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OZET
Otozomal dominant polikistik bobrek (ODPKB) hastaliginda

intrakraniyal anevrizma (IKA) prevalansinin ve anevrizma riptiri-
. ased with a higher risk of subarachnoid haemorrhage due to ane-

ne bagh subaraknoid kanama gecirme riskinin arttig bilinmektedir.
Bu calismada bir yillik stire icinde Kocaeli Universitesi Tip Fakiilte-

si Hastanesi Nefroloji Poliklinigi'ne bagvuran, ODPKB hastaligi tani-

st konulan ve halen takip altinda olup tedavisi stiren ODPKB hasta-
larinda IKA sikliginin belirlenmesi amaclanmigtir. Calismaya katil-
may! kabul eden 13'd kadin, 10'u erkek, ortalama yaslan 5713 olan
toplam 23 hastaya ayni hastanenin radyoloji {initesi tarafindan
manyetik rezonans (MR} anjiyografi (1.5-T MR} uygulanmistir. Ca-
lisma sonunda dort (%17.4) hastada [KA tespit edilmistir. Saptanan
anevrizmalarin boyutlan 2 ile 7 mm arasinda ol¢ilmistiir. Bugiine
kadar yapilan calismalarin isiginda ODPKB hastaliginda IKA sikhigi-

nin %4 ile %22.5 arasinda degisen oranlarda saptandig bilinmekte-

dir. Bu galisma, iilkemizdeki ODPKB hastalarinda [KA sikligimin MR

anjiyografi ile belirlendigi kesitsel bir gahsmadir. ODPKB hastaligin-

daki %717.4'liik [KA sikhigi, bu anevrizmalarin riiptiire olmasi duru-
munda gerceklesecek olasi 6limeul sonuglar gz 6niinde bulundu-
ruldugunda blytk onem tagimaktadir.

Anahtar sozcikler: polikistik babrek hastalign, intrakraniyal
anevrizma, subaraknoid kanama

Giris

Otozomal dominant polikistik bobrek (ODPKB)
hastaligida intrakraniyal anevrizma (IKA) prevalan-
simin artudt bilinmektedir (1. ODPKB'l hastalarda,
hastah@in %85'inden sorumlu PKD1 ve PKD2 genle-
rinin, damarlarn yapisal biitiinligtnin saglanma-
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ABSTRACT
In autosomal dominant polycystic kidney disease (ADPKD), it
is well known that intracranial aneurysm (ICA) prevalence is incre-

urysm rupture. In the current study, during the one-year-period, to
estimate the prevalence of ICA in 23 patients (median age 57413,
F/M:13/10) with ADPKD who were admitted to Kocaeli University

Hospital, Department of Nephrology, we prospectively performed
. cranial magnetic resonance (MR) angiography (1.5-T MR). Four
. aneurysms (17.4%) were found in 23 patients, all of which were

between 2-7 mm in largest dimension. Several studies up to date

© have found the prevalence of ICA to be considerably higher in pe-
; ople with ADPKD (4.0 to 22.5%) as compared with general popula-
" tion. The current study exposed the ICA prevalence in patients with

ADPKD by MR angiography in our country. The high prevalence gi-
ven as 17.4%is particularly important because rupture of these
aneurysms may result as fatal outcomes.
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subarachnoid haemorrhage
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sinda 6nemli bir rol oynadiklart ve bu genlerdeki
mutasyonlarin kan damarlaninda anevrizmatik genis-
lemelere ve kacaklara neden oldugu gosterilmistir
(2). Biitiin serebrovaskiiler oliimlerin yaklasik dort-
te birinin subaraknoid kanama (SAK) ile iliskili oldu-
gu ve SAK'larin da %80 oraninda [KA riptirtine
hagh oldugu bilindiginden, IKA'larin sikhginin belir-
lenmesinin 6nemi ortaya cikmaktadir (3). Bugiine
kadar yapilan calismalara gdre ODPKB hastaliginda
iKA sikhigr %4 ile %22.5 arasmda degismektedir
(1,4,5). Anlasildigt tizere, gerek gorlintileme yon-
temlerine dayandinlan gerekse postmortem calisma-
lardan elde edilen bu veriler degiskenlik gostermek-
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tedir. Tamda alun standart konvansiyonel arteriyog-
rafi olmakla birlikte, bu yontemin dzellikle ODPKB
hastalarnda oltimenl olaylara ve kahicr norolojik se-
kellere neden olabilmesi nedeniyle tamda manyetik
rezonans (MR) anjivografi Oone cikmaktadir. MRA,
noninvazif, giivenilir ve nefrotoksik olmayan bir go-
riintiileme vontemi oldugu icin bu hastalarda gi-
venle kullanmilabilic (6). Bu calismanin amact klinigi-
mizee takibi ve tedavisi yapilan ODPKB hastalarin-
da IKA sikhigim belirlemek, anevrizmas: olanlarda
anevrizma boyut ve lokalizasyonlarini ve birlikte bu-
lunan klinik durumlar saptamaktr,

Yontem ve Gerecler

Bu calisma Kocaeli Universitesi ‘Tip Fakiltesi Ye-
rel Btik Kurulu tarafindan onavlanmus, ayrica hasta-
lardan hilgilendirilmis nza alimnusur.

