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OZET

Otozomal Dominant Polikisitik Bobrek Hastaliginda

Ekstrarenal Bulgularin Sikligi

Giris ve Amac: Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi (ADPKD), en sik goriilen
kalitsal bobrek hastaligidir ve renal ile ekstrarenal bulgularla seyreder. Bu ¢alismanin
amaci, uzun donem takipte ADPKD’li hastalarda ekstrarenal bulgularin sikligini,

dagilimin1 ve bobrek fonksiyonu ile iliskisini degerlendirmektir.

Gere¢ Vve Yontem: Bu retrospektif, kesitsel calismada, 2000-2025 yillar1 arasinda
Turgut Ozal Tip Merkezi’'nde izlenen 97 ADPKD hastasinin demografik, klinik,
laboratuvar ve goriintiileme verileri incelendi. Renal Kistler, hepatik ve pankreatik Kistler,
herniler, divertikiilozis, valviiler anomaliler, bobrek taslari, serebral anevrizmalar ve
maligniteler degerlendirildi. Mevcut oldugunda ekokardiyografi, endoskopi ve beyin
cerrahisi kayitlari da ¢alismaya dahil edildi.

Bulgular: Ortalama yas 53 olup hastalarin %61,9’u kadindi. En sik ekstrarenal bulgu
hepatik kistlerdi (%82,5). Mitral yetersizlik %82,8, trikiispit yetersizlik %70,7, aort
yetersizligi %39,7 oraninda saptandi. Bobrek tasi %34,0, pankreatik kist %6,2, herni
%7,2, divertikiilozis %3,5, malignite %8,2 oraninda izlendi; hedefe yonelik goriintiileme
yapilan iki hastada serebral anevrizma bulundu. Renal fonksiyon ile en biiytik kist boyutu
arasinda zayif fakat anlaml negatif korelasyon vardi (p = -0,23, p = 0,034). ilk
basvurudan itibaren medyan sagkalim 8,6 yil, 10 yillik sagkalim olasilig1 ise %89 olarak
hesaplandi.

Sonu¢: Bu calisma, Tirk ADPKD kohortunda hastaligin sistemik dogasini
gostermektedir. Hepatik kistler, valviiler anomaliler ve bobrek taslar1 en sik ekstrarenal
bulgular olup; pankreatik kistler, herniler, divertikiilozis, maligniteler ve serebral
anevrizmalar gibi nadir fakat klinik a¢idan 6nemli bulgular, hastaligin heterojen seyrini
vurgulamaktadir. Bulgular, multidisipliner izlem gerekliligini ve genetik ile goriintiileme

verilerini biitlinlestiren ileriye doniik ¢calismalarin 6nemini desteklemektedir.

Anahtar kelimeleri: Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi, ADPKD,

ekstrarenal bulgular, hepatik kistler, valviiler anomaliler, sagkalim



ABSTRACT

Prevalence of Extrarenal Findings in

Autosomal Dominant Polycystic Kidney Disease

Background and aim: Autosomal dominant polycystic kidney disease (ADPKD) is the
most common hereditary kidney disorder, frequently associated with renal and extrarenal
manifestations. The aim of this study was to evaluate the prevalence and spectrum of
extrarenal findings in ADPKD patients over long-term follow-up, and to assess their

relationship with kidney function.

Methods: We conducted a retrospective cross-sectional study of 97 ADPKD patients
followed at Turgut Ozal Medical Center between 2000 and 2025. Demographic, clinical,
laboratory, and imaging data were reviewed, including renal cyst characteristics, hepatic
and pancreatic cysts, hernias, diverticulosis, valvular abnormalities, renal stones, cerebral
aneurysms, and malignancies. Echocardiographic, endoscopic, and neurosurgical records

were integrated when available.

Results: The mean age was 53 years, and 61.9% were female. Hepatic cysts were the
most prevalent extrarenal manifestation (82.5%), followed by valvular abnormalities
(mitral regurgitation 82.8%, tricuspid regurgitation 70.7%, aortic regurgitation 39.7%).
Renal stones were found in 34.0% of patients, pancreatic cysts in 6.2%, hernias in 7.2%,
diverticulosis in 3.5%, malignancy in 8.2%, and cerebral aneurysms in 2 patients who
underwent targeted imaging. Renal function correlated weakly but significantly with
maximum cyst size (p = -0.23, p = 0.034). Median survival after first presentation was

8.6 years, with an estimated 10-year survival of 89%.

Conclusion: This study highlights the systemic nature of ADPKD in a Turkish cohort,
with hepatic cysts, valvular disease, and renal stones emerging as the most common
extrarenal findings. Less frequent but clinically relevant features such as pancreatic cysts,
hernias, diverticulosis, malignancies, and cerebral aneurysms underscore disease
heterogeneity and support the need for multidisciplinary management and prospective

studies integrating genetic and imaging data.

Keywords: Autosomal dominant polycystic kidney disease, ADPKD, extrarenal

manifestations, hepatic cysts, valvular abnormalities, survival
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SIMGELER VE KISALTMALAR DiZiNi
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ADPKD
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Hastalig1
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Angiotensin-Converting Enzyme /
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BT
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Adenozin Monofosfat

CKD

Chronic Kidney Disease / Kronik Bobrek
Hastalig1
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DNAJB11

DnaJ Heat Shock Protein Family Member
B11 / Dnal Is1 Sok Proteini Ailesi B11

eGFR

Estimated Glomerular Filtration Rate /

Tahmini Glomeriiler Filtrasyon Hizi

ER

Endoplasmic Reticulum / Endoplazmik
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ESRD / SDBY

End-Stage Renal Disease / Son Dénem

Bobrek Yetmezligi

GANAB
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Alfa Subuniti
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1. GIRIS VE AMAC

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi (ADPKD), bobreklerde ilerleyici
kist olusumu ile karakterize, en sik rastlanan kalitsal bobrek hastaligidir. Kiiresel
prevalansin 1/1000 ile 1/2500 arasinda oldugu tahmin edilmektedir ve hem kadinlar1 hem
de erkekleri esit oranda etkilemektedir (1). Hastalik, yalnizca renal tutulumla sinirh
kalmay1p hepatik, pankreatik, kardiyovaskiiler ve ndrolojik sistemler basta olmak {izere
cok sayida orgami ilgilendiren ekstrarenal bulgularla da seyretmektedir. Bu nedenle
ADPKD, sistemik bir hastalik olarak multidisipliner yaklasimla ele alinmalidir.
Literatiirde 6zellikle Bat1 toplumlarina ait genis kohort verileri bulunmakla birlikte,
Tiirkiye’de bu hastaliga iliskin kapsamli epidemiyolojik ve fenotipik ¢alismalar sinirlidir.
Bu baglamda, yerel hasta popiilasyonlarina ait verilerin ortaya konulmasi, hem klinik

izlem hem de gelecekteki tedavi stratejileri acisindan 6nem tagimaktadir.

Bu ¢alismanin amaci, 20002025 yillar1 arasinda merkezimizde izlenen ADPKD
tanil1 hastalarda renal ve ekstrarenal bulgularin sikligini ve dagilimini degerlendirmek,
bobrek fonksiyonu ile kist yiikii arasindaki iligkiyi incelemek ve sagkalim verilerini
ortaya koymaktir. Boylece, iilkemizdeki ADPKD hasta popiilasyonuna iliskin giincel ve

biitiinciil bir profil sunmak hedeflenmistir.



