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OZET

Tek Tarafli Multikistik Displastik Bobrek Hastali g1 Olan Cocuklarda
Hipertansiyon Siklig1 ve Buna Etkili Faktorler

Amagc: Bu calsmada tek tarafli multikistik displastik bébrek redgh tanisi almy
cocuklarin karakteristik Ozelliklerini irdelemek Vepertansiyon sik ile buna etkili
olabilecek faktorleri (plazma renin aktivitesi, gogensin, aldosteron, kan biyokimyasi,
idrarda proteindri, mikroalbimin) tespit etmek ataad.

Gereg ve Yontemler:Bu calsma Mart 2008 — Austos 2010 tarihleri arasinda
Cukurova Universitesi Tip Fakuiltesi Cocuk NefroBjlim Dalinda yapildi. Cagmanin
birinci asamasinda; 1993-2010 yillar1 arasinda takip edilek tarafli multikistik
displastik bobrek hast@li olan 87 hastanin dosyalari retrospektif incelendi
karakteristik verileri irdelendi.

Calsmanin ikinci gamasinda; kan verme, idrar toplama veaya ici kan basinci
izlemini gonulli kabul eden 22 tek tarafli multitidksdisplastik bobrek hastasi ile benzer
yas ve cinste olup, bilinen bir bébrek hasgalve hipertansiyon semptomlari olmayan
22 sa&lam cocuk kontrol grubu olarak secildi. Butlin ¢colewt 24 saat sire ile y@m ici
kan basinci uygulamasi ile hipertansiyon gikia bakildi; ayrica yine her iki gruptan
kan ornekleri alinarak plazma renin aktivitesi, iyotensin, aldosteron, kan
biyokimyasi, idrarda protein ve mikroalbimin gddi.

Elde edilen verilerle; Cukurova Universitesi Tiakiltesi Biyoistatistik Anabilim
Dali'nda istatiksel analiz yapildi.

Bulgular: Tek tarafli multikistik displastik bobrek hasgah olan grupta
hipertansiyon sik§ii, serum plazma renin aktivitesi, aldosteron veapgtim seviyeleri
sglam gruba gore istatiksel olarak anlamli yuksekubdlu. Dger parametrelerde
istatiksel olarak anlamli farklihk bulunamadi.

Sonu¢: Calsmamizda tek tarafli multikistik displastik bobrekagtalarinda
hipertansiyon sik§ii 6nemli derecede yuksek bulundu. Hipertansiyonaminr
anjiyotensin-aldosteron sistemi ile ilgili olgu goruldd. Hipertansiyonda etkili olan
hasta bobrek mi, yoksa@am kompanzatuar bébrek mi, keza nefrektomi ilesbdik
azaltilabilir mi gibi sorulara cevap icin ileri gahalara ihtiya¢ oldgu distnuldd.
Ayrica ¢ocuklarda yam ici kan basinci 6lgimlerinin glerlendiriimesinde ¢agmalarin
yeterli olmadg ve ileri calsmalara ihtiyac oldgu gorulda.

Anahtar Kelimeler: Multikistik displastik bobrek hastgl, Yasam ici kan basinci
izlemi, Hipertansiyon.

Vi



ABSTRACT

Incidence Of Hypertension And Associated Factors II€hildren With Unilateral

Multicystic Dysplastic Kidney Disease

Purpose: In this study, it is aimed to determine the charastic features and
incidence of hypertension and also associated fattors (renin, angiotensin,
aldosteron, blood chemistry) in children with abéral multicystic dysplastic kidney
disease.

Material and Methods: The study was performed in pediatric nephrology
department of Cukurova University Medical Faculgtween March 2008 and August
2010. In the first step of the study, data of eigbeven patients with unilateral
multicystic displastic kidney disease who have be#owed between the years of 1993
and 2010 were investigated retrospectively.

In the second step, twenty two voluntary patiewith unilateral multicystic
dysplastic kidney disease and twenty two healtidodim with similar sex and age were
included into the study. ABPM was performed to @ill children and incidence of
hypertension was investigated. Blood and urine $asnpere taken from two groups.
Blood chemistry parameters, plasma renin activatigosteron, angiotensin and also
urine protein and microalbumin were measured.

The statistical analysis was made in Cukurova &hsity, Faculty of Medicine,
Department of Biostatistics.

Results: Plasma renin activity, aldosteron and potassiwml¢eand incidence of
hypertension were statistically higher in patiemtish unilateral multicystic kidney
disease compared to healthy group. Other parama&esnot statistically different.

Conclusion: Incidence of hypertension was found statisticallyher in patients
with unilateral multicystic dysplastic kidney diseain our study. Hypertension was
associated with renin-angiotensin-aldosteron systBorther studies are needed to
respond to the questions searching which is mdeetafe in hypertension; sick kidney
or healthy compensatory kidney and also inciderid¢g/pertension can be reduced with
nephrectomy. However, it is noticed that prevalehudies are not satisfactory to
evaluate ambulatory blood pressure monitorizationchildren. Further studies are
needed.

Keywords: Multicystic dysplastic kidney disease, Ambulatuatoda pressure
monitorization, Hypertension.
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1. GIRIS VE AMAC

Multikistik displastik bobrek (MKDB) hastali, bobregin en sik gorilen
konjenital anomalisidir. Non herediterdir, 1:4300zdmda bir goriilmektedit.Biiyiik
oranda tek tarafli gozlenmektedir. Prognoz; geklellhastalarin kar taraf bébrginin
sgilamligina, alik eden bobrek @i anomalilere ve komplikasyonlaragbalir. MKDB
hastalginda arteriyel hipertansiyon ¢{ea gortilen komplikasyondur. @o
calismalarda kan basinci takibi guinluk olgimlerle yapglae hipertansiyon siki %0-

8 oraninda bulunnytur. 24 saatlik ygam ici kan basinci izlemi (KBIi) ile gunlik
olclime goére daha anlamli sonuclar elde ediimeki€dion yillarda bobrek hastaii
olan c¢ocuklarda kan basinci OlcimlerindelKBI kullanimi daha cok kabul
gOrmektedir.

MKDB hastalarinda hipertansiyon patogenezinde,nresracili hipertansiyon
gelisimi genel kabul gormektedir; orijin olarak ¢h&a displastik bobrek aracili veya
diger bobrekte parankim hasari galis ise artnmg renin seviyeleri, renin—aldosteron-

Bu calgmada,;

1. Klinigimizde takip edilen tek tarafli MKDB hastalariniarkkteristik verilerini
analiz etmek,

2. Tek tarafli MKDB hastast olan ¢ocuklarda hipertansiyon sgthi -24 saatlik
YIKBI kullanilarak- tespit etmek, dolayisi ile bu hastda HT, ayni yave cinsteki
salikll cocuklara gére daha sik ise bu vakalara veradkagilasilacak vakalara bilgi
vermek ve gerekli dnlemleri almak,

3. Ayni zamanda bu cocuklarda kan basincina dtdiiorleri tespit etmek igin
plazma renin aktivitesi, anjiyotensin, aldosterd&san biyokimyasi, 24 saatlik idrar
Olcimlerini tayin ederek, ileride bu konuda vyapalac calgmalarda referans

alinabilecek, kaynak olarak gosterilebilecek birggaa yapmak amaclandi.



2. GENEL BILGILER

2.1. Multikistik displastik bébrek (MKDB)

2.1.1. Epidemiyoloji

1864 yilinda ilk kez Hurley tarafindan tanimlagnm fakat en guvenilir tanimi
1936'da Schwartz yapsgtir. Uzim salkimi seklinde duzenlenmi olan farkli
boyutlardaki ¢cok sayidaki kistin bokgia sinirlarinda dizensige yol actgini tespit
etmistir. Schwartz'in tarifledii bu klasik tipin dginda hidronefrotik tip olarak bilinen
ikinci bir MKDB tipi de mevcuttur. Daha nadir goail ikinci tip Greteropelvik birlgm
yerinde tikanikiga ve hidronefroza yol acana kadar tani almayabilir.

MKDB isim benzerlgi nedeniyle polikistik bobrek hastgli ile
karistirlmamalidir. 1950’lerde Spence ve ark. MKDB'ipik olarak tek tarafli benign
bir bozukluk oldgunu géstermsiir.® Oysa polikistik bobrek hastah bilateral tutulum
yaparak ilerleyici bobrek yetmegine neden olur ve patolojik incelemelerde normal
korteksin kucuk kistlerle dolu olg@u izlenir. MKDB’de ise kortekste birbiri ile gkisi
olmayan kucukten bugée deisen boyutlardaki kistlerin yerdégi ve bunlarin
displastik parankim ile birbirlerinden ayrildiklagériilir (Sekil 1).*

2.1.2.insidans

MKDB infantlarda en sik gorulen konjenital Urineistem anomalisidir. Fetal
iiropatilerin % 10'undan daha fazlasini guwur®* Prenatal ultrasonografinin (USG)
rutin olarak kullaniimaya B&nmasindan oOnce, asemptomatik dénemde nadiren
muayenede bobgen ele geldgi fark edilerek tani konurdu. Rutin fetal USG, békier
heniliz non-palpabl iken hasfah erken tespitini mimkun kildi ve béylece MKDB'nin
gercek insidansinin dahaga bir bicimde hesaplanmasinigkedi. Yapilan ¢abmalar
ve llkelere gore dgsmekle birlikte insidansi 1/3640—1/4300 canlzdm seklindedir?
MKDB olgularinin bayuk kismi tek tarafli ve asemmiatiktir. Nadiren bilateral
tutulum olur ve bu durum yamla b&dasmaz? Tek tarafll vakalarda ise en cok sol
bobrek etkilenirMKDB erkeklerde daha sik gorilur. Bilateral MKDBeikizlarda iki

kat daha fazla gorulmektedir.
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Sekil 1. Bir ginlik yenidogan bebegin ultrasonografisi; birbiri ile ili skisi olmayan farkli
boyutlardaki kistler *

2.1.3. Embriyoloji

Renal displazi, bobrek geiminin immattr ve dizensiz nefronlarla karakterize
oldugu histolojik tanidir. Bircok nefron odamaz ve mikroskobik gériinim konnektif
doku ygini bicimindedir. Eer displazik bobrekte kistler gorulirse, bu duruma
multikistik displastik bébrek denfNefron segmentleri etkilenebilir; atrofik veya kist
gorunimle beraber tubul cevresindeki mezenkimaludb&lkalar halinde izlenebilir
(Sekil 2)°

Sekil 2. Renal displazinin kiiguk (A), orta (B) ve yiksek (C) buyutmede histolojik g(‘ernUm'u6



2.1.4. Normal bobrek olyumu

Normal bdbrek olgumu dreterik tomurcuk ile metanefrik blastem ardaka
uygun etkilgime balidir. Idrarin serbestce dalan da bu gefim icin gereklidir.
Ayrica ekstraselliler matriks bglenleri (kollajen, fibronektin ve laminin), 6zel gen
transkripsiyon, translasyon drdnleri (WT-1, EYA $JX 1, PAX 2) ve blyume
faktorleri de (EGF, TGF-alfa, IGF-1 ve IGF-2, NGRGF, FGF) rol oynaf:® Altinci
kromozomdaki anormalliklerin MKDB’den sorumlu olédzsesine dair bazi veriler

vardir®

2.1.5. Ureterik tomurcuk teorisi

Meckie ve Stephens tarafindan gelilen hipoteze gore; metanefrik kanaldan
koken alan Ureterik tomurcuk gigime usramams (indiferansiye) metanefrik blastem
ile birlesir. Eger bu birlgim gerceklemezse, Ureterik tomurcuk toplayici sistemi
olusturamaz ve metanefrik blastem de matir b@bonigemez. Ureter, primitif renal
blastem ile periferik lokalizasyonda biglese indiksiyon olgur, ancak renal parankim
genellikle displastiktir. Ureter orifisleri sonudasak trigonda, mesane boynunda ya da
Uretrada sonlanabilir. Mesane ile distalde anoriailanti oluursa obstriksiyon
gelisir.* Obstrilksiyonun derecesine ghaolarak ceitli renal parankim anomalileri ve

hidronefroz gozlenif.

2.1.6. Patoloji

MKDB normal bébrek dokusu arasina yenes farkli boyutlardaki kistler ve
bunlar ayiran az miktardaki displastik parankine ikarakterizedir. Klasik ve
hidronefrotik olmak tizere iki alt tipi vardirKlasik tip MKDB'de normal bébrek
gelisiminden yaygin kistik hastgla kadar cgtli patolojiler goralebilir Sekil 3).
Hidronefrotik tip MKDB ise normal bobrek geiimine daha yakin 6zellikler ga. Her
iki tipte de kistlerin birbirleriyle ve toplayicistemle iliskisi yoktur?

MKDB’de b6brek boyutu, tek tek kistlerin boyutlaairgore oldukca dgskenlik
gosterir. Buyuk kistleri olanlarda parankim dokutaha az iken; daha kucuk kistleri
olanlarda stroma daha fazladiHidronefrotik tipte Ureter atretik olabilir veyarh
olarak tanimlanamayabilir ve bir de renal pelvitubur. Aynisekilde kanlanma, kiguk
damarlar ihtiva eden pedikiillerle olabilir ya dg bimayabilir®



Sekil 3. Klasik tip multikistik displastik bébre gin makroskopik goriintiisi?

MKDB'’de bdbrek boyutu, tek tek kistlerin boyutlaairgore oldukca dgskenlik
gOsterir. Buyuk kistleri olanlarda parankim dokugaha az iken; daha kucuk kistleri
olanlarda stroma daha fazladiHidronefrotik tipte Ureter atretik olabilir veyarm
olarak tanimlanamayabilir ve bir de renal pelvitubur. Aynisekilde kanlanma, kiguk
damarlar ihtiva eden pedikiillerle olabilir ya da bimayabilir®

Makroskopik gorunum farkli olabilmekle beraber MKDBhikroanatomisi
ortaktir® Kistler casitli bilytklilkte olup skuaméz veya kiiboidal epiteligselidir.
Kistler arasinda kalan bdlmeler genellikle immaglomerdl iceren displastik renal
doku, primitif tiibiil ve metaplastik kartilajdan el Bazi vakalarda displastik dokular

arasinda matiir glomeriil adalari ve tibiiller yer(gkkil 4) 2

Sekil 4. Multikistik displastik bébre gin mikroskobik gériniimii 2



2.1.7. Patogenez

MKDB patogenezi multifaktoriyeldif:> Etyolojide en ¢ok kabul gériilen garii
Beck’in deneysel modelinde kanitlgdigibi, erken obstriiksiyonun bir sonucu olarak
ortaya ciktgidir. Beck ilk trimesterdeki koyun fettslerinde i@ bagslamis ve uniform
renal displazi olgtugunu belirlemgtir. Diger yandan ikinci trimesterde ligate @iti
koyun bobreklerinde sadece hidronefroz @lahw ve morfolojik olarak bu bébreklerin
normal old@gunu tespit etmstir. Benzer bir cakimada farkli evrelerde farkli derecelerde
Ureteral obstriksiyon yapilarak benzer sonuclagiloiis; yani erken ve komplet
obstriksiyonun renal displazi glurdusu fark edilmitir. Nitekim obstriksiyonun
zamanlamasi, konjenital obstruktif Gropatideki benig yelpazenin varfiina agiklik
getirebilir. Erken Ureteral obstruksiyonun yol &ctklasik tip yelpazenin bir ucunda
iken, gec¢ Ureteral dagin sonucu olan UPJ obstriksiyonuna sekonder hifhamnela
yelpazenin dier ucunda yer alir. Hidronefrotik tip MKDB bu yelgenin ortalarina
yerlestirilebilir. Bu teoriyi dolayli olarak destekleyerbir diger kanit ise UPJ
obstruksiyonlarinda da tipki MKDB hastalarinda @duwibi, sol bébrgin daha sik
etkileniyor olmasidif.

