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 9 günlük, erkek hasta 

 Şikayeti yok. 

 

 Öykü 

 Gebeliğin 20. haftasında bakılan USG takibinde, hasta hidronefroz tanısı 
almış.PN 9.gün ç.nefroloji polkliniğine başvurmuş. 



 Özgeçmiş 

 39+5 GH’da 3700gr C/S ile doğan hasta. 

 Solunum sıkıntısı nedeniyle YDYBÜ’de 1 hafta yatmış. 

 

 Soygeçmiş 

 Anne, baba sağ, sağlıklı 

 Hastamız ilk çocuk 

 Akraba evliliği yok. 

 



Fizik Muayene 

 Ateş: 36,7 C                             Boy:51  cm (50-75p) 

 Kalp tepe atımı: 146/dk           Kilo: 3540 gr (25-50p) 

 Tansiyon: 90/60 mmHg             Baş Ç.: 37,5 cm(25-50p) 

 SS/SPO2: 46/100 

 Genel durumu iyi, aktif hareketli. 

 Ciltte döküntü, peteşi, purpura, ekimoz yok. 

 Batın rahat , defans yok, rebound yok, HSM,ele gelen kitle yok. 

 S1 ve S2 doğal ek ses veya üfürüm yok.  

 Akciğer sesleri doğal. Ral ronküs yok. Ekspiryum uzunluğu yok. 

 Işık refleksi bilateral pozitif. Kırmızı refle +/+ 

 Ön fontanel 1x2 cm normal bombelikte. 

 Ekstremiteler hareketli 

 Pili anomalisi yok, testisler bilateral skrotumda. 

 



 Patolojik bulgular 

 Gebeliğin 20. haftasında bakılan USG takibinde, hasta hidronefroz tanısı 
almış. 



 Ön tanı, istenilecek tetkikler 



 Abdomen USG PN 10. günde; 

 ‘Sağ böbrek boyutları artmış 78x40 mm olup büyüğü yaklaşık 2 cm çapında 
olmak üzere birkaç adet anekoik kortikal kist izlenmiştir. Sol böbrek normal 
boyutlarda olup parankim kalınlık kontur ve ekosu doğaldır. Her iki böbrekte 
kalkül ve pelvikaliksiyal dilatasyon izlenmedi.’ 



Laboratuvar 

 Kreatin:0,44 

 Albümin:38,7 

 Na:140 

 K:5,33 

 Ca:10,19 

 P:7,69 

 

 

 

 TİT; pH:6,5 

           dansite:1004 

           kan: negatif 

           protein: negatif 

           lökosit: negatif 



Çocuklarda Renal Kistik Hastalıklar 

 NonHerediter; Kistik Renal Displazi 

 Genetik Hastalıklar 

 İzole Renal Kistler 

 Edinilmiş Renal Kistler  



 Böbrek kistleri çocuklarda çeşitli hastalıklarda görülür. 

 

 Kistler, kalıtsal olmayan fetal malformasyonlara (yani kistik renal displazi) 
veya genetik bozukluklara bağlı olabilir veya nadiren de olsa edinilebilir.  

 

 Kistler ayrıca izole bir bulgu olarak veya bir sendromun parçası olarak da 
ortaya çıkabilir. 



Herediter Olmayan Kistik Displazi 

 Kistik renal displazi, fetal böbreğin renal parankimal malformasyonuna 
bağlıdır. 

 Kistik displazi sıklıkla idrar yolunun doğum öncesi tıkanıklığı, örneğin posterior 
üretral kapakçıklar (PUV) veya üreteropelvik kavşak (UPJ) tıkanıklığına bağlı 
olarak da görülebilir.  

 



Multikistik Displastik Böbrek 

 Kistik böbrek displazisinin en şiddetli formu multikistik displastik böbrektir. 

 MKDB, displastik doku ile ayrılmış çok sayıda iletişimsiz kistten oluşur 



Patoloji 

 Tipik olarak tanımlanabilir bir 
böbrek dokusu yoktur, ancak 
bazı durumlarda displastik 
bölgede minimal fonksiyonel 
böbrek dokusu bulunabilir.  

 Üreter yok veya atretiktir.  

 MKDB’in nedeni belirsizdir.  

 Altta yatan bir genetik yatkınlık 
olabilir. 

 



  Bu, MCDK'NIN KKH 1L, 
ROBO2, HNF 1B ve SALL1 
genlerindeki mutasyonlarla 
ilişkili olduğunu bildiren 
böbrek ve üriner sistemde 
konjenital anomalisi olan 
büyük bir çocuk 
kohortunda böbrek ve idrar 
yollarının konjenital 
anomalileri ile ilişkili 
genlerin kodlama 
ekzonlarını analiz eden bir 
çalışma ile gösterilmiştir 

 



Epidemiyoloji 

MKDB insidansı ülkeye ve çalışmaya göre değişmekte olup, 3600'de 1 ile 
4300 canlı doğumda 1 arasında değişmektedir. 

MKDB her iki böbreği de içerebilir, ancak çoğu vaka tek taraflıdır ve 
sol böbrek daha sık etkilenir.  

