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OTOZOMAL DOMINANT PQLiKiSTiK BOBREK
HASTALIGI

El¢cin ERDOGAN YUCEL!

GIRIS

Otozomal dominant polikistik boébrek hastaligi (ODPBH), her 400-1000 eris-
kinin birinde goriilen en sik herediter bobrek hastaligidir (Cakmake1 & Hatipoglu,
2015). Bir gok kalitsal hastaliktan daha sik goriilmektedir. Toplumda orak hiicreli
anemiden 10 kat, kistik fibrozisten 15 kat daha sik gozlenir. Son dénem bobrek
yetmezligi olan hastalarin %10-15'inde etyolojide ODPBH saptanmuigtir. Kalitim
sekli otozomal dominant oldugu i¢in tanida aile dykiisiiniin varliginin 6nemli yeri
vardir. Bobrekler disinda baska organlarda da kistlerin goriilebilmesi ve degisik
sistemlere ait patolojilerinde goriilebilmesi sebebiyle sistemik bir hastalik olarak
kabul edilmektedir. Eski tanimda erigkin tipte polikistik bobrek hastalig1 olarak
anilmasina kargin ¢ocuk hastalarda da goriilebilmesi sebebiyle giiniimiizde kali-
tim sekline gore isimlendirilmektedir. Genellikle 30-50 yaslarda baslangi¢ goster-
mektedir. Bobrek parankimi i¢inde ¢ok sayida kist ve boyutlar1 artmis bir bobrek
gozlenir. Bobrek disinda karaciger, pankreas, akciger, dalak, testis, vezikula semi-
naliis kistleri, kolon divertikiilleri, kardiyak patolojiler, serebellar anevrizmalar
gozlenebilecek patolojilerdir.

EPIDEMIYOLOJi VE GENETIK

Her 400 ile 1000 canli dogumun birinde gozlenir (Grantham, 1996). Erkek
ve kadinlarda esit oranda rastlanir. Anne ve babanin birinde bu hastalik varsa
cocuklara bu hastalik bulunma olasilig1 %50dir. Genetik acidan hastaliktan so-
rumlu olan gen mutasyonlar1 polycystic kidney disease 1 (PDK1) ve polycystic
kidney disease 2 (PDK2) dir. Hastalarin %85’inde PDK1 mutastonu gozlenirken
%15’inde PKD2 gen mutasyonu gozlenmektedir. PDK1 16. kromozomun kisa ko-
lunda yerlesmistir (16p13.3), toplam 53 kilobaz igerir ve 46 eksondan olusmustur.
PDK1 geni polikistin-1 proteini sentezinde gorevlidir (Igarashi & Somlo, 2002).
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aliamayan hastalarda kist aspirasyonu veya cerrahi dekortikasyon diistiniilebilir
(Ozkan & Ulusoy, 2011).

ODPBH{da iiriner enfeksiyon sikligi artmistir. Enfeksiyon tedavisinde uy-
gun antibiyoterapi veya enfekte kistin drenaji tedavide uygulanabilir. Trimetop-
rim-sulfamethoksazol, klindamisin, kloramfenikol, siprofloksazin ve eritromisin
gibi kist icinde terap6tik konsantrasyonlara ulasabilen antibiyotikler tercih edil-
melidir (Tiirk Nefroloji Dernegi, 2019).

Bobrek tasi olan hastalarda konservatif dnlemler, tasin yeri ve boyutuna gore
shockwavelitotripsi veya cerrahi tedavi tercih edilebilir.

Tiim hastalarin intrakranial anevrizma agisindan arastirilmasi gerekmez. Cap1
1 cnvnin altinda olan anevrizmalarda riiptiir beklenmediginden dolayi, sadece 1
cmvden biiyiik olan anevrizmalara profilaktik cerrahi girisim yapilmalidir. Cerra-
hi girisim gerekmeyen anevrizmalar, 3-5 senede bir yapilacak magnetik rezonans
anjiyografi tetkiki ile takip edilmelidir.

ODPBH olan hastalar gebe kalabilir. Bobrek fonksiyonlari agisindan yakin ta-
kip gerekir. Hipertansiyona bagl preeklampsi riski sebebiyle yakindan takip edil-
melidirler. Hastaligin %50 oraninda ¢ocuklarda gelisebilecegi hatirlatilmalidur.
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