MKDB etyolojisi ile ilgili 6ne surtlen dier bir hipotez ise, erken fetal hayatta
metanefrik blastem induksiyonunun dreterik tomurcgécu tarafindan kesintiye
ugratilmasidir. Renal displazi Ureteral ektopi iigkilendirilmis ve Mackie ve Stephens
(1975) ektopik wreterin Wolf kanalinin ekzantrik rg@arindan olgtugunu 6ne
stirmislerdir.? Bu ekzantrik yerlgimin etkisi ile metanefroz indiiksiyonu gercejdmez
ve busekilde displastik bobrek ojur. Bu hipotezi elgirenler treteral orifisin bir ¢cok
MKDB hastasinda normal pozisyonunda @dnu; bu ylizden dreteral ektopinin renal
displazinin bu spesifik formuna bir aciklama getiegligini belirtmislerdir. Oysa
farelerde yapilan guincel ¢ghalar anatomik diizeydekinden ziyade molekiler ddeey
gerceklgen mezenkimal induksiyon ggimlerinin renal displaziye ve kist glumuna
yol acabildgini gostermitir.” Genlerdeki mutasyonlarin MKDB'’ye benzer anomatiler
yol acan Ureterik tomurcuk dallanmasinda ve erkstekyal-mezenkimal indiksiyonda

rolti olduzu bilinmektedir® *



2.1.8. Klinik

MKDB en sik gorulen kistik bébrek hastablir ve bebeklerde karinda kitle yapan
nedenlerin bainda gelir’

Gecmite MKDB hastalarinin blyuk bir kisminasganlarinin ilk yilinda tghis
konuluyordu. Bunlarin yakigk tcte biri batinda ele gelen kitle ile, Gcte IWHKDB’nin
basi etkisine h#i istahsizlik ve kusmaikayetleri ile bavurur iken; geri kalanlar ise
idrar yolu enfeksiyonlari ve konjenital anomalifesstirilirken tesadiifen tespit edilirdi.
Rutin prenatal USG ile birlikte MKDB’nin klinik pmentasyonu da dramatik olarak
degismistir. GUnumuzde prenatal tani standart iken semptii@mi@ni c¢ok nadir
gorilmektedi Daha gec¢ tani almiolan buyuk cocuklarda karing@asi, hematuri,
hipertansiyon ve ele gelen kitle gibi semptomlagdem olabilir’

MKDPB’li hastalarin yaklalk % 50’sinden fazlasinda ghr Uriner sistem
anomalileri de birlikte gorilifr.Kontralateral UPJ obstrilksiyonu, MKDB ile en ok
ili skilendirilen drolojik anomali iken son yillarda yeogan doneminde sistografinin
artan rutin kullanimi sonucu vezikoureteral reflainWUR) daha sik rastlangli tespit
edilmistir. Daha cok kontralateral bobrekte gorilen vedijdde disik dereceli olan
VUR’un prognostik 6énemi vardit.Ureterovezikal bilgke obstriiksiyonu ise MKDB!li
hastalarin % 6'sinda goriilmektedir. Ureteral ektopi ve ireterosel géi kontralateral
obstriktif tropatilerdir?

MKDB kardiyak, respiratuvar ve gastrointestinal tesmsleri iceren farkli
anomalilerle de birlikte gorulebilir. Ayrica tek menutasyonu sonucu ortaya c¢ikan bazi

nadir sendromlarla da skilendirilmistir.

Tablo 1. Multikistik displastik bdbrek hastali g1 anahtar noktalar tablosu®

ANAHTAR NOKTALAR: MULT 1KIiSTIK DISPLASTIK BOBREK

MKDB, kistlerden olgan displastik bdbrektir. Nefrogenesisde goérev addaif ekspresyon genlefi
morfolojik dezisikli ge usramstir.

Bobrekler genellikle kicllur veya gorintileme tkldiinde displastik bébrek gorilmez, nadiren wilns
tumoru ile iligkilidir.

Hastalar, en az yamin ilk beg yili boyunca timor ve hipertansiyon agisindangadilmelidir.

Nefrektomi icin kesinlgmis bir karar olmasa da solid doku artnalinde dginulmelidir.

Hastalarin % 15’'inde kontralateral bobrekte reflévicuttur. Bu yuksek refll insidansi nedeniyle void
sistolretrogram tetkiki tim multikistik bdbrekli yigloganlarda yapiimasi énerilmektedir.




2.1.9. Hastalgin dogal seyri ve komplikasyonlar

2.1.9.1. Bobrek fonksiyonu

Bilateral MKDB fetal renal fonksiyonun olmayive pulmoner hipoplazi ile
sonuclanmas! nedeniyle sganla bgdasmaz? Bircok bilateral MKDB vakasi dgar;
ancak erken postnatal dénemde 6liimle sonucfanir.

Tersine unilateral MKDB’'de ls&a bir ciddi anomali yok ise prognoz oldukca
iyidir. Kontralateral renal hipertrofide total kte@n klirensi genellikle normaldir;
ancak ortalama serum kreatiningdderi yikselmgtir. Kontralateral bobrekle ikili
anomaliler ¢cok yaygindir ve renal fonksiyonun dizdpir sekilde slemesi icin bir an
once tedavi edilmesi gerekir?

Obstruktif lezyonlar dizeltme gerektirir. Rk dereceli refli cerrahi
gerektirmeden profilaktik antibiyotik ile takip didive genellikle intravezikal Ureterin
gelismesi ile spontan duzelir. Yuksek dereceli refliiaygkilde takip edilebilir; ancak
cerrahi miidahale de gerekebflir.

2.1.9.2. Multikistik displastik bobrek involusyonu

MKDB'nin dogal seyri zamanla bobgen kiculmesidir. Mekanizmasi tam olarak
anlagilamamistir. involiisyon, antenatal veya postnatal dénemde gdlitléiCalsmalar
involiisyonun hayatin ilk yilinda daha hizli ofgmu gésternstir.* Dokuz ay ile on yil
arasinda involiisyon orani % 19-74'fiiBu sire 20 yila kadar uzayabilir. Bazi

vakalarda kitlenin boyutu giderek argdstermektedit.

2.1.9.3. Enfeksiyon ve gri

MKDB’nin enfeksiyon ve griya yol actgl pek gozlenmengiir. Olgularin
cogunda bebeklik doneminde tani konuddu icin &rinin tanimi gugtir. Ulusal
Multikistik Bobrek verilerinin analizinde abse foasyonu veya Uriner enfeksiyonu
sonucu cerahgiem yapildgina dair bir kayit bulunmamaktadir.

MKDPB’li hastalarin yapilan otopsilerinde etkilengnibobrekte pyelonefrit
bulgularina rastlanmasgtir. Ambrose, 11 ya ve Ustinde 20 MKDB vakasini
incelemitir. 10 hastada @ mevcut iken hastalarin hepsindgrianefrektomi sonrasi
ortaya cikmgtir. Sadece bir hastada MKDB'ye da Uriner sistem enfeksiyonu

gorulmistir. Diger hastalardaki komplikasyonlar MKDB ileskili bulunmamsgtir.?



2.1.9.4. Hipertansiyon

MKDB ile hipertansiyon ilgkisi ve bu komplikasyonun insidansi hakkinda farkl
yayinlar vardi® Nefrektomi sonrasi hipertansiyonu diizelen MKDBYir hastanin
patolojisinde jukstaglomeruler aparatta hiperplazigstlanmy ve hipertansiyonun renin
kaynakli oldguna karar verilmir.°

Ulusal Multikistik Bobrek ilk verileri (260 hastay} vaka sonucunda minimal
hipertansiyonun MKDB ile ilikilendirilemeyecgi seklindedir®*Son dénem verilerinde
ise (660 hasta) MKDB'li hastalardan bir kismindastaikla iliskili hipertansiyona

rastlandg: bildirilmi stir.2

2.1.9.5. Malign dejenerasyon

MKDB’den kaynaklanan malignensi ¢ok nadirdir ve igaldejenerasyon riskini
saptamak mumkin gadir. Ulusal Multikistik Bobrek verilerine gore Yazca bir
hastada Wilms timorine rastlagtm ve 7500 Wilms timorli hastanin bulurgdu
calsma grubunda sadece 5 hastada MKDB gorgtirti MKDB’nin nefrojenik
kalintilara sginak gorevi gord@l (immatur hicrelerin anormal artiklari), bu arkh
ise normal bobreklerden daha yuksek olasilikla Wiltimorine prekirsor oldu
bilinmektedir. Nefrojenik kalintilar yenidganlarda % 0,8-1 oraninda, MKDPB'li
hastalarda % 4 oraninda ve Wilms timorli bobrekléd20-40 oraninda bulunur. Bu
durum MKDB hastalarinda Wilms timoérinin geie riskinin yiksek oldgunu
gosterir; ancak MKDB'deki nefrotik kalintilarin mghensi riskinin d§ik oldusuna
inaniimaktadir. Beckwith, ger nefrotik kalintilar MKDB’lerde 5 kat daha fazlae
normal bobreklerde 1: 10000 ve MKDB'de 1: 2000 ondia Wilms timora gorilme
ihtimali oldugunu vurgulamy ve riskin rutin nefrektomi uygulamasi igin ¢ok séi
oldugunu belirtmitir.> ®Son yillarda yapilan ¢camalarda bu oranin daha da az @alu
tespit edilmgtir. Tek tarafli MKDB’li 1041 ¢ocukta konservatiédavi yapilmy ve hic
birisinde Wilms timoérine rastlanmagmr. MKDB ile Wilms timoérinin  birlikte
goruldigt olgularin hepsi 4 yaaltinda im§ ve hicbir hasta dlmemi Buna goére
MKDB’nin Wilms timdrine malign transformasyonu nmraldir ve yiksek oranda
kiiratiftir. involiisyona grams MKDB’de Wilms timériine hic rastlaniimastir.*

MKDB’de bildirilen diger nadir karsinomlar renal hiicreli ve transizyomitreli
karsinomdur. Literatirde 15-44 yaralginda toplam 6 renal hicreli karsinom olgusu

ve 63 yainda bir transizyonel hicreli karsinom olgusu bildiistir. Ancak bu



hastalarin hi¢ birisinde onceden aligmKDB tanisi yoktur. Daha ileri geqi
calismalar, MKDB’deki karsinom riskini belirleyecekr.

2.1.10. Tani ve tedavi

Oncelikle MKDB'nin kesin tanisi radyografik olar&onulmalidir. Sintigrafi ile
non-fonksiyone olan bobrek gosterilir. Antenatdlphesi olan yenidganda, ger
postnatal USG bulgulari normal ise 6 haftalik ike®G kontrolii gerekir; ¢lnk
dogumda relatif oligiiriye bgi yalanci negatif sonuclar alinabifir.

MKDB'li hastalar diger uriner sistem anomalileri agisindan kontrol rediidir.
VUR acisindan VCUG vyapilmalidir. VUR elimine edigenkadar yenidganda
antibiyotik proflaksisine bganmalidir?

Genellikle asemptomatik olan MKDB’nin yonetimi sa@amanlarda pediatrik
urolojinin tartsmali konularindan biridir. Onceleri displastik dokun neoplastik
potansiyeli dgtnulerek nefrektomi o6nerilir iken gunimizde USG \inik

deserlendirme ile takip onerilmektedir’

2.1.10.1. Medikal izlem

Wilms tumoérid gekme riski diguk olmasina r@men onerilen ultrasonografik
deserlendirme sikiii konusunda bir fikir birgi bulunmamaktadir. USG genellikle
hayatin ilk 2 yilinda t¢ ayda bir, 5gyaa kadar ya da kitle kiiglene kadar 6-12 ayda bir
yapilmalidir. Kontralateral bobrekte kompansatris hipertrofi leekl. Bu bdbrgin
boyutlari ve ekojenitesi de dikkatli izlenmelidiHastada UPJ darlik, renal pelvis
dilatasyonu tespit edilmiise daha yakin USG takibi gerekir (Tablo*2).

Aileler kan basincinin belirli araliklarla 6lcilmege karin muayenesi yapmak
tzere bilgilendirilmelidirler. Wilms timori ¢ok Hidir sekilde gelsebilir ve negatif bir
USG sonrasindaki 6 ay icinde kitle palpe edilelbiate gelebilir. MKDB kaynakli gier
renal malignensiler icin ise hayat boyunca radybkldjontrol gereklidir. MKDB’de

stipheli bir bilylime veya geféme oldgunda ise cerrahi gereKir.
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Tablo 2. Tek tarafli multikistik displastik bobrek tanisi alan hastalarin perinatal ve neonatal takip

araliklar. *
Yontem Takip sikhgi Takip amaci
Rutin ¢cocuk poliklinik takibi (ygamin ilk
ayl, 2. ay, 4. ay, 6. ay, 9. ay, 12. ay, 15. 9
18. ay, 2 yg sonraki yillar yillik)
Abdominal muayene Abdominal kitle takibi (hidronefroz veya | Kitle degerlendirme

timor) (hidronefroz veya timor)

Kanbasinci dgerlendirme
Yilhk takip

Kan basinci deéerlendirme | 3 yas alti cocuklar HT agisindan yillik takip Hipertansiyon

Proteindri, hemattri

idrar tahlili Yillk takip g

Serum kreatinin

2, 5,10. yalarda Bobrek yetmedi tespiti
(ve GFR deseri) 2

Komplikasyon tespiti;
hidronefroz, etkilennsi
Renal ultrason 2,5, 10. yslarda bobrekte involusyon,
karsi bobrekte
kompansatuvar hipertrofi

2.1.10.2. Cerrahi tedavi
Sdpheli blyume, malign dogimi diundiren bulgu varsa cerrahglem
uygulanabilir. Hipertansiyon, kitle etkisiga, enfeksiyon varfii ve ailenin tercihi dier

nefrektomi endikasyonlaridiislem laparoskopik olarak da yapilabflir.

2.1.10.3. Sonug

MKDB’li hastalarin bir ¢gunda medikal izlem tercih edilmektedir ve bu
tedavinin guvenilirlilgi  kanitlanmstir.  MKDB’li  ¢ocuklarin  ancak kuguk bir
boliminde komplikasyon gozlengtit ve bu komplikasyonlar genellikle hayati tehlike
arz etmemektedir. Ayrica MKDB’nin alinmasi cerrat@ anestezi komplikasyonlarini
da beraberinde getirecektir. Aileleler tedavi segderi ve hastagin genel seyri
hakkinda bilgilendiriimelidir. Ber medikal tedavi segcildi ise klinisyenin kafasinda

teshis konusunda bir sorgareti olmamalidir ve hasta mutlaka yakin takipragiidir.?
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2.2. Hipertansiyon

2.2.1. Hipertansiyon tanimi

Cocuklarda kan basinci (KB) normal gaéeleri ilk kez ABD Ulusal Sgik
Enstitist ile Ulusal Kalp, Akger ve Kan Enstitllerince desteklenen Task Force
tarafindan yg ve cins kriterlerine gore belirlenstir.’® 1987'de 70.000'den fazla
cocuktan elde edilen bilgilerle bu gler yeniden diizenlenstir.** Bu dlciimlerde KB
OlcimU s& koldan ve kol cevresinin % 80 ile % 100’'UnU kamsaak magonlar ve
standart civali sfigmomanometreler kullangtm1996'da Task Force KB
degerlendirmede ya ve cins faktorlerine ilave olarak boy faktoruntleskis ve
cocuklarda diastolik KB tanimini daha onceki tammain dordinct Korotkof sesi
yerine erjkinlerdeki gibi beginci Korotkof sesini kabul etngiir.'* Son olarak da
2004’'de Task Force’un dordunci raporunda, yans ve boya goére uygugartlarda
yapilan 3 veya daha fazla 6lgimun ortalamasi alstolg kan basinci (SKB) ve/veya
diastolik kan basinci (DKB) 90. persentil altigdder normal, 90. persentil ve Uzeri
ancak 95. persentil alti gerler ile 6zellikle ergenlerdeki 120/80 mm Hg veeiiz
degerler prehipertansiyon ve 95. persentil ve Uzegeder hipertansiyon (HT) olarak
tanimlanmgtir. Ayrica 95.persentil ile 99.persentil + 5 mm Hiasi Evre 1 HT, >99.
persentil + 5 mm Hg derler de Evre 2 HT olarak tanimlargtm (Tablo 3)**

Tablo 3. Cocuk ve ergenlerde hipertansiyon siniflatirmasr*®

Sistolik kan basinci ve/veya diastolik kan basingersentili

Normal < 90. persentil

> 90. persentil - <95. persentil, ergenlerde <9@sgmtil olsa dahi

Prehipertansiyon
>120/80 mm Hg olanlar

Hipertansiyon > 95. persentil

Evre 1 hipertansiyon 95. persentil — 99. persentil + 5 mm Hg

Evre 2 Hipertansiyon > 99 persentil + 5 mm Hg

2.2.2. Klinik kan basinci 6lgimu
Klinikte aralikl olarak olcilen KB olgcumudir. Egok kullanilan ydntem

oskultatuar dlcim olup, klasik tanimlamada civéigraomanometre denilse de, yaygin
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olarak aneroid manometreler kullanilir. Son yilerklolay dgerlendirme nedeni ile
evlerde oldgu gibi kliniklerde de osilometrik KB cihazlari kalhimi s6z konusudur.
Osilometrik yontemde 0zellikle kiclk cocuklardactbr edilse de, oskuiltasyonla
olctilenden yaklgk 10 mm Hg kadar yiiksek gerler verebilir*

Klinikte KB d¢umunde kii 6nce en az 5 dk istirahat sonrasi, sut ¢oculsiapin
pozisyonunda, ger cocuklar oturur pozisyonda kibital fossa kalpakinda olacak
sekilde en az ¢ 6lcim olarak uygulanir. Uygulama@asonunsisen torbasinin eni kol
cevresini en az % 38'i, boyu ise kol cevresinin %480'U kadar olmalidit® Sigara ve
kafein kullanan ergenler ile tum yaruplarinda teofilin ve epinefrin kullanimindan

sonra akut KB etkileri nedeni ile dl¢ciim kullanimdamaz 30 dk sonra yapilmalidir.

