Orijinal Soru: Klinik Bilimler 146

146 .0tozomal dominant polikistik bobrek hastaligiyla ilgili asagidaki ifadelerden hangisi dogrudur?

A) Hastaliga neden olan mutasyonlardan birisi olan PKD1 gen mutasyonu 4. komozomda yer alir.
B) Siklikla cocukluk yaglarinda belirti verir.

C) Kistler olustuktan sonra birkag yil icerisinde son donem bobrek hastaligina ilerler.
D) En sikgoérilen bébrek disi bulgusu intrakraniyal anevrizmadr.
E) Hastaligi seyrinde bobrek boyutlan artar.

Dogru Cevap:E

DERS NOTLARIMIZDAN REFERANSLAR

(Bu referanslar; soru kitabi Tim Tus Sorulari, Kamp notlarimiz ya da non spesifik slaytlardan DEGIL,
sadece gunncel ders notlarimizdan verilmistir. Bu notlari subelerimizde kolayca edinip, referanslari
kontrol edebilirsiniz.)
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KBH oldudu halde bébrek boyutlarinin normal/biiyiik olabildigi durumlar:
Diabetes mellitus (Glomeriler hiperfiltrasyon evresinde)
Polikistik bobrek hastaligi
Amiloid bébredi
Miyelom bébredi (amiloidoz gelisirse)
Hidronefroz
HIV nefropatisi
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Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastahgs
Yetiskinlerde en sik goriilen herediter bébrek hastalhigidir.

PKD-1 (en sik) veya PKD-2 genlerindeki mutasyona badl gelisir (polisistin-1,
polisistin-2 proteinleri).

Renal bulgular

Genelde 30-40 yaslarindan sonra belirti verir, ileri yaslarda %60 bobrek yetmezlidi
gelisir.
Agri ve hematiiri en sik semptomlardir.

Kist enfeksiyonu ve piyelonefrit en sik enfeksiyonlardir. Kist igine kanama
olabilir.

Renin yukseklidine badll hipertansiyon sik gordlur (tani aninda %70).

EPO salgilamasi gérece korundudu igin anemi difer bobrek hastaliklarinda
gériilenden daha az ve hafiftir. Bazi hastalarda polisitemi gortlebilir.

Bu hastalarda en sik gorulen bobrek tas trik asit taslardir.
Ekstrarenal bulgular

Karacigerde basit kistler (En sik bobrek disi bulgu)

Mitral valv prolapsusu

v
v
v Intrakraniyal anevrizma (Berry anevrizmalari)
v" Kolonda divertikiilozis

v

Inguinal herni
Tani
Ultrasonografi ile konur.
Daha erken yaslarda tani gerekirse MR ya da genetik test kullanilabilir.

Ailede anevrizma ruptlrl 6ykulsl ya da siddetli bas adinsi ve nérolojik semptomlar
olan hastalarda anjiyografi ile serebral anevrizma taramasi yapiimalidir.

ILGILi NOTLAR

Bir bilgi TUS icin
gercekten ¢cok onemli ise
biz bunu notumuza en az
1 kez yazmigizdir...

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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OTOZOMAL DOMINANT POLIKISTIK BOBREK HASTALIGI

En sik rastlanan kalitsal bébrek hastaligidir (1/400-1/1000 insidans).

Aile dykisl vardir. Anne-babadan biri etkilenmistir.

Otozomal dominant gegis gosterir. Polisistin geninde mutasyon vardir,

Cocuklarda, nadiren yenidoganda bulgu verir. On beg yas alti baglangig %2'den de azdr.
Genelde 20-30 yas arasi baslangig gosterir.

Nadiren unilateral tutulum da gérilebilir.

Eriskinlerde hipertansiyon, bilateral agr, kitle ve hematiiri goriiltr. Intrakraniyal Berry
anevrizmasl, mitral kapak prolapsusu gozlenebilir.

Ultrasonografi: Yas ilerledik¢e bobrekler biyiir. Makrokistler iceren buyuk
bobrekler ve ekstrarenal kistler (karacider, dalak, pankreas, over) vardr.

Intravendz piyelografi: Biyik bobrekler, makrokistler etrafinda kalikslerde edilme
gordldr,

Histopatoloji: Tim nefron segmentlerinde glomeriiler ve tlibiiler kistler vardir. Karacider
normaldir.