2. GENEL BILGILER
2.1 Epidemiyoloji:

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi, bobrekleri tutan en sik gorelen
kalitsal hastaliktir. Kiiresel 6lgekte prevalansin 1/1000 ile 1/2500 birey arasinda oldugu
tahmin edilmektedir (1). Tiirkiye’de hastaligin prevalansini degerlendiren ulusal diizeyde
resmi bir epidemiyolojik calisma bulunmamakla birlikte, Nefroloji Dernegi tarafindan
2019 yilinda yayimlanan kayit verileri sinirli da olsa bir fikir vermektedir. Bu raporda,
son donem bobrek yetmezligi nedeniyle renal replasman tedavisi alan hastalarda
(hemodiyaliz, periton diyalizi veya bobrek nakli) altta yatan etiyolojilerin dagilimi
sunulmustur. 2019 verilerine gore, bobrek nakillerinin %6,3’{, hemodiyaliz hastalarinin
%3,9’u ve periton diyalizi hastalarinin %3,0’1 polikistik bobrek hastaligina baglanmistir
(2). Otozomal dominant polikistik bobrek hastaliginin her iki cinsiyeti de esit oranda
etkiledigi bilinmektedir (3). Ancak erkeklerde hastaligin kadinlara kiyasla daha progresif

seyretme egiliminde oldugu gosterilmistir (4).
2.2 Genetik:

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi, bobregin en sik goriilen kalitsal
hastaligidir (5,6). Vakalarin biiyiikk ¢ogunlugunda iki gen rol oynamaktadir: PKD1 ve
PKD2. Kromozom 16p13.3 iizerinde bulunan PKD1’deki mutasyonlar olgularin yaklasik
%85’inden sorumludur (3,5). Bu mutasyonlar1 tasiyan hastalarda daha agir bir fenotip
izlenmekte ve son dénem bobrek yetmezligi daha erken yasta gelismektedir (5,6). Ote
yandan, PKD2 mutasyonlar1 olgularin yaklasik %15’inde izlenmekte olup kromozom
4g21°de bulunmaktadir. PKD2 mutasyonu tasiyan hastalarda klinik seyir genellikle daha
hafif seyretmekte ve son donem bobrek yetmezligi daha gec gelismektedir (5,6). Ayrica
literatiirde kist gelisiminde rol oynadigi belirlenen IFT140, GANAB, DNAJB11, ALG9Y,
ALG8, ALG5 ve NEKS8 gibi diger genler de bulunmaktadir.; ancak bu genlerin
ADPKD’deki rolleri PKD genlerine kiyasla daha sinirli olarak tanimlanmistir (5).

ADPKD otozomal dominant bir kalitim 6zelligi gdsterir; bu nedenle hastalikl bir
bireyin ¢ocuklarinin patojenik varyanti tasima riski %50’dir (3). ADPKD ayni1 zamanda
degisken ekspresivite ile karakterizedir.; bu 6zellik, ayn1 mutasyonu tasiyan bireylerde
klinik bulgularin ve hastalik progresyonunun farklilik gostermesini agiklamaktadir (3,6).
Bircok diger genetik hastaliktan farkli olarak, ADPKD kist gelisimi acisindan genellikle

tam penetransa sahip kabul edilmektedir; ancak klinik olarak saptanma yas1 degiskenlik
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gosterebilir. Bu genetik 06zellikler, ADPKD popiilasyonunda gozlenen genis klinik
spektruma katkida bulunmaktadir. Olgularin ¢ogunda en az bir aile bireyinde hastalik
Oykiisii mevcuttur. Ancak ADPKD olgularimin yaklasik %10-15’inde aile 6ykiisii
saptanamamaktadir (3). Bunun nedenleri arasinda de novo mutasyonlar, PKD2
mutasyonlarina bagh daha hafif seyreden hastalik formlar1 ve aile iiyelerine ait tibbi

kayitlarin bulunmamasi sayilmaktadir (3).
2.3 Patofizyoloji:

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaliginin ayirt edici 6zelligi, bobreklerde
kistlerin giderek artan sekilde gelismesi ve karaciger ile beyin gibi diger organlarda da
ekstrarenal  tutulumun goriilebilmesidir (7). Molekiiller diizeyde hastaligin
patofizyolojisinde rol oynayan baslica iki gen PKD1 ve PKD2 olup, bunlar sirasiyla
polikistin-1 (PC1) ve polikistin-2 (PC2) proteinlerini kodlamaktadir (8). Bu genetik
mutasyonlarin kist olusumuna nasil yol agtigin1 kavrayabilmek icin, s6z konusu
proteinlerin temel islevlerini yerine getirdigi hiicresel yapilar olan silyalarin dikkate

alinmasi gerekmektedir (7).

Silyalar, ¢ogu hiicre tipinde bulunan kii¢lik ¢ikintilar olup mikrotiibiil yapilarina
gore hareketli ve hareketsiz olmak iizere iki grupta incelenir (9). Hareketli silyalar
koordine dalga hareketleri yapabilmekte ve solunum epiteli ile fallop tiiplerinde mukusun
temizlenmesi ya da ovumun taginmasi gibi gorevler Ustlenmektedir (7). Hareketsiz
silyalar ise primer silya olarak adlandirilmakta ve mekanoreseptor veya kemoreseptor
islevi gormektedir. Neredeyse tiim memeli hiicrelerinde bulunan primer silyalar, akigkan
hareketlerini algilayan ve hiicresel farklilasma ile proliferasyonda rol alan sinyal

yolaklarini diizenleyen duyusal organeller olarak gorev yapmaktadir (9).

Silyer disfonksiyonun patogenezdeki merkezi 6nemi nedeniyle, otozomal
dominant polikistik bobrek hastaligi siliopati grubunda siniflandirilmaktadir (7). Bu
siiflandirma, ADPKD’deki mutasyonlarin polikistin-1 ve polikistin-2 gibi temel silya
proteinlerini etkilemesiyle iligkilidir (8). Polikistin-1 (PC1) biiyiik bir G-protein kenetli
reseptor (GPCR) iken, polikistin-2 (PC2) transient reseptor potansiyel (TRP) ailesine ait
kalsiyum duyarli bir katyon kanalidir (9). Her ne kadar bu iki proteinin endoplazmik
retikulum, hiicre membran1 ve vezikiiller gibi farkli hiicre i¢i yapilarda bulundugu
saptanmis olsa da, ADPKD’ nin patofizyolojisindeki asil rolleri primer silyalardaki islev

bozukluklariyla iligkilidir. PC1 ve PC2 birlikte silyer membrana lokalize olarak polikistin



kompleksini olusturur; bu kompleks hiicresel sinyalizasyonun saglanmasi ve Kkist

olusumunun baskilanmasi agisindan kritik neme sahiptir (8).

Polikistin kompleksinin silyadaki kesin islevi tam olarak aydinlatilamamis
olmakla birlikte, akiskan hareketini algilayan ve buna yanit olarak hiicre i¢ine kalsiyum
girisi baglatan bir mekanoreseptor olarak gorev yaptigi one siirilmektedir (7).
Kompleksin kaybi veya azalmasi hiicre i¢i kalsiyum diizeylerini diisiirmekte; bu durum
siklik AMP aracili sinyal yolaklarimin aktivasyonuna yol acarak artmis kistik hiicre
proliferasyonu, sivi sekresyonu, inflamasyon ve fibrozis ile sonuglanmaktadir (5).
Kistlerin giderek biiylimesi c¢evredeki parankimal doku ve renal mikrovaskiilatiirde
bastya neden olarak iskemiye yol agmakta, zamanla bu siirecler bobrek fonksiyon
kaybiyla sonu¢lanmakta ve tedavi edilmediginde hastalar son donem bobrek yetmezligine

ulagmaktadir (10).
2.4 Klinik Bulgular: Renal

ADPKD’ye ait klinik bulgular temel olarak iki grupta incelenmektedir: renal ve

ekstrarenal. Bu boliimde once renal, ardindan ekstrarenal bulgular degerlendirilecektir.
2.4.1 Renal Biiyiime:

ADPKD’de en erken ve en belirgin bulgulardan biri bobrek biiyiimesidir ve bu
cogunlukla bobrek fonksiyonlarinda belirgin azalma goriilmeden ©nce tespit
edilebilmektedir. Bobrek uzunlugunun, 30 yasin altindaki bireylerde ultrasonografi ile 13
cm’nin lzerinde Olgiilmesi, uygun klinitk veya ailesel baglamda ADPKD’yi
diigiindiirebilir (5). Manyetik rezonans gériintiileme (MRG) veya bilgisayarli tomografi
(BT) ile degerlendirilen total bobrek hacmi (TKV) ise giiclii bir prognostik belirte¢ olup
klinik calismalarda hastalik progresyonu i¢in dogrulanmis bir sonlanim noktasi olarak

kullanilmaktadir (11,12).
2.4.2 Hematiiri ve Yan Agrisi:

Hematiiri, ozellikle makroskopik hematiiri, ADPKD’de sik karsilasilan bir
baslangi¢ bulgusu olup kist riiptiirli, liriner sistem enfeksiyonlar1 veya nefrolitiazis
tarafindan tetiklenebilir (13). Bu durum g¢ogu zaman yan agrisi ataklariyla birlikte
gortlebilir. Yan agr kist hemorajisi veya enfeksiyona eslik edebilecegi gibi, persistan

agr kitle etkisi ya da kist komplikasyonlar ile iliskili olabilmektedir (14).