2.2.3. Yaam i¢i kan basinci izlemi

Yasam ici kan basinci izlemi (KBI) ile 24 saatlik donem icinde gundiiz ve gece
periyodlarinda SKB, DKB ve ortalama kan basinc¢l@@KB) olculir. Genellikle
ossilometrik yontem tercih edilir. Task Force kiiggine uygun magon secilir.
Dominant olmayan kola maon takilir. ilk 6lcim civali manometre ile elde edilen
Olcimle kagilastirihp guvenirliligi test edilir. Arada yakkak 5 mmHg'lik bir fark
olmasi beklenir. Daha sonra gundiz 20, gece 30kdakralarla SKB ve DKB
kaydedilir. Bu surede hastaya ayrintili bir glintiikmasi, uyudgu ve uyandil saatleri
kaydetmesi istenir. KB’'nin diurnal (gindiiz) ve niktal (gece) boélimlerinden glan
sirkadiyen ritmi hakkinda bilgi elde edilir. AncakiKBI verilerini gece ve giindiizden
ziyade uyku ve uyaniklikseklinde dgerlendirmek daha dwou olur. KB fiziksel
aktivitenin azalmasi, emosyonel faktorler, sempadikir sistemi ve hormonlarin
sirkadiyen ritminin etkisiyle uykuda diis gosterir. OKB’de gece % 10’un tzerindeki
dists (uyku/uyaniklik orani < 0,9) dipper; daha altinddksis ise non-dipper kabul
edilir. Non dipperlerde uc organ hasari ¢ok daHa grulir. Ozellikle yglilarda
anormal digls (sUper dipping) gozlenir ve lakiner enfarkt gibssiz serebrovaskiler
lezyonlarin habercisi olabilir. Tersine KB uykudakgeliyor ise, zit KB ritmieklinde
degerlendirilir. Uykuda ilk 2 saatlik sirede KB kadelmelarak maksimum % 15-20
oraninda dgls gosterir. Buna kalp hizinda ve kalp debisinde raaatla glik eder.
Uykunun REM fazinda ise KB tekrar yukselmeysalag fakat uyaniklik donemindeki
kadar yiksek deerlere ulamaz. Uyanirken sempatik sinir sistemini etkisi K8 ve

kalp hizi hizla artar. Renal kan akimi ve glomeriilerasyon hizindaki ar§ida buna
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paralellik gosterir. Plazma katekolamin seviyelgece azalirken renin, aldosteron ve
antiditretik hormon duzeyleri sabit kalir. Uykunmon-REM ve minimal olarak da

REM fazinda renin sekresyonu artmaya devam €der.

2.2.3.1. Yaam ici kan basinci izlemi endikasyonlari

YiKBI'nin en yaygin kullanilan endikasyonu beyaz onliipentansiyonudur.
Klinik kan basincinin yiiksek olculipi¥Bi’'nin normal oldgu duruma beyaz onlik
hipertansiyonu denir. Cocuklarin yakla % 45'inde goruluf® Beyaz 6nlik
hipertansiyonunun tedavi edilmesi gereken bir dualop olmadgl konusunda cedkili
gorisler vardir. Bazilar prehipertansif olarak kabuiektedir'’ Eriskinlerde beyaz
onluk hipertansiyonu ile sol ventrikil hipertrofigntima media kalininda artg, inme
ve gikar hipertansiyon arasinda shi bulunmutur. Diger yandan bazi eKin
calismalarinda herhangi bir risk gdsterilemetini Cocuklarda ise bu konuya skin
kesin kanit yoktur. Bazi otorler U¢ kez olcilemKidi kan basinci dgeri 95. persentilin
Uzerinde olanlara MBI yapilmasini; YKBI'de beyaz onliik hipertansiyonu tespit
edilenlere evde tansiyon takibinigilear hipertansiyon tespit edilenlere ise aralikli
YIKBI yapilmasini 6nermektedir. Yakin zamanda tanimlanvan beyaz 6nlik
hipertansiyonunun tam zitti olan durum maskeli tgresiyondur. Yani klinik kan
basinci normal olmasina kar YiKBi'de hipertansiyon tespit edilmesidir. Beyaz onlik
hipertansiyonuna gére ug organ hasar riski cok gaikaektir. Bu da YKBI'nin klinik
kan basincina oranla prediktif giinin cok daha yiiksek olgunu d@rulamaktadir®

YiKBI'nin diger uygulama endikasyonlari antihipertansif tedavigevabin,
hipotansif semptomlarin, ila¢ direncinin, u¢c orghasarinin belirlenmesi ve riskli
gruplarda hipertansiyonun erken tespitidir. Rutumayene esnasinda kan basinci yuksek
Olcllenler ve hipertansiyonla alakasyikayetleri olan hastalar diik risk grubunu
olusturmaktadir. Obesite, diabetes mellitus, otonom#fathksiyon, uzun sureli steroid
tedavisi ve evre I-lll kronik bobrek hastahda risk orta iken son dénem bobrek
yetmezlgi, renal transplantasyon ve sol ventrikil hipersiofhipertansif retinopati,

mikroalbuminiiri gibi u¢ organ hasarlarinda riskudda yiiksektir?*’

2.2.3.2. Yaam i¢i kan basincl izlemi dl¢imlerinin yorumlanmasi

Gunumizde YKBI verilerinin ya, boyut, irk ve olgiim tekniklerine gore
standardizasyonu heniiz yapilamgm> En kapsamli ve uygulamasi en kolay ¢ok
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merkezli calgmayi Orta Avrupa’da Soergel ve ark. yayinlgimni Salikli cocuklarda
cinsiyet ve boya (120-185 cm) gbre normagelter belirlenmg. Ellinci persentildeki
SKB boyla birlikte kizlarda 103 mm Hg'den 113 mm 'y#g erkeklerde 105 mm
Hg'den 120 mm Hg'ye yukselirken DKB yae cinsiyetten amsiz olarak 661 mm
Hg bulunmutur.® Patzer ve ark. ise boya gore 95. persentilin tideriolan OKB
deserlerini HT olarak kabul etrgierdir*® Daha sonra Wuhl ve ark. kesitselkB1
verilerini LMS metodu ile yga ve cinsiyete ek olarak vicut kitle indeksine gore
yeniden dizenleyen bir referans tablosusgemislerdir. Ancak 5 yaindan kiguk ve
boyu 120 cm’nin altindaki cocuklar bu gahaya dahil ediimengierdir?® Task
Force’da Olglimler oskiltasyon ile elde edilirkeniKBI’de kullanilan yontem
ossilasyondur. Ossilometrik SKB ve DKB glerinin oskultatuar olanlara gore
yaklsgik 5-10 mmHg daha yuksek olgw ve oOlgtimlerin nokturnal gerleri
yansitamady bilgileri 1siginda YIKBI deserlendiriimesinde Task Force kriterlerinin
esas alinmasi kkiu dosurmaktadirt®2*

Hipertansiyon taniminda kullanilan birgdr parametre ise KB yukudur. ¥ains
ve boya gore 95. persentilin Gizerinde olan KB oligim toplam 6lgiim sayisina oranini
ifade eder. Esgkinlerde ise gundiz 135/85, gece 120/75 mm Hg'ngeriindeki
Olcimlerin tim o6lciimlere orargeklinde tanimlanir. KB’'nin kalp ve gier organlar
uzerinde meydana getiggimaksimum stresi Ol¢gil distinalir. Ug organ hasari ile
belirgin korelasyon gdsterir. Genel olarak KB yiidb 25 hipertansiyon olarak kabul
edilirken ergkinlerde % 40'In, cocuklarda ise % 50’nin Uzerinddkgerler u¢ organ
hasarini dgiindirirt®

Diaz ve Garin ¢ocuklarda HT tanimlamasinda Ortaufar YIKBI ve Amerikan
Task Force kriterlerinin karastinldigi bir calsma yayinlamglardir. Bu ¢algmada 6-20
yas arasinda HT asairilan 169 cocpa YIKBI uygulanip veriler her iki kritere gore
deserlendirilmistir. Task Force icin kan basinci yuki % 25, % 35%e0 olarak Ug¢
farkli sinirlar alinmg ve sonugta gundiuz SKB ghrlerinin Task Force kriterleri
alindginda daha yiiksek, gece ise DKBgdderinin YIKBI kriterleri alindginda daha
yuksek oldgu; KB yuki =% 50 alindginda ise hipertansif hasta sayisinin Avrupa

YiKBI kriterleri ile degerlendirilmesi ile daha fazla oldu bildirilmistir.**
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3. GEREC VE YONTEM

3.1. Klinigimizde takipli tek tarafli multikistik displastik b 6brek hastalarinin
retrospektif degerlendirilmesi

Calsmanin birinci g@amasinda C.U.T.F Cocuk Nefroloji Bilim Dalinda 198310
yillari arasinda takip edilen tek tarafli multilkistisplastik bobrek (MKDB) hasta
olan toplam 87 hastanin dosyalari incelendi. Buh83tanin takibe alindiklari gari,
tespit yalari, cinsleri, hangi bobgen tutuldysu, anne-baba akrabalik durumu ve
yapilan goruntileme bulgularina gére ek anomalipoloimadg dosyalarindan
retrospektif olarak desrlendirildi. Bu veriler d@rultusunda klingimizde takip edilen
tek tarafli MKDB hastalarinin karakteristik verildrulundu ve literattrdeki bilgiler ile

karsilastirildi.

3.2. Prospektif olarak hasta ve slam kontrol gruplarinin segimi

Calsmanin ikinci gamasinda bu hastalar hastaneye davet edilereknlgmee
yapilacak calma anlatildi ve ygam ici kan basinci izlemi (KBi) yapilabilecek olan
ve kan vermeyi gondlli kabul eden 0-18 yaasi 22 hasta csinaya alindi. Kontrol
grubu olarak ¢cagma grubu ile uyumlu yave cinste olup, bilinen herhangi bir hastal
olmayan ve bobrek hastgliya da hipertansiyon semptomlari bulunmayan Z2asa
cocuk calgmaya alindi.

3.3. Kan ve idrar drneklerinin alinmasi ve ¢akilma yontemleri

Hasta ve kontrol grubundaki bireylerden 4’er mrifeeik ventz kan 6rnekleri
alindi. Bunlardan biri biyokimya jelli tipune, gdiri ise 2 adet EDTA’I tlpe alindi.
Biyokimya tlipl anlik cajmaya alinarak CUTF Balcali Merkez Laboratuvarinan k
ure azotu (BUN), serum kreatinin, sodyum (Na), pptan (K), klor (ClI), total protein,
albumin, total kolesterol, duk dansiteli lipoprotein (LDL)-kolesterol, yukselamsiteli
liporotein (HDL)-kolesterol, cok diilk dansiteli lipoprotein (VLDL)-kolesterol,
trigliserit ve aldosteron ¢ahmak Gizere goénderildi.

2 adet EDTA’'l tup 3000 devir/dk'da 5 dakika safitfr edilip plazmalari
ayristirlldi; 2 ayri polistren tiplerine her birine 11l olacaksekilde tuplerden biri
plazma renin aktivitesi, geri anjiyotensin Il ¢cabmasi icin ayrildi. Hasta ve kontrol

grubunun isimleri tiiplerin tizerine yazilarak -8G'de derin dondurucuda caina
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gunune kadar saklandi. Gaha gininde tim tdpler derin dondurucudan ¢ikamédi
oda sicakiiina gelmesi icin bir sire bekletildi; sonra plazreain aktivitesi ¢caimasi
icin CUTF Balcali Merkez Laboratuvarina, anjiyotens calismasi icin Ankara Diizen
Laboratuvarina gonderildi.

Kan biyokimyasinda; BUN, serum Kkreatinin, totalofgin, albimin, total
kolesterol, HDL-kolesterol, LDL-kolesterol, VLDL-kesterol, trigliserid moduller DPP
(Roche) kullanilarak enzimatik ve kolorimetrik yén ile; Na, K ve Cl ISE-1800
(Roche) ve iyon selektif elektrod kullanilarak; CRBe delta seac sistemi ve
nefelometrik yontem ile ¢ailidi.

24 saatlik idrar toplandi; idrarda proteinuri, ma&lbiimin bakildi. idrarda
mikroalbimin; DPP (Roche) modiller sistem ve imntanaididimetrik yontem ile;
idrarda protein ve kreatinin ise moduller DPP (Rycltkullanilarak enzimatik ve
kolorimetrik yontem ile caildi.

Plazma renin aktivitesinin (PRA) 6lcimui icin kaméi supin pozisyonunda,
sabah 30 dakika dinlendirme sonrasi EDTA’li tipadil Ornek santrifiij edilip, plazma
ayristirilarak calsma giiniine kadar -88C'de saklandi. PRA 6lciimi Loison cihazi
kullanilarak, chemiluminescent immunoassay (CLIAntemi ile yapildi ve mU/L
birimi ile dl¢uldd.

Anjiyotensin 1l icin EDTAl kan tapd kullanildi. Santriftj edilip plazma
ayristirilarak calsma giiniine kadar -8%C'de saklandi. Caijma manuel olarak 1470-
wizard otomatik gama counter (Alpingen) cihazi, DBOURCE kiti kullanilarak, Spe
(solitphase extraction) RIA (radioimmunassay) yamtée calsildi ve pmol/L birimi ile
Olguldi.

Aldosteron; mikro EISA yontemi kullanilarak Diametra (Italya) kiti ijelli tipte

calisildi ve pg/ml birimi ile él¢uldd.

3.4. Yasam ici kan basinci 6lgimu ve dgerlendirilmesi

Saglam gruptan kabul etmeyen bir coculgidda her iki gruptaki tim cocuklara
YiKBI uygulandi. Bu uygulama sirasinda antihipertarisifi 8 hastanin ilaglari son 3
guinde kesildi, dierleri de hi¢ antihipertansif almiyordu.

Her cocga YIKBI uygulamadan once klinikte en az 30 dk dinlendietikve

uygun sartlar sglandikan sonra, uygun mgomlu aneroid manometre ile oskulatuvar
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yontemle kan basinci 6lgimi yapilarak kaydedildinikie olgilen kan basincinin
degerlendiriimesinde 3 dl¢cim ortalamasi bulunarakosilstkan basinci (SKB) ve/veya
diastolik kan basincinin (DKB) kendi gecins ve boyuna goére 90 persentil ve Gizerinde
olup 95 persentil altinda olmasi halinde prehipesitgpon, 95 persentil ve Uzerinde
olmasi halinde ise hipertansiyon (HT) olarak katulildi.*®

YIKBI 6lcumleri, SpaceLab 90207 model alet kullanilanakometrik yontemle
yapildi. Kan basinci gerleri 24 saat boyunca otomatik olarak gin icin@edakikada,
geceleri 30 dakikada bir 6lcim alacggkilde ayarlandi. Glindiz ve gece olgimlerinin
ortalamalari sglikli ayni cins ve yga sahip ¢cocuklar ile katastinldi. Gunduiz ile gece
aras! tansiyon diisi (dipper, non-dipper) incelendi. Hasta grubundkin $gzlam
gruptan u¢ cocuk waarinin kicuk olmasi nedeni ile bir cocukta kabtrhedii icin
YiKBI yapilamadi ve hasta grubundan 2@laa gruptan 18 cogun YiKBI verileri
degerlendirmeye alindi.

YIKBI o6lgtimlerinin dgerlendiriimesinde; kaydedilen tim kan basincgetteri
incelenerek sistolik kan basinci (SKB) yuku, didkt@an basinci (DKB) yuki ve kan
basinci (KB) yuku dgerleri bulundu. SKB yuki ve DKB yuku derleri kendi yg, cins
ve boyuna gore prehipertansiyon icin 90 persemtilizerinde olup 95 persentil altinda
olan Olcim sayisinin, HT icin 95 persentil ve Uzee bulunan 6lcim sayisinin toplam
Olcim sayisina bolinmesi ile elde edildi. KB yulegetlendiriimesi ise SKB ve/veya
DKB'nin herhangi birinin bu sinirlari san 6lcim sayisinin toplam 6lcim sayisina
bolinmesi ile bulundu. Hipertansiyon tanimlamasik&ayukinin % 30, % 40 ve %50

ve uzerinde olmasina gore 3 aggkilde deerlendirildi.

3.5.1statiksel analiz

Verilerin istatistiksel analizinde PASW/SPSS 1§8ket programi kullanildi.
Oncelikle her grubun ilgili parametrelerinin  normalasilima uyup uymagi
Kolmogorov Smirnov testi ile kontrol edildi. Plaznm@nin aktivitesi, aldosteron,
anjiyotensin, idrarda protein ve mikroalbimin mikaa diinda tim parametreler
normal d&ilima uygun oldgu gorialdd. Normal dalima uygun olan parametrelerin
gruplararasi ortalama gerleri arasindaki farklar parametrik “unpaired smwidt testi”
kullanilarak, normal dalima uymayan parametrelerde gruplararasi farkise i
nonparametrik “Mann-Whitney U testi” kullanilarakulondu. Kategorik olcimlerle

elde edilen gruplararasinda gorilme gikli(frekans, oran) arasindaki farklarin
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bulunmasinda “khi kare” testi uygulandi. Gorulme&liglari say! ve yuzde ile ifade
edilirken, normal dalima uyan parametrelerde ortalama ve standart sapmormal
dagihma uymayan parametrelerde ortanca ve minimumsmakm dgerler kullanildi.

Tam testlerde istatistiksel Ghem dizeyi 0,05 olaiakd.
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4. BULGULAR

4.1. Retrospektif d&erlendirilen tek tarafli multikistik displastik bdb rek
hastalarinin karekteristik dzellikleri

Calsmanin birinci gamasinda;

C.U.T.F Cocuk Nefroloji Bilim Dalinda 1993-2010llgr1 arasinda takip edilen
tek tarafli MKDB hastafil olan toplam 87 hastanin dosyalari retrospektiéiendi, tim
karakteristik verileri dgerlendirildi.

