH, 5’ inde izole kist, 1’ inde PUV, 3’ünde 

HN, 1’ inde HN ve atnalı böbrek, 1’ inde PUV, MKDB ve VUR, 1’inde renal agenezi olduğu 

öğrenildi.  

Ailede CAKUT’ a eşlik edebilecek böbrek dışı anomaliler sorgulandığında; hastaların 

63’ ünde (%63) ekstrarenal hastalık yokken 37’ sinde (%37) ekstrarenal hastalık vardı ve bu 

hastaların 5’ inde (%13,5) işitme kaybı 18’ inde (%48,6) DM, 7’ sinde (%18,9) göz sorunları, 

3’ ünde (%8,1) hipoparatiroidi tanısı mevcuttu.  

Tablo 6.24: Hastaların aile öykülerinin değerlendirilmesi 

        n   % 

Akraba Evliliği 
Var     22  22,0% 

Yok     78  78,0% 

Ailede Renal Hastalık               

Yok       59  59,0% 

Var           41   41,0% 

KBY     23  23,0% 

Nefrolitiazis     10  10,0% 

CAKUT         13   13,0% 

Ailede Ekstrarenal Hastalık        

Yok           63   63,0% 

Var           37   37,0% 

İşitme Kaybı     5  5,0% 

DM     18  18,0% 

Göz Problemleri     7  7,0% 

Hipoparatiroidi         3   3,0% 

         

 

Hastalık alt grupları akrabalık yönünden sorgulandığında; akraba evliliği oranı alt 

CAKUT tanısı olan grupta üst CAKUT tanısı olan gruba göre anlamlı olarak daha yüksekti. 
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(p<0.05) CAKUT alt tanı grupları ailede renal hastalık öyküsü yönünden karşılaştırıldığında 

üst ve alt CAKUT grupları arasında anlamlı farklılık görülmedi. (p>0.05) CAKUT alt tanı 

grupları ailede ekstrarenal hastalık yönünden karşılaştırıldığında üst ve alt CAKUT grupları 

arasında anlamlı farklılık görülmedi. (p>0.05) 

Tablo 6. 25: CAKUT üst ve alt grubun aile öyküleri açısından karşılaştırılması 

 CAKUT-Üst  CAKUT-Alt 
P 

    n   %   n   % 

Akraba Evliliği 
Var 13  20,6%  9  24,3% 

0,667 X² 
Yok 50  79,4%  28  75,7% 

Ailede Renal Hastalık                   

Yok   33  52,4%  26  70,3% 
0,468 X² 

Var   30   47,6%   11   29,7% 

KBY 15  23,8%  8  21,6%   

Nefrolitiazis 6  9,5%  4  10,8%   

CAKUT 12   19,0%   1   2,7%     

Ailede Ekstrarenal Hastalık                   

Yok   38  60,3%  25  67,6% 
0,468 X² 

Var   25   39,7%   12   32,4% 

İşitme Kaybı 5  7,9%  0  0,0%   

DM 
9  

14,3

% 
 9  24,3%   

Göz Problemleri 5  7,9%  2  5,4%   

Hipoparatiroidi 3   4,8%   0   0,0%     

                X² 
Ki-kare test           

 

Renal US yapılan tüm hastaların 80’ inde (%80) ileri görüntülemeye ihtiyaç duyulmuş 

olup; 67’ sine (%83,8) DMSA, 45’ ine (%56,3) VCUG, 19’ una (%23,8) MAG3, 25’ ine 

(%31,3) VCUG ve DMSA, 4’ üne (%5) VCUG ve MAG3, 7’ sine (%8,8) DMSA, VCUG ve 

MAG3, 4’ üne DMSA, VCUG, MAG3 ve MR ürografi yapıldığı öğrenildi. VCUG yapılan 

hastaların tanıları en çok VUR (%17,7) ve PUV (%17,7) idi. MR ürografi ise ÜPB darlığı ve 

megaüreter tanılarında tercih edilmişti. 
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Tablo 6.26: Hastaların ileri görüntüleme açısından değerlendirilmesi 

         N   % 

İleri Görüntüleme 
Yok          20   20,0% 

Var          80   80,0% 

İleri Görüntüleme         

DMSA      67  83,8% 

VCUG      45  56,3% 

MAG3      19  23,8% 

VCUG+DMSA      25  31,3% 

VCUG+MAG3      4  5,0% 

DMSA+VCUG+MAG3      7  8,8% 

DMSA+VCUG+MAG3+MR ürografi          4   5,0% 

          