Cahsma, Kocacli Universitesi Tip Fakiiltesi Hasta-
nesi Nefroloji Poliklinigi ve Temodiyaliz Unitesi ve
Kocacli Universitesi Radyoloji Anabilim Dalr'nda yii-
riittilecek kesitsel bir klinik cahisma olarak planlan-
mustir. Calismava bir il siire ile netroloji poliklinigi-
ne basvuran ve tanist yeni konan ODPKB hastalar
ile halen wakip alunda olup tedavisi stiren ODPKB
hastalart dahil edilmistir. Yeni i konan (e hasta,
calismaya dahil olmak istememistir. ODPKB tanisi,
ultrasonogralik olarak Ravine ve arkadaslarmin orta-
yva koydugu oletitler temel almarak konulmustur (7).
Bu olctitlere gore ODPKB tanist icin 30 yas alunda
tek trafl veya it tarafli en az iki kist, 30-59 yasla-
roarasinda her iki bobrekie en az iki kist, 60 yas
tizerinde her bir bobrekte en az dort kist meveudi-
yeti aranmustir. Ay ultrasonografik - incelemede

hastalann  karaciger gortntilenmesi ile  karaciger

kisti varhgr da arastrdmstoe. Halen tedavi altinda
olan ve ODPKB tanist alan hastilar da ultrasonogra-
filk olarak incelenmistir.

Yeni tant konan hastalarm basvaru sikayetleri,
tanist daha dnce konan hastalarda hastahgin bilinen
stiresi sorgulannustur, ODPKDB st konulan hasta-

larda biyokimyasal olarak; kan tre azotu (BUN),
kreatinin, serum aspartat aminotransferaz (AST), se-
rum alanin aminotransferaz (ALT), serum immiino-
reaktif parathormon (iPTH), hemoglobin (Hgb), ta-
yinleri yapilmisur. Bultin hastalarin birinci derece
akrabalarinda ODPKB tanist konmus hasta varhg
sorgulanmustir.

Hastalarin MR anjiyografi incelemeleri 1.5-T MR
cihazinda (Philips Intera Master, Eindhoven, Hollan-
da) (30 mT/m maksimum gradient strength ve 150
mT/m/msn slew rate) kafa sargist kullanilarak supin
pozisyonda yapilnustir. MR anjiyografi protokoltinde
kraniyuma yonelik kontrastsiz 3D T1 FFE alinmustir,
inceleme parametreleri: TR /TE: 2.8/23, flip angle:
207, matriks: 256x512, kesit kalinhgi 0.6 mm, kesit
sayisi: 150, NSA 1 olarak diizenlenmistir.

Bulgular

Bir yillik siirede yeni tani konulan ve halen teda-
visi stirmekte olan hastalardan 23'G calismaya kaul-
may1 kabul etmistir. Hastalarin 13'G kadin, 10'u er-
kek, ortalama yaslart 57413 olarak saptannustr. Ca-
lisma sonunda dort (%17.4) hastada KA tespit edil-
mistir. TKA saptanan hastalarin anevrizmalarnnin yer-
lesim yeri ve boyutlan Tablo I'de verilmistir. Hasta-
lardan birine ait kraniyal MR anjiyografi Resim 1'de
verilmistir. Calismaya alinan hastalardan 6's1 karin
agrisi, 5'i hipertansiyon, bir hasta da karnnda kitle
nedeniyle basvurmus, 3 hasta herhangi bir sikayeti
vokken yapilan tetkiklerinde polikistik bobrek has-
tahi@ saptanmasi tzerine nefroloji poliklinigine yon-
lendirilmis, sekiz hasta ise ODPKB tanist ile takip
edilmekteymis. Hastalarin ortalama BUN konsantras-
yonu: 48+31.3 mg/dL, kreatinin: 4.3%3 mg/dL, AST:
18.2249.45, ALT: 16.164£8.16, iPTH: 2906.8+201
pg/mL, Hgb:11.69+2.08 g/dL olarak tespit edilmistir.