ADPKD’de agr1, hastalarin yasam kalitesini belirgin sekilde etkileyen 6nemli bir
klinik sorundur. Agri tipik olarak akut, rekiirren veya kronik formda ortaya ¢ikabilir. Akut
agr1 ¢cogunlukla kist riiptiirii, kanama veya enfeksiyonla iligkiliyken; kronik ve siirekli
agr1 ise genellikle bobreklerin progresif biiyiimesine bagli parankimal gerilme, perirenal
dokulara basi veya sinirlerin mekanik irritasyonu sonucunda ortaya ¢ikmaktadir. Ayrica
biiyiik kistlerin kitle etkisi, retroperitoneal basing artis1 ve beraberinde gelisen postural
bozukluklar da agriya katkida bulunabilmektedir. Agr1 ¢ogu zaman farmakolojik tedavi,

kist dekompresyonu veya nadiren cerrahi girisim gerektirebilmektedir (14).
2.4.3 Hipertansiyon:

Hipertansiyon, ADPKD’de genellikle hastaligin erken doneminde ortaya ¢ikar ve
cogu kez glomeriiler filtrasyon hizinda (GFR) belirgin bir azalma goriilmeden Once
gelisir. Bunun ana nedeni, kistlerin intrarenal damar yapilar1 lizerine baski yaparak
iskemiye yol agmasi ve bunun sonucunda renin—anjiyotensin—aldosteron sisteminin
(RAAS) aktive olmasidir (15,16).

2.4.4 Progresif Renal Yetmezlik:

ADPKD’nin en oOnemli uzun donem komplikasyonu progresif bdbrek
yetmezligidir. Hastalarin 6nemli bir kismi uzun yillar boyunca normal bobrek
fonksiyonlari koruyabilse de, 6zellikle PKD1 mutasyonu tasiyan olgularda bobrek
fonksiyon kayb1 hizlanmakta ve ¢gogu hasta yasamin altinc1 dekatinda son donem bdbrek
yetmezligi (SDBY) evresine ulasmaktadir. Glomeriiler filtrasyon hizindaki (GFR) azalma
genellikle dogrusal olmayan bir seyir izlemekte, uzun siireli stabil bir donemden sonra

belirginlesmektedir (17,18).
2.4.5 Nefrolitiazis:

ADPKD’li hastalarda nefrolitiazis, genel popililasyona kiyasla daha yiiksek
prevalansa sahiptir ve olgularin yaklasik %20-30’unda goriilmektedir. En sik rastlanan
tas tipleri kalsiyum oksalat ve {irik asit taglaridir. Tas olusumuna; {iriner asidifikasyonda
bozulma, diistik idrar sitrat diizeyi ve kist yiikiine bagli yapisal degisikliklerin olusturdugu
staz egilimi katkida bulunmaktadir (19,20). Nefrolitiazis, agr1 ve hematiiri ataklarinin
yan1 sira tekrarlayan liriner sistem enfeksiyonlarina da zemin hazirlayarak hastaligin

morbiditesini artirmaktadir.



2.4.6 Kist Enfeksiyonlari:

Kist enfeksiyonlari, 06zellikle hastalifin ileri evrelerinde goriillen Onemli
komplikasyonlardan biridir. Klinik olarak ates, yan agris1 ve inflamatuvar belirteglerde
artisla seyredebilir; ancak gorilintiileme yontemleri ve kiiltiir tekniklerindeki
kisitliliklarnedeniyle tan1 koymak ¢ogu zaman giicliik arz etmektedir. Enfekte kistlerin
tedavisinde uzun siireli antibiyotik kullanimi1 gerekebilir ve bazi olgularda perkiitan

drenaj uygulanmasi zorunlu olabilmektedir (21,22).
2.5 Klinik Bulgular: Ekstrarenal

ADPKD’de renal bulgulara ek olarak, farkli organ ve sistemleri etkileyen
ekstrarenal tutulumlar da yaygin sekilde izlenmektedir. Bu bdliimde hepatik, pankreatik,
kardiyovaskiiler ve diger ekstrarenal bulgular incelenecektir.

2.5.1 Karaciger Kistleri:

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaliginda en sik karsilasilan ekstrarenal
bulgu karaciger kistleridir. Prevalans yasla birlikte artmakta ve 60 yas tizerindeki
hastalarda %90’ 1n tizerine ¢ikmaktadir (23). Bobrek kistleri zamanla organ fonksiyonunu
bozma egiliminde iken, karaciger kistleri genellikle karaciger fonksiyonunu etkilemez
(24). Bu kistler, biliyer duktal epitelin anormal proliferasyon ve farklilasmasindan
kaynaklanmaktadir (25). Polikistik karaciger hastaliginin (PLD) siddeti oldukc¢a degisken
olup, oOzellikle cok sayida gebelik gegiren veya uzun siire Ostrojen maruziyeti olan
kadinlarda daha belirgin goriilmesi hormonal etkilerin kist biiylimesinde rol oynadigim

diistindiirmektedir (26).

Cogu hepatik kist asemptomatik seyretmesine ragmen, agir olgularda belirgin
hepatomegali, abdominal distansiyon, erken doyma hissi ve nadiren kist enfeksiyonu,
hemoraji veya komsu yapilara basi gibi komplikasyonlar ortaya ¢ikabilir (23). Tedavi
cogunlukla konservatiftir; ancak semptomatik olgularda aspirasyon, fenestrasyon,
hepatik rezeksiyon ve nadiren karaciger transplantasyonu gibi girisimler giindeme
gelebilir (23).

2.5.2 Pankreas Kistleri:

Pankreas kistleri, otozomal dominant polikistik bobrek hastaliginin nadir ancak

tanimlanmis ekstrarenal bulgularindandir. Ultrasonografi temelli ¢alismalarda prevalans
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%5-10 arasinda bildirilirken, manyetik rezonans goriintiileme (MRG) gibi daha duyarlt
yontemlerle bu oran %33—41’e kadar ulasabilmektedir (27-29). Bu Kistler genellikle
asemptomatiktir ve ¢ogunlukla abdominal goriintiilleme sirasinda tesadiifen saptani.
Renal ve hepatik kistlerden farkli olarak, ADPKD’ye bagli pankreas kistleri cogu zaman
klinik olarak anlamli komplikasyonlara —ornegin pankreatit ya da obstriiksiyon— Yol

acmaz (28).

Pankreas kistlerinin, bobrek ve karaciger kistlerinde oldugu gibi duktal epiteldeki
anormal yapilardan kaynaklandig1 diistiniilmektedir. PKD2 mutasyonu tasiyan hastalarda
pankreas kistlerinin daha sik goriilmesi, ekstrarenal kist yiikiiniin belirlenmesinde genetik
faktorlerin rol oynadigini desteklemektedir. Bununla birlikte aile Gykiisii ve genel
fenotipik siddet ile iliskili dogrudan veriler halen sinirhidir (28). Pankreas kistleri igin
rutin tarama Onerilmemekte olup, yalnizca pankreas patolojisini diisiindiiren semptomlar

varliginda ileri inceleme yapilmasi uygun goriilmektedir (30).
2.5.3 Kapak Anomalileri

Kapak anomalileri, ADPKD’nin tanimlanmis kardiyovaskiiler bulgular arasinda
bulunmakta olup temel olarak hastaliga eslik eden bag dokusu defektleriyle iligkilidir. En
stk bildirilen lezyon mitral kapak prolapsusu (MVP) dur ve ¢ok sayida ¢aligmada
ortalama prevalans %21,4 olarak saptanmis, bu oran genel popiilasyona kiyasla anlaml
derecede yiiksek bulunmustur (31). ADPKD’de MVP genellikle asemptomatiktir ve

cogunlukla ekokardiyografik incelemeler sirasinda tesadiifen saptanmaktadir.

Daha nadir goriilen diger kapak anomalileri arasinda aort yetersizligi, mitral
yetersizlik ve trikiispit kapak prolapsusu yer almaktadir (32). Patogenezde ekstraselliiler
matriks bozukluklar1 ve kollajen yapisindaki degisiklikler rol oynamakta, bu da kapak
aparatinin yapisal bitiinliiglinii zayiflatmaktadir (3). Valviiller degisiklikler genellikle
hafif olup klinik olarak belirgin bulgu vermese de, bazi olgularda progresif kardiyak
disfonksiyona katkida bulunabilmekte veya 6zellikle ileri derecede yetersizlik varliginda
endokardite yatkinlik olusturabilmektedir. Rutin ekokardiyografik tarama tiim hastalar
icin Onerilmemekte, yalnizca carpinti, efor dispnesi veya fizik muayenede iifiirtim gibi
kapak hastaligin1 diisiindiiren semptom ve bulgular mevcutsa yapilmast uygun

goriilmektedir (33).