Alt CAKUT tanılı olan grupta ileri görüntüleme yapılma oranı üst CAKUT tanılı 

gruptan anlamlı olarak daha yüksekti.  (p<0.05) 

Tablo 6.27: CAKUT üst ve alt grubun ileri görüntüleme açısından karşılaştırılması 

 CAKUT-Üst  CAKUT-Alt 
P 

    N   %   n   % 

İleri Görüntüleme 
Yok 18   28,6%   2   5,4% 

0,005 X² 
Var 45   71,4%   35   94,6% 

İleri Görüntüleme          

DMSA 41  91,1%  26  70,3%   

VCUG 15  33,3%  30  81,1%   

MAG3 6  13,3%  13  35,1%   

VCUG+DMSA 9  20,0%  16  43,2%   

VCUG+MAG3 2  4,4%  2  5,4%   

DMSA+VCUG+MAG3 1  2,2%  6  16,2%   

DMSA+VCUG+MAG3+MR ürografi 2   4,4%   2   5,4%     

                X² 
Ki-kare test           
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Şekil 6.8: CAKUT üst ve alt grubun ileri görüntüleme açısından karşılaştırılması 
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7. TARTIŞMA 

CAKUT çocukluk çağı son dönem böbrek yetmezliğinin (SDBY) en önemli 

nedenlerinin başında gelmektedir. CAKUT tanılı hastalar genellikle diğer KBY nedenlerine 

kıyasla daha yavaş bir seyirle SDBY’ye ilerlese de bu her alt grup için geçerli olmamaktadır. 

CAKUT başlığı altında yer alan grupların KBY sürecine girip girmedikleri, KBY’ye ve 

SDBY’ye ilerleyiş hızları faklılık göstermektedir. Bu hastaların önemli bir kısmı erişkin 

dönemde SDBY’ye girmekte olup çocukluk çağındaki takipleri de önem taşımaktadır (134). 

Son dönemde CAKUT ile ilgili olarak gerek klinik gerekse genetik birçok çalışma 

yapılmasına rağmen CAKUT alt ve üst sistem ayrımı yapılarak bunların klinik gidişlerini ve 

birbirleriyle olan klinik farklılıklarını inceleyen çalışma bulunmamaktadır. CAKUT’ la ilgili 

literatürde dünyanın birçok yerinde yapılmış çalışmaya rastlanmaktadır. Soliman ve 

arkadaşlarının (135). 2015 yılında yaptıkları çalışmada prenatal ve postnatal dönemde böbrek 

ve üriner sistem anomalisi saptanan 107 çocuk retrospektif olarak incelenmiş, cinsiyet, 

başvuru semptomları, ebeveynler arası akrabalık ve böbrek fonksiyonları açısından 

incelenmiştir. Hastaların çoğu erkek (E/K=2.3/1) olup bu yüksek oran PUV tanılı hastaların 

oranının çok olmasına bağlanmıştır. Hastaların %37’ si antenatal dönemde tanı almış, 

postnatal dönemde tanı alan grupta en sık başvuru şikayeti (%50,5) abdominal semptomlar 

olmuştur. Hastaların 34’ ünde (%31,8) ekstrarenal malformasyonların eşlik ettiği gözlenmiş 

olup bu hastaların da 2’ sinde Turner Sendromu 1’ inde Rotor Sendromu tanısı saptanmıştır. 

Kalan 31 hastadaki ekstrarenal malformasyonlar sınıflandırıldığında; büyüme gelişme geriliği 

(%15), iskelet sistemi (%8,4), kardiyovasküler (%6,5), santral sinir sistemi (%8,4), ürogenital 

(%2,8), gastrointestinal (%6,5), dismorfik (%2,8) bulgular saptanmış. Hastaların %8,4’ ünde 

son dönem böbrek yetersizliği gelişmiş. Hastaların %10,3’ ünde birden fazla CAKUT tanısı 

saptanmış.  