Hastalarin hastaneye ggeliysslarinin  yg aralgr dagihmi  0-252 ay,
ortalamazstandart sapma ise 48,39+45,55 ay iditatas cinsiyet dalimi, MKDB
olan tarafl, tghis zamani ile anne-baba yakin akraba @vlie ailede bobrek hastai

olup olmadgl Tablo 4'de gorulmektedir.

Tablo 4. Tek tarafli multikistik displastik bobrekli hastala rin cins, hasta taraf, teghis
zamani, akraba evlilgi ve ailede bobrek hastalgl 6zellikleri

Sayi % p
Cinsiyet
kiz 33 37,9 0,02
erkek 54 62,1
MKDB tarafi
%A 42 48,3 0,74
sol 45 51,7
Teshis zamani
prenatal 75 86,2
postnatal 12 13,8
Anne-baba akrabgj
var 17 19,5
yok 70 80,5
Ailede bdbrek hastadi
var 6 6,9
yok 81 93,1
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Bu 87 hastanin 33’0 (% 37,9) kiz, 54’40 (% 62,18edrolup, erkeklerde gozlem
orani (% 62,1), beklenen orandan (% 50) daha ylkselstatistiksel olarak anlamli
bulundu ¢*=5,07, p=0,02, Tablo &ekil 6).

MiDBE
G0
a0
a0
30 Wk
B Erkek
20 A
10 1
0 A T
KIz Erkek

Sekil 5. Hastalarin cins dgilim grafi gi

Bu 87 hastanin MKDB olan tarafi; 47’sinde (% 48,833, 45'inde (% 51,7) sol
taraf olup, gozlenen oranlar ve beklenen oranlab(oarasinda istatistiksel olarak fark
bulunmadi ?=0,10, p=0,74, Tablo &ekil 7).

MKDB

H Sag
Sol

_

Sag Sol

Sekil 6. Hastalarin multikistik displatik bobrek (MK DB) taraf dagilim grafi gi
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Hastalarin 75'i (% 86,2) prenatal USG ile 12’si (%,8) postnatal USG ile tespit
edilmisti. Hastalarin 17’sinde (% 19,5) anne-baba yakimala& evlilgi mevcuttu.
Hastalarin 6’sinin (% 6,9) ailesinde bobrek hastafardi. Ailelerinde bobrek hastai
bulunan bu 6 hastanin tc¢lnin yakinlarinda konjeaitamali olup, birinin kuzeninde
tek tarafli MKDB, birinin babasinda vegdirinin de kuzeninde tek tarafli renal agenezi
vardi.

Hastalarin hepsine domdan sonra USG (% 100) yapimdi. Gerek teghisin
kesinlemesi, gerekse ek anomalilerin gralmasi icin ayrica 75 hastada (% 86,2)
DMSA, 50 hastada (% 57,5) DTPA, 63 hastada (% 7A2@WG ve 9 hastada (% 10,3)
IVP yapilmsti (Sekil 8).

GORUNTULEME TETKIKLERI
100

90
80
70

B USG

*.DMSA

=DTPA

60
50
40

= IVP
OvVCuUG

30
20
10

ok ely

P LA

USG DMSA DTPA IVP VCUG

Sekil 7. Goruntileme tetkikleri grafi gi

Bu goruntileme tetkiklerinin sonunda hastalarirsihde (% 19,5) ek anomali
bulundu. Bunlarin 14’inde (% 16,1) Uriner sistenoraalileri bulunurken, 3’'Unde (%

3,4) diger sistem anomalileri vardi (Tablo 5).

Tablo 5. Tek tarafli multikistik displastik bobrekli hastala rin ek konjenital anomalileri

Ek konjenital anomali ays %
Var 17 19,5
Uriner sistem anomalileri 14 16,1
Dger sistem anomalileri 3 3,4
Yok 70 80,5
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Ek driner sistem anomalilerinin 5’inde vezikoUrele refli (VUR), 3’Unde
ureteropelvik darlik (UPD), 2'sinde ektopik bobreXsinde hipospadias, 1'inde cift
toplayici sistem, 1'inde atrofik bébrek vardi. VU&Rhastalarin 2'sinde MKDB tarafina
VUR, 3’Unde ise kan tarafa VUR vardi. Bunlardan 1'i grade | VUR, 3jtade Il VUR,
1'i de grade Ill VUR idi (Tablo 6).

Tablo 6. Tek tarafli multikistik displastik bobrekli hastal arin ek uriner sistem anomalileri

%
Uriner sistem anomalisi Say! (87 hastadaki)

Vezikoureteral refli 5* 5,7
Ureteropelvik darlk 3 3,4
Ektopik bébrek 2 2,3
Hipospadias 2 2,3
Cift toplayici sistem 1 11
Atrofik bobrek 1 11
Toplam 14 16,1

* 2'si ayni tarafa, 3’0 kaw tarafa, 1'i G, 3'0 GllI, 1'i GllI

Bobrek dgi diger sistem anomalileri ise 1'inde aort darlil’inde hipotiroidi,
1'inde yarik damak ve dudak vardi.

Hastalarin dosyalarindan takiplerinde 8 hastaydigertansif verildgi goruldo.
Ayrica 3 hastaya ise nefrektomi uygulagmiBunlardan 1997'de nefrektomi yapilan
hastada neden nefromegali, 2004’de yapilanda igolr enfeksiyonu iken 2008'de

nefrektomi yapilan hastada nedenin hipertansiydogol gorulda.

4.2. Prospektif calgma yapilan hasta ve sglikli kontrol gruplarinin
karekteristik dzellikleri

Calsmanin ikinci gamasinda;

Mart 2008-Asustos 2010 tarihleri arasinda CUTF Cocuk NefrdBijim Dalinda
toplam 44 gonalli cocuk Gzerinde prospektif kligédisma yapildi. Bu ¢cocuklarin 22’si
tek tarafli MKDB hastasi, 22’si ise@am c¢ocuklardan kontrol grubu olarak segildi.
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Her iki grubun hikayeden alinan gyecins, anne-baba yakin akrabalik durumu,
ailede bobrek hastal varligi, ek konjenital anomali ve hipertansiyon dykusaiilgili
karekteristik bilgileri Tablo 7’da gorilmektedir.

Tablo 7. Hasta ve kontrol gruplarin karekteristikleri

Hasta grubu Kontrol grup 0
(n=22) (n=22)
Yas Ort£SS (ay) 57,59+36,66 66,68+40,29 0,38
Kiz 9 (% 40,9) 11 (% 50,0)
Cinsiyet 0,76
Erkek 13 (%59,1) 11 (% 50,0)
0, 0,
Anne-baba. Yok 17 (% 77,3) 18 (% 81,8) -
akrabalg Var 5 (%227) 4 (%182)
0, 0,
Ailede bibrek | YOK 21 (% 95,5) 22 (% 100) oa1
hastalg Var 1 (%45) 0 (%0)
0, 0,
Ek konjenital Yok 17 (% 77,3) 22 (% 100) oo
anomali Var 5 (%22,7) 0 (%0)
Yok 18 (% 81,8) 22 (% 100)
Hipertansiyon 0,04
Var 4 (% 18,2) 0 (%0)

Hasta ve kontrol gruplarinin yaaralgl dasilimi; hasta grubunda 7-152 ay,
(ort£SS=57,59+36,66 ay), kontrol grubunda ise 10-B (ort+tSS=66,68+40,29 ay)
olup, her iki grubun yaortalamalari arasinda istatistiksel olarak farktyo(Tablo 7,
Sekil 9, p=0,38)

Hasta ve kontrol gruplarinin cinsglami; hasta grubunun 9'u (% 40,9) kiz, 13’0
(% 59,1) erkek; kontrol grubunun 11'i (% 50) kizZ1'il(% 50) erkek olup, her iki
grubun cins dalimlan arasinda istatistiksel olarak fark yoktliablo 7, Sekil 10,
p=0,76).
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Sekil 8. Hasta ve kontrol grubunun ya dagilim grafi gi
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Sekil 9. Hasta ve kontrol gruplarinin arasi cins dgilim grafigi
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Hasta ve kontrol gruplarinin anne-baba yakin adrklilerecesi; hasta grubunun
51 (% 22,7) anne-baba yakin akraba iken, 17'si(fde77,3) akrabalik yoktu. Kontrol
grubunun da 4’0 (% 18,2) anne-baba yakin akraba, ik8’inde (% 81,8) akrabalik
yoktu. Her iki grubun anne-baba yakin akrabalikn@a arasinda istatistiksel olarak
fark yoktu (Tablo 7, p=0,71).

Hasta ve kontrol gruplarinin ailede bobrek hastatarhigi; hasta grubundan 1
kiside (% 4,5) var iken, 21'inde (% 95,5) yoktu. Kasitgrubunda hi¢ birisinde ailede
bobrek hasta@n oykusu yoktu. Her iki grubun ailede bébrek hagtabranlari arasinda
istatistiksel olarak fark yoktu (Tablo 7, p=0,31).

Hasta ve kontrol gruplari ek konjenital anomaliina agisindan incelenginde;
hasta grubunun 5’inde (% 22,7) ek konjenital anoneken, 17’sinde (% 77,3) yoktu.
Kontrol grubunun ise hi¢ birisinde ek konjenitaloamali yoktu. Hasta grubunda ek
konjenital anomaliler birer hastada hidronefrozfrol¢iazis, VUR, UP darlik ve
hipotiroidi idi. EK konjenital anomali vagg tek tarafll MKDB hasta grubunda
istatistiksel olarak anlamli oranda yuksek bulufi@ablo 7, p=0,02).

Hasta ve kontrol gruplarinda dykide hipertansiyarigina bakildginda; hasta
grubunun 4’Unde (% 18,2) hipertansiyon oykusu \anj 18'inde (% 81,8) yoktu.
Kontrol grubunun hi¢ birisinde hipertansiyon oykigiktu. Bu 4 hastadan 3’0 halen
antihipertansif ila¢c kullaniyordu. Hipertansiyonkiigti de tek tarafli MKDB hasta
grubunda istatistiksel olarak anlamli oranda yuksekndu (Tablo 7, p=0,04).

Hastalara yapilan goruntileme tetkikleri ile ilgibilgilerde hepsine USG
yapildgi, 20 hastada (% 90,9) VCUG, 19 hastada (% 86,3p5BML.4 hastada (% 63,6)
DTPA, 2 hastada (% 9,1)VP yapildgl goruldi Gekil 11). DMSA yapilan tim
hastalarda unilateral radyoaktif madde tutulumuhignolmamasi ile tani goulanmg
idi.
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Sekil 10. Hasta grubuna yapilan gérintileme tetkikle grafi gi

Tek tarafli MKDB olan 22 hastanin 19'u (% 86,3}rauterin dénemde tespit
edilirken bir tanesi (% 4,5) 2 yanda idrar yolu enfeksiyonu nedeni ileger iki hasta
(% 9,1) 10 giunluk iken ve 12 yada tarama sirasinda tesadifen USG ile tespit
edilmisti.

Tek tarafli MKDB hasta grubunda; kistik olan tard®’'unda (% 45,5) sa
12'sinde (% 54,5) sol tarafta idi. Bu grupta da MBDtaraflari arasinda fark
bulunamadi §ekil 12, p=0,67).

MKDB

14

12 1

10 1

SAG

Sekil 11. Hasta grubunda multikistik displastik bdbrek tarafi dagilim grafi gi
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4.3. Hasta ve kontrol gruplarinin biyokimyasal dgerlendirmeleri

Hasta ve kontrol gruplarinin bobrek fonksiyonlamdeserlendiriimesinde; BUN
degerleri hasta grubunda 6-20 mg/dl arasinda olugasma 11,86+3,77 mg/dl, kontrol
grubunda ise 5-23 mg/dl arasinda olup ortalama3t4,98 mg/dl; serum kreatinin
degerleri, hasta grubunda 0,2-0,7 mg/dl arasinda obrfglama 0,44+0,13 mg/dl,
kontrol grubunda ise 0,1-0,8 mg/dl arasinda olu@lama 0,40+0,18 mg/dl; GFR
deserleri, hasta grubunda 71-229 ml/dk/1,73anasinda olup ortalama 139,03+40,71
ml/dk/1,73nf, kontrol grubunda ise 79-243 ml/dk/1,73rarasinda olup ortalama
152,8+45,76 ml/dk/1,73M bulundu. Hasta ve kontrol gruplarinin  bébrek
fonksiyonlarinin dgerlendiriimesinde BUN, serum kreatinin ve GFR @madlari
arasinda istatistiksel olarak fark bulunmadi (Te&lp>0,05).

Hasta ve kontrol gruplarinigerum elektrolitlerinin dgerlendiriimesindg serum
sodyum dgerleri, hasta grubunda 133-143 mEq/L arasinda oitgdama 138,18+2,92
mEQg/L, kontrol grubunda 130-147 mEqg/L arasinda atplama 136,41+4,21 mEq/L;
serum Kklor dgerleri, hasta grubunda 99-108 mEQ/L arasinda olutalama
103,18+2,34 mEg/L, kontrol grubunda 97-114 mEqg/lasanda olup ortalama
103,91+3,71 mEqg/L bulundu. Hasta ve kontrol gruplar serum sodyum ve klor
ortalamalari arasinda istatistiksel olarak farkubanbadi (Tablo 8, p>0,05). Serum
potasyum dgerleri ise, hasta grubunda 3,9-5,8 mEQ/L arasintlgp wrtalama
4,61+0,56 mEqg/L, kontrol grubunda ise 3,0-5,4 mEdtasinda olup ortalama
3,97+0,76 mEqg/L bulunurken hasta serum potasyunalaomasi, kontrol grup
ortalamasina gore istatistiksel olarak anlamli akaderecede ytksek bulundu (Tablo 8,
Sekil 13, p=0,03)

Serum total protein gerleri, hasta grubunda 6,0-7,6 gr/dl arasinda oltglama
6,89+0,56 gr/dl, kontrol grubunda ise 3,8-8,1 gedhsinda olup ortalama 7,02+0,87
gr/dl; serum albimin derleri, hasta grubunda 3,1-5,1 gr/dl arasinda @rdplama
4,38+0,46 gr/dl, kontrol grubunda ise 2,4-4,9 gdhsinda olup ortalama 4,26+0,56
gr/dl bulundu. Hasta ve kontrol gruplarinin seratalt protein ve albimin ortalamalari

arasinda istatistiksel olarak fark bulunmadi (Teklp>0,05).
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Tablo 8. Hasta ve kontrol gruplarinin biyokimyasaldegerlerinin kar silastiriimasi

Hasta grubu

Kontrol grubu

ort+SS ort+SS p
BUN (mg/dI) 11,86+3,77 11,93+4,48 0,96
Cr (mg/dl) 0,44+0,13 0,4048®,1 0,46
GFR  (ml/dk/1,73 /) 139,03+40,71 152,8+45,76 0,30
Na (mEqg/L) 138,18+2,92 136,444, 0,11
K (mEqg/L) 4,61+0,56 3,97+0,76 0,03
Cl (mEqg/L) 103,18+2,34 103,912B 0,44
Total protein (gr/dl) 6,89+0,56 7,02+ 0,87 5D
Alblmin (gr/dl) 4,38+0,46 4,26+0,56 40
Total kolesterol (mg/dl) 138,14+26,11 139,23+26,97 0,89
HDL (mg/dl) 40,95+9,62 46,82+13,5 0,10
LDL (mg/dl) 85,86+18,84 86,05+26, 0,97
VLDL (mg/dl) 22,50+£10,91 18,82+16,0 0,20
Trigliserit (mg/dl) 115,64+49,42 88,32+52,01 0,09
CRP (mg/L) 3,13+2,40 2,70+0,96 0,81
6,0
5 5
5 0
=
2 457
£
x
1
35
1

Sekil 12. Hasta ve kontrol gruplarinin serum potasym degerlerinin dagilimi
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Hasta ve kontrol gruplarinserumtotal kolesterol dgerleri, hasta grubunda 100-
207 mg/dl arasinda olup ortalama 138,14+26,11 mdaihtrol grubunda ise 90-201
mg/dl arasinda olup ortalama 139,23+26,98 mggdhumHDL-kolesterol dgerleri,
hasta grubunda 21-59 mg/dl arasinda olup ortala®®549,62 mg/dl, kontrol
grubunda ise 29-78 mg/dl arasinda olup ortalam&244.3,53 mg/dl; serum LDL-
kolesterol dgerleri, hasta grubunda 55-129 mg/dl arasinda oftadaona 85,86+18,84
mg/dl, kontrol grubunda ise 35-142 mg/dl arasinhlg @rtalama 86,05£26,41 mg/dl;
serum VLDL-kolesterol dgerleri, hasta grubunda 10-54 mg/dl arasinda oltglaoma
22,5+10,91 mg/dl, kontrol grubunda ise 8-53 mg/diasenda olup ortalama
18,82+10,06 mg/diserumtrigliserit deserleri, hasta grubunda 68-271 mg/dl arasinda
olup ortalama 115,64+49,42 mg/dl, kontrol grubumsa 35-263 mg/dl arasinda olup
ortalama 88,32+52,01 mg/dl bulundu. Hasta ve kéngauplarinin serum total
kolesterol, HDL-kolesterol, LDL-kolesterol, VLDL-kesterol ve trigliserid
ortalamalari arasinda istatistiksel olarak farkubaimadi (Tablo 8, p>0,05).

