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BOBREGIN KISTIK HASTALIKLARI

* Herediter, akkiz olabilir

* Radyolog, klinisyen ve patolog icin tani problemi
yaratabilir (Malign timorlerle ayirici tani problemi)

* Kronik bobrek yetmezligi sebebi olabilirler

Renal tubulUs silyer aktivitesinin bozulmasi
Renal tubulus epitel hucrelerinin asiri proliferasyonu
Asiri sivi birikimi




Basit renal kistler
Kazanilmis kistik bobrek hastaligi (Dializ asosiye)
Polikistik bobrek hastaligi

— Eriskin tip (Otosomal dominant)
— infantil tip (Otosomal resesif)

Mediiller kistik hastalik
— Mediller siinger bobrek
— Nefronofitizis

Multikistik renal displazi

Herediter malformasyon sendromu iliskili renal kistler (Tuberoz
skleroz)

Glomerulokistik hastalik

Ekstraparankimal renal kistler (pyelokaliseyal kistler, hiler lenfanjitik
kistler)



BASIT KiSTLER

Sikhikla kortekste lokalize kistler
Degisken boyutta (1-5cm), tek / multipl
olabilir.

Seffaf siviiceren, duzgln, parlak ylzeye
sahip kistler

Tek kath kiibik veya basiklasmis epitelle
doseli

Asemptomatik, bazen kist icine kanama
ile distansiyon agriya neden olabilir
Klinik 6nemi yok.

(Kistik gelisim gosteren bobrek
timorleri ile ayirici tani problemi
olusturur)

Robbins and Cotran
Pathologic Basis of Disease, 9th ed.
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KAZANILMIS KiSTIK BOBREK HASTALIGI
(DIALIZ ASOSIYE)

* Son donem bdbrek hastaligi olan ve uzun sureli
diyalize giren hastalarda gorular

* Korteks ve medullada seffaf sivi iceren multipl
cistler (0.1-4cm)

* Interstisyel fibrozis veya kalsiyum oksalat
cristallerinin tubulUsleri obstrukte etmesi sonucu
olusur

 Asemptomatik, bazen kist icine kanama ve
hematduri olabilir



-ONEMI:

Artmis renal hucreli
karsinoma riski (12-18 kat
artmis risk)- Dializ suresi ile
paralel olarak risk artar

Kazanilmis kistik bobrek hastaligi



ERISKIN TiP POLIKISTIK BOBREK HASTALIGI
(OTOSOMAL DOMINANT)

* Otozomal dominant gecisli herediter hastalik
* Kronik bébrek hastaliginin %10 sebebi

* Her iki bobrekte (BILATERAL) multipl, buyiyen,
bobrek parankimini destrikte eden kistlerle
karakterli

* 1/500-1000 yenidoganda bir gorulr.

* Kistler nefronun herhangi bir bolgesinden
gelisebilir.




Polisistin 1 (16p13.3) gen mutasyonu (%85)

Hlcre- hicre, hucre- ekstraseliler matriks etkilesiminde
rol oynar

Polisistin 2 (4921) gen mutasyonu
Membranda Ca gecirgen kanallar olarak fonksiyon goriir.

Polisistin 2 gen mutasyonlu olgularda daha yavas klinik
seyir

Polisistin 1 ve 2, renal tibulls epitel hiicrelerinin
silyalarinda bulunur ve kompleks olusturur.

— Silyalar, sivi akisina mekanik duyarhligi olan ve buna
gore intraselliler Ca dlizeyini ayarlayan yapilar



Polisistin 1 veya 2 genindeki mutasyonlarla, silya
yapisindaki polisistin kompleksi bozulur

!

Tubduler silyalarin mekanosensitif yapisi bozulur
ve hucre icine Ca gecisi olur.

Ca bagimli sinyal
yolaklari aktive olur

v
Hucre Sivi Anormal hucre-
proliferasyonu sekresyonu ekstraselluler
artar artar matriks etkilesimi

/ Glomeruler vaskuler hasar

PROGRESIF KiST GELi$iMi interstisyel inflamasyon /

fibrosis




e Klinik:
— Siklikla 3-4. dekada kadar asemptomatik seyreder

(Baslangicta nefronlarin kicuk bir kismini tutar ve
bobrek fonksiyonlari etkilenmez).