Bizim serimizde toplamda 100 hastanın 46’sı (%46) kız, 54’ü (%54) erkek hastaydı 

(E/K:1:1.17). Hastaların 54’ ü (%54) antenatal dönemde tanı almıştı. Hastaların 29’ unda 

(%29) ekstrarenal malformasyonlar eşlik etmekteydi, bunlar; büyüme gelişme geriliği (%6,9), 

iskelet sistemi (%6,9), kardiyak (%24,1), santral sinir sistemi (%6,9), ürogenital (%17,2), 

dismorfizm (%3,5), işitme kaybı (%3,5) ve 1 hastada kardiyak ve gastrointestinal, 1 hastada 

kardiyak ve iskelet sistemi, 2 hastada kardiyak ve santral sinir sistemi ve 4 hastada ürogenital 

ve iskelet sistemi şeklindeydi. Bu hastalar içerisinde spesifik sendrom tanılarına bakıldığında 

hastaların; 1’ inde Turner Sendromu, 1’ inde Holt Oram sendromu, 1’ inde Townes Brock 
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Sendromu, 1’ inde Morning Glory Sendromu ve 1’ inde RKM Sendromu bulunmaktaydı. 

Hastaların %35’ inde birden fazla CAKUT tanısı saptanmış olup en sık eşlik eden anomali 

hidronefrozdu.  

Tain ve arkadaşlarının 2016 yılında yaptığı çalışmada (136) antenatal dönemde 

CAKUT tanısı alan 668 çocuk incelenmiş, en sık saptanan CAKUT alt tipi %10,63 oranı ile 

polikistik böbrek hastalığı, ikinci sırada %10,22 oranı ile ÜBP darlığı ve üçüncü sıklıkta 

%9,71 oranıyla renal hipoplazi olarak saptanmış. Kontrol grubu ile yapılan karşılaştırmada 

doğum şekli açısından anlamlı farklılık bulunmamışken maternal diabet, oligohidramniyoz, 

hipertansiyon, madde kullanımı ya da sigara içimi gibi faktörlerden bir ya da birden fazlasının 

görülmesi CAKUT tanılı grupta kontrol grubuna göre anlamlı olarak yüksek bulunmuş. 

Makat geliş ve fetal distress oranı da CAKUT tanılı grupta kontrol gruba göre anlamlı olarak 

daha yüksek bulunmuş. Preterm doğum ve SGA (small for gestational age- <2500gr) doğum 

öyküsü de CAKUT grubunda kontrol grubuna göre anlamlı olarak daha yüksekmiş. 

Bizim serimizde en sık saptanan CAKUT alt tipi %16 oranı ile MKDB, ikinci sıklıkta 

renal agenezi (%15), üçüncü sıklıkta %8 oranı ile PUV ve VUR olarak izlendi. 

Literatürdekinin aksine polikistik böbrek hastalığı ise %5 oranıyla alt sıralarda yeraldı. 

Doğum şekline bakıldığında 100 hastanın 52’ sinde C/S, 48’ inde NSY (normal spontan yol) 

ile doğum olduğu öğrenildi. Literatürdekinin aksine makat geliş ve fetal distress hastaların 

sadece %3’ ünde mevcuttu. Ancak CAKUT proksimal ve distal grup karşılaştırıldığında 

makat geliş proksimal grupta distal gruba göre anlamlı olarak yüksek bulundu. SGA doğum 

öyküsü hastaların %12’ sinde mevcuttu, CAKUT alt grupları karşılaştırıldığında proksimal ve 

distal CAKUT gruplarında anlamlı farklılık saptanmadı.  

Quirino ve arkadaşlarının (133) 2012 yılında yaptıkları çalışmada prenatal dönemde 

CAKUT tanısı almış 822 çocuk retrospektif olarak incelenmiş, hipertansiyon, İYE, KBY, 

ameliyat öyküsü ve yapılan görüntüleme yöntemleri açısınadan irdelenmiş. Hastaların 

KBY’ye gidişleri, hipertansiyon gelişip gelişmediği, ölüm, tekrarlayan İYE ve ameliyat olup 

olmadıklarına bakılmıştır. Hastaların çoğu erkek (E/K=2/1) olup anomalilerin %59,7 oranında 

tek taraflı olduğu bildirilmiştir. Postnatal dönemde hastaların %77,9’ una VCUG, %57,2’ sine 

