A) Hastaliga neden olan mutasyonlardan birisi olan PKD1 gen mutasyonu 4. komozomda yer alir.

Orijinal Soru: Klinik Bilimler 146

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

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.
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« Interlobiiler arter ve biiyiik arteriyollerde diiz kas cogalmasi ile olusan sogan
kabugu manzarasi izlenir. Bu lezyona hiperplastik arteriyoloskleroz
denir.

Hipertansiyonda Vaskiiler Patolojiler

BOBREGIN KIiSTIK HASTALIKLARI

» Medlller singer bobrek, basit kist ve kazanilmis renal kistik hastalikta genetik gegis
yoktur.

« Ailevi juvenil nefronofitizis ve gocukluk caginin polikistik bbredi OR geger.
» Eriskin polikistik bébrek OD geger.

BASIT (RETANSIYON) KiST
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En sik goriilen kisttir,
Genetik gecis ozellidi yoktur.
Klinik 6nemi yoktur ve bébrek fonksiyonlarini etkilemez.

MULTIKISTIK RENAL DiSPLAZI

Sporadik bir hastaliktir.

Histopatolojide normal nefron yapilarinin yaninda, immattr toplayici kanallar,
indiferansiye mezensim adalan (ozellikle kikirdak) icerir.

Klinik Bilimler 146. soru
Tusdata Patoloji Kamp Notu 1. Fasikul Sayfa 096

BOBREK

]

Her iki bobrekte, parankimi yikan kistlerle karakterize, OD gecen bir
hastaliktir.

Bobrekler bilateral bayUmastur.

4, dekada kadar semptom vermez. En sik komplikasyon hipertansiyon ve
uriner enfeksiyonlardir.

En sik eslik eden ekstrarenal bulgu asemptomatik konjenital karaciger
kistleridir.

Vakalarin %10-30undaWillis poligonunda Berry anevrizmalan bulunur.

Kolon divertikllleri, over kistleri, aort anevrizmasi, mitral kapak prolapsusu
gorlebilir.

Oliim genellikle tiremi ve kardiyak nedenler nedeniyle olur.

Hastalarin %90 inda PKD-1 geninde, %10'unda PKD-2 geninde mutasyon
goralir. Bu genler polisistini kodlar.

ILGILI NOTLAR

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



| Klinik Bilimler 146. soru
TUS HAZIRLIKME T s data Dahiliye Kamp Notu 1. Fasikal Sayfa 090

e KBH oldugu halde bdbrek boyutlarinin normal/biiyiik olabildigi
durumlar:

v Diabetes mellitus (Glomeriiler hiperfiltrasyon evresinde)
Polikistik bobrek hastalidi

Amiloid bobregi

Miyelom bébredi (amiloidoz gelisirse)

Hidronefroz
HIV nefropatisi
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¥ KBH progresyonunu yavaslatan/engelleyen yaklasimlar
e Kan basinci kontroll
e ACE inhibitéri / ARB kullaniimasi
e Diyette protein aliminin kisttlanmasi
e Asidozun dizeltiimesi

KBH KOMPLIKASYONLAR VE KLiNiK BULGULAR

M Sivi elektrolit bozukluklan
e Hipervolemi
e Hiponatremi, hipokalsemi
e Hiperkalemi, hipermagnezemi, hiperfosfatemi,
o Hiperdrisemi
e Metabolik asidoz
v Erken donemde normal anyon gapli metabolik asidoz

v Ileri dénemde yiiksek anyon agikli metabolik asidoz

¥ Endokrin sistem bulgular

Sekonder hiperparatiroidizm

v En 6nemli nedeni hiperfosfatemidir, buna badli hipokalsemi ve
sonucta PTH yiiksekligi gelisir.

v Renal osteodistrofiye neden olur.
o Aktif vitamin D3 (kalsitriol) eksikliji ve osteomalazi
« Karbonhidrat metabolizmasi ve insiilin

v Insdilinin renal yikilimi azalir ve kanda insiilin diizeyi artar. Diyabetik
hastalarda bu nedenle insiilin ihtiyaci azalr.

v KBH'da ayrica periferik insiilin direnci de gelisir.
e Dislipidemi: Trigliserid artar, lipoprotein a artar, HDL azalir
e Birgok hormon bébrekten atilamadigi igin diizeyi artabilir:
¥ Noromiiskiiler bulgular
e Her tiir néropati gelisebilir; Motor — duysal, periferik — santral

e Periferik ndoropati genelde evre 4 KBH'de baslar, diyaliz
endikasyonudur

¥ Kardiyovaskiiler sistem bulgulari
e Kronik bobrek hastaliginda en 6nemli mortalite nedenidir.
¥ Hematolojik bulgular

e Anemi

v" Normokrom normositer anemi (evre 3 KBH'da gorilmeye baslar, evre
4'te neredeyse tlim hastalarda saptanir)

v Anemi nedenleri
» EPO eksikligi (en 6nemli neden)

= Ancak EPO dizeyinin dlglilmesi anerilmez!!!