Serum CRP deerleri hasta grubunda 0,2-11,0 mg/L arasinda oldplaoma
3,13£2,40 mg/L, kontrol grubunda ise 0,2-4,6 mgfasanda olup ortalama 2,70+0,96
mg/L bulundu. Hasta ve kontrol gruplarinin serumPC&ttalamalari arasinda da fark
bulunmadi (Tablo 8, p>0,05)

Hasta grubunda olasi komplikasyonlaringeiéendiriimesinde zamanl idrarda
protein ve mikroalbiminin d@rlerine bakildiidrar protein dgerleri, hasta grubunda
0,57-7,26 mg/risaat arasinda olup ortalama 3,08+1,81 nigaat, kontrol grubunda
ise 0,57-5,30 mg/fifsaat arasinda olup ortalama 2,76+1,27 nikyaat; idrar
mikroalbimin dgerleri, hasta grubunda 0,8-29,7 mg/gin arasind® @dalama
5,75+6,88 mg/glun, kontrol grubunda ise 0,8-14,8 giig/ arasinda olup ortalama
4,63+3,45 mg/gin bulundu. Hasta ve kontrol gruplari idrarda protein ve
mikroalbimin ortalamalari arasinda istatistiksarak anlamli fark bulunmadi (Tablo 9,
p>0,05).

Tablo 9. Hasta ve kontrol grubunun idrarda protein ve mikroalbimin degerleri

Hasta grubu Kontrol grubu
ortx SS ortx SS P
idrarda protein (mgffea) 3,08+1,81 2,76+1,27 0,71
Idrarda mikroalbiimin  (mg/giin) 5,75+6,88 4,6383,4 0,68
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4.4. Hasta ve kontrol gruplarinin plazma renin aktvitesi, aldosteron ve
anjiyotensin sonugclarinin dgerlendirmesi

Kan basincini etkileyebilecek faktorler olarakir@h plazma renin aktivitesi
(PRA), aldosteron ve anjiyotensinin giglendiriimesinde; PRA derleri, hasta
grubunda 0,15-304,70 mU/L arasinda olup ortalama&83&%5,45 muU/L, kontrol
grubunda ise 0,16-64,30 mU/L arasinda olup ortal@h®6+17,57 mU/L bulundu.
Hasta grubunun PRA ortalamasi, kontrol grubuna gétatistiksel olarak anlaml
derecede ylUksek bulundu (Tablo Bekil 15, p=0,01). Serum aldosterongdderi,
hasta grubunda 20,0-775,8 pg/ml arasinda olupamn&l202,85+193,02 pg/ml, kontrol
grubunda ise 0-321 pg/ml arasinda olup ortalama8848,69 pg/ml bulundu. Hasta
grubunun serum aldosteron ortalamasi da, kontrobwugra gore istatistiksel olarak
anlamh derecede yuksek bulundu (Tablo $6kil 16, p=0,02). Serum anjiyotensin
degerleri, hasta grubunda 8-151 pmol/L arasinda oldplama 34,30%+47,73 pmol/L,
kontrol grubunda ise 5-100 pmol/L arasinda olupalarha 25,41+27,38 pmol/L
bulundu. Hasta ve kontrol gruplarinin serum angysin ortalamalari arasinda

istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (Taliy ©>0,05).

150

100

Flazma Renin Aktivitesi mLiL

1

T T
Hasta Kontrol

o —

Sekil 13. Hasta ve kontrol gruplarinin plazma reninaktivitesi degerlerinin dagilimi
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Sekil 14. Hasta ve kontrol gruplarinin aldosterorgederinin dgilimi

Tablo 10. Hasta ve kontrol gruplarinin plazma reninaktivitesi, aldosteron ve anjiyotensin dgerleri

T
Hasta

|
Kontrol

Hasta grubu

Kontrol grubu

ort£SS ortxSS P
PRA (mUI/L) 59,38+65,45 21,66x17,57 0,01
Aldosteron  (pg/ml) 202,85+193,02 84,18+68,69 ,020
Anjiyotensin (pmol/L) 34,30+47,73 25,41+27,38 D,6

4.5. Hasta ve kontrol gruplarinin kan basinci songlarinin degerlendirmeleri

Hasta ve kontrol grubunda hipertansiyon (HT) gadespitinde 6nce klinikte 30
dk kadar dinlendirdikten ve uygwartlar sglandikan sonra, uygun mgmlu aneroid
manometre ile oskulatuvar yontemle 3 autdikan basinci dl¢cimua yapilarak bunlarin
ortalamalari alindi ve sistolik kan basinci (SKB)/weya diastolik kan basincinin
(DKB) kendi ya&, cins ve boyuna gore 90.persentil ve tzerinde 8kipersentil altinda

olanlar prehipertansiyon,

95.persentil ve Uzerind@anlar

degerlendirildi (Tablo 11 ve 12).
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Klinik kan basinci dgerlendirmesinde MKDB grubunda 4 olguda
prehipertansiyon, 5 olguda hipertansiyon tespitirkdn, kontrol grubunda bir olguda
prehipertansiyon, bir hastada da hipertansiyonittesgildi. >90.persentil olan olgu
sayisi hasta grubunda 9 (% 45) iken kontrol gruauBd(% 11) olup, aradaki fark
istatistiksel olarak anlamh bulundu (Tablo 38=5,3 ve p=0,02)>95.persentil olan
olgu sayisi ise hasta grubunda 5 (%25), kontrdbgnda 1 (% 6) olmasinag@en bu
fark istatistiksel olarak anlamli derecede yiiksekibmadi (Tablo 13;°=2,7 ve p=0,1).

Tablo 11.Hasta grubunun klinik kan basinci ortalamalarinin degerlendirilmesi

Hasta ad Cins Yas Normal PreHT Evre 1 HT | Evre 2 HT
(yn) KB yuki KB yuki KB yuki KB yiiki

AO E 7 X

AD E 2 X

BB E 2 X

DO K 4 X

DK K 11 X

EB E 2 X
ENK K 5 X
HTD E 6 X

MA E 13 X

NS K 4 X

RF K 6 X

SK K 1 X

SG K 6 X

TT E 8 X

TY K 8/12 X

YG E 2 X

YY E 4 X

YC E 5 X

YU E 6 X

zY K 9 X

Toplam | 11E,9K 11 4 5 0

Tablo 12Klinik kan basinci dlgimleri ile >90p ve>95p olanlarin dagilimi

MKDB Kontrol
n=20 n=17
sayl oran sayl oran p
>90p 9 % 45 2 % 11 0,02
>95p 5 % 25 1 % 6 0,1
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Tablo 13.Kontrol grubunun klinik kan basinci ortalamalarinin degerlendiriimesi

Olguadi| cins | Y3 | Normal j PreHT | EvrelHT | Evre2HT
(yil) KB yuku KB yuku KB yuku KB yiku

AB E 9 X

BG E 6 X

BS E 5 X

BD K 9 X

BP K 7 X

CB K 3 X

DN K 9 X

EE K 5 X

EC E 13 X

FT E 4 X

GS K 11 X

iB K 9 X

0% E 5 X

NG K 10 X

UK K 3 X

ZN K 2 X

FS E 4 X

0s E 4 X

Toplam | 8E,10K 16 1 1 0

Klinik kan basinci élgiminden sonra MKDB grubunidimtolgulari ile kontrol
grubundan kabul etmeyen bir olgusidda tim olgulara, kol ¢evresine uygun g@m
takilip gindiiz 20 dk da, gece 30 dk da bir dlcimaalaksekilde ayarlanip evlerine
gonderilerek dpal ortamlarinda y@m ici kan basinci izlenimi (KBI) yapildi. Ertesi
gun elde edilen kan basincigaeleri dokturtlerek 40 ve Uzeri gau Olcim yapilan
MKDB grubundan 20 hasta ile kontrol grubundan 1@uoun tim o6lcimleri Task
Force’un 2004 dordunci raporuna gorgetendirildi. Her olgunun kendi yacins ve
boy persentiline uygugekilde sistolik kan basinci (SKB) ve/veya diastd@én basinci
(DKB) degerlerinden>90.persentil >95.persentil ve>99.persentil + 5 mm Hg olan
deserler karetlendisaretlenen dgerlerin toplami, toplam 6lciim sayisina bélinmesi il
kan basinci yukleri elde edildi. Bu kan basincilgiikprehipertansiyon (preHT), evre 1
HT ve evre 2 HT icin ayri ayri gerlendirildi. Hasta ve kontrol gruplarinda kan Inas|
yukleri >% 30, >% 40 ve>% 50 olan olgular Tablo 14-15-16-17, 18 ve 19'da
gosterildi.
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Tablo 14.Hasta grubunun kan basinci yiiki>% 30 olan olgular

Yas Normal PreHT Evre 1 HT | Evre 2 HT
Hasta adi| Cins (yil) KB yuku KB yuku KB yuku KB yuku
AO E 7 X
AD E 2 X
BB E 2 X
DO K 4 X
DK K 11 X
EB E 2 X
ENK K 5 X
HTD E 6 X
MA E 13 X
NS K 4 X
RF K 6 X
SK K 1 X
SG K 6 X
TT E 8 X
TY K 8/12 X
YG E 2 X
YY E 4 X
YC E 5 X
YU E 6 X
zY K 9 X
Toplam | 11E,9K 2 4 12 2
Tablo 15.Kontrol grubunun kan basinci yuki >% 30 olan olgular
Yas Normal PreHT Evre 1 HT | Evre 2 HT
Olgu adi | Cins (yil) KB yuku KB yuku KB yuku KB yuki
AB E 9 X
BG E 6 X
BS E 5 X
BD K 9 X
BP K 7 X
CB K 3 X
DN K 9 X
EE K 5 X
EC E 13 X
FT E 4 X
GS K 11 X
iB K 9 X
Iy E 5 X
NG K 10 X
UK K 3 X
ZN K 2 X
FS E 4 X
oS E 4 X
Toplam | 8E,10K 9 5 4 0
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Tablo 16.Hasta grubunun kan basinci yiiki=% 40 olan olgular

Yas Normal PreHT Evre 1 HT | Evre 2 HT
Hasta adi| Cins (yil) KB yuku KB yuku KB yuku KB yuku
AO E 7 X
AD E 2 X
BB E 2 X
DO K 4 X
DK K 11 X
EB E 2 X
ENK K 5 X
HTD E 6 X
MA E 13 X
NS K 4 X
RF K 6 X
SK K 1 X
SG K 6 X
TT E 8 X
TY K 8/12 X
YG E 2 X
YY E 4 X
YC E 5 X
YU E 6 X
ZY K 9 X
Toplam | 11E,9K 7 6 6 1
Tablo 17.Kontrol grubunun kan basinci yuki >% 40 olan olgular
Yas Normal PreHT Evre 1 HT | Evre 2 HT
Olguadi| Cins (yil) KB yuku KB yuku KB yuku KB yuku
AB E 9 X
BG E 6 X
BS E 5 X
BD K 9 X
BP K 7 X
CB K 3 X
DN K 9 X
EE K 5 X
EC E 13 X
FT E 4 X
GS K 11 X
iB K 9 X
0% E 5 X
NG K 10 X
UK K 3 X
ZN K 2 X
FS E 4 X
(O] E 4 X
Toplam | 8E,10K 13 4 1 0
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Tablo 18.Hasta grubunun kan basinci yiiki=% 50 olan olgular

Yas Normal PreHT Evre 1 HT | Evre 2 HT
Hasta adi| Cins (yil) KB yuku KB yuku KB yuku KB yuku
AO E 7 X
AD E 2 X
BB E 2 X
DO K 4 X
DK K 11 X
EB E 2 X
ENK K 5 X
HTD E 6 X
MA E 13 X
NS K 4 X
RF K 6 X
SK K 1 X
SG K 6 X
TT E 8 X
TY K 8/12 X
YG E 2 X
YY E 4 X
YC E 5 X
YU E 6 X
zY K 9 X
Toplam | 11E,9K 11 4 4 1
Tablo 19.Kontrol grubunun kan basinci yuki >%50 olan olgular
Yas Normal PreHT Evre 1 HT | Evre 2 HT
Olguadi| Cins (yil) KB yuku KB yuku KB yuku KB yuku
AB E 9 X
BG E 6 X
BS E 5 X
BD K 9 X
BP K 7 X
CcB K 3 X
DN K 9 X
EE K 5 X
EC E 13 X
FT E 4 X
GS K 11 X
iB K 9 X
1% E 5 X
NG K 10 X
UK K 3 X
ZN K 2 X
FS E 4 X
oS E 4 X
Toplam | 8E,10K 17 0 1 0
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Kan basinci yuki>% 30 alinip Task Force’'un dérdinci raporuna gore
degerlendirme yapild@nda MKDB grubunda 4 olguda prehipertansiyon, il@sre 2
olmak Uzere 14 olguda hipertansiyon tespit edifirkkontrol grubundan 5 olguda
prehipertansiyon, 4 olguda hipertansiyon tespitded>90.persentil olan olgu sayisi
hasta grubunda 18 (% 90) iken kontrol grubunda &(%wlup, aradaki fark istatistiksel
olarak anlamli bulundu (Tablo 2¢#=7,4 ve p=0,007)%95.persentil olan olgu sayisi ise
hasta grubunda 14 (% 70), kontrol grubunda 4 (% d@p aradaki fark istatistiksel
olarak anlamli derecede yiiksek bulundu (Tabloy268,7 ve p=0,003).

Tablo 20.Kan basinci yiki>%30 alindiginda >90p ve>95p olanlarin dagilimi

MKDB Kontrol
n=20 n=18
sayl oran sayl oran p
>90p 18 %90 7 % 50 0,007
>95p 14 %70 4 % 22 0,003

Kan basinci yuki >% 40 alinip Task Force’'un dordinci raporuna gore
degerlendirme yapildginda MKDB grubunda 6 olguda prehipertansiyon, bwre 2
olmak Uzere 7 olguda hipertansiyon tespit edilitk&ontrol grubundan 4 olguda
prehipertansiyon, bir olguda hipertansiyon tespitde >90.persentil olan olgu sayisi
hasta grubunda 13 (% 65) iken kontrol grubunda 28ywlup, aradaki fark istatistiksel
olarak anlaml bulundu (Tablo 24’=5,3 ve p=0,02)>95.persentil olan olgu sayisi ise
hasta grubunda 7 (% 35), kontrol grubunda 1 (%) aradaki fark istatistiksel olarak
anlamli derecede yiiksek bulundu (Tablo@%4,9 ve p=0,03).

Tablo 21.Kan basinci yuki>%40 alindiginda >90p ve>95p olanlarin dagilimi

MKDB Kontrol
n=20 n=18
sayl oran sayl oran p
>90p 13 % 65 5 % 28 0,02
>95p 7 % 35 1 % 6 0,03
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Kan basinci yuki>% 50 alinip Task Force’'un dérdincl raporuna gore
degerlendirme yapildginda MKDB grubunda 4 olguda prehipertansiyon, bwre 2
olmak Uzere 5 olguda hipertansiyon tespit edilitkkantrol grubundan bir olguda
hipertansiyon vard90.persentil olan olgu sayisi hasta grubunda 9%yskén kontrol
grubunda 1 (% 6) olup, aradaki fark istatistiksi&rak anlaml bulundu (Tablo 22,
v*=7,6 ve p=0,006)=95.persentil olan olgu sayisI ise hasta grubun(a 25), kontrol
grubunda 1 (% 6) olmasinagraen aradaki fark istatistiksel olarak anlamh decke
yiiksek bulunmadi (Tablo 22*=2,7 ve p=0,1).

Tablo 22.Kan basinci yiki>% 50 alindiginda >90p ve>95p olanlarin dagilimi

MKDB Kontrol
n=20 n=18
sayl oran sayl oran p
>90p 9 % 45 1 % 6 0,006
>95p 5 % 25 1 % 6 0,1

YiKBI ile elde edilen olcumlerin Orta Avrupa IKBi kriterlerine gore
degerlendirilmesi 115 cm Uzerindeki hastalarda yapdabMKDB grubunda 120 cm
Uzerinde 8 olgunun, kontrol grubunda 7 olgunun &oyl20 cm Uzerinde idi. MKDB
grubundan 120 cm Ustindeki 8 olgunun birinde gelé@ Be 103 cm olmasina gemen
bir olguda (YY) giindiiz SKB ile gece SKB ve DKBggeleri >95p tizerinde, iki olguda
da gece DKB >90p bulundu (Tablo 23). Kontrol grutbarboylari 120 cm Uzerindeki 7
olgudan birinin gece DKB >90p idi (Tablo 24). Hastakontrol grubunun Orta Avrupa
YIKBI kriterlerine gore dgerlendirimesinde standartlari belirlengmolan 120 cm
Uzerinde olgu sayisinin yeterli olmamasi nedeni igeatistiksel dgerlendirme

yapiimadi.
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Tablo 23.Hasta grubunun Orta Avrupa Y IKBI Kriterlerine gore degerlendiriimesi

SKB DKB
Hasta adi| Cins Boy (cm) Gundiz Gece Gundiz Gece
AO E 120 N N N N
AD E 88 ? ? ? ?
BB E 79 ? ? ? ?
DO K 106 ? ? ? ?
DK K 153 N N N N
EB E 97 ? ? ? ?
ENK K 102 ? ? ? ?
HTD E 115 ? ? ? ?
MA E 146 N N N N
NS K 108 ? ? ? ?
RF K 125 N N N >90p
SK K 69 ? ? ? ?
SG K 120 N N N >95p
TT E 135 N N N N
TY K 67 ? ? ? ?
YG E 83 ? ? ? ?
YY E 103 >95p ? >95p >95p
YC E 125 N N N >90p
YU E 112 ? ? ? ?
zY K 137 N N N N
Toplam | 11E,9K| 8'i120 cm Uzeri

Tablo 24.Kontrol grubunun Orta Avrupa Y iKBI Kriterlerine gore degerlendiriimesi

SKB DKB
Olguadi| Cins Boy (cm) Gundiz Gece Gundiz Gece
AB E 129 N N N N
BG E 115 ? ? ? ?
BS E 109 ? ? ? ?
BD K 136 N N N N
BP K 113 ? ? ? ?
CB K 117 ? ? ? ?
DN K 131 N N N N
EE K 115 ? ? ? ?
EC E 160 N N N N
FT E 100 ? ? ? ?
GS K 142 N N N >90p
iB K 133 N N N N
1% E 110 ? ? ? ?
NG K 144 N N N N
UK K 97 ? ? ? ?
ZN K 91 ? ? ? ?
FS E 104 ? ? ? ?
0Ss E 102 ? ? ? ?
Toplam | 8E,10K| 7'si 120 cm Uzeri
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5. TARTISMA

Tek tarafli multikistik displastik bobrek (MKDB) kealgl, bobregin en sik
gorulen konjenital anomalilerinden biri olup; pragngenellikle hastalarin kartaraf
bobresin sazslamligina alik eden bébrek @i anomalilere bgidir.!