2.5.4 Herniler:

Herniler, otozomal dominant polikistik bdbrek hastaligimin tanimlanmis
ekstrarenal bulgularindandir ve prevalansi genel popiilasyona kiyasla daha yiiksektir (34).
En sik bildirilen tipler arasinda inguinal, umbilikal ve insizyonel herniler yer almakta
olup, bu durumlar siklikla spontan olarak veya mindr abdominal girisimlerden sonra
ortaya cikabilmektedir (35). Artmis riskin, bag dokusu anomalileri ile birlikte masif
bliylimiis bobrekler ve/veya hepatik kistlere bagli artmis intraabdominal basingla iliskili
oldugu diisliniilmektedir. Baz1 ¢alismalarda ADPKD’li hastalarda herni prevalansinin
ozellikle ileri evredeki olgularda veya periton diyalizi uygulananlarda %45’e kadar
ulasabildigi bildirilmistir.>® Herniler, abdominal girisimleri zorlastirabilmekte ve renal

replasman tedavisi modalite se¢imini etkileyebilmektedir (30).
2.5.5 Divertikiilozis

Divertikiilozis, kolonik duvarin kese benzeri g¢ikintilar1 olan divertikiillerin
varligini ifade eder. Genel popiilasyonda prevalans yasla birlikte artis gostermektedir.
Otozomal dominant polikistik bobrek hastaliginda (ADPKD) divertikiilozis, genel
popiilasyona kiyasla daha sik bildirilmistir. Onerilen mekanizmalar arasinda bag dokusu
biitiinliiglinde bozulmalar, anormal ekstraseliiler matriks yeniden yapilanmasi ve kolonik
duvar zayifligina bagli artmis intraluminal basing yer almaktadir. Epidemiyolojik
caligmalar, ozellikle ileri evre kronik bobrek hastaligi olan veya diyaliz tedavisi goren
ADPKD hastalarinda, prevalansin %10-20 arasinda degistigini one siirmektedir (3,33).
Klinik agidan divertikiiler hastalik, divertikiilit, perforasyon veya kanama riskleri
nedeniyle bobrek nakli ya da diyaliz siirecini komplike hale getirebilir. Genel olarak,
ADPKD’de divertikiilozis hepatik veya valviiler bulgulara kiyasla daha az yaygin
olmakla birlikte, hastaligin sistemik dogasini ve secilmis hastalarda kapsamli

gastrointestinal degerlendirmenin gerekliligini vurgulamaktadir.
2.5.6 Serebral Anevrizmalar:

Serebral anevrizmalar, ADPKD’nin en «ciddi ekstrarenal vaskiiler
komplikasyonlarindan birini olusturmaktadir. ADPKD’li hastalarda intrakraniyal
anevrizma prevalansi genel popiilasyona kiyasla anlaml1 derecede ytiksektir; ADPKD’de
%9,2—18,5 arasinda bildirilirken, etkilenmemis bireylerde bu oran yaklasik %3,2’dir
(30,37). Risk o6zellikle anevrizmatik subaraknoid kanama agisindan pozitif aile 6ykiisii

bulunan hastalarda belirgin sekilde artmaktadir (38).



Altta yatan patogenezde, vaskiiler ekstraselliiler matriks biitiinligiindeki defektler
sonucu arter duvarlarinin zayiflamasi ve anevrizma olusumuna yatkinlik rol
oynamaktadir. ADPKD’li hastalarin biiyiik boliimiinde intrakraniyal anevrizmalar
asemptomatik olup, genellikle norogoriintileme sirasinda rastlantisal —olarak
saptanmaktadir. Ancak anevrizma riiptiirii gelistiginde, yiiksek morbidite ve mortalite ile
seyreden hayat1 tehdit eden bir acil durum olan subaraknoid kanamaya yol

acabilmektedir.

Giincel kilavuzlar, anevrizma riiptiirii agisindan aile ykiisti bulunan, ytiksek riskli
mesleklerde calisan veya daha once anevrizma Oykiisii olan ADPKD hastalarinda
manyetik rezonans anjiyografi (MRA) ile hedeflenmis taramay1 6nermektedir. Erken tan,
norosiriirjik girisim veya yakin izlem gibi tedavi stratejilerinin belirlenmesinde kritik
oneme sahiptir ve katastrofik komplikasyonlarin 6nlenmesi agisindan hayati rol

oynamaktadir (30).
2.5.7 Malignite:

ADPKD’de malignite klasik bir ekstrarenal bulgu degildir; ancak son yillarda bu
hastalikla birlikteligine dair bildirimler artmaktadir. Baz1 calismalar, 6zellikle son donem
bobrek yetmezligi veya edinsel kistik bobrek hastaligi gelisen olgularda renal hiicreli
karsinom (RCC) riskinin hafif diizeyde arttigin1 6ne siirmektedir (39,40). Altta yatan
patofizyoloji net degildir; ancak kronik inflamasyon, oksidatif stres, kistik epitel
proliferasyonu ve mTOR ile cAMP gibi hiicresel sinyal yolaklarindaki degisikliklerin rol
oynayabilecegi diistiniilmektedir (41).

RCC disinda, olgu sunumlar1 ve kiiciik kohort ¢aligmalarinda hepatobilier ve
pankreatik maligniteler ile de iligkiler bildirilmistir; ancak populasyon diizeyindeki
veriler smirli ve zaman zaman g¢eliskilidir (42,43). ADPKD’ye 6zgii rutin kanser
taramasina yonelik bir goriis birligi bulunmamakta, genel popiilasyon kilavuzlari esas
alinmaktadir. Bununla birlikte ozellikle ileri yastaki hastalarda, atipik goriintiileme
bulgular1 saptananlarda veya giiclii aile dykiisii olanlarda klinisyenlerin dikkatli olmasi
onerilmektedir (30). Gergek insidansin ve ADPKD ile malignite arasindaki olasi
mekanistik baglantilarin aydinlatilabilmesi igin ileriye doniik prospektif c¢alismalara

ithtiyag vardir.



2.6 Tanr:

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaliginin (ADPKD) tanisi; klinik
degerlendirme, goriintiileme yontemleri ve gerekli durumlarda genetik incelemeler ile

konur. Tanisal yaklagim, hastada aile dykiisiiniin varligina gore degisiklik gosterir.

Pozitif aile Oykiisii bulunan bireylerde en sik kullanilan yontem, yasa gore
uyarlanmig ultrasonografi kriterleridir. Bu amagla Pei birlesik kriterleri (Ravine ve

arkadaslarmin 6nerilerinden uyarlanmistir) yaygin olarak kullanilmaktadir (44,45).
e 15-39 yas: Tek ya da iki bobrekte toplam >3 kist
e 40-59 yas: Her iki bobrekte >2’ser kist
e >60 yas: Her iki bobrekte >4 er kist

Bu kriterler, risk altindaki bireylerde yiiksek 6zgiilliikk (>95%) saglamakla birlikte, genel

poplilasyonda tan1 koymak amaciyla dogrulanmis degildir.

Aile Oykiisii olmayan olgular (%10-15) i¢in tam1 daha kati goriintiileme
kriterlerine dayanir; ¢linkii sporadik basit kistler oldukca yaygindir. Bu hastalarda, yiliksek
¢Oziiniirliiklii goriintiileme yontemlerinde (BT veya MRG) her bobrekte >10 kist (=5 mm)
varligi ile birlikte bilateral bobrek biiylimesi (uzunluk >13 cm veya yas ve cinsiyete gore
%97,5 persantilin lizerinde) diger kistik bobrek hastaliklar1 dislandiktan sonra ADPKD
lehine gii¢lii bir bulgu olarak kabul edilir (46). Bulgular tipik degilse (6rnegin hastaligin
asimetrik seyretmesi, daha az sayida kist bulunmasi veya bdbrek boyutlarinin normal
olmas1 gibi), tanty1 dogrulamak veya dislamak amaciyla PKD1, PKD2 ve daha nadir
genlerde (GANAB, DNAJB11) genetik inceleme 6nerilmektedir (30).