— Abdominal kitle, yan agrisi, agirlik hissi, hematuri
— 4.- 5. dekadda KBY semptomlari gorullr

(Kistler baslangicta nefronlari kismen tutar, renal
fonksiyonlar 4-5. dekada kadar korunur)



Robbins and Cotran

Makrosko P I Pathologic Basis of Disease, 9th ed.
Bilateral buyumus bobrekler

Dis yuzde ve kesit yuzunde boyutu 3-4cm’ye ulagsan ¢ok sayida Kistler

Berrak- serdz bir sivi veya bulanik, kirmizi- kahverenkli, hemorajik sivi icerebilir
Buyudukce kalikslere ve pelvise basi yapar.



e Ekstrarenal konjenital anomalilerle birliktelik

— Polikistik karaciger hastaligi: Karacigerde safra
kanali kaynakh kistler

— Dalak, pankreas, akcigerde kistler
— Intrakranial anevrizmalar — subaraknoid kanama
— Kardiak valvuler anomaliler (mitral valv prolapsus)



INFANTIL TiP POLIKISTIK BOBREK HASTALIGI

* Otozomal resesif gecisli herediter hastalik
* 1/200000 yenidoganda gorulir.

* Renal toplayici tubulaslerin kistik dilatasyonu +
karacigerde kistler, fibrozis

* Bir kisminda pulmoner hipoplazi



* Erken bebeklik déoneminde
* Hizla bobrek yetmezligine ilerler.
* Pulmoner hipoplazi= Solunum yetmezligi nedeniyle
kaybedilir.
* Bebeklik donemini atlatabilen cocuklarda ise
hepatobiliyer hastalik
e Karacigerde biliyer kanal kaynakli kistler
* Periportal fibrozis = Progresif portal hipertansiyon



PKHD1 gen mutasyonlari (6p21-p23)
— PKHD1 geni Fibrosistin proteinini kodlar.

— Fibrosistin, tubuler htcrelerin silya yapisinda
bulunur- Polisistinlere benzer mekanizmayla kist
gelisimine neden olur.






Bilateral bobrekler buyumus ve dis yuzleri dizgun
Korteks ve medullada ¢ok sayida kistler- stingerimsi goranum
Kistler, kortikal yuzeye dik agiyla uzanir.



KARACIGERDE KiSTLER:
(Portal fibrozis ve portal safra
duktuslarinin proliferasyonu
ile iligkili)

Robbins and Cotran
Pathologic Basis of Disease, 9th ed.




RENAL MEDULLA KiSTiK HASTALIKLARI

 Medduller singer bobrek
 Nefronofitizis- meduller kistik hastalik



NEFRONOFITIZIS-MEDULLER KISTIK
HASTALIK

* Hastalik baslangicina gore:

— infantil, juvenil, adolesan baslangicli nefronofitizis
formlari

— Juvenil form en sik gérilen

— Retinal anomalilerle birliktelik

* Cocuk ve gencg eriskin donemi son donem
bobrek hastaliginin en sik genetik sebebi



* NPHP1- NPHP11 (Nefrosistin proteinini
kodlayan genler) genlerinde mutasyonlar

* Nefrosistin tubuler silya yapisinda bulunur ve
polisistinlere benzer mekanizmayla kist
gelisimine neden olur.



Kicuk kontrakte bobrekler

 Ozellikle kortikomediiller
bileske bolgesinde cok
sayida kucuk kistler

Robbins and Cotran

Pathologic Basis of Disease, 9th ed. ® Kro n i k t Cl b u | O i nte rst i Sye I

nefrit eslik eder




* Tanisi zor. Kistler cok klictik ve radyolojik olarak
tesbiti zor.