MKDB erkeklerde kızlara göre daha sık görülür. 

Çoğu durumda, MKDB’nin involüsyonu, tekrarlanan ultrason 
muayenesi ile gösterilir. İnvolüsyon oranı genellikle yaşamın ilk iki 
ila üç yılında en yüksektir ve ortalama 5.5 yaşında tamamlanır. 



Klinik Bulgular 

 Antenatal; MKDB genellikle antenatal 
ultrasonografi ile saptanır. 

 

 Postnatal; Semptomlar ve komplikasyonlar 
çok nadir olduğundan, MKDB tipik olarak 
postnatal dönemde ancak başka bir durum 
için yapılan görüntülemede saptanabilir. 
Ekstrarenal malformasyonlar da görülebilir 
(örneğin, kalp defektleri, özofagus veya 
bağırsak atrezisi veya miyelomeningosel) ve 
bu anomaliler için yapılan çalışmalar 
MKDB’ye eşlik eden bir durum olarak 
tanımlanabilir. 



 MKDB’nin malign transformasyon oranı, genel popülasyondaki böbreklerle 
karşılaştırılabilirse küçüktür ya da hiç artmamıştır denilebilir. 

 

 Hipertansiyon riski düşüktür. Hipertansiyon oranı genel popülasyonunkiyle 
karşılaştırılabilir.  



  29 çalışmanın sistematik 
bir incelemesinde, 1115 
hastanın tüm havuzunda 
altı hipertansiyon vakası 
kaydedilmiştir; bu, genel 
pediatrik popülasyonda 
bulunandan daha düşük 
bir insidanstır. 

 



 Kontralateral böbrek, intrauterin dönemde başlayan ve tipik olarak üç yaşına 
kadar gözlenen kompansatuar hipertrofiye uğrar ve ortalama uzunluktan iki 
standart sapmadan daha büyük bir böbrek boyutuna neden olur .  

 Kompansatuar hipertrofinin olmaması, rotasyonel veya pozisyonel anomaliler, 
hipoplazi, displazi alanları, vezikoüreteral reflü (VUR), üreterosel, 
üreteropelvik kavşak (UPJ) tıkanıklığı veya genital anormallikler dahil olmak 
üzere kontralateral böbrek anormalliklerini göstermektedir.  

 VUR, etkilenen hastaların kontralateral böbreklerinin yüzde 21'inde meydana 
gelen en yaygın böbrek anormalliğidir. 

 



İzlem 

 Çoğu MKDB vakasında herhangi bir uzun vadeli komplikasyon olmadığından, 
etkilenen bireyler tipik olarak konservatif olarak yönetilir (yani gözlemle).  

 

 Bununla birlikte, kontralateral anormallikleri olan bireysel hastalar böbrek 
yetmezliği geliştirebileceğinden uzun süreli takip gereklidir. 



 Rutin izleme   

 Tek taraflı MKDB’li hastalar için mevcut yönetim yaklaşımı Amerika’da şunları 
içerir: 

 Kontralateral böbrek büyümesini ve MKDB involüsyonunu izlemek için 
doğumda 6. ay, 2. yıl, 5. yıl, 10. yıl ve 15 yaşında ultrasonografik 
değerlendirme. 

 Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu nedeniyle kontralateral böbrekte belirgin 
böbrek skarlaşması saptanabilir. 

 Özellikle kronik böbrek hastalığı gelişme riski taşıyan kontralateralböbrekte 
anormallikleri olan çocuklarda kan basıncı ölçümü , proteinüriyi saptamak için 
idrar tahlili ve böbrek fonksiyon çalışmalarını (örneğin serum kreatinin) içeren 
rutin takip önerilir. 

 



Görüntüleme 

 Diğer tipik olarak gereksiz testler ve müdahaleler  

 MKDB yönetiminde rutin olarak aşağıdakilerden hiçbirini yapmıyoruz. 

  Voiding sistouretrogram (VCUG) - Kontralateral böbreğin ardışık iki normal 
ultrason taraması olan hastalarda VCUG yapılması gereksizdir, çünkü klinik 
olarak anlamlı VUR'un mevcut olması mümkün değildir.  

 VUR'un kontralateral böbreklerin yüzde 4 ila 21'inde meydana geldiği 
bildirilmiş olmasına rağmen, genellikle düşük derecelidir ve genellikle erken 
yaşamda düzelir. 

  Kontralateral böbrekte VUR olan hastaların ultrasonografik anormalliklere 
sahip olma olasılığı daha yüksektir. Önemli kontralateral hidronefroz veya 
idrar yolu enfeksiyonu öyküsü varsa VCUG yapılmalıdır.  



 2057 hastayı kaydeden 37 
çalışmanın meta-analizi, 
tek taraflı MKDB'Lİ 
hastaların yüzde 17'sinin 
kontralateral böbrekte 
VUR olduğunu, bunun 
yüzde 41'inin de üreteri 
dilate edici(ileri derece 
reflü) bildirmiştir. 

 



 Böbrek sintigrafisi - Yönetim yaklaşımını değiştirmediği için rutin olarak 
böbrek sintigrafisi yapılmıyor. 

