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SEGMENTAL BOBREK HIiPOLAZISi (ASK-UPMARK BOBREK) VE
HIPERTANSIYON

( 1 Olgu nedeniyle )

Necmiye Tiimer* Uluhan Berk**  Ferhan Giirpinars# Inci Ayan s

Ask-Upmark bobrek, bobrek hipoplazisinin nadir bir bicimidir. 1929 yilinda
Ask-Upmark tarafindan dogustan bir bozukluk olarak taimlanmustir. Tek yada
iki yanh olabilir. Klinik olarak, baslica sorun hipertansiyon ve buna bagli kompli-
kasyonlardir (Ornegin kalp yetmezligi, hipertansif ansefalopati, retinopati). Kan,
basme yiiksekligi tibbi tedaviye direng gdsterebilir. Bu durumlarda hipoplazik seg-
mentin yada bobregin ¢ikarilmasi gerekebilir. Kesin tani radyolojik bulgularla sag-
lanir (4,5,6,7,8,9,10).

Makalede, hipertansiyona ikincil kalp yetmezligi bulgulari ile kendini gos-
teren bir Ask-Upmark bbrek olgusu nadir goriilmesi ve hipertansiyonun tibbi te-
davi ile denetim altina almmasi nedeni ile sunulmustur.

Olgu 10 yasinda kiz cocugudur. Nefes almada giicliik, gogiis agris1, halsizlik, '
cabuk yorulma ve Oksiirlik yakinmalar ile yatirildi. Oykiisiinde bu yakmmalarm
2 ay once basladifa bildiriliyordu. Oz ve soy gecmisinde nemli bir dzellik yoktu.

Fizik incelemede, belirgin gelisme geriligi saptandi. Boyu 120 cm., agirhg 21
kg. bulundu (her ikiside 10 yasin normal degerlerinin % 3iiniin altinda idi). Deri
ve mukozalar soluktu. Hasta solunum giigliigii icindeydi. G6z kapaklar ve ylizde
hafif 6dem vardi. Kan basinc: 180/140 mmHg, kalp tepe atimi 140/dak. bulun-
du. Dinlemekle kalpde tiim odaklarda 2/6 sistolik iifiiriim ve akcigerlerde yaygn
krepitan raller duyuluyordu. Karaciger kosta kenarini medioklavikiiler hatdan 4
cm. gegiyordu. Fizik incelemenin geri kalan bliimii normaldi.

* Cocuk Saf- ve Hast, Anabilim Dah Dogenti
#% Radyoloji Klinigi Anabilim Dali Baskam
##% Cocuk Sag. ve Hast. Uzmam
#%%% Cocuk. Sag. ve Hast, Anabilim Dali Arastirma Gorevlisi
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Laboratuvar bulgular :

Hb : 7.5 gr/dl, Hkt : 24, KK : 2.900.000/mm’, BK : 7.400/mm®, Periferik
yaymada aniso-poikilositoz ve 3 + hipokromi, Seg. % 64, Lenfo : % 32, Mono :
% 1, Eo. % 2, Stab : % 1 saptandi. Serum Fe : + 20 mg., TDBK : 635, LDBK
% 615, Transferin satlirasyonu 3.1 bulundu.

Idrarin incelenmesinde dansite 1012, PH : 6 bulundu. Oteki idrar bulgular
normaldi. 24 saatlik idrar miktar1 ortalama 1000. cc. idi. Idrar kiiltiiriinde 100.000

E.Coli/mm® tiredi.

BUN : 30 mg/dl., S. kreat : 0.86 mg/dl., Na : 139 mEq/1t., K : 3.8 mEq/I1t.,
CI : 95 mEq/it., Ca : 9.4 mg/dl, P : 4.8 mg/dl., Alkalen fosfataz : 58 mU/ml.
bulundu, Kan proteinleri, kolesterol ve kan gazlari normal diizeylerde idi.

Teleradyografide kardiomegali, EKG'de sol aksis ve sol ventrikiil hipertrofisi
saptandi (Resim : 1). :

G0z dibi incelemesinde, venlerde asiri dolgunluk, kivrimlarda artma, arter-
lerde asuri daralma gozlendi (2. derece retnopati).

Intravendz pyelografide sagda kiiclik bir bobrek ve bobregin dis kenzrinda
bir gentik, kalikslerde kiintlesme, sol bobrekde kalikslerde biikiilme ve yer de-
gisikligi ile birlikde biiyiikliik saptandi (Resim : 2).

