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Infantil Polycytic Kindey Disease (Potter’s I). A Case Report.

SUMMARY

Objective:infantil polycystic kindey is an autosomal recessive disorder that seen rare. Because of delayed
prenatally diagnosed our case, the literature were rewieved.

Case: The case is that 37% week gestational age and two degree marriage family. She have been sent by
doctor that done controls of antenatal period with diagnosed oligohydroamniosis and mass in abdomen.

Conclusion: Infantil polycystic kidney disease can diagnose on the prenatal period. It's prognosis is bad.
Most of the cases die at the early neonatal period. It’s early diagnose is important.
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OZET

Amag: Cok nadir gériilen, otozomal resesif gegisli, infantil polikistik bsbrek hastalifinin (IPBH) geg
prenatal donemde tamnmug olmas: ve literatiiriin gozden gegirilmesi.

Olgu: Ikinci derece akraba evliligi olan ve gebeligin 37.haftasinda antenatal kontrollerini yaptirmak iizere
gittigi hekim tarafindan fetal batinda kitle ve oligohidramnios tarusiyla klinigimize sevk edilmis olgu.

Sonug: Infantil polikistik bébrek prenatal dénemde taninabilen ve prognozu kétii bir hastaliktir. Vakalann
biiyiik bir kismi1 erken neonatal donemde tanunabilen ve prognozu kétil bir hastahktir. Olgulann bityiik bir kismu
erken neonatal donemde kaybedilir, Erken prenatal tamsi énemlidir.

Anahtar Kelimeler: Infantil polikistik bobrek, Prenatal tan:.

GIRIS

infantil polikistik bobrek hastaligi (IPBH),
otozomal resesif gegigli bir hastalikur. Goriilme
siklig1 50.000°de birdir (1). Antenatal donemde ikinci
trimestirin erken donemlerinde hiperekojen ve
biilyiimiis  bobreklerin  gbnilmesiyle  kolayca
tammnabilir. Bu ¢aliymamizda nadir gérilen ancak
kolayca taninabilen bir hastalik olmasi nedeni ile
antenatal donemde tam koydugumuz bir olguyu
bildirmeyi ve literatiirin gdzden gegirilmesini
amagladik.

OLGU

Onsekiz yaginda primigravida. Antenatal
kontrollerini yaptirmak iizere 37. haftada ilk defa
gittigi hekim tarafindan fetal batunda kitle ve
oligohidramnios tanilariyla klinigimize refere edilmis
olgu. Sorgulamasinda esi ile arasinda ikinci derece
akrabalik oldupu, diisiik sosyo-ekonomik simftan ve
gebelik boyunca herhangi bir rahatsizlik yasamadig
6prenildi. Fizik muayenesi normaldi.
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Transabdominal fetal Ultrasonografi (USG)
incclemesinde  her iki  bobregin hiperckojen ve
bilytimig olduju tespit edildi (Resim-1).

Fetal mesane gorilemedi ve bagka herhangi
bir  ultrasonografik  patolojiye  rastlanmad.
Olgiilebilecek amnion mayi cebi bulunamadi. Hasta
ve vyakinlan bilgilendirildikten sonra  dogum
indilksiyonu yapilarak sag mediolateral cpizyotomi
yardimyla vajinal yolla 2850 gr agirhginda crkek
bebek, 1. ve 5. dakika apgar skoru 8, 10 olarak
dopgurtuldu. Yenidoganin yapilan fizik incclemesinde
batunda biiyiime oldugu tespit cdildi. Yenidogan,
takiplerinin yapildifh yenidogan servisinde ex oldu.
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Sekil 1. Prenatal donemde Infantil polikistik bobrek
hastaliinin tipik ultrasonografik gérinimi