Daha onceki yillarda ¢gm kez tesadifen fark edilen hatta involisyon nedeni
renal agenezi olarak da gilendirilebilen bu durum, ginimizde USG’nin yayge
rutin kullanimi nedeni ile buylk oranda prenatal @maktadir.

Tek tarafli MKDB gelgimi ile ilgili cesitli genetik calgsmalar ve hipotezler
olmasina rgmen net bir gorgi birlikteligi yoktur. Bu calgmalarda etkilenen bobgm
bazi alanlarinda nefrogenezis ve anti-apopitoXtiva eden genlerin ekspresyonunda
artis, diger alanlarda ise bu genlerin ekspresyonunun azaliledsiicre dlimlerine yol
acmasi dengesigii bobrekte kistik yapilarin obwmu ile sonlanabilir. Felson ve
Cussen’ in 1975’ deki gosiine gore ise Ureter ya da renal pelvisteki atreiiecil
gelisen, air hidronefrozis ile multikistik bobrek ofur. Ozellikle sol bdbrgn
tutulumunun daha sik olmasi, sol bdbne primer obstroktif megalreter ve
ureteropelvik darlik da daha sik gortlmesi bu hepotdesteklemektedir. Tek tarafli
MKDB erkeklerde 2, 4:1 oraninda iki tarafli MKDBeikizlarda 2:1 oraninda daha fazla
goruldigu bildiriimektedir?

Klini gimizde 1993-2010 yillar arasinda takip edilen takafli MKDB hastalgl
olan 87 olgunun 54’0 (% 62,1) erkek olup, erkekdurani 1,63:1 idi. Textbook bilgileri
disinda literatrdeki yayinlarla kgafastirildiginda bu orani Kessler ve ak2,29:1,
Prashanth ve ark.2,33:1, Ylinen ve ark? 1,18:1, Kiyak ve ark® 1,43:1 oraninda
erkeklerde yiiksek bulurken, Seman ve ‘atk77:1 oraninda kizlarda yiiksek buknu
Rabelo ve ark® ise 45 olgunun 23'linii erkek, 22’sini kiz (1,04dlarak bildirilmistir.
Bizim olgularimizda goOzlemlegimiz erkek: kiz orani beklenen 1:1 oranina goére
istatistiksel olarak da anlamli derecede yikseki@ldyorulmektedir (Tablo 45ekil 6,
p=0,02). Keza prospektif cana yapilan 22 MKDB hastasinin 13’4 (% 59,1) erl&,
(% 40,9) kiz olup erkek: kiz orani 1.44:1 idi. Akearkekler lehine olan bu fark, her iki
cinsten git sayida alinan kontrol grubuna gore anlaml dedecfarkh dgildi (Tablo 7,
Sekil 10, p=0,76).
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Calismamizda retrospektif incelenen 87 tek tarafli MKB#&stalarinin 45’inin (%
51,7) sol, % 42’sinin (% 48,3) §d0bresi etkilenmk olup sol:sg orani 1,12:1 bulundu.
Textbook bilgileri ile uyumlu gorilen bu bulgunuekdenen oranlara goére istatistiksel
olarak anlamli derecede farkli olmadgoruldi (Tablo 4Sekil 7, p=0,74). Bu orani
Kessler ve ark?1,88:1, Prashanth ve atk1,50:1, Ylinen ve ark?1,40:1, Kiyak ve
ark?®> 1,05:1, Seman ve afkl,08:1 oraninda sol tarafta fazla atdau bildirmilerdir.
Keza prospektif cagma yapilan 22 MKDB hastasinin 10’'unda (% 45,%), 42'sinde
(% 54,5) sol bobrek kistik yapida idi. Bu grupta gal:s& tutulum orani 1,20:1
olmasina ramen, taraflar arasinda istatistiksel olarak fardubamadi $ekil 12,
p=0,67).

Hastalarimizin 75’i (% 86,2) prenatal tani alirk@@;si postnatal donemde tani
almstir (Tablo 4). Rabelo ve ark. nin Brezilya'da y@ptcalsmada45 tek tarafli
MKDB olgusunun timtf, Seman ve ark. niolgularinin % 76'sh, Kiyak ve ark. nin
olgularinin % 65,6'$7 prenatal USG ile tespit edilgidi.

Retrospektif incelenen 87 MKDB hastasinin 17’si(#h 19,5) anne-baba yakin
akraba evlilgi mevcuttu. Turkiyeistatistik Kurumu 2006 verilerine gore Turkiye
genelinde akraba evliii orani % 20,9 bulunmyur?’. Hastalarimizda gézlemieiiniz
oranla (% 19,5), genelde beklenen oran (% 20,%iada fark olmagm gortlmektedir
(p=0,73). Keza prospektif cama yapilan 22 kilik hasta ve kontrol gruplarinda da
anne-baba akraba evgiisirasi ile % 22,7 ve % 18,2 bulungmiup arada fark olmag
gorulmektedir (Tablo 7, p=0,71). Bu bulgu bu hagtal 6zellikle akraba evlifinde
artis gosteren resesif gatibir patolojiyi desteklemedini gostermektedir.

Retrospektif incelenen 87 MKDB hastasinin 6’sinta 6,9) ailesinde bdbrek
hastalgl oykisu alindi. Bu 6 hastanin Gg¢unin yakinlariddaer sistem konjenital
anomalileri olup, birinin kuzeninde tek tarafli MK birinin babasinda ve ggrinin de
kuzeninde tek tarafli renal agenezi vardi. Kezasjpe&tif calgma yapilan 22 kilik
hasta grubunda da 1 olguda (% 4,5) ailede bobrekahi|a 0ykusu var iken, kontrol
grubunun hi¢ birisinde ailede bébrek hagialykiusi yoktu. Ancak her iki grubun
ailede bobrek hastgh oranlari arasinda istatistiksel olarak fark buhawa (Tablo 7,
p=0,31). Bu bulgu hast@in genetik gegi ile ilgili hipotezleri desteklememesine
ragmen, bu varsayim icin kgfastirlan olgu sayilarinin ¢ok daha fazla olmasi gegek
asikardir.
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Retrospektif incelenen 87 MKDB hastasinin 17'sin@ 19,5) ek anomali
bulundu. Bunlarin 14’inde uriner sistem anomalimrlunurken, 3’'unde @er sistem
anomalileri vardi (Tablo 5). Keza prospektif gala yapilan 22 kilik hasta grubunun
5’inde (% 22,7) ek konjenital anomali bulunurkemnkol grubunun hic birisinde ek
konjenital anomali yoktu. Ek konjenital anomali wgr tek tarafli MKDB hasta
grubunda istatistiksel olarak anlamli oranda yukbekundu (Tablo 7, p=0,02). Bu
bulgu literatirdeki MKDB hastalarinin ek konjeniahomali olasiinin daha yiksek
oldugu bilgisi ile 6rtistiizti gorilmektedif*°

Retrospektif incelenen hastalardan ek konjenitahaadi olan 17 hastanin 14’inde
(tum olgularin % 16,1’'inde) bu anomaliler Grinesteme ait olup, 5’'inde (tim olgularin
% 5,7'sinde) vezikoureteral refli (VUR), 3'Unde im@pelvik darlik (UPD), 2'sinde
ektopik bobrek, 2’sinde hipospadias, 1'inde cifplayici sistem, 1’'inde atrofik bobrek
vardi. Prospektif incelenen hastalardan ek kormgémhomali olan 5 hastanin 4’Unde
(tum olgularin % 18.1'inde) bu anomaliler trinesteme ait olup, birer olguda VUR ve
UP darlik, hidronefroz, ve nefrolitiazis vardi. HaEgIn prognozunda etkili olan
ozellikle s@lam bobrekte olasi bu konjenital anomalileri Seemaii VUR olmak
lizere 4 olguda (% 16), Kessler ve &ld'li VUR olmak {izere 10 olguda (% 43,5),
Prashanth ve ark. 1'i VUR olmak (izere 2 olguda (% 20), Kiyak ve &k’si VUR
olmak tizere 20 olguda (% 22,8), Krzemien ve‘aik. 4'ti VUR olmak lizere 5'inde (%
29,4’Unde) bulmgtur. Bizim calsmamizdaki oranlarin, bu csinalardaki oranlar ile
uyumlu oldgu gortlmektedir.

Prospektif incelenen hasta ve kontrol gruplarinidbrek fonksiyonlarinin
degerlendiriimesinde BUN, serum kreatinin ve GFReelderi arasinda fark bulunmadi
(Tablo 8, p>0,05). Bu bulgular literatirdeki tekrath MKDB’'de baska bir ciddi
anomali yok ise prognozun oldukca iyi olup, bobrekksiyonlarinin ve kreatinin
klirensinin genellikle normal oldiu bilgisi ile uyumlu oldgu gériilmektedi?:* John ve
ark. bu hastalarda total kreatinin klerensi nornoddlugu halde serum kreatinin
deserlerini yuksek bulmgtur.?® Bizim calsmamizda hasta ve kontrol grubunun serum
kreatinin dgerleri ve GFR’leri arasinda fark bulunamadi (Ta®|@=0,46 ve 0,30)

Hasta ve kontrol gruplariniserum elektrolitlerinin dgerlendiriimesinde; serum
sodyum ve klor dgerleri arasinda fark bulunmaz iken (Tablo 8, p>},Gferum

potasyum dgerleri hasta grubunda kontrol grubuna gére istlsist olarak anlaml
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olacak derecede yuksek bulundu (sirasi ile 4,619 3nEg/L, Tablo 8Sekil 13,
p=0,03). Hastalarin timunin serum potasyurgederinin 3,9-5,8 mEqg/L arasinda
dagihyor olmasi, timinin bdbrek fonkiyon testlerimormal olmasi bu yiksekin
bobrek ilskili olmadigini distiindirmektedir. Bu yikseklik, hasta grubundan 5 wlgu
anjiyotensin konverting enzim inhibitori olan afpiransif ajanlari kullanmalari ve bu
ilaglarin olasi yan etkileri ile izah1 mamkunddr.

Hasta ve kontrol gruplarinigalisilan diger biyokimyasal testlerindeserum total
protein, albimin, total kolesterol, HDL-kolester@DL-kolesterol, VLDL-kolesterol
ve trigliserid ortalamalari arasinda istatistiksgarak fark bulunamadi (Tablo 8,
p>0,05). Bu bulgularda literatiir bilgileri ile 6gtiigii gorilmektedif>*

MKDB hastalarinin bilinen 6nemli komplikasyonlarardbirisi de hipertansiyon
(HT) olup, % 0-8 arasinda gigen oranlarda bildirilmtir.> Bu konuda basili en gani
iki calisma Rudnik-Schéneborn ve dkve Wacksman ve arK.ait olup, sirasi ile 137
olgunun 6’sinda (% 4,4) ve 260 olgunun 4’iinde (% HT bulmuylardir. Narchf ise
1986-2004 arasinda bu konuda yayimlang84 calsmadan uygun olan 29 cahay
gozden gecirerek tek taraflil MKDB olan 1115 olgudgsinda (% 0,5) hipertansiyon
oldugunu bildirms ve HT riskinin ¢ok dglk oldusunu vurgulamgtir. Ancak bu
makalede Wacksman ve ark. nin 260 olgusu da yealaénolup, HT olan ¢ocuk sayisi
0 olarak belirtiimektedif. Halbuki orijinal makalede olgular Amerikan Pediatr
Akademisi Uroloji biriminin 1986’dan yayimlangl giine kadar (1993) kayith 441
MKDB olgularindan opere edilmeyen 260 olgunun takibjazmakta olup, 4 HT
olgusu olmakla birlikte, hicbir olgunun HT, enfeksn, &ri ya da timoér gedimi
nedeni ile operasyona gitmgitii vurgulamaktadif’ Seeman ve ark MKDB olan 20
olgusunun 5'inde (% 20), Prashanth ve &rk0 olgunun 1'inde (%10), Kiyak ve afk.
69 olgunun 16'sinda (% 23,2) HT tespit ederken, skasve arké® 23 olgusunun,
Ylhinen ve arké* 48 olgusunun, Krzemien ve afkise 17 olgusunun hicbirisinde HT
olmadgini bildirmiglerdir. Bizim olgularimizda retrospektif gerlendirmede 87
olgudan 8’inde (% 9,2), camaya alinan 22 olgudan da 4’inde (% 18,2) HT dykisu
oldugu goérilmektedir. Ancak bu camada da gorulebilegegibi HT oranlarindaki bu
farkhliklar cocuklarda HT dgerlendiriimesinin ve kriterlerinin net olmamasi ilisskili
oldugu disinulmektedir.
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Cocukluk cginda KB dgerlendiriimesinde en genive gecerli dgerlendirme
ABD’den Ulusal Yuksek Kan BasincigiEim Programi Cakbma Grubunun (Task
Force) yayimlany oldugu dérdiincii rapor kriterleridi® Bu rapora gore 1-17 ya
arasindaki kiz ve erkek ¢ocuklarinin boy persamiile gére KB’lar1 50, 90, 95 ve 99
persentil dgerleri bildirilmistir. Bu tablolara gore olgularin KB’lari yacins ve boya
gore sistolik kan basinci (SKB) ve/veya diastoldnkoasinci (DKB) 90. persentil alti
degerler normal, 90. persentil ve lzeri ancak 95. grik alti deggerler ile 6zellikle
ergenlerdeki 120/80 mm Hg ve Uzerigdder prehipertansiyon ve 95. persentil ve tzeri
degerler hipertansiyon (HT) olarak tanimlargtm. Ayrica 95. persentil ile 99. persentil
+ 5 mmHg arasi Evre 1 HT, >99. persentil + 5 mmdégerler de Evre 2 HT olarak
tanimlanmgtir (Tablo 3)'* Ancak bu dgerlendirmeler oskiiltatuvar yéntemle yapilan
klasik KB olcimu icin gecerlidir. Son yillarda beygémlek hipertansiyonun yani sira,
maskelenmy hipertansiyonla, tedavinin etkigli yan etkileri ile hedef organ tutulumu
ve prognozda 6nemli bir gosterge olmasi nedenKBe degserlendirmesinde ¥BI
onem kazanngtir. Klinik KB olcuimu ile kasilastinldiginda YIKBI ¢ocuklarda da sol
ventrikill kitle artsinda daha iyi bir gosterge olgw bulunmitur>! 2005 6ncesi
Amerika daha c¢ok Task Force kriterlerini kullanmkeAvrupa 0zellikle Almanya
agirhkh olarak ¢ocuklarda da MBI ile ilgili calismalar yapmglardir. Soergel ve ark.
1997°'de 115 -185 cm boylari olan 1141 olguda osdtik yontemle kiz ve erkek
cocuklarda ayri ayri 24 saatlik, gindiiz ve gecalama SKB ve DKB’nin 50. ve 95.
persentillerini bildirm§lerdir.® Bilahare ayni grubunda dahil ofglu calsmada Wil
ve arkadgari bu orijinal calgmadaki dgerlerin normal dgilima uygun hale gelmesi
icin “least mean square”’(LMS) metodunu kullanarak standart deviasyon skanl
(SDS) hesaplamaeklinde modifiye ederek 120-185 cm kiz ve erkek ugtarda
glindiiz ve gece SKB ve DKB’nin 90 ve 95. persergdedlerini bildirmislerdir 2

Task Force icin kabul edilen 6lciim yontemi oskijitalur. YIKBI oskultatuvar
yontemi ile de yapilabilse de §on olarak osilometrik yontem kullaniimaktadir.
YiKBi'de oskultatuvar ya da osilometrik yontemle olciimigivali manometre ile
karsilastirarak cok farkli olmagiini bildiren yayinlar varsa &> Park ve ark. nin San
Antonio’da yaptgl calsmada osilometrik yontemle SKB’'da 10 mm Hg, DKB’da
Hg daha yiiksek ocldiinii gostermsiir.>* Keza son vyillardaki caimalarda Alman
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Calsma Grubunun standartlari kullanilacaksa 6zellikiglometrik yontem tercih
edilmektedir?>*®