Hipoplazinin tiiriinii ve tedavi bi¢imini belirlemek icin renal arteriografi ya-
pildi. Sag femoral arterden girilerek, Seldinger yontemi ile ¢ekilen arteriografide
arteriogram fazinda sol bébrekte arter dagilmmin perifere ulasamadif1 ve renal ar-
terin ince ¢apli oldugu goriildii. Nefrogram fazinda bSbregin orta kesiminde seg?
mental hipoplazi ve bu bolgede dis kenarda centik ve korteks medulla arasinda
band varlig saptandi. Sol bobrekde hafif kompansantuar hiperplazi disinda radyo-
lojik bulgular normal bulundu (Resim : 3,4).

TARTISMA

Bobrekde segmental hipoplazi cocukluk evresinde «hipertansiyona» neden olan
nadir bir anomalidir. Hipertansiyon genellikle 10 yas civarinda belirirse de, 2 ya-
sindan 6nce siddetli hipertansiyonla kendini gdsteren olgular bildirilmistir. Bu has-
talikda, hipertansiyon patogenezi iyi bilinmemekte ise de, hastahigin seyrinde plaz-
mada ve hasta bbrek renal veninde renin diizeyinde yiikselme saptandigi ve renin
diigiirticii tedavi ile hipertansiyonun denetilebildigi bildirilmektedir (1,2,4,5,6,10).

Literatiirde olgularin yaklasik yarisinda belirgin gelisme geriligi, yarisinda
hafiften-orta derereye dek bobrek yetersizligi, yarisinda hipertansiyona ikincil re-
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tinopati ve 2/3'tinde sol ventrikiil hipertrofisi bulundugu bildirilmektedir (6,7,8,
9),

Genetik gegise ait bilgi yoktur. Tan1 klink ve radyolojik bulgularla saglanir.
Urografide tutulan segmentie kaliks anormaliikleri ve siklikla bu bdlgede bobrek
dis kenarinda bir gentik goriilebilir. Renal arteriografide bobregin biiyiikljgiine uy-
gun ¢apta renal arter, nefrogram fazinda tutulan segmentte korteks-medulla arasm-
~ da vaskiiler olmayan transfer bir band ve dis kenarda gentik goriiliir (6,7,8,9,10):

Bizim olgumuzda, literatiirde bildirilen klinik bulgularm tiimii birarada bu-
lunmaktaydi. Urografi ve arteriografi bulgulari da literatiir bilgilerine uymakta idi.

Hiperreninemiye baglanan hipertansiyon kimi olgularda tibbi tedaviye direng
gostermekte ve hipoplazk segmentin yada kiiciik bobregin ¢ikarilmasi gerekmekte-
dir, Kimi olgularda nefrektomi ile hipertausiyon diizelmekte, kimilerinde ise kar-
sit-bobrekdeki sekonder vaskiiler degisiklikler tedaviyi basarisiz kilmaktadir: Has-
talift kesinlikle bir b&ibggkde sinirlanan ve karsit bobrekte kompensatuar hiperp-
lazi bulunan ve bdbrek fonksivonlart normal olan hastalarda cerrahi- girisim ile
basarili sonuglar alinmaktadwr (2,3,5,6,7,8,10). b

Bizim hastamizin sol bobreginde kompensatuar hiperplazi bulunmasina ve
bibrek fonksiyonlart normal olmasima karsin, urografide sol bobrekde kalikslerde
goriilen bozukluklar ve idrar kiiltiirii ile saptanan akfif iiriner sistem infeksiyonu
varligi nedeni ile, hastania bir siire tibbi tedavi ile izienilmesine karar verildi.

Hastaya klinigimizde yattig: siire hipertansiyon nedeni ile propranolol + al-
‘domet tedavisi uygulandr. Bu tedavi ile kan basinci yiiksekligi denetim altina alm-
di. Hastada akut evrede olmiyan kalp yetmezligi, digital ve diiiretik ile tedavi edil-
di. Ayrica beslenme bozukluguna bagianan demir eksikligi anemisi ve iiriner sis-
tem infeksiyonu i¢in tedavi uygulandi.

OZET :
Nadir goriilen tek y2anli segmental renal hipoplazi (Ask-Upmark bobrek), kli-

nik, tirografik ve arteriografik bulgular ile sunuimustur. Boyle olgularda tedavi bi-
¢imi tartisilmis ve literatiir gbzden gegirilmistir.

: SUMMARY
Segmental Renal Hypoplasia (The-Upmark Kidney) and Hyperiension

A rare case of uﬁi]a_{,cral segmental renal hypoplasia (The Ask-Upmark kid-
ney) with clinical, urographic and arteriographic findirgs is presented. Therapy
of these cases is discussed and the literature is reviewed.,
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