Ultrasonografinin 6tesinde goriintiileme yontemleri — 6zellikle MRG — kiigiik
kistlerin (<1 cm) saptanmasi  gerekti§inde, potansiyel canli  vericilerin
degerlendirilmesinde veya prognoz amaciyla total bobrek hacminin (TKV) dl¢iilmesinde
tercih edilir. Mayo Goriintiileme Siniflamasi, yas ve boya gore diizeltilmis TKV’yi
kullanarak bobrek fonksiyonundaki gerilemeyi ongoriir ve tedavi kararlarina yon verir

47).
2.7 Prognoz:

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaliginin (ADPKD) klinik siireci biiyiik

farkliliklar gosterebilir; kimi olgularda bobrek fonksiyonu ileri erigkinlik donemine kadar
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korunurken, kimi hastalarda erken orta yaslarda hizla ilerleyen bobrek yetmezligi ortaya
cikabilir (48). Prognoz; genetik, demografik ve klinik faktorlerin yani sira baslangigtaki
ve takipteki goriintiilleme bulgularindan da etkilenir (47-49).

2.7.1 Prognozu Belirleyen Faktorler:

Hastaligin ilerlemesinde en 6nemli belirleyiciler genotip ve bobrek boyutudur.
PKD1 mutasyonlari, 6zellikle de kesici (truncating) varyantlar, PKD2 ya da kesici
olmayan PKD1 mutasyonlarina kiyasla daha hizli hastalik progresyonu ile iligkilidir (50).
Erkek cinsiyet, erken baslangigli hipertansiyon, makroskopik hematiiri, sik Kist
enfeksiyonlart ve hizli bobrek biiyiimesi de olumsuz prognozla iliskilidir (49, 51, 52, 53).

2.7.2 Mayo Goriintiileme Siniflamas1 (MIC):

Mayo Goriintiileme Siniflamasi, tipik ADPKD’de (her iki bobrekte belirgin
biiyiime ve yaygin kist dagilim1 goriilen olgular) hastaligin ilerleme hizin1 6ngérmede
giiniimiizde en sik kullanilan yontemdir (47). Bu siniflama, MRG (tercihen) veya BT ile
olgiilen yas ve boya gore diizeltilmis total bobrek hacmi (htTKV) degerinin yasa 6zgii

referans ¢izelgesine yerlestirilmesine dayanir. Hastalar bes siniftan birine ayrilir:

Sinif 1A: Yavas progresyon (yillik htTKV artig hiz1 <%1,5)

Sinif 1B: Yavas—orta progresyon (%1,5-3,0)
e Smmf 1C: Orta progresyon (%3,0-4,5)

e Smmf 1D: Orta—hizli progresyon (%4,5-6,0)
o Smif 1E: Hizli progresyon (>%6,0)

Smif 1C-1E’de yer alan hastalar, son donem bobrek yetmezligine daha erken
ulagma riski tasiyan grupta kabul edilir ve tolvaptan gibi hastalik modifiye edici tedavilere
en uygun adaylar arasinda yer alir (30). Bununla birlikte, MIC yalnizca tipik ADPKD
olgularinda kullanilabilir; atipik sunumlarda (6rnegin asimetrik kist dagilimi veya
segmental tutulum) bobrek biiyiime hiz1 gergek hastalik seyrini yansitmayabilir. Boyle
durumlarda seri eGFR ol¢limleri, genetik inceleme ve bireysellestirilmis klinik

degerlendirme tercih edilmelidir (47).
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2.8 Tedavi:

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaliginda (ADPKD) tedavinin temel
amaclari; bobrek fonksiyon kaybinin ilerlemesini yavaglatmak, komplikasyonlari
yonetmek ve hedefe yonelik ile destekleyici yaklagimlar yoluyla yasam kalitesini
artirmaktir. Giiniimiizde onaylanmis tek hastalik modifiye edici tedavi, tolvaptandir.
Tolvaptan, renal tiibiiler epitel hiicrelerinde siklik adenozin monofosfat (cAMP)
seviyelerini azaltarak kist gelisimini yavaslatan ve bobrek fonksiyonunu koruyan selektif

bir vazopressin V2 reseptor antagonisti olarak tanimlanir (54).

KDIGO 2025 kilavuzlarina gore, hizli hastalik ilerlemesi gosteren erigkinlerde
tolvaptan tedavisi goz oniinde bulundurulmalidir. Bu durum; tipik ADPKD’de Mayo
Goriintiileme Siiflamas1 (MIC) Sinif 1C-1E, bir yil i¢cinde >5 mL/dk/1,73 m? eGFR
azalmasi, bes yil boyunca yillik ortalama >2,5 mL/dk/1,73 m*> eGFR kaybi veya
PROPKD skorunun 6’nin tizerinde olmasi gibi kriterlerle tanimlanabilir (30,55).

Tedaviye baslanmadan once; ileri karaciger hastaligi, yeterli hidrasyonu
siirdlirememe veya gebelik gibi kontrendikasyonlar acisindan dikkatli degerlendirme
yapilmalidir. Karaciger fonksiyon testleri ilk 18 ay boyunca aylik, sonrasinda ise ii¢ ayda
bir izlenmelidir. Ayrica hastalar, tedavinin beklenen akuaretik etkileri ve yeterli sivi

aliminin 6nemi konusunda bilgilendirilmelidir (30).

Hipertansiyonun iyi yonetilmesi, ADPKD tedavisinde temel bir yaklasimdir. ilk
basamak farmakolojik secenekler olarak anjiyotensin donistiiriici enzim (ACE)
inhibitorleri ya da anjiyotensin reseptor blokerleri (ARB) onerilmektedir. Kan basinci
hedefleri kisiye gore uyarlanmalidir; bununla birlikte, bobrek fonksiyonlari korunmus
geng erigkinlerde HALT-PKD ¢aligmasinin da gosterdigi gibi daha siki kontrol (<110/75
mmHg) ek yararlar saglayabilir (56,57).

Diger renal komplikasyonlar i¢in 0zel yaklagimlar gereklidir: kronik agri
yonetiminde basamakli analjezik stratejiler, kist enfeksiyonlarinda florokinolon gibi
lipofilik antibiyotikler, makroskopik hematiiri ataklarinda ise yeterli hidrasyon ve
antikoagiilanlardan kaginma Onerilir. Nefrolitiyazis yonetiminde sivi aliminin artirilmasi,
tasin bilesiminin analiz edilmesi ve hipositratiiri varlifinda potasyum sitrat kullanimi

Onerilmektedir.>®
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Yasam tarzi degisiklikleri tedavinin ayrilmaz bir pargasidir; giinlik 2-3 litre su
tiketimi (kontrendikasyon yoksa), sodyum kisitlamast (<2,3 g/giin), nonsteroid
antiinflamatuvar ilaglar (NSAII) gibi nefrotoksik ajanlardan ka¢inma, saglikli bir beden

kitle indeksi (BKI) korunmasi ve diizenli fiziksel aktivite &nerilmektedir (30).

Ekstrarenal bulgularin yonetimi; agir polikistik karaciger hastaligi i¢in
somatostatin analoglari, aspirasyon—skleroterapi veya cerrahi girisimleri; yiiksek riskli
hastalarda intrakraniyal anevrizmalar i¢in hedeflenmis tarama ve ndrosiriirjik/endo-
vaskiiler tedavileri; kapak hastaliklar1 igin ise diizenli kardiyolojik degerlendirmeleri
icerebilir (30).