TARTISMA

Infantil polikistik bsbrek hastalifa (IPBH),
otozomal resesif gegisli bir hastaliktir. Bilateral
biiyitmiig bébreklerin ultrasonografik hiperekojen
goriintisii ile tannabilir (2). Yiikselmis maternal
serum ve amnion_ mayi alfa feto protein diizeyi tamda
yardimc1 tedavi olarak kullamlabilir (3). USG
tanusinda  kullanilan  kriterler  oligohidramniyos,
mesanenin  goérillememesi, bilateral  biylimiis
bobrekler (bobrek ¢evresi / karnn gevresi orani
artmis) tipik hiperekojen goriinimdiir. USG de yanlg
pozitiflik yoktur. Ancak hafif vakalarda yalanci
negatiflik olabilir (4). Argubright ve ark.’lan (5),
ikinci trimestirde bir defa yapilan USG incelemesiyle
hafif olgularda tam1 konulamayacagini ve bu sebeble
seri USG olgiimlerinin yapilmasim 6nermiglerdir.
Randall ve ark.’lan (6), bsbrek uzunlugunun, bébrek
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. patolojiyi

/ karin ¢evresi oramina gore daha faydah oldugunu
bildirmislerdirtir. Ogumuzda bsbreklerin uzun ckseni
olgiilmils ve sirasiyla 87 ve 88 mm, batn gevresi
%95 persantilin tizerinde bulunmugtur.
Ultrasonografide  bobreklerin biiyiidiigi
durumlarda dier nedenler de diisiiniilmelidir.
Bunlardan glomerulokistik hastaligin gebeligin erken
déneminde iPBH’a benzedigi ve takiplerinde bobrek
fonksiyonlarinin diizelip bobrek boyutlarinin azaldig1
bildirilmistir (7). Olgumuzda postmortem inceleme
yaptlmig ve bobrek histopatolojisi polikistik bobrek
hastalifn olarak tespit edilmistir. iPBH ile birlikte
posterior cnsefalosel ve polidaktilinin gorilmesi

- Meckel-Gruber sendromu olarak adlandirthr ( 2 ).

Olgumuzda, yenidoganin fizik muayenesinde batin
biiyikliigii diginda ek bir patolojiye rastlamadik. Bu
olgularin gok biiyiik bir cogunlupgunda beraberinde
oligohidramniyos  bulunur ancak her zaman
bulunmas: kural degildir (8). Olgumuzda agir
oligohidramnios tespit edilmistir. Oliogohidramniyos
ile olan beraberlik genel olarak konjenital anomali
taranmasinda zorluklara neden olur. Bu durumlarda
amniyoinfiizyon diisiiniilebilir. Ancak, tipik gorintim
tam konulmast igin ¢ogu kez yeterlidir. Mine ve
ark’lan (9) tarafindan Manyetik Resonans (MRI) ve
USG kullanilarak yapilan bir ¢alismada polikistik
bébrekler, tipik hiperekojen goriintiisii ile taninmig
ancak renal parankimde yiiksek su igerigi olan kistler

‘taninamamug ve renal arter pulsatilite indeksi normal

bulunmustur. Olgumuzda MRI kullanmadik ancak
vapilan renal arter doppler incelemeleri normal
bulundu .

SONUG

Neonatal dénemde yagsama sansi vermeyen
anomalilere sahip fetiislerin ge¢ prenatal donemde
taninmig olmasi gerek aile gerekse hekimi bir takim
zoluklarla karsi karsiya getirmektedir. Viabilite
kazanmamus fetiislerde gebeligin sonlandinlmasi aile
igin daha az travmatik iken miyada yakin ya da
miyad gebeliklerde ailede ciddi hayal kinkliklarina
neden olmaktadir. Infantil polikistik bobrek
hastaliginda 16-20 hafta arasi tan1 koymak miimkiin
olmaktadir. Ozellikle akraba evliliginin oldugu
gifilerde prenatal tam gok onemli olup; olasi birgok
ortaya koyabilmektedir. Ulkemizdeki
geleneksel akraba evliligi  yogunlugu dikkate
alindiginda erken prenetal tami ayn bir onem
kazanmaktadir.
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