DMSA, %48,5’ ine DTPA yapılmış. Hastaların %28’i opere edilmiş; bu hastaların tanılarına 

bakıldığınjda 105 hastada (%45,6) ÜPB darlığı olduğu görülmüş. Opere olan diğer hasta 

grupları; PUV (n=38), megaüreter (n=20), VUR (n=17) şeklindeymiş. 49 hastada KBY 

gelişmiş ve bunların 3’ üne renal nakil yapılmış. KBY gelişen hastalarda cinsiyet açısından 
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farklılık saptanmamış. 27 hastada hipertansiyon saptanmış olup en sık otozomal resesif 

polikistik böbrek hastalığında olduğu görülmüştür. HT gelişen hastalarda cinsiyet açısından 

farklılık saptanmamıştır. Hipertansiyon saptanan 9 hastanın KBY tanısı aldığı görülmüştür. 

Hastaların %29,8’ inde İYE öyküsü saptanmış olup %16,4’ünde 1 kez, %6,6’ sında 2 kez, 

%6,8’ inde ise 3 ve daha fazla geçirilmiş İYE olduğu öğrenilmiştir. Tekrarlayan İYE geçiren 

hastalar; antenatal HN, PUV, prune belly, megaüreter ve primer VUR tanılı hastalardır.  

Bizim serimizde literatürdekine benzer bir oran ile postnatal dönemde hastaların 80’ 

inde  ileri görüntülemeye ihtiyaç duyulmuş olup; 31’ ine (%38,8) sadece DMSA, 5’ ine 

(%6,3) sadece VCUG, 4’ üne (%5) sadece MAG3, 25’ ine (%31,3) VCUG ve DMSA, 4’ üne 

(%5) VCUG ve MAG3, 7’ sine (%8,8) DMSA, VCUG ve MAG3, 4’ üne 

DMSA,VCUG,MAG3 ve MR ürografi yapıldı. Literatürdekinden daha fazla bir oranla 

hastaların 43’ ünde (%43) en az bir kez geçirilmiş idrar yolu enfeksiyonu öyküsü ve bunların 

da 10’ unda (%23,2) 5 ten fazla tekrarlayan İYE öyküsü vardı. Literatürdeki ile benzer şekilde 

100 hastalık serimizde 14 hastada KBY tanısı mevcut olup 3’ ü renal nakilli idi. Hastaların 

12’ sinde HT tanısı saptanmış olup literatürdekinden farklı olarak en sık PUV tanılı hastalarda 

olduğu görüldü. HT tanılı hastaların 8’ i KBY tanılıydı. Yoshino ve arkadaşlarının (137) 2015 

yılında yaptığı retrospektif çalışmada CAKUT tanılı 101 çocuk sütçocuğu dönemindeki tıbbi 

kayıtlarına bakılarak incelenmiş; doğum haftası, doğum tartısı, oligohidramnioz, asfiksi, zayıf 

tartı alımı açısından değerlendirilmiş. Çalışmada süt çocukluğu döneminde, tanı almamış 

hastalarda, erken dönemde CAKUT tanısı düşündürecek bulguları saptamak amaçlanmıştır. 

Verileri eksik olan ve neonatal dönemde diyaliz almış olan hastalar çalışmaya dahil 

edilmemiştir. Preterm ve term doğum öyküsü açısından bakıldığında CAKUT grubu ile 

kontrol grubu arasında anlamlı farklılık saptanmamıştır. Hastaların %79’ unda düşük tartı 

alımı, %19’ unda asfiksi (1.dakika APGAR<7) %8’ inde oligohidramniyoz saptanmıştır. 

Oligohidramniyoz, asfiksi ya da düşük tartı alımı tanılarından bir ya da daha fazlası olan 

CAKUT grubu ile normal popülasyon karşılaştırıldığında CAKUT grubunda anlamlı olarak 

yüksek saptanmış. Bizim serimizde literatürdeki ile uyumlu oranda hastaların %12’ sinde 

oligohidramniyoz saptanmış olup bunların çoğunluğunu PUV (n=5) tanılı hastalar 

oluşturmaktaydı. Hastaların 17’ sinde preterm doğum öyküsü mevcuttu.  Fefer ve 

arkadaşlarının 2006 yılında yaptığı çalışmada (125) tanıdan bağımsız olarak renal 

anomalilerin %50’ sinden fazlası 25. gebelik haftasından önce tanı aldığı gösterilmiş. Bizim 