Gelismekte olan tedaviler arasinda metformin, sodyum-glukoz kotransporter-2
(SGLT2) inhibitorleri, kistik fibroz transmembran iletkenlik diizenleyicileri (CFTR
modiilatorleri) ve gen tedavisi yaklasimlari yer almakta olup, Oniimiizdeki yillarda

ADPKD tedavi segeneklerini genisletmesi beklenmektedir (30,54).
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3. YONTEMLER

3.1 Calisma Tasarim ve Popiilasyon

Bu ¢alisma, 2000-2025 yillar1 arasinda Turgut Ozal Tip Merkezi’nde izlenen
otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi (ADPKD) tanili hastalarda gerceklestirilen
retrospektif, kesitsel bir aragtirmadir. Toplam 97 hasta caligmaya dahil edilmistir.
Demografik ve klinik veriler elektronik hasta kayit sistemleri ve radyoloji arsivlerinden

elde edilmistir.
3.2 Dahil Etme ve Dislama Kriterleri

Hastalar, aile oykiisii olsun ya da olmasin, yerlesik radyolojik kriterlere gére otozomal
dominant polikistik bobrek hastaligi (ADPKD) tanis1 almig olmalar1 halinde galismaya
dahil edilmistir.

e Aile 6ykiisii bulunan hastalarda tani, standart Pei Birlesik ultrasonografi, BT veya

MRG Kkist sayisi kriterlerine gore konulmustur.

e Aile Oykiisii bulunmayan hastalarda ise daha kat1 tani kriterleri aranmis; bunlar
arasinda bilateral biiyiimiis bobrekler (>13 cm uzunluk) ve ¢ok sayida bilateral
kistin varlig1 yer almis, tan1 ¢cogu zaman hepatik kistler gibi tipik ekstrarenal

bulgularla desteklenmistir.

o Renal ve ekstrarenal kistik bulgularin degerlendirilmesine uygun abdominal

gorlntiileme (BT veya MRG) mevcut olmalidir.

e Goriintiileme tarihini izleyen {i¢ ay igerisinde kaydedilmis klinik ve laboratuvar

verileri mevcut olmalidir.
3.3 Dislama Kriterleri
e Yetersiz goriintiileme veya eksik tibbi kayitlar
e 18 yasin altinda olma

e Alternatif kistik bobrek hastaliklarinin bulunmasi (6rnegin otozomal resesif

polikistik bobrek hastaligi, tuberoskleroz kompleksi)
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3.4 Veri Toplama

Kaydedilen klinik parametreler; yas, cinsiyet, renal replasman tedavisi (diyaliz
veya bobrek nakli) ve serum kreatinin degerlerini icermekteydi. Tahmini glomeriiler
filtrasyon hiz1 (¢GFR) CKD-EPI formiilii kullanilarak hesaplandi. Kreatinin 6l¢lim tarihi,
renal goriintiileme tarihi ile eslestirildi; tam eslesme bulunmadigi durumlarda ise en yakin

li¢ ay igerisindeki deger dikkate alind.

Mevcut abdominal BT ve MRG goriintiileri incelendi. Her iki bobrek i¢in en
bliyiik kist boyutu ile hepatik ve pankreatik kistlerin en biiyiik boyutlar1 kaydedildi. Kist
bulunmayan olgularda bu durum “uygun degil” olarak belgelendi. Abdominal duvar ve
inguinal herniler, divertikiilozis ve bobrek taslar1 da goriintiileme kayitlar1 tizerinden
degerlendirildi. Divertikiilozis varligt icin hem goriintileme bulgulari hem de

kolonoskopi raporlar1 dikkate alindi.

Kapak hastaliklarinin varligi ve siddeti, ekokardiyografi raporlart iizerinden
incelendi. Serebral anevrizma verileri ise ndrosiriirji kayitlarindan elde edildi; ¢iinkii
norogoriintiilleme rutin olarak yapilmamisti. Malignite varligi klinik belgeler,

histopatoloji sonuglart ve onkoloji kayitlarina dayanilarak belirlendi.
3.5 Istatistiksel Analiz

Demografik ve klinik o6zelliklerin 0zetlenmesinde tanimlayici istatistikler
kullanildi. Stirekli degiskenler, dagilima bagli olarak ortalama + standart sapma (SS),
medyan [¢eyrekler arasi aralik (IQR)] ve aralik degerleri ile ifade edildi. Kategorik
degiskenler ise frekans ve yiizde olarak sunuldu. Gruplar arasindaki karsilastirmalar

uygun istatistiksel testler ile yapildu:

o Cinsiyet ile hepatik kist varligi gibi kategorik degiskenler icin ki-kare testi
kullanildi.

e Cinsiyet ile kist boyutu gibi iki grup arasindaki siirekli degiskenlerin
karsilastirilmasinda Mann—Whitney U testi kullanildu.

e GFR ile kist boyutu arasindaki iliskilerin degerlendirilmesinde Spearman sira

korelasyonu kullanildi.
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Istatistiksel anlamlilk diizeyi p<0.05 olarak kabul edildi. Analizler SPSS
Statistics (IBM Corp., Armonk, NY, ABD) yazilimi kullanilarak gergeklestirildi. Calisma

protokolii yerel kurumun Arastirma Etik Kurulu tarafindan onaylandi.
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4. BULGULAR

4.1 Demografik Ozellikler

Yas stirekli degisken olarak degerlendirildi ve ortalama + standart sapma (SS),
medyan, ¢eyrekler arasi aralik (IQR) ve aralik degerleri ile 6zetlendi. Cinsiyet kadin veya

erkek olarak kategorize edildi ve sayi ile yiizde seklinde raporlandi.

Calismaya toplam 97 hasta dahil edildi. Ortalama yas 53,2 + 14,3 yil olup (aralik: 20—86
yil), medyan yas 54 yil idi. Hastalarin 60’1 (%61,9) kadin, 37’s1 (%38,1) erkekti.

Tablo 1: Calisma Popiilasyonunun Demografik Ozellikleri

Degisken Deger Ozet

Hasta sayisi (n) 97

Yas (y1l) 53,2+14,3  Medyan 54 (IQR 44-63), Aralik 20-86
Cinsiyet: Kadin 60 %61,9

Cinsiyet: Erkek 37 %38,1

4.2 Aile Oykiisii

Aile dykiisii; birinci derece akrabalarda hastalik varligi belgelenmisse “pozitif”,
bu bilginin bulunmadigi durumlarda ise “eksik” olarak siniflandirildi. Sonuglar frekans

ve yiizde olarak raporlandi.

Calismaya dahil edilen 97 hastanin 46’sinda (%47,4) ADPKD ig¢in pozitif aile oykiisii

mevcuttu. Kalan 51 hastada (%52,6) aile dykiisiine iligkin veri bulunmamaktayd.

Tablo 2: Aile Oykiisii Dagilim1

Kategori Sayi Yiizde
Pozitif aile oykiisii 46 %47,4
Veri bulunmayan 51 %52,6

4.3 Sagkalim Analizi

Sagkalim verileri klinik kayitlardan elde edildi. ADPKD tani tarihi ¢ogu olguda
mevcut olmadigindan, sagkalim analizinde baslangi¢ noktasi olarak ilk poliklinik bagvuru
tarihi kabul edildi. Calismanin bitis tarihi, son dosya incelemesinin yapildigi 1 Agustos

2025 olarak belirlendi. Bu tarihte hayatta olan hastalar sansiirlendi. Exitus olan hastalarda
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sagkalim stiresi, 6liim tarihi esas alinarak hesaplandi. Sagkalim siiresi y1l cinsinden ifade

edildi.

Genel sagkalim, Kaplan—Meier yontemi ile tahmin edildi ve sonuglar zamana gore
sagkalim olasilig1 seklinde sunuldu. Oliim nedeni bilgisi mevcut olmadigindan, analiz

tiim nedenlere bagli mortalite {izerinden yapildi.

Calisma donemi sonunda (1 Agustos 2025 itibartyla) 86 hasta (%88,7) hayatta
iken, 11 hasta (%11,3) kaybedilmisti. Medyan izlem siiresi, ilk poliklinik bagvurusundan
Oliim ya da caligma bitis tarihine kadar gecen siire iizerinden hesaplandiginda 8,6 yil
olarak bulundu. Kaplan—-Meier sagkalim analizi, hastalarin biiyiik ¢ogunlugunun izlem
siiresi boyunca yasamini siirdlirdiigiinii gostermis olup, ilk poliklinik bagvurusundan
sonraki 10. yilda tahmini sagkalim olasilig1 yaklasik %89 olarak saptandi. Caligma
grubunun sagkalim durumu Tablo 3’te 6zetlenmis, Kaplan—Meier sagkalim egrisi ise

Sekil 1’de sunulmustur.

Tablo 3: Calisma Grubunun Sagkalim Durumu

Kategori Sayl Yiizde
Hayatta 86 %88,7
Kaybedilmis 11 0011,3
Medyan izlem siiresi (y1l) 8,6 —
Kaplan—Meier Sagkalim Egrisi
1.0r — genel sagkalim
0.8
'8
& o6l
[=]
E
o
o
0.2}
0.0

0 2 4 6 8 10 12 14 16
[k poliklinik basvurusundan itibaren siire (y1l)

Sekil 1: Kaplan—Meier Sagkalim Egrisi
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4.4 Renal Replasman Tedavisi (RRT)

Renal replasman tedavisi (RRT), diyaliz ve bobrek naklini igerecek sekilde hasta
kayitlarindan belirlendi. Diyaliz veya nakil uygulanan hastalar RRT-pozitif olarak

smiflandirildi.