NEFRONOFTIZIS

e Otozomal resesif gegisli, cocukluk ve adolesan cadda kronik bobrek yetmezligi yapan;
kortikomediiller bileskede kistler, tibiler atrofi, renal fibrozis ile seyreden bir
hastaliktir,

o Eritropoietin eksiklidine badli anemi, tuz kaybi ve idrarin konsantre edilememesine
badl poliiiri ve gelisme geriligi baslica bulgulardir,

o Nefronoftizis Joubert sendromu (serebellar ataksi), Senior Loken sendromu (retinal
dejenerasyon) gibi bazi sendromlara eglik edebilir.
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** Yenidoganda en sik abdominal kitle nedeni multikistik displastik bébrektir.
Diger nedenler; infantil polikistik btbrek, Wilms tiiméri, hidronefroz ve renal
ven trombozudur.

ASLA HELAL ETMIYORUZ

Bu eserin tim haklan TUS-DATA A.$.’ye aittir. Yillar boyunca verilen nice emek, zahmet,
guncelleme telif ve yayin harcamalari ile buglinki haline gelmistir.

Bu eserin yasal olmayan yollarla (fotokopi, PDF vb.) edinilmesi iki agidan daha yasak
ve ahlak disidir.

1. Telif hukuku ve kanunlar agisindan yasak ve cezaya tabidir.
2. Butun inanglar agisindan “yasak” ve “haram” dir. Kul hakkidir ve TUSDATA ya da

emedi gegen herhangi bir yazarimiz, kul haklarini hi¢bir sekilde helal etmeyeceqini
ve bir gesit “hirsizlik” yoluyla elde edilen yayinimizin fayda etmemesini géniilden
dilediklerini acik¢a deklare etmektedir.

Bu esere gercekten ihtivaci olan &drenci arkadaslarimizin; subelerimize yazili

bagvurmasi ve incelememiz durumunda, iyi niyetle ve comertge hediye etmeye hazir
oldugumuzu da deklare ediyoruz.

Milkiyet haklarina tecaviiz ne kadar cirkinse; miilkiyet haklarina saygi da o kadar asil

bir durustur.
TUSDATA

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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TUS HAZIRLIK MERKEZLERI , E oottt

Bibredin en sik gdriilen konjenital anomalisi at nali bébrektir. En sik alt polden
birlegsme goriiliir.

BASIT (RETANSIYON) KiST

» En sik goriilen kisttir.

o Genellikle kortekse sinirli tek ya da multipl edinilmig kistlerdir. Siklikla 1-5 cm arasinda,
gri, yumusak bir membranla gevrili seffaf gortinimltddrler.

e Klinik 6nemi yoktur. Bobrek yetmezligine neden olmaz. Genetik gegmez.
Bobrek fonksiyonlan etkilenmez.

MULTIKISTIK RENAL DiSPLAZI

e Sporadiktir. Multipl kistler gériiliir ve bébrek normalden biiyiiktiir. Histopatolojide normal
nefron yapilarinin yaninda, immatur toplayici kanallar, indiferansiye mezensim adalan
(6zellikle kakardak) icerir. Siklikla Groteropelvik darlik ve Ureter agenezisi eslik eder.

o Multikistik renal displazi, cocukluk cadinda kistik bébrek hastalifinin en sik formudur.
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OTOZOMAL DOMINANT (ERiISKIN) POLIKISTIK BOBREK

e Eriskin polikistik bébrek (APKD) her iki bobrekte, parankimi yikan multipl kistlerle
karakterize otozomal dominant bir hastaliktir.
Morfoloji:
o Bdbrekler bilateral bilyiimiistir. Seffaf ya da kanli siviile dolu gok sayida irili ufakl

kistler izlenir. Kistler arasinda bir miktar normal parankim izlenebilir, ama godunlukla
atrofiktir. HT ve enfeksiyon siktir.

Klinik Gidis:
o 4.dekada kadar semptom vermez. Aralikli makroskopik hematiiri gérdltir. En 6nemli
komplikasyonlar hipertansiyon ve Uriner enfeksiyondur.

Vakalarin %10-30'unda Berry anevrizmalan (Willis poligonunda) bulunur. Bu
hastalarda subaraknoid kanama ihtimali artar.

1/3'linde asemptomatik konjenital karaciger kistleri olur (en sik eslik eden
lezyon).

Ayrica kolon divertikiilleri, over kistleri, aort anevrizmasi, mitral kapak
prolapsusu olabilir.

Son donemde, hastalarin yaklasik %40'inda koroner ve hipertansif kalp
hastaligi, %25'i enfeksiyon, %151 Berry anevrizma rlpturd ya da hipertansif
intraserebral kanama nedeniyle 6lim gorulir,

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