On sekiz (%478,3) hastada hipertansiyon mevcuttu.
On iki (%52,2) hasta calisma Oncesinde ve calisma si-
reci icinde renal replasman tedavisi [7 (2430.4) hasta
hemodiyaliz, 5 (%21.7) hasta stirekli ayaktan periton

Tablo I. IKA saptanan hastalarin 6zellikleri ile anevrizma yerlesim yeri ve boyutu

Hasta No Yas/Cinsiyet Anevrizma yerlesim yeri, boyutu

1 53/E Sol orta serebral arter anevrizmasi, 2 mm

2 68/K Soldan beslenen anterior komiinikan arter anevrizmasi, 3 mm
3 39/E Sol karotis interna kavernoz segmentte, 3 mm

4 74/K Sol orta serebral arter anevrizmasi, 7 mm
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Resim 1. 4 Nolu hastanin kraniyal manyetik rezonans

anjiyografisinde 7 mm g¢apli sol orta serebral arter
anevrizmasi gorilmekte (oklarla isaretli).

diyalizi] almaktaydi. On bes (7065.3) hastanin birinci
derece akrabualarnda ODPKB hastaligi, 12 (%52.2)

hastada beraberinde karaciger kistleri meveuttu.
o

Tartisma
Bugline kadar yapilan  calismalarin isiginda
ODPKB hastah@mda IKA sikh@imin %4 ile %22.5 ara-
sinda degistigi saptanmustic (1.4.5). Bu calismalarin
hepsi iilkemiz disindan olup, asemptomatik TKA'la-
rin Glkemizdeki ODPKB hastaligr poptilasyonundaki
sikhgma iliskin veriler bulunmamaktadir. Noninvazif
goriintiileme yontemlerinin glin gectikce gelismesi
ve yayginlasmast cogu zaman subaraknoid ya da int-
raserebral kanama gibi oltimctl sonuclara neden
olabilecek asemptomatik TKA'larin riptiire olmadan
cok daha once belirlenmesi ve bunlara midahale
sansini yaratmustir (8). ODPKB hastaligr bulunanlar-
da IKA riptirii genel popiilasyona gore bes kat faz-
ladir (1). Bu hastalardaki asemptomatik 1KA'lann
riiptiire olma riski ODPKB hastahigr olmayanlardaki
olarak
ODPKB hastah@inda iKA'Tann artns goriinme ora-

ile aymt oldugundan, bu  fazlahk  direkt
nindan kaynaklanmaktadir (9). ODPKB hastahginda
IKA sikhigma iliskin saptanan en yiiksek prevalans
9622.5 olarak bulunmustur (1), Aynm ¢cahsmanin bul-
cularnin postmortem incelemelere dayanmast ¢alis-
manin giivenilirligi hakkinda olumlu bir fikir ver-
mektedir. IKA sikhgimin belirlenmesinde MR anjiyog-
rafinin kullanmilch@r ilk calismada IKA siklign ODPKB
hastaligr bulunan 85 hastada %010 olarak belirlenmis-
tir (3). Yine ayni goriintileme vonteminin kullanildi-
a1 bir baska ¢alismada ise oran "011.7 olarak saptan-
miustic (10). Her iki klinik calismada da saptanan

i

IKA'larin tiimiiniin en genis capt 7 mm'nin altnda

Olciilmistiir. ODPKB hastaliginda TKA sikhgmin en
diisiik bulundugu calismada oran %4 olarak saptan-
mustir (4). En distik oranin tespit edildigi calismada,
ODPKB hastaligi bulunan 92 hasta incelenmis ve
KA varligi 60 hastada bilgisayarli tomografi (BT} ile
arastirtlmustir. Calismada saptanan IKA oraninin gé>-
rece diistik bulunmasi, BT'nin TKA'larin belirlenme-
sinde MR anjiyografiye gore sensitivitesinin diisiik
olmasi ile aciklanabilir. Calismamizda bu oran %174
olarak bulunmustur. Literatiirdeki diger calismalar-
dan elde edilen sonuclar gbz dniinde bulunduruldu-
gunda, ODPKB hastaliginda KA sikhginm kabaca
%15'ler civannda oldugu soylenebilir,