Toplam 15 hasta (%15,5) renal replasman tedavisi almigken, 82 hasta (%84,5)
RRT almamisti. RRT gereksinimi olan hastalarin 10°u (%10,3) yalnizca diyaliz ile
izlenmis, 4’1 (%4,1) bobrek nakli gegirmis ve 1’1 (%1,0) hem diyaliz hem de ardindan

bobrek nakli tedavisi almisti.

Tablo 4: Renal Replasman Tedavisi

Kategori Say1 Yiizde
RRT uygulanmamis 82 %84,5
Yalnizea diyaliz 10 9610,3
Yalnizca bobrek nakli 4 %4,1
Diyaliz + ardindan bobrek nakli 1 %1,0

4.5 Ekokardiyografik Bulgular

Ekokardiyografi verileri, hasta kayitlarindan elde edilerek; kapak anormallikleri
ve mevcut oldugunda bunlarin siddet derecelerine iliskin bilgiler kaydedildi. Calismaya
dahil edilen 97 hastanin 58’1 (%59,8) ekokardiyografi ile degerlendirilmisti, 39 hastada
(%40,2) ise bu veriler mevcut degildi. Ekokardiyografi yapilan 58 hasta icinde;

Mitral yetersizligi %82,8 oraninda saptandi (hafif %77,6; orta %3.,4; agir %1,7).
e Aort yetersizligi %39,7 oraninda goriildii (hafif %34,5; orta %1,7; agir %3,4).

o Trikiispit yetersizligi %70,7 hastada mevcuttu; en sik hafif (%63,8), daha az

oranda orta (%6,9) derecede izlendi, agir olguya rastlanmadi.
o Perikardiyal efiizyon kohortun %10,3’{inde raporlandi.

Tablo 5: Mitral Yetersizligi Siddet Dagilim

Derece Say1 (n) Yiizde (%)
0 10 17,2

1 45 77,6

2 2 3,4

3 1 1,7
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Tablo 6: Aort Yetersizligi (AY) Siddet Dagilim1

Derece Sayi1 (n) Yiizde (%)
0 35 60,3

1 20 34,5

2 1 1,7

3 2 3,4

Tablo 7: Trikiispit Yetersizligi (TY) Siddet Dagilimi

Derece Say1 (n) Yiizde (%)
0 17 29,3

1 37 63,8

2 4 6,9

Tablo 8: Perikardiyal Efiizyon

Perikardiyal Efiizyon Say1 (n) Yiizde (%)
Yok 51 87,9
Var 6 10,3

4.6 Renal Kistler:

Renal kistler abdominal BT veya MRG kullanilarak degerlendirildi. Her bir
bobrekte kist varligi kaydedildi ve en biiyiik kist ¢api milimetre cinsinden Olgiildii.
Goriintiileme, 97 hastanin tamaminda (%100) mevcuttu; bunlarin 50’si (%51,5) BT, 47’si
(%48,5) MRG idi. Sag bobrekte en biiyiik kist medyan 48 mm [IQR 36-61], ortalama
50,1 + 20,7 mm (aralik 15-129) 6l¢iiliirken; sol bobrekte medyan 45 mm [IQR 35-57],
ortalama 46,8 + 18,1 mm (aralik 10-102) idi. Hastalar bazinda degerlendirildiginde en
biiyiik kistin medyan boyutu 55 mm [IQR 45-70], ortalama 56,9 + 18,4 mm (aralik 23—
129) olarak bulundu. Iki hastada sag nefrektomi dykiisii vardi; bu olgularda yalnizca kars:

taraf olgtimleri kullanilabildi.

Tablo 9: Goriintilleme Mevcudiyeti ve Modalitesi

Olciit Say1 (n) Yiizde (%)
Tiim kohort 97 100,0
Goriintilleme mevcut (herhangi) 97 100,0

— MRG 47 48,5

— BT 50 51,5
Goriintiilleme mevcut degil 0 0,0
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Tablo 10: Sag Bobrekte En Biiyiik Kist Boyutu (mm)

Istatistik Deger

n (eksik olmayan) 95
Ortalama + SS (mm) 50,1 +20,7
Medyan [IQR] (mm) 48 [36-61]
Min-Maks (mm) 15-129
Eksik/NA 2
Nefrektomi (sag) — say1 2

Tablo 11: Sol Bobrekte En Biiyiik Kist Boyutu (mm)

Istatistik Deger

n (eksik olmayan) 97
Ortalama £+ SS (mm) 46,8 + 18,1
Medyan [IQR] (mm) 45 [35-57]
Min-Maks (mm) 10-102
Eksik/NA 0
Nefrektomi (sol) — say1 0

Tablo 12: Hastalar Bazinda En Biiyiik Kist Boyutu (mm)

Istatistik Deger

n (eksik olmayan) 97
Ortalama £+ SS (mm) 56,9 £ 18,4
Medyan [IQR] (mm) 55 [45-70]
Min—Maks (mm) 23-129
Eksik/NA 0

4.7 Hepatik Kistler:

Hepatik kistler var/yok olarak kaydedildi; kist pozitif hastalarda tekil veya multipl
olma durumu ayrica not edildi. En biiyiik hepatik kist ¢apt (mm) dogrudan 6l¢iildii; tiim
boyut degerleri sayisal olarak kaydedildi. Hepatik kisti olmayan hastalar, boyut

Ozetlerinden harig¢ tutuldu.

Hepatik kistler 97 hastanin 80’inde (%82,5) saptandi. Kist pozitif hastalarin
(n=80) 74’linde (%92,5) multipl kistler, 6’sinda (%7,5) ise tek kist vardi. Kist pozitif
hastalarda (n=80) en biiyiik hepatik kistin medyan ¢ap1 25 mm [IQR 15-55], ortalamasi
ise 34,5 + 26,9 mm (aralik 2-130) olarak bulundu.
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Tablo 13: Hepatik Kist Prevalansi

Hepatik Kistler Say1 (n) Yiizde (%)
Var (herhangi) 80 82,5
Yok 17 17,5

Tablo 14: Hepatik Kist Pozitif Hastalarda Kist Cogullugu

Cogulluk (kist pozitif) Say1 (n) Yiizde (%)
Tek Kist 6 7,5
Multipl Kist 74 92,5

Tablo 15: Kist Pozitif Hastalarda En Biiyiik Hepatik Kist Boyutu (mm)

Istatistik Deger

n (eksik olmayan) 80
Ortalama £+ SS (mm) 34,5+26,9
Medyan [IQR] (mm) 25 [15-55]
Min-Maks (mm) 2-130

4.8 Pankreatik Kistler:

Pankreatik kistler abdominal BT veya MRG ile degerlendirildi ve kist varligi ile
maksimum caplart kaydedildi. Pankreatik kistler 97 hastanin 6’sinda (%6,2) saptandi.
Kist pozitif hastalarin (n=6) 4’iinde (%66,7) tek kist, 2’sinde (%33,3) multipl kist
mevcuttu. Hastalar bazinda en biiyiik pankreatik kistin medyan ¢ap1 8 mm [IQR 4-13],

ortalamasi ise 10,3 + 8,2 mm (aralik 4-25) olarak bulundu.

Tablo 16: Pankreatik Kist Prevalansi

Pankreatik Kistler Sayi (n) Yiizde (%)
Var (herhangi) 6 6,2
Yok 91 93,8

Tablo 17: Pankreatik Kist Pozitif Hastalarda Kist Cogullugu

Cogulluk (kist pozitif) Say1 (n) Yiizde (%)
Tek kist 4 66,7
Multipl kist 2 33,3
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Tablo 18: Kist Pozitif Hastalarda En Biilyiik Pankreatik Kist Boyutu (mm)

Istatistik Deger
n (eksik olmayan) 6
Ortalama + SS (mm) 10,3+ 8,2
Medyan [IQR] (mm) 8 [4-13]
Min-Maks (mm) 4-25

4.9 Herniler:

Abdominal duvar ve inguinal herniler abdominal BT veya MRG raporlari
kullanilarak degerlendirildi. Herni 97 hastanin 7’sinde (%7,2) saptandi. Ug¢ hastada
(%3,1) inguinal herni, dort hastada (%#4,1) abdominal duvar hernisi vardi. Higbir hastada

her iki tip herni eszamanl olarak goriilmedi.