çalışmamızda benzer oranda CAKUT tanılı hastaların %46’ sının 25. gebelik hastasından 

önce tanı aldığı öğrenildi. Literatürlerde (138) konjenital böbrek ve üriner sistem 
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anomalilerinin ailesel olabileceği ve mutasyona uğramış spesifik genlerin aile bireylerinde 

tespit edilebileceğinde bahsedilmiştir.  Hangi CAKUT’larda aile bireylerinin taranması 

gerektiği tartışmalıdır. Özellikle otozomal dominant PKBH’de ve VUR olgularında birinci 

derece akrabaların tetkik edilmesi önerilmiştir. Çalışmamızda %15 olguda ailede CAKUT 

öyküsü olduğu ve çoğunda PKBH tanısı olduğu tespit edildi. Livera ve arkadaşlarının (139) 

yaptıkları çalışmada hastaların %17’si opere edilmiştir. Literatürdeki diğer serilerde de (140) 

(141) bizim serimize benzer şekilde antenatal CAKUT tanısı olan hastaların %20’si ameliyat 

edildi. 
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8. SONUÇLAR 

1. CAKUT tanılı hastalarda E/K oranı 1.17/1 idi. CAKUT hastalarının çalışmaya 

alındıklarındaki yaş ortalaması 8,67±6,1’di, kız ve erkek hastaların yaş dağılımında 

anlamlı fark yoktu.  

2. CAKUT tanıları üst ve alt olarak gruplandırılarak yeni bir sınıflandırılma oluşturuldu. 

3. CAKUT, üst ve alt tutuluma göre karşılaştırıldığında cinsiyet ve yaş açısından anlamlı 

farklılık izlenmedi. 

4. Üst CAKUT tanılarının alt CAKUT’ a göre daha sık olduğu, üst grupta en sık saptanan 

alt tip MKDB iken alt grupta en sık saptanan alt tipin VUR ve PUV olduğu görüldü. 

5. Hastaların %54’ ü antenatal dönemde, özellikle 25. Gestasyon haftasından önce tanı 

almıştı. Tanı zamanı açısından CAKUT üst ve alt grup arasında anlamlı farklılık 

izlenmedi. 

6. Üst ve alt CAKUT tanı grupları maternal faktörler açısından karşılaştırıldığında anlamlı 

farklılık görülmedi. Üst CAKUT tanılı hasta grubunda maternal kilo alımı alt CAKUT 

tanılı gruptan anlamlı olarak daha yüksekti. Bu da maternal kilo alımının fazla olmasının 

üst CAKUT gelişimi için olası risk faktörü olabileceğini göstermektedir.  

7. CAKUT üst ve alt olan grupta antenatal madde kullanım oranı anlamlı farklılık 

göstermezken alt CAKUT olan grupta antenatal ilaç kullanım oranının üst CAKUT olan 

gruptan anlamlı olarak daha yüksek olması antenatal ilaç kullanımının üst CAKUT 

gelişimi açısından olası risk faktörü olabileceğini göstermektedir. 

8. Hastaların %12’ sinde oligohidramniyoz tanısı vardı. Antenatal oligohidramniyoz tanısı 

olan hastaların %33,3’ ünde PUV, %25’ inde renal agenezi, %16,6’ sında PKBH, %8,3’ 

ünde MKDB, %8,3’ ünde HN, %8,3’ ünde renal hipoplazi saptanmıştı. Bu da antenatal 

tanıda saptanan oligohidramniyozun başta PUV olmak üzere CAKUT açısından uyarıcı 

olması gerektiğini göstermektedir. 

9. Üst ve alt CAKUT tanılı hastalar oligohidramniyoz, maternal multivitamin kullanımı, 

gestasyonel yaş ve tanı zamanı açısından karşılaştırıldığında anlamlı farklılık izlenmedi. 

10. Postnatal tanı alanlarda başvuru semptomlarının CAKUT üst ve alt grup arasındaki 

dağılımına bakıldığında; en sık başvuru şikayetinin her iki grupta da karın ağrısı olduğu 
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görüldü. CAKUT alt tanı grupları postnatal tanı alanlarda ilk başvuru şikayeti yönünden 

karşılaştırıldığında üst ve alt gruplar arasında anlamlı farklılık görülmedi. 