YiKBI deserlendiriimesinde KB yuki onemlidir. Elde edilemt(SKB ve DKB
degerleri hastanin kendi yacins ve boyuna goére prehipertansiyon @0. persentil -
<95. persentil arasindaki gkylerin, hipertansiyon icin>95. persentil dgerlerin
toplaminin, tim Olcim sayisina orani ile KB yukigdg@anir. KB yuki HT tgisinde
kullanighdir ve 6zellikle sol ventrikil hipertrofisi ileakin iliskili oldugu bilinmektedir.
Eriskinlerde KB yiikii <15 normal, 15-30 sinirda, >30 mmal kabul edilmektedit’
Bir calismada SKB yuki % 50 tzerinde olan hastalarin % @@mKB yuku % 40
lizerinde olan hastalarin % 70'de sol ventrikiil Hipdisi oldusu gosterilmgtir.®’
Ancak cocuklarda KB yuku ile ilgili egkinlerdeki kadar ortak gosubirligi yoktur.
Koshy ve ark. 1997-2002 arasindaki 1009 ABPM kagmidan 115-185 cm boylari
olup uygun kabul edilen 728 olgunun kayitlarinigleyip, oralama KB’larini ve géli
(% 30-40-50-60-70) KB vyiklerini bulup aradakiskiyi kapa katsayisi ile bulnslar.
Kapa dgerlerinin 0.81-1.00 arasinda ofglu noktalari en iyi sonuclar olarak
degerlendirdiklerinde % 30 KB yuktinin sadece gece SKiBinde gecerli oldgu, HT
tanimin da kappa gerinin >0,80 olmasi ic¢in gundiz SKB yukunun % 47KBD
yukinun % 58, gece SKB yukunin % 28, DKB yiukiunum&ove lzerinde olmasi
gerektgini, % 30 sinir kabul edildinde bircok normal olgunun HT olarak
etiketlenecgi bildiriimis.3® Diaz ve Garin'de 1993-2004 arasinda kliniklerinde
uygulanan 169 hastaninikBi kayitlarini hem Task Force kriterlerine gore, heen
Orta Avrupa Cakma Grubunun YKBI kriterlerine gore dgerlendirmiler. KB
yuklerini >25-<35, >35-<50 ve>50 olarak hesapladiklarinda HT sghin gundiz
SKB i¢in Task Force kriterleri kullanilginda belirgin yiksek bulurken, gece SKB icin
YIKBI kriterleri ile yuksek, KB yiki>% 50 alindginda ise YKBI kriterlerine gore
yilksek bulundgunu gostermsierdir2! Jones ve ark. da ABD'de 7-18sj@rindaki 111
cocukta MIKBI yaparak, Alman Caima grubunun orijinaf ve modifiye® kriterleri ile
deserlendirip KB yuklerini de Uc¢ kategoride (<25, 26;550) alip dgerlendirmg ve
iki metod arasinda uyum olgunu gosterngierdir.®

Bu bilgilerin 1g1 altinda bizim ¢aimamizin dgerlendiriimesinde kullangimiz
yontem ve aletler nedeni ile en ideagddendirmenin Wuhl ve ark. nin LMS metodunu

da kullanarak elde ettikleri SDS’a gbére gddendirme yapmanin @ou oldusunu
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distinduk. Ancak burada problem hasta ve kontrol grubuggsunlugunun 120 cm
altinda cocuklardan ojmasi idi. Bu problemi smak icin Wihl ve ark. dan yardim
istedik. Ayni gruptan Prof. Dr. Franz Schafer ilgigel gérigmemizde 120 cm ve 5 ya
altindaki olgulara ait bir ¢caimanin baladigini ama bitirilemediini ve su anda bu
verileri elde etmemizin imkansiz olgunu @Grendik. Seeman ve ark. da ayni problemle
karsilasmis ve Soergel ile kisel goérigme ile cozmiler idi.' Ayni sekilde Dr.
Mariannne Soergel’e e-malil ile yraaya caktik ama cevap alamadik. Ancak MKDB
grubunda 120 cm Uzerinde olan 8 hastanin ikisiipegtansif, biri hipertansif, boyu
103 cm olan bir hastanin da 120 cm olan kritertgnee dahi hipertansif olguw gorildu
(Tablo 23). Buna kam kontrol grubunda 120 cm lzerinde olan 7 olgusattece birisi
prehipertansif bulundu (Tablo 24).

Bizim calsmamizda hastalarimizin 4’Ginde (% 18,2) hipertamsiggktsi vardi.
Bunlardan 3'U ¢ayma oOncesi halen anihipertansif alirken, birisi slackontrol altinda
idi. Bu 4 hastanin (ENK, RF, SG ve YY) klinik kaadinci 6lgiimlerinde 2'si (ENK ve
SG) hipertansif, 1'i (YY) prehipertansif bulunurkef’i (RF) normal bulundu. Bu
hipertansiyon 6ykulii 4 hastadan 3’uniin ( ENK, SGr¥Y@ Y IKBI deserlendirmesinde
KB yukleri % 30, % 40 ve % 50 icin timinde hipes@rbulunur iken, klinik kan
basinci 6lciminde de normal bulunan RF, % 30 KRigdk hipertansif, % 40 ve % 50
KB yuklerinde prehipertansif olarak bulundu. Klinkan basinci élcimtnde hiperansif
olarak tespit edilen ger 3 hastanin (AD, SK, YG) IKBI deserlendirmesinde 1'inde
(YG) KB yukleri % 30, % 40 ve % 50 icin hipertansifinde (SK) KB yukleri % 30 ve
% 40 icin hipertansif bulunur iken, 1’inde (AD) % XB ylkine gore dahi hipertansif
olmadgi goruldi. Yani MKDB hasta grubunda beyaz gomlebehiansiyonu 1/22 (%
4,5) bulundu. Buna kan KB yuki % 30 kabul edilirse 10 hastada (% 4%88, DO,
HTD, NS, RF, TT, TY, YC, YU, YY), % 40 kabul edilirse 2 stada (% 9,1) (BB, DO),
% 50 kabul edilirse 1 hastada (% 4,5) (BB) kliniankbasinci normal ol@gu halde
YiKBI'de hipertansif, yani maskelengriipertansiyon bulundu.

Kontrol grubunda ise hi¢ hipertansiyon o6ykisit yokKiinik kan basinci
olcuminde 1 hastada (EE) hipertansiyon bulunurkdm, olgunun YKBI
degerlendirmesinde de % 30, % 40 ve % 50 KB yukinee gie hipertansif oldiu
goruldi. Beyaz gomlek hipertansiyonu hi¢ yok ikenaskelenmy hipertansiyon
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yoniinden KB yiikii % 30 alinginda 3 olgudaiB, FS, OS) (% 13,6) bulunurken, KB
yuki % 40 ya da % 50 alinginda hi¢c olmadii goruldu.

Klinik kan basinci dgerlendirmesinde Task Force gglendirmesine gore kendi
yas, cins ve boyuna gore90. persentil olan olgu sayisi hasta grubunda 9%Ysken
kontrol grubunda 2 (% 11) olup, aradaki fark iggitsel olarak anlaml idi (Tablo 13,
p=0,02).>95.persentil olan olgu sayisi ise hasta grubun@a 35), kontrol grubunda 1
(% 6) olmasina @nen bu fark istatistiksel olarak anlamli derecedksgk bulunmadi
(Tablo 13 ve p=0,1). Bu bulgular KB ylUkinirn% 50 alinip dgerlendirme
yapildgindaki bulgular ile olduk¢a uyumlu idi. Burada ®20.persentil olan olgu sayisi
hasta grubunda 9 (% 45) iken kontrol grubunda 16§%lup, aradaki fark istatistiksel
olarak anlamh (Tablo 22 ve p=0,006), faka®95.persentil olan olgu sayisi ise hasta
grubunda 5 (% 25), kontrol grubunda 1 (% 6) olmasgimen aradaki fark istatistiksel
olarak anlamli derecede ytikselgddi (Tablo 22 ve p=0,1).

KB yuku >% 30 alindginda hem>90.persentil olan olgu sayisi, hem de
>905.persentil olan olgu sayisi hasta grubunda kbgimabuna gore anlamli derecede
yuksek bulundu (Tablo 20, p=0,007 ve p=0,003).

Keza KB yiUki>% 40 alindginda da, hen»90.persentil olan olgu sayisi hem de
>95.persentil olan olgu sayisi ise hasta grubundatr@& grubundan anlamli derecede
yuksek bulundu (Tablo 21, p=0,02 ve p=0,03).

Hem Kklinik kan basinci élcimu, hem de KB yuklergi@e, MKDB olgularinda
KB degerlerinde>90.persentil ve-95.persentil olan olgularin sayisinin anlamh ylkse
olmasi bu hastalarda hem preHT, hem de HT &arh daha fazla oldiu hipotezini
destekledii gorulmektedir.

MKDB olgularinda hipertansiyon gein patogenezi tam bilinmemekle beraber
tahmini mekanizma; matir glomerildeki jukstaglonheriaparattan ve displastik
bobrekteki skarl bolgelerdeki interlobuler artdieaden iskemiye b&i renin salinimi
olmaktadir. Multikistik displastik bobrekte hipemtyon patogenezinde, renin aracil
hipertansiyon gedimi; orijin olarak balica displastik bobrek aracili veya gdr
bobrekte parankim hasari gatis ise artmg renin seviyeleri, renin —aldosteron-
anjiyotensin sistemi ile #ki hipertansiyon (HT) d§iinilmektedir® Bizim
calsmamizda da hasta grubunun hem PRA ortalamasi, hensedum aldosteron
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ortalamasinin, kontrol grubuna gore istatistikséhrak anlamli derecede yiksek
bulunmasi bu hipotezi de desteklemektedir (Tabld2Ril 15 ve 16, p=0.01 ve 0,02).
Calismamizda tek tarafli multikistik displastik bobrekdtalarinda hipertansiyon
sikligi dGnemli derecede yuksek bulundu. Hipertansiyoramnranjiyotensin-aldosteron
sistemi ile ilgili oldygu goruldi. Hipertansiyonda etkili olan hasta bobrek yoksa
sglam kompanzatuar boébrek mi, keza nefrektomi ile dtklik azaltilabilir mi gibi
sorulara cevap icin ileri camalara ihtiyac oldgu distinaldi. Ayrica ¢ocuklarda yam
ici kan basinci 6lgiimlerinin g@erlendiriimesinde caimalarin yeterli olmagh ve ileri

calismalara ihtiyag oldgu gorulda.
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6. SONUCLAR

Retrospektif degerlendirme sonucunda

Klini gimizde takip edilen 87 MKDB hastasinin 33’4 (% 3%&, 54’4 (% 62,1)
erkek olup, erkeklerde gorulme orani daha yukseistatistiksel olarak anlamli
bulundu (Tablo 4Sekil 6, p=0,02).

Bu 87 hastanin MKDB olan tarafi; 47’sinde (% 48,83}, 45'inde (% 51,7) sol
taraf olup, gozlenen oranlar ve beklenen oranlar50) arasinda istatistiksel
olarak fark bulunmadi (Tablo §¢kil 7, p=0,74).

Bu 87 hastanin 17’sinde (% 19,5) anne-baba yakrabakevlilgi mevcut olup

Turkiye genelinde akraba evfliorani olan % 20,9'dan farkl olmagigoraldi
(p=0,73).

Bu hastalarin 17'sinde (% 19,5) ek anomali bulur8unlarin 14’Gnde (% 16,1)
driner sistem anomalileri bulunurken, 3’Unde (%)3¢Mer sistem anomalileri
vardi (Tablo 5).

Ek Uriner sistem anomalilerinin 5’inde vezikoUrederefli (VUR), 3'Unde
Ureteropelvik darlik (UPD), 2'sinde ektopik bobreéXsinde hipospadias, 1'inde
cift toplayici sistem, 1'inde atrofik bobrek va(diablo 6).

Bobrek dgi diger sistem anomalileri ise 1'inde aort darlil’inde hipotiroidi,
1'inde yarik damak ve dudak vardi.

Bu hastalarin 8’ine (% 9) antihipertansif tedawiivei sti.

Uc hastaya ise nefrektomi uygulagtni Nefrektomi endikasyonlari nefromegali,

idrar yolu enfeksiyonu ve hipertansiyon ogdugoéraldi.

Prospektif degerlendirme sonucunda

MKDB hasta grubunun 9'u (% 40,9) kiz, 13’0 (% 59¢tkek, kontrol grubunun
11’1 (% 50) kiz, 11'i (% 50) erkek olup, her ikigwun cins dailimlari arasinda
istatistiksel olarak fark yoktu (Tablo $ekil 10, p=0,76).

MKDB hasta grubunun 5’inde (% 22,7), kontrol grubonda 4’inde (% 18,2)
anne-baba yakin akrabalolup, gruplar arasinda fark yoktu (Tablo 7, p40,7

Hasta ve kontrol gruplarinin ailede bdbrek hagtalarligi acisindan fark yoktu
(sirast ile % 4,5 ve 0, p=0,31).
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10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

Ek konjenital anomaliler MKDB hasta grubunda 5 (%7 olguda bulunurken,
kontrol grubunun hi¢ birisinde olmagndan bu hastalarda ek konjenital anomali
olma olasilgl anlamli oranda yuksek bulundu (Tablo 7, p=0,02).

Hasta ve kontrol gruplarinin anne-baba yakin alkdaliderecesi arasinda fark
yoktu (sirasi ile % 22,7 ve 18,2, p=0,71).

Hasta grubunun 5’inde (% 22,7) ek konjenital anamatken kontrol grubunun
hi¢ birisinde ek konjenital anomali bulunmayip laagtubunda istatistiksel olarak
anlaml oranda ytiksek bulundu ( Tablo 7, p=0,02).

Hasta grubunun 4’Gnde (% 18,2) hipertansiyon oykiesiken, kontrol grubunun
hi¢ birisinde hipertansiyon oykusu yoktu. Hipertgna 6ykisu de tek tarafli
MKDB hasta grubunda istatistiksel olarak anlamhrata yiiksek bulundu (Tablo
7, p=0,04).

Hasta ve kontrol gruplarinin BUN gerleri ortalamalari arasinda fark yoktu
(sirasiile 11,86+3,77 ve 11,93+4,48 mg/dl, Tahlp-80,96).

Hasta ve kontrol gruplarinin serum kreatinirgeléeri ortalamalari arasinda fark
yoktu (sirasi ile 0,44+0,13 ve 0,40+0,18 mg/dI, [oaky p=0,46 ).

Hasta ve kontrol gruplarinin GFR@zleri ortalamalari arasinda fark yoktu (sirasi
ile 139,03+40,71 ve 152,8+45,76 ml/dk/1,73fMablo 8, p=0,30).

Hasta ve kontrol gruplarinin serum sodyungetéeri ortalamalari arasinda fark
yoktu (sirasi ile 138,18+2,92 ve 136,41+4,21 mEG/blo 8, p=0,11).

Hasta ve kontrol gruplarinin serum potasyurpedieri ortalamalari arasinda fark
vardi ve hasta grubunda istatistiksel olarak anlaothcak derecede ylksek
bulundu (sirasi ile 4,61+0,56 ve 3,97+0,76 mEQq/&abl® 8,Sekil 13, p=0,03).
Hasta ve kontrol gruplarinin serum klorggderi ortalamalari arasinda fark yoktu
(sirasti ile 103,18+2,34 ve 103,91+3,71 mEq/L, Tahlp=0,44).

Hasta ve kontrol gruplarinin serum total proteirgedteri ortalamalari arasinda
fark yoktu (sirasi ile 6,8920,56 ve 7,02+0,87 gritdblo 8, p=0,55).

Hasta ve kontrol gruplarinin serum albumirgeléeri ortalamalar arasinda fark
yoktu (sirasi ile 4,38+0,46 ve 4,26+0,56 gr/dl, [ba®, p=0,46).

Hasta ve kontrol gruplarinin serum total kolestel@erleri ortalamalari arasinda
fark yoktu (sirasi ile 138,14+26,11 ve 139,23+2ay8@dl, Tablo 8, p=0,89).
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Hasta ve kontrol gruplarinin serum HDL-kolestereietleri ortalamalari arasinda
fark yoktu (sirasi ile 40,95+9,62 ve 46,82+13,53ahgrablo 8, p=0,10).

Hasta ve kontrol gruplarinin serum LDL-kolesteregefleri ortalamalari arasinda
fark yoktu (sirasi ile 85,86+18,84 ve 86,05+£26,4d/dh Tablo 8, p=0,97).

Hasta ve kontrol gruplarinin serum VLDL-kolesterdégerleri ortalamalari
arasinda fark yoktu (sirasi ile 22,5+10,91 ve 1818206 mg/dl, Tablo 8, p=0,20).
Hasta ve kontrol gruplarinin serum trigliseridzelderi ortalamalari arasinda fark
yoktu (sirasi ile 115,64+49,42 ve 88,32+52,01 mgfdblo 8, p=0,09).