[KA'larin tespitinde ve cerrahi tedavi déncesi de-
gerlendirmede alun standart konvansivonel arteri-
yografidir (6). Bu goriintiileme yontemi, gerek yiik-
sek maliyeti gerekse oltimctl olay ve kalict nérolo-
jik sekellere sebep olabilmesi nedeniyle meveut ca-
lismada tercih edilmemistir. Cahsmamizda kullani-
lan MR anjiyografi yontemi kontrast madde kulla-
nilmamasi ve herhangi bir yan olaya sebep olma-
mas1 nedeniyle oldukc¢a giivenilir bir gorantileme
yontemi olarak on plana ¢ikmistr. Gortntiileme
yontemi olarak biitlin Gstiin 6zelliklerine ragmen
MR anjiyografi, anevrizma boyutuna bagl olarak
bazen yalanci negatif sonug¢ verebilmektedir. Bir
calismada MR anjiyografinin, capt >0 mm olan
anevrizmalar %100 oraninda gosterebilmekteyken,
5, 4, 3 ve 2 mm'lik anevrizmalan sirasiyla %87.5,
2608.2, %060, %56.0 oraninda gosterebildigi ortaya
konulmustur (11). Calismamizda ¢apt 2 ve 3 mm
olan IKA'lar basaryla gosterilebilmistir. Konvansi-
yonel arteriyografi kullanimi, renal replasman teda-
cerrahi tedavi Oncesi secilmis
ODPKB hastalarinda 6nerilebilir.

ODPKB hastasinin takibi esnasinda 1KA varhigi-

visi gdrmevyen,

nin bilinmesi 6nemlidir. Asemptomatik IKA'nin riip-
tiire olmast oldukca yikicr sonuclara neden olan su-
baraknoid veya intraserebral kanama ile sonuclanir
(12). SAK'ta olusan mortalite ve morhiditenin ticte
ikisi komplikasyonlara baghdir. Bu durum, kompli-
kasyonlart 6nlemeye cahsma, cabuk fark etme ve
tedavi etmenin onemini agiklar (3). Karakteri degi-
sen bas agnsi, bulant, kusma gibi nonspesifik be-
littiler karsisinda hastada IKA varliginim hasta veya
hasta yakinlan tarafindan onceden bilinmesi, SAK
tanisinda erken teshis ve tedavi bakimindan hayati
Onem tasir.

Anevrizmalarin boyutu ve yerlesim yeri tedavi
éncesi riptire olma riski acisindan belirleyici olabil-
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mektedir. Uzun izlemde 10 mm'den kiiciik anevriz-
malarin riptire olma riski yilda %00.05 gibi disiik bir
diizeydedir. Anevrizma ¢apr 10-25 mm ise, potansi-
yel kanama riski yilda %1'dir. Dev anevrizmalar (325
mm) icin SAK'a yol acma riski %6'dir (13). Veriler
aenel popilasyon icin gecerli retrospektif bir ¢alis-
madan elde edilmistir. Meveut calismada saptanan
tim anevrizmalar 7 mm'nin alunda  dletimistir.
IKA'lar mikrocerrahi yontemle klipleme ve radyolo-
jik olarak endovaskiler coil uygulamas: yontemi ile
tedavi edilebilir. Girisimin belirlenmesinde anevriz-
manin boyutu, yerlesim yeri ve hastanin yasi gibi
faktorler goz dntinde bulundurulmalidir (6),

Bir ODPKB hastasinda KA saptanmamast duru-
munda sonraki takip strecinde tekrar gortintiileme
vapilmas: konusu tartismalara neden olmustur. Bir
calismada KA varh@ bilinen 20 hastanmin besinde
vaklasik on bes yillik takip stireci icinde yeni anev-
rizma gelisimi tespit edilmisken, bir diger ¢alismada
baslangictaki goriintilemede TKA saptanmayan 76
ODPKB hastasinm 10 yidlik izlemi sonunda sadece

ikisinde  yeni anevrizma  gelistigi saptanmistir
(11.15). 1k gorintilemede KA saptanmayan

ODPKB hastalannda kontrol altina alinamayan  hi-
pertansiyon, ailede riiptire TKA dykiistt meveudiye-
ti, sigara kullanmmu gibi durumlar varliginda kraniyal
gortinttilemenin belirli - araliklarla  tekrar  edilmesi
onerilebilir.,

Meveat cabisma, tlkemizdeki ODPKB hastalarin-
da TKA sikliginim MR anjivografi ile belirlendigi daha
once vaptmanus bir calismadir, ODPKB hastalarin-
da tun konulduktan sonra, ¢ger imkian dahilinde ise
IKA meveudiyeti, kranival MR anjiyografi kullanila-
rak belirlenmelidir. ODPKB hastah@indaki %17.4'10k
IKA sikhi@r, anevrizmanm riiptiire olmast durumun-
da olast olimedl sonuclan goz Ontinde bulundurul-
dugunda biiyiik dnem tasimaktadir,
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