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PERINATAL OTOPSIi: PATOGNOMONIK BiR OTOZOMAL RESESIF POLIKISTIK
BOBREK HASTALIGI OLGUSU

Miizeyyen Burcu Kaplan®, Giilgin Simsek®

'Ankara Kecidren Egitim Ve Arastirma Hastanesi Tibbi Patoloji Klinigi
Giris

Otozomal Resesif Polikistik Bébrek Hastaligi (ORPKBH) tanisi intrauterin veya dojumda konulan,
fibrosistin gen mutasyonu iliskili kalitsal hastaliktir. Postnatal progresif renal yetmezlik ve portal
hipertansiyon gelismesiyle, acil tedavi uygulanmazsa mortal olabilir. Oligohidramniyoz intrauterin
saptanabilir, ancak ORPKBH’ da 3. trimester’a kadar gelismeyebilir. Erken gebelik déneminde prenatal
tani icin fetal USG givenilmezdir. ileri derecede etkilenen yenidoganlar infantil dénemde pulmoner
yetmezlik veya sepsis nedeniyle kaybedilebilirler. lyilestiriimis yenidogan bakimi ve antihipertansif
tedaviyle sagkalim artmistir. DlslUk apgarla dogumunu takiben yapilan midahalelerden sonra anurik
oldugu gozlenen ve USG'de bilateral, batini tamamen kaplayan bobrekler olmasi lzerine, postnatal 1.
ginde respiratuar yetmezlik ve anlri nedeniyle ex olan ve tarafimiza otopsi amaciyla gdnderilen
preterm yenidogana, patolojik incelemelerimiz sonrasi ORPKBH tanisi koydugumuz olguyu
paylasmaktayiz.

Olgu

29 yasindaki saglikh annenin takipsiz 3. gebeliginden yasayan 2. cocugu olarak diinyaya gelen 35
haftalik bebek, apgar skoru 3/3 olmasi nedeniyle dogum odasinda resUsite edilmistir. yenidogan yogun
bakim servisinde takiplerinde anirik olan yenidogana batin usg yapilmis olup: bilateral bébrek boyutlari
artmis, multiple mikrokistler izlenmistir. izlemi sirasinda ex olan 1 glinliik bebek tarafimiza perinatal
otopsi amaciyla gonderilmistir. Makroskopik olarak, bilateral bébreklerde ve kalpte anormallik
gorulmustur. Bilateral bébrekler reniform sekilde simetrik genislemistir (9x5 cm); kesit yiziande multiple
0.2-1.5 cm capta kistler izlenmis olup, kortikomediller ayrimi ortadan kaldirmistir. Bdobreklerin
mikroskopik incelemesinde de kortex- medulla ayrimi izlenmemistir. Dokuyu tamamen kaplayan basik
epitelle doseli kistler gorilmustir. Toplayici tibll ektazileri ve interstisyel degisikliklerle renal parankim
sikismis, atrofiye ugramistir. Glomeril ve tibuller segmentler azalmistir. Kalpte biventrikiler hipertrofi
izlenmistir. Karaciger kesitlerinde periportal fibrozis, safra duktuslarinda proliferasyon ve dilatasyon
dikkati cekmistir.

Sonug
Olguda erken prenatal taramalarda saptanmasi olasi olmayan, ancak saptanirsa perinatal bakimla

yasatilmasi mimkUn olan ORPKBH' nin tanisi ve ailenin sonraki bebekleri icin mevcut kalitsal hastalik
konusunda bilgilendirilmesi gerektigine dikkat cekilmistir.
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