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



TUS HAZIRLIK MERKEZLERI T :

Papiller nekrozun dnemli nedenleri

Analjezik nefropatisi
Orak hiicreli anemi
Diyabet

Uriner sistem enfeksiyonu

DIiGER RENAL PATOLOJILER

BOBREGIN VASKULER HASTALIKLARI

Renal Arter Stenozu
e Geng kadinlarda en sik neden fibromiiskiiler displazi, yashlarda ise en sik
neden aterosklerozdur.
« Hangi durumlarda renal arter stenozu diisiiniiliir?
v 30-55 yas araligi disinda yeni basglayan hipertansiyon

v ACE inhibitéru/ARB verilen hipertansif olgularda kreatinin artisi (>
%30)

3 veya daha fazla ilaca yanit vermeyen direngli hipertansiyon varhidi

Hipertansiyon ile birlikte metabolik alkaloz ve hipokalemi varlig

Renal arter trasesi Uzerinde Uftirim duyulmasi

Bobreklerde boyut fark (tek tarafll darlikta diger bébrek kompansatuar
blylr)

v
v
v Sol ventrikll normal olmasina ragmen tekrarlayan pulmoner édem
v
v

e Tam
v TIlk istenecek radyolojik tetkik doppler USG'dir.
v Sintigrafide daralmig tarafta tutulum ve uzamig retansiyon gérilr.
» Kaptopril renografinin negatif olmasi hastalii ekarte ettirir.

v BT veya MR anjiyografi tanida dederlidir, ancak kontrast maddelere
bagdl nefrotoksisite riski vardir

v Kesin tani yontemi renal arter anjiyografisidir.

e Tedavi

v Tek tarafli darlikta ilk tercih ACE inhibitorleri/ARB lerdir
v Bilateral darlikta ACE inhibitorleri/ARBler kontrendikedir.

v Girisimsel tedavide ise balon anjiyoplasti, stent ve revaskilarizasyon
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I Klinik Bilimler 146. soru
1 Tusdata Dahiliye Kamp Notu 1. Fasikil Sayfa 102

Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastahg

e Yetiskinlerde en sik gérilen herediter bébrek hastaligidir,

e PKD-1 (ensik)veya PKD-2 genlerindeki mutasyona badli gelisir (polisistin-1,
polisistin-2 proteinleri).

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



e Renal bulgular

Genelde 30-40 yaslarindan sonra belirti verir, ileri yaslarda %60 bobrek
yetmezlidi gelisir.

Agr ve hematiri en sik semptomlardir,

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

Renin yukseklidine badli hipertansiyon sik gorilur (tani aninda %?70).

EPO salgilamasi gorece korundudu igin anemi diger bobrek hastaliklarinda
gériilenden daha az ve hafiftir. Baz hastalarda polisitemi gortlebilir,

Bu hastalarda en sik gérilen bébrek tas lirik asit taslandr.
Ekstrarenal bulgular
v Karacigerde basit kistler (En sik bobrek disi bulgu)

Mitral valv prolapsusu

Intrakraniyal anevrizma (Berry anevrizmalari)

Kolonda divertikilozis

Inguinal herni

v" Ultrasonografi ile konur.

e Tedavi

v Hipertansiyon, ACE inhibitorii/ARB ile tedavi edilmelidir.

v Tolvaptan, hastalik progresyonunu ve renal fonksiyonlardaki bozulmay
yavaslatir.

GEBELIK VE BOBREK

@ Gebelikte iiriner sistemde meydana gelen fizyolojik degisiklikler
o Total plazma volimu artar, periferik vaskller rezistans azalir.
e Glomeriiler filtrasyon hizi ve renal kan akimi 9%50 oraninda artar.
e BUN ve kreatinin diser
e Glukozdri ve amino asiddri olabilir.
e Serum sodyum diizeyi ve ozmolarite diser.
e Serum urik asit diizeyi duser.
e Solunumsal alkaloz gériliir ve serum bikarbonat dizeyi diser.
o Idrarla protein atiimi artar,
o Bdbrek boyutu artar.
e Bobrek toplayici sisteminde dilatasyon (hidronefroz) goriiltr
e Renin ve aldosteron dlizeyleri artar.

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