 

 Cerrahi rezeksiyon - Etkilenen böbreğin rezeksiyonunu önerilmiyor. 
Rezeksiyonun malignite riskini ortadan kaldırdığı öne sürülse de; MKDB 
böbreklerinde, özellikle Wilms tümöründe artmış malignite riski olduğuna dair 
bir kanıt yoktur.  



 Bu, tek taraflı MKDB’li 
1041 çocukta Wilms 
tümörü vakası 
bulunmayan 26 çalışmanın 
sistematik bir literatür 
taramasında 
gösterilmiştir.  

 



 Ek olarak, bir gözden geçirme makalesi, Ulusal Wilms Tümör Çalışması Patoloji 
Merkezi'nden elde edilen verilerin, 6000'den fazla nefroblastom vakası 
arasında yalnızca bir MKDB vakası gösterdiğini bildirmiştir. 

 Bununla birlikte, kesin bir MKDB tanısı önemlidir, çünkü tanının belirsiz olduğu 
hastalar aslında kistik Wilms tümörü gibi potansiyel olarak yaşamı tehdit eden 
başka bir hastalığa sahip olabilirler. 

 



Genetik 
Hastalıklar 

 



Malformasyon bozukluklarıyla ilişkili 
renal kistler 



İzole Renal Kistler 

 İzole böbrek kistleri genel popülasyonda yaygın olarak görülür ve prevalans 
yaşla birlikte artar.  

 

 Hem etkilenen yetişkinler hem de çocuklar için temel klinik kaygı, basit 
böbrek kistlerini malignite ile ilişkili kompleks böbrek kistlerinden veya 
otozomal dominant polikistik böbrek hastalığının ilk bulgusu olarak doğru bir 
şekilde ayırt etmektir.  



  Septa, kalsifikasyon veya katı bileşen içermeyen ince duvarlı basit böbrek 
kistleri en sık çocuklarda görülür. 

  İzole basit kistleri ve normal böbrek fonksiyonu olan ve böbrek displazisi 
olmayan çocuklar, böbrek fonksiyonlarında bozulma veya malignite gelişimi 
olmaksızın birkaç yıl takip edilebilir. 

  Birincil konservatif yönetim önerilir. Cerrahi, semptomatik büyük kompresif 
kistler, takip görüntülemesinde kist boyutunda artış ve altta yatan tanı 
konusunda belirsizlik olduğunda sınırlandırılmalıdır. Semptomatik bir çocukta 
basit böbrek kisti için laparoskopik müdahale düşünülebilir. 

  Kompleks böbrek kistleri çocuklarda nadirdir. 



Edinilmiş Renal Kistler 

Edinilmiş böbrek kistleri genel pediatrik popülasyonda nadirdir. 

Son dönem böbrek hastalığı  

Son dönem böbrek hastalığı olan erişkinlerde görüldüğü gibi, kronik peritoneal 
veya hemodiyaliz uygulanan SDBH'li çocuklarda edinilmiş böbrek kistleri 
görülebilir. Sürekli ayaktan periton diyalizi alan 54 çocuktan oluşan bir çalışmada 
gösterildiği gibi, edinilmiş kistik hastalık insidansı diyaliz süresinin artmasıyla 
artmaktadır .  

Edinilmiş kistik hastalık prevalansı, sırasıyla sıfır ila 4 yıl, 5 ila 9 yıl ve 10 yıldan 
uzun süredir diyaliz geçirenler arasında yüzde 9, 50 ve 80 idi. 



 Karaciğer nakli  

 Edinilmiş böbrek kistleri, karaciğer nakli yapılan çocuklarda yaygındır. 

 Tek bir merkezden bir vaka serisinde, 108 çocuktan 33'ünde (yüzde 30) 
karaciğer nakli sonrası böbrek kisti gelişmiş. 

  Kist oluşumu için risk faktörleri arasında orta derecede böbrek fonksiyon 
bozukluğu, biyopsi ile kanıtlanmış kronik karaciğer grefti reddi ve 
retrohepatik vena kava trombozu varmış. 

  Tek bir merkezde karaciğer nakli yapılan 235 çocuktan oluşan ikinci bir vaka 
serisinde, hastaların yüzde 11'inde bir veya daha fazla böbrek kisti gelişti. Çok 
değişkenli analiz, siklosporin ile tedaviyi tek bağımsız risk faktörü olarak 
tanımlamış. 





Bizim izlemimizde, 

 Hasta şu anda 2 yaşında olup, takiplerinde tansiyonları normal persantil 
aralığında seyretti. Proteinüri gözlenmedi. Böbrek fonksiyon testleri normaldi. 

 Hastanın kontrol son USG’sinde; ‘Sağ böbrekte multipl sayıda kortikal 
yerleşimli kistik oluşumlar izlenmektedir. Sağ böbrete kortikomedüller ayrım 
kaybolmuştur. Görünüm MKDB ile uyumlu olarak değerlendirilmiştir. Sol 
böbrek boyutları 74x45 mm, artmış olup kompansatuar hipertrofi ile 
uyumludur.’   



 Teşekkürler 

 

 

 

 

 

 

 Pablo Picasso, 1901 