11. CAKUT üst ve alt gruplar doğum şekli ve doğum kilosu açısından karşılaştırıldığında 

anlamlı farklılık saptanmadı. Makat geliş CAKUT üst grupta, fetal distress ise alt grupta 

anlamlı olarak daha yüksekti. Bu da makat gelişin üst CAKUT için, fetal distressin alt 

CAKUT için olası risk faktörü olabileceğini göstermektedir. 

12. CAKUT üst grupta HT oranı alt gruba göre anlamlı olarak daha yüksek bulundu. Üst ve 

alt CAKUT tanı grupları arasında hematüri ve proteinüri oranında anlamlı farklılık 

izlenmedi. 

13. Alt CAKUT grubunda İYE oranı üst gruba göre anlamlı olarak daha yüksekti. CAKUT 

üst ve alt grupta KBY gelişimi, diyaliz oranı ve transplantasyon oranı açısından anlamlı 

farklılık izlenmedi. 

14. Antibiyotik proflaksisi alan ve almayan CAKUT tanılı hastalarda İYE sıklığı açısından 

farklılık görülmemesi antibiyotik proflaksisinin etkinliğininin sorgulanması gerektiğini 

düşündürmektedir. Bununla ilgili ilave çalışmalara gerek vardır. 

15. KBY gelişimi erkeklerde kızlara oranla anlamlı şekilde yüksek bulundu. KBY için en 

önemli risk faktörü sayılan PUV’ un erkeklerde görülmesinin bu oranı arttırdığı 

düşünülmektedir.  

16. Hastaların %20’ si en az bir kez CAKUT nedeni ile opere olmuştu, en sık ameliyat olan 

hasta grubu PUV tanılı hastalardı ve ameliyat olan grupta KBY gelişim oranı ameliyat 

geçirmeyen gruptan anlamlı olarak daha yüksekti. KBY gelişme oranının ameliyat olan 

grupta yüksek saptanmasının ameliyat edilen hastaların altta yatan üriner patolojisinin 

daha ciddi olmasından kaynaklandığı düşünüldü. 

17. Hastalık alt grupları akrabalık yönünden karşılaştırıldığında akraba olan ve olmayan hasta 

sayısı arasında istatistiksel olarak anlamlı fark bulunmadı. Hastaların %17’ sinin 

ailesinde CAKUT hikayesi vardı. Akraba evliliği olan hasta tanılarına bakıldığında eşit 

oranda olmak üzere en çok MKDB, renal agenezi ve VUR tanıları olduğu görüldü. Bu da 

MKDB, renal agenezi ve VUR’ un genetik geçiş ihtimalinin daha yüksek olduğunu 

düşündürmektedir. CAKUT’da herediter faktörlerin rolünün çok önemli olduğu 
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bilinmekle birlikte oranın düşük olması aile bireylerinin rutin kontrole gitmemesine 

bağlanmıştır.  

18. Çalışmamızdaki olgularda CAKUT’ da en sık görülen anomalinin MKDB (%16) 

olduğunu saptadık, ikinci sırada renal agenezi (%15) yer almaktaydı. En sık eşlik eden 

CAKUT alt tipi ise hidronefroz (%34,3) idi.  

19. Hastaların 14’ ünde (%14) KBY gelişmişti. En çok KBY’de olan grup PUV hastalarıydı 

(n=5 %35,7). PUV hastalarının %62,5’ i KBY gelişmişti. PUV, KBY için en önemli risk 

faktörüdür. Bu hastaların prenatal dönemde takip edilip mümkün olan en kısa zamanda 

doğurtulup PUV ablasyonu yapılmasının prognoz üzerine olumlu etkileri olacaktır. 

Burada antenatal tanının önemi de bir kez daha ortaya çıkmaktadır. 

20. Böbrek nakli yapılan 3 hasta vardı. Bunlar; karşı böbrekte renal hipoplazi olan renal 

agenezi, nefronofitizis ve bilateral VUR tanılı hastalardı.  

21. Hastaların %5’ inde bilinen sendrom tanısı mevcuttu, bunlar; Turner Sendromu, Holt 

Oram Sendromu, Townes Brock Sendromu, Morning Glory Sendromu ve RKM 

Sendromu idi. Birden fazla anomali eşlik eden ya da dismorfik bulguları olan hastalar 

mutlaka eşlik edebilecek sendromlar açısından genetik tetkikler ile taranmalıdır.  

. 
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