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GIRIS

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi (ADPKBH) bobrek yetmezligine
neden olan genetik hastaliklar arasinda en sik goriilenidir. Ortalama olarak 400-
1000 canli dogumdan birinde goriildiigii bildirilmisti (1). Bobreklere ek olarak
karacigerde ve pankreas gibi diger organlarda da kistler gortildiigii i¢in multi-
sistemik bir hastalik olarak degerlendirilmektedir. Ayrica hastalarda intrakranial
arteryel anevrizma ve vaskiiler diseksiyon sikliginda artis mevcuttur. Kistlerin ¢ok
sayida olmasi ve progresif olarak bilyiimesine bagli gelisen kronik bobrek has-
talig1 ve erken yaslarda ortaya ¢ikan hipertansiyon hastaligin en 6nemli klinik
bulgularidir.

EPIDEMIYOLOJi VE GENETiK OZELLIiKLER

ADPKBH tahmini siklig1 1/400-1/1000 araliginda degismektedir. Klinik olarak
siklikla sessiz seyretmekte, vakalarin yarisindan daha azi tani alabilmektedir. Has-
taligin goriilme sikliginin cinsiyet ile iligkisi yoktur. Hastalarin %6-8" inde son
donem bébrek hastalig: gelismektedir.

ADPKBH patogenezinde bobrek tubulus epiteli, safra kanallari, pankreas ka-
nallar1 ve serebral damarlarda gosterilen polikistin-1 ve yapisi kalsiyum kanal-
larina benzeyen polikistin-2 membran proteinlerinin sentezinde rol oynayan
PKD-1(kromozom 16) ve daha hafif formda hastaliga neden olan PKD-2 (kromo-
zom 4) genlerindeki mutasyonlar su¢lanmaktadir (2). Hastalarin %78 inde PKD-
1 mutasyonu, % 14’tinde PKD-2 mutasyonu tespit edilmistir. Yakin dénemde son
donem bébrek hastaligina ilerlemeyen hastaligin hafif formu ile iliskili GANAB
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orani arasinda anlaml bir farklilik gosterilememistir(32). Yine enalapril ve ate-
nolol ile yapilan bir diger ¢calismada da her iki grupta da bobrek fonksiyonlar: ve
mikroalbuminiiri diizeyleri benzer bulunmustur (33)

Sonug olarak; ADPKBH en sik goriilen kalitsal bobrek hastaligidir. Bu hastalar
erken yaslarda hipertansiyon gelisimi agisindan dolay: ytiksek risklidir. ADPK-
BH'da en 6nemli mortalite nedeni olan kardiyovaskiiler hastaliklar ile hipertan-
siyon arasinda yakin bir iliski mevcuttur. Hasta ilk tespit edildigi andan itibaren
hipertansiyon yoniinden degerlendirilmelidir. Bu hastalara ADPKBH ve hiper-
tansiyon hakkinda egitim verilmesi, diyet ve yasam tarzi degisikleri agisindan
tesvik edilmesi ve hipertansiyon tedavisinin erken dénemde baslanmast ileri d6-
nemde ortaya ¢ikabilecek komplikasyonlar1 engelemek agisindan 6nemlidir.
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