Hasta ve kontrol gruplarinin serum CRRelteri ortalamalari arasinda fark yoktu
(sirast ile 3,13+2,40 ve 2,70+0,96 mg/L, Tablo80,81).

Hasta ve kontrol gruplarinin zamanl idrarda proteiezerleri ortalamalari
arasinda fark yoktu (sirasi ile 3,08+1,81 ve 2,78#1mg/nf/saat, Tablo 9,
p=0,71).

Hasta ve kontrol gruplarinin zamanli idrarda mikoGanin dezerleri ortalamalari
arasinda fark yoktu (sirasi ile 5,75+6,88 ve 4,68%3ng/gun, Tablo 9, p=0,68).
Hasta ve kontrol gruplarinin PRA gkxleri ortalamalari arasinda fark vardi ve
hasta grubunda PRA ortalamasi kontrol grubuna tgdagistiksel olarak anlamli
derecede yuksek bulundu (sirasi ile 59,38x65,481y66+17,57 mU/L, Tablo 10,
Sekil 15, p=0,01).

Hasta ve kontrol gruplarinin serum aldosterogederi ortalamalari arasinda fark
vardi ve hasta grubunda serum aldosteron ortalafkasirol grubuna gore
istatistiksel olarak anlamli derecede yuksek bulu(glrasi ile 202,85+193,02 ve
84,18+68,69 pg/ml, Tablo 18gkil 16, p=0.02).

Hasta ve kontrol gruplarinin serum anjiyotensirgetteri ortalamalari arasinda
fark yoktu (sirasi ile 34,30+£47,73 ve 25,41+27,8&pL, Tablo 10, p=0.61).

Klinik kan basinci dgerlendirmesinde>90. persentil olan olgu sayisi MKDB
grubunda 9 (% 45), kontrol grubunda 2 (% 11) bulunge aradaki fark
istatistiksel olarak anlamli idi (Tablo 13, p=0)02

Klinik kan basinci dgerlendirmesinde>95. persentil olan olgu sayisi MKDB
grubunda 5 (% 25), kontrol grubunda 1 (% 6) bulyndacak aradaki fark
istatistiksel olarak anlamli g& idi (Tablo 13, p=0,1).
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34.

YiKBi'de KB yiki>% 30 alinip dgerlendirildiginde >90. persentil olan olgu
sayisi MKDB grubunda 18 (% 90) iken kontrol grubaritl (% 50) olup, aradaki
fark istatistiksel olarak anlamh bulundu (Tablg, $&0,007).

YiKBi'de KB yiikii>% 30 alinip dgerlendirildizginde >95. persentil olan olgu
sayisi MKDB grubunda 14 (% 70) iken kontrol grubart (% 22) olup, aradaki
fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (Tablg, $&0,003).

YiKBi'de KB yiikii>% 40 alinip dgerlendirildizinde >90. persentil olan olgu
sayisi MKDB grubunda 13 (% 65) iken kontrol grubaris (% 28) olup, aradaki
fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (Tablg, *0,02).

YiKBi'de KB yiki>% 40 alinip dgerlendirildiginde >95. persentil olan olgu
sayisi MKDB grubunda 7 (% 35) iken kontrol gruburdd@ao 6) olup, aradaki fark
istatistiksel olarak anlamli bulundu (Tablo 21, $33).

YiKBi'de KB yiki>% 50 alinip dgerlendirildiginde >90. persentil olan olgu
sayisit MKDB grubunda 9 (% 45) iken kontrol gruburdd@o 6) olup, aradaki fark
istatistiksel olarak anlamli bulundu (Tablo 22, [B34b).

YiKBi'de KB yiikii>% 50 alinip dgerlendirildizginde >95. persentil olan olgu
sayisi MKDB grubunda 5 (% 25) iken kontrol gruburdd@o 6) olmasina gmen
aradaki fark istatistiksel olarak anlamli bulunmgrhblo 21, p=0,1).
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EK-1 Hasta grubunun demografik verileri

EK

LER

P Ya . Akrabalik | Hasta Tespit Ek Konjenital Aile . . .
Isim ay§ Cins Derecesi Taraf Yagl AnorLali Ovkilsii Nefrekiomi | Hipertansiyon
AO 84 E YOK SAG U YOK YOK YOK VAR
AD 24 E YOK SOL U YOK YOK YOK YOK
BB 22 E VAR SAG U VAR YOK YOK YOK
DO 60 K YOK SAG U YOK YOK YOK YOK
DK 132 K YOK SAG U YOK YOK VAR YOK
EB 24 E YOK SAG U YOK YOK YOK YOK
ENK 48 K YOK SOL | TESADUF YOK YOK YOK VAR
HD 60 E VAR SOL U YOK YOK YOK YOK
MA 152 E VAR SOL | TESADUF VAR VAR YOK YOK
MK 36 E YOK SOL U YOK YOK YOK YOK
NS 36 K YOK SOL U YOK YOK YOK YOK
RF 77 K YOK SOL U VAR YOK YOK VAR
SK 22 K YOK SOL U VAR YOK YOK YOK
SG 60 K YOK SOL U YOK YOK YOK VAR
TT 96 E YOK SOL U YOK YOK YOK YOK
TY 7 K YOK SAG [V YOK YOK YOK YOK
YG 24 E YOK SOL U YOK YOK YOK YOK
YY 51 E YOK SAG | TESADUF YOK YOK YOK VAR
YC 48 E VAR SAG U YOK YOK VAR YOK
YU 60 E VAR SOL U VAR YOK YOK YOK
ZYe 48 E YOK SAG U YOK YOK YOK YOK
ZYU 96 K YOK SAG U YOK YOK YOK YOK
EK-2 Kontrol grubunun demografik verileri
| vas | o | Akrabaik |, EK ] Al |
Isim Cins .| Konjenital | »"." . | Hipertansiyon
ay Derecesi A - | Oykis
nomali

AB 103 E YOK - -

BG 72 E YOK -

BS 60 E YOK -

BD 108 K YOK -

BP 84 K YOK -

CB 39 K YOK

DN 108 K VAR -

EK 25 E YOK -

EE 560 | K VAR -

EC 156 E VAR -

FT 43 E YOK -

GS 142 K YOK -

iB 108 K YOK -

iE 11 K YOK -

iy 60 E YOK -

NG 120 K YOK -

UK 39 | K YOK -

ZN 27 K VAR -

FS 38 E VAR -

0s 44 E YOK -

AS 24 E YOK -

FG 37 E YOK -
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EK-3 Hasta grubunun bdbrek fonksiyonlari, elektrolit, lipit, CRP degerleri

isim BUN | Cr rr?I;:de/ Na K Cl T-prot | Alblimin | T-kol HDL LDL | VLDL | Trigliserit | CRP
mg/dl | mg/d| 1,737 mmol/L | mmol/L | mEq/l | gr/dl gr/dl mg/d| mg/dl | m/dl | mg/dl mg/d mg/L
AO 120 | 05 132,0 139,0 4,1 103,0 75 48 120,0 44,0 83,0 | 15,0 73,0 0,6
AD 120 | 04 99,0 139,0 4.4 106,0 7,2 45 142,0 450 | 1150 | 37,0 184,0 6,7
BB 150 | 05 71,1 135,0 4,5 103,0 7,6 5,1 157,0 59,0 73,0 | 25,0 123,0 3,1
DO 14,0 | 03 194,3 134,0 5,0 104,0 6,4 42 100,0 31,0 59,0 | 23,0 80,0 1,5
DK 130 | 06 168,3 133,0 4,5 103,0 6,1 38 130,0 30,0 55,0 | 350 114,0 0,5
EB 180 | 0,3 177,8 139,0 5,1 102,0 7,0 4,6 112,0 35,0 90,0 | 16,0 80,0 1,0
ENK | 150 | 05 112,2 136,0 55 102,0 7,6 48 207,0 39,0 |129,0 | 26,0 132,0 2,9
HD 17,0 | 07 90,3 142,0 55 108,0 71 42 148,0 57,0 69,0 | 22,0 108,0 35
MA 7,0 0,6 133,8 138,0 4,6 102,0 7,2 48 136,0 42,0 90,0 | 35,0 174,0 2,9
MK 11,0 | 03 166,8 138,0 4,2 103,0 7,0 48 180,0 49,0 |107,0 | 24,0 121,0 3,1
NS 11,0 | 06 99,0 133,0 4,2 101,0 73 4,6 145,0 42,0 82,0 | 18,0 85,0 1,6
RF 120 | 05 137,5 138,0 4,5 101,0 6,0 41 127,0 32,0 85,0 | 10,0 76,0 6,8
SK 9,0 0,3 103,5 138,0 4,2 106,0 6,1 4,6 136,0 23,0 |100,0 | 23,0 113,0 28
SG 130 | 03 216,3 135,0 3.9 100,0 6,2 3,1 150,0 45,0 92,0 | 13,0 78,0 2,1
TT 100 | 05 148,5 141,0 3.9 101,0 6,2 4,0 120,0 40,0 850 | 13,0 75,0 2,5
TY 7,0 0,2 150,7 143,0 3.9 99,0 74 49 112,0 21,0 59,0 | 32,0 161,0 3,5
YG 7,0 0,3 124,5 137,0 58 105,0 7,2 4,6 159,0 43,0 | 100,0 | 54,0 271,0 28
YY 100 | 05 113,3 142,0 5,0 105,0 6,4 3,9 110,0 44,0 88,0 | 10,0 80,0 0,2
YC 8,0 0,3 229,1 138,0 5,2 101,0 7,6 45 177,0 54,0 99,0 | 24,0 119,0 11
YU 200 | 04 154,0 141,0 4,2 107,0 74 3,9 132,0 41,0 770 | 140 68,0 3,2
ZYe 6,0 0,5 11,1 141,0 5,0 103,0 6,4 41 123,0 44,0 92,0 | 11,0 154,0 3,3
ZYU | 140 | 06 125,5 140,0 4,3 105,0 6,8 45 116,0 41,0 60,0 | 15,0 75,0 31
EK-4 Kontrol grubunun bdbrek fonksiyonlari, elektro lit, lipit, CRP degerleri
. BUN Cr rrﬁ;:de/ Na Km Cl t-prt | alblmin | T-kolesterol | HDL | LDL | VLDL | Trigliserit| CRP
Isim mg/dl mg/dl 1,73 mmol/L | mol/L | mEq/l gr/dl gr/dl mg/d mg/dl | m/dl | mg/dl mg/dl | mg/L
AB 16,0 0,4 177,3 | 137,0 39 | 1100 38 24 139,0 174,0 | 70,0 22,0 35,0 28
BG 16,0 08 79 133,0 4,5 99,0 7,3 4,5 157,0 61,0 | 84,0 12,0 59,0 1,1
BS 14,0 0,3 200 147,0 50 | 101,0 71 4,6 147,0 550 | 84,0 8,0 38,0 2,2
BD 16,0 0,7 106,8 | 134,0 40 | 101,0 8,1 4,7 101,0 40,0 | 1420 | 250 127,0 0,2
BP 9,0 04 1554 | 135,0 3,1 |103,0 6,8 3,3 120,0 44,0 | 88,0 10,0 72,0 2,2
CB 8,0 0,4 160,8 | 133,0 3,0 | 102,0 7,2 44 137,0 60,0 | 78,0 19,0 44,0 28
DN 9,0 05 1441 | 140,0 4,3 ]100,0 79 4,6 143,0 46,0 | 81,0 16,0 79,0 3,2
EK 6,0 0,3 145.5 | 133,0 30 | 101,0 7,3 44 110,0 350 | 110,0 | 14,0 80,0 2,0
EE 11,0 0,3 209 134,0 43 ]103,0 6,9 41 90,0 42,0 | 350 19,0 52,0 3,0
EC 9,0 0,6 146,6 | 143,0 45 |107,0 7,2 4,6 165,0 54,0 | 65,0 23,0 115,0 29
FT 13,0 0,3 183,3 | 138,0 42 |107,0 7,0 49 109,0 350 | 64,0 10,0 49,0 29
GS 14,0 0,4 1952 | 136,0 35 | 106,0 8,0 4,7 163,0 43,0 | 94,0 26,0 129,0 4,2
iB 11,0 0,4 104,5 | 138,0 54 | 106,0 7,6 4.8 201,0 39,0 | 1290 | 33,0 165,0 2,0
IE 12,0 0,3 111 137,0 51 | 105,0 7,0 43 121,0 29,0 | 39,0 53,0 263,0 31
IY 23,0 0,7 86,4 130,0 3,0 97,0 7,1 44 155,0 78,0 | 68,0 9,0 45,0 2,9
NG 9,0 0,6 131,5 | 1410 45 | 1140 7,2 4,6 150,0 42,0 | 91,0 17,0 83,0 29
UK 5,0 0,1 88,9 131,0 3,5 | 104,0 8,0 45 135,0 44,0 11200 | 16,0 78,0 1,5
ZN 8,0 0,4 1251 | 139,0 51 1102,0 6,9 45 165,0 33,0 | 1150 | 17,0 85,0 3.1
FS 15,8 0,2 243 134,0 3,3 | 103,0 6,0 3,7 113,0 340 | 64,0 15,0 74,0 31
0s 114 0,3 200 142,0 3,3 | 1050 7,6 4,2 147,0 370 | 96,0 14,0 70,0 4,6
AS 12,2 0,2 210 135,0 34 | 106,0 6,8 4,2 134,0 350 | 850 14,0 68,0 3,7
FG 17,9 0,3 158 139,0 44 | 101,0 7,3 4,3 178,0 61,0 | 90,0 27,0 134,0 3,0
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EK-5 Hasta grubunun PRA, aldosteron, anjiyotensinjdrar proteiniri ve mikroalbimin de gerleri

PRA Aldosteron | ANJIYOTENSIN | . .y idrar-
isim mUIL pg/ml pmoliL idrar proteindri |y oalbimin
mg/m?/sa -
mg/gtin
AO 90,5 195,8 10,0 2,2 39
AD 6,2 435 18,0 73 1,0
BB 747 161,3 >150,0 10 11,8
DO 2,0 285,0 10,0 47 23
DK 304,7 705,0 75 27 40
EB 72,7 100,0 17,0 17 30
ENK 411 3341 220 3,1 54
HD 64,2 20,1 14,0 44 08
MA 512 1498 29,0 49 29,7
MK 514 236,4 15,0 16 038
NS 20,1 73,6 15,0 12 11
RF 0.15 20,0 14,0 27 17
SK 432 155,0 14,0 5,1 2,0
SG 451 1135 15,0 13 3,1
TT 96 2921 27,0 2,0 25
TY 1466 7758 >150,0 48 37
YG 12,8 1737 15,0 05 12
YY 40,7 115,2 9,0 2.1 41
YC 740 1455 18,0 0,9 42
YU 89,0 75,2 16,0 56 16,0
ZYe 58,1 1443 >150,0 3,1 17
ZYU 85 1480 16,0 43 12,7

EK-6 Kontrol grubunun PRA , aldosteron, anjiyotensin, idrar proteiniri, mikroalbiimin de gerleri

isim Renin Aldosteron Anjiyotensin idrar idrar-Mikro?IbUmin
mU/L pg/ml pmol/L mg/m?/sa mg/giin
AB 29,9 778 34,0 1,9 79
BG 19,7 98,2 20,0 24 1,5
BS 10,9 181,2 75,0 34 49
BD 48,3 119,7 95,0 0,5 3,0
BP 15,7 44,8 13,0 1,8 3,5
CB 35,7 80,3 18,0 1,9 3,5
DN 31,8 100,0 14,0 1,4 4,6
EK 14,2 48,3 21,0 41 45
EE 432 70,0 21,0 33 08
EC 18,6 98,2 15,0 2,0 3.9
FT 424 53,6 22,0 35 44
GS 34,4 108,9 12,0 39 10,3
iB 16,7 80,0 17,0 1,8 94
iE 4,0 19,0 8,0 33 0,8
iy 64,3 107,9 21,0 2,0 57
NG 33,2 66,5 12,0 51 6,2
UK 11,9 38,2 11,0 53 5,0
ZN 15,5 143,8 14,0 29 14,8
FS 0,9 17,2 6,0 1,6 3,2
0S 0,2 0,0 5,0 1,9 0,9
AS 0,16 321,0 6,0 1,5 25
FG 1,1 19,0 13,0 1,6 1,2
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EK 7: MKDB ve kontrol gruplarinin klinik kan basinc 1 6lcimu ortalamalari

Uc KB 6lgiim ortalamasi

MKDB
mmHg
AO 93/63
AD 118/68
BB 87/57
DO 90/60
DK 117/73
EB 90/50
ENK 110/70
HD 100/60
MA 113/70
MK 90/60
NS 105/70
RF 107/68
SK 100/60
SG 120/77
TT 113/73
TY 87/55
YG 100/70
YY 107/67
YC 100/60
YU 90/60
ZYe 97/62
ZYl 80/60
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Uc KB 6lgiim ortalamasi

Kontrol

mmHg
AB 90/60
BG 90/60
BS 90/50
BD 90/60
BP 110/70
CB 100/60
DN 100/50
EK 85/50
EE 90/50
EC 120/70
FT 90/50
GS 90/50
iB 100/60
iE 90/50
Iy 100/60
NG 90/50
UK 90/60
ZN 90/50
FS 100/50
oS 100/60
AS 90/60
FG 90/50