Cocuk veya adolesanda;

*»» Aciklanamayan kronik bobrek yetmezligi
tablosu

+» Aile hikayesi

¢ Biyopside kronik tibulointerstisyel nefrit




URINER KANAL
OBSTRUKSIYONU
(OBSTRUKTIF UROPATI)

e Obstriuksiyon Uretradan
pelvise kadar tum Uriner
kanaliilgilendirebilir.

e Unilateral / bilateral,
komplet / parsiyel

* Intrensek / ekstrensek
sebepler

PELVIS i /‘7
Calculi \Y/

Tumors
Ureteropelvic
stricture

URETER-INTRINSIC
Calculi
Tumors
Clots
Sloughed papillae
Inflammation

URETER-EXTRINSIC ———
Pregnancy
Tumors (e.g., cervix)
Retroperitoneal fibrosis

Vesicoureteral reflux

BLADDER
Calculi
Tumors
Functional
(e.g., neurogenic)

PROSTATE
Hyperplasia
Carcinoma
Prostatitis

URETHRA
Posterior valve stricture
Tumors (rare)

Figure 20-47 Obstructive lesions of the ROBBM<Ed.Cotran

Pathologic Basis of Disease, 9th ed.




HIiDRONEFROZ

* |drar akisinda bozulma sonucu renal pelvis-
kalikslerde dilatasyon ve bdbrekte progresif atrofi

* Obstriuksiyon Ureter seviyesi altindaysa bilateral
hidronefroz gorilur. Ureter seviyesi veya Ustiindeyse
unilateral goraldr.

Once tubduler fonksiyon bozulur, sonra glomertler
filtrasyon etkilenir.




Tabuler sistemde akisi engellenen filtrat renal

interstisyel bolgeye ve perirenal bosluklara gecer ve
buradan lenfatik ve veno6z sisteme doner.

Bu nedenle obstriksiyon komplet de olsa glomertler
filtrasyon bir stire daha devam eder.

Kaliksler ve pelvisin progresif dilatasyonu olur.

|

Renal dolasimin kompresyonuna neden olur.

Arteriyel ve veno6z basi ile dolasim bozulur.
Venoz staz olur.

v

Glomerduler filtrasyon da bozulur.
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[CENTIMETERS

Bobrek belirgin olarak buyuk
Buyuk kismini kistik
pelvikalisyel sistem olusturur
Bobrek parankimi ¢ok ince,
atrofik

Robbins and Cotran
Pathologic Basis of Disease, 9th ed.




Mikroskopi:
Erken donemde;

Tubuler dilatasyon, tubuler atrofi, interstisyel fibrozis
gorulur. Glomeruller arada korunmustur.

Siddetli olgularda;
Glomeruller de atrofiye gider, bobrek parankimi ¢cok

iIncelir ve Kistik bir yapi halini alir.

* Ani- komplet obstruksiyonda;
— Pelvikalisyel dilatasyon minimal iken renal atrofi
gorulebilir.
— Renal papilla nekroza gidebilir.




* Klinik gidis:
— Bilateral komplet obstriksiyon- Anuri

— Inkomplet obstriksiyon- Politri (baslangicta
tubuler fonksiyon etkilenir)
— Birkac hafta icinde obstruksiyon duzelirse

degisiklikler geri donusli, zamanla irreversible
hale gelir.



UROLITYAZIS

Uriner sistemde herhangi bir seviyede tas
olusumu

En sik bobrekte (renal kaliksler ve pelviste)
2. Mesane

Unilateral (%80)

Erkeklerde daha sik, 20-30 yasta pik yapar

Tas olusumunda rol oynayan maddelerin asiri
yapimi ve idrardan asiri atilmasi

Herediter, familyal yatkinlik



e 4 tas tipi goralar.
1. Ca taslarn (Ca oksalat, Ca fosfat) (%70)
Hiperkalsemi, hiperkalsitri
2. Struvit taslari (Magnezyum amonyum icerir) (%15)
Ureyi amonyuma ceviren bakterilerle enfeksiyon

3. Urik asit taslari: HiperUrisemi (gut hastaligi, [6semi gibi
hicre yapim ve yikiminin ¢cok oldugu neoplaziler)

Idrar ph’sinin asidik olmasi

4. Sistin: Sistein gibi aminoasitlerin renal
reabsorbsiyonunda genetik defekt- sistinuri



Klinik:

 Asemptomatik

* Siddetli renal kolik agri

* Hematuri

e Enfeksiyona zemin hazirlar



Tesekkdrler.............