Tablo 19: Abdominal ve Inguinal Herniler

Herni tipi Sayi (n) Yiizde (%)
Inguinal herni 3 3,1
Abdominal duvar hernisi 4 41
Herhangi bir herni 7 7,2

4.10 Divertikiilozis:

Divertikiilozis degerlendirmesi kolonoskopi ve abdominal goriintiileme verilerine
dayandirildi. Kolonun yeterli sekilde degerlendirildigi kolonoskopi veya goriintiileme
(BT veya MRGQ) yapilan hastalar analiz kapsamina alindi. Kolonoskopi yapilmamis ve

goriintiileme ¢aligmalar1 kolon segmentini icermeyen hastalar divertikiilozis analizine

dahil edilmedi.

Toplam 97 hastadan 12’sinde (%12,4) kolonoskopi veya kolonu kapsayan
goriintiileme mevcut olmadigindan bu hastalar analizden c¢ikarildi. Kalan 85 hasta
(%87,6) degerlendirilebilirdi. Bu grupta 3 hastada (%3,5) divertikiilozis saptandi, 82
hastada (%96,5) divertikiil yoktu.
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Tablo 20: Divertikiilozis Bulgulari

Kategori Say1 (n) Yiizde (%)
Degerlendirilemeyen (kolonoskopi veya goriintiileme yok) 12 12,4
Degerlendirilebilir hastalar 85 87,6
Divertikiilozis pozitif 3 3,5
Divertikiilozis negatif 82 96,5

4.11 Serebral Anevrizmalar:

Bu kohortta serebral anevrizmalar i¢in rutin tarama, giincel kilavuzlarla uyumlu
olarak yapilmadi. Hastalara yalnizca klinik olarak endike oldugunda, 6rnegin ndrolojik
semptomlar veya akut tablolar varliginda noérogoriintiileme uygulandi. Serebral

anevrizmalara iliskin veriler, mevcut oldugunda beyin cerrahisi yatis kayitlarindan elde

edildi.

Toplam 97 hastadan yalnizca 2’sine klinik semptomlar nedeniyle beyin
goriintlilemesi yapildi ve her iki hastada da serebral anevrizma saptandi. Kalan 95 hastada
(%97,9) beyin gorintiilemesi yapilmadigi i¢in serebral anevrizma agisindan

degerlendirilemedi.

Tablo 21: Serebral Anevrizma Bulgulari

Kategori Say1 (n) Yiizde (%)
Toplam hasta 97 —
Serebral anevrizma saptanan 2 2,1
Degerlendirilemeyen (beyin goriintiileme yok) 95 97,9

4.12 Malignite:

Malignite varlig1 retrospektif dosya taramasiyla degerlendirildi. Her hasta icin
malignite durumu var veya yok olarak kaydedildi. Malignite mevcut oldugunda, spesifik

tip ayrica belirlendi.

Calismaya dahil edilen 97 hastanin 8’inde (%8,2) malignite saptanmisken,
89’unda (%91,8) malignite yoktu. Belirlenen maligniteler heterojendi ve sunlari
iceriyordu: rektal adenokarsinom (n=2), meme karsinomu (invaziv duktal, n=2), deri
bazal hiicreli karsinom (n=1), akciger adenokarsinomu (n=1), endometrioid

adenokarsinom (n=1) ve papiller tiroid karsinomu (n=1).
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Tablo 22: Malignite Prevalansi ve Tipleri

Kategori Say1 (n) Yiizde (%)
Toplam hasta 97 -
Malignite var 8 8,2
Malignite yok 89 91,8
Rektal adenokarsinom 2 2,1

Meme karsinomu (invaziv duktal) 2,1

Bazal hiicreli karsinom (deri) 1,0

Endometrioid adenokarsinom 1,0

2
1
Akciger adenokarsinomu 1 1,0
1
1

Papiller tiroid karsinomu 1,0

4.13 Renal Taslar:

Renal taglar, BT veya MRG raporlar1 ve hasta tibbi kayitlar1 temel alinarak
degerlendirildi. Toplam 97 hastanin 33’iinde (%34,0) renal tas saptanirken, 64 hastada
(%66,0) renal taga dair bulgu yoktu.

Tablo 23: Renal Taslari

Kategori Say1 (n) Yiizde (%)
Toplam hasta 97 100,0
Renal tas var 33 34,0

Renal tas yok 64 66,0

4.14 Renal Fonksiyon:

Her hasta i¢in serum kreatinin degeri, mevcut oldugunda renal goriintiileme ile
ayni tarihten; tarihler tam olarak uyusmadiginda ise ii¢ ay igerisindeki en yakin deger
kullanilarak elde edildi. Tahmini glomertiler filtrasyon hizi (¢GFR), CKD-EPI formiilii
ile hesaplandi. Renal replasman tedavisi (diyaliz veya bobrek nakli) alan hastalar, GFR
evrelemesi yerine RRT kategorisine dahil edildi. Hastalarin kronik bobrek hastaligi
(KBH) evrelerine dagilimi, KDIGO tanimlarina gore yapildi: Evre 1 (GFR >90), Evre 2
(GFR 60-89), Evre 3a (GFR 45-59), Evre 3b (GFR 30-44), Evre 4 (GFR 15-29) ve Evre
5 (GFR <15 veya RRT).

Ortalama serum kreatinin 1,62 mg/dL, medyan 1,10 mg/dL (aralik 0,6—7,3) olarak
bulundu. Ortalama GFR 66,6 ml/dk/1,73m?, medyan 69,9 ml/dk/1,73m? (aralik 8,3—
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125,4) idi. KDIGO evrelemesine gore dagilim su sekildeydi: 25 hasta Evre 1, 24 hasta
Evre 2, 10 hasta Evre 3a, 7 hasta Evre 3b, 8 hasta Evre 4, 8 hasta Evre 5 ve 15 hasta renal

replasman tedavisinde (RRT) idi.

Tablo 24: KBH Evreleri

KBH Evresi Say1 (n) Yiizde (%)
Evrel 25 25,8

Evre 2 24 24,7

Evre 3a 10 10,3

Evre 3b 7 7,2

Evre 4 8 8,2

Evre 5 8 8,2

Renal replasman tedavisi 15 15,5

4.15 Korelasyon Analizi:
4.15.1 GFR ve En Biiyiik Renal Kist Boyutu

Tahmini glomertiiler filtrasyon hizi (GFR) ile en biiyiik renal kist boyutu
arasindaki 1iligki Spearman korelasyon analizi kullanilarak degerlendirildi. Renal
replasman tedavisinde olan hastalar analizden harig tutuldu. Iliskiyi géstermek amaciyla

dogrusal trend cizgisi igeren sagilim grafigi olusturuldu.

GFR ve kist boyutu verileri mevcut olan 82 hastada korelasyon analizi yapildi.
Spearman korelasyonu, anlamli ancak zayif bir negatif iliski gosterdi (p = -0,23, p =

0,034).

Bu bulgular, daha biiyiik renal kistleri olan hastalarin daha diisiik bdbrek
fonksiyonuna sahip olma egiliminde oldugunu diisiindiirmektedir. Bununla birlikte,
korelasyonun giicii zayif olup, herhangi bir kist boyutu i¢in GFR degerlerinde belirgin
degiskenlik gozlenmistir. Ornegin, yaklasik 80 mm kist boyutuna sahip hastalarda GFR
degerleri 20 ile 80 mL/dk/1,73m? arasinda degismekteydi. Bu durum, yalnizca en biiyiik

kist boyutunun renal fonksiyon i¢in gii¢lii bir belirleyici olmadigini ortaya koymaktadir.
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GFR ile Renal Kist Boyutu Arasindaki Korelasyon
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Sekil 2: GFR ile Renal Kist Boyutu Arasindaki Korelasyon

4.15.2 Cinsiyetin Hepatik Kist Boyutu Uzerine Etkisi:

En biiyiik hepatik kist boyutlar1 erkek ve kadin hastalar arasinda karsilastirildi.
Hepatik kisti olmayan hastalar analizden hari¢ tutuldu. Veri dagilim1 Shapiro—Wilk testi
ile degerlendirildi. Veriler normal dagilim gostermediginden Mann—Whitney U testi
uygulandi. Sonuglar ortalama + standart sapma (SS), medyan ve interkuartil aralik (IQR)
olarak ifade edildi.

Analize hepatik kisti olan 27 erkek ve 53 kadin hasta dahil edildi. Erkeklerde
ortalama kist boyutu 32,3 £ 34,0 mm, medyan 20,0 [9,5-39,5] mm idi. Kadinlarda
ortalama kist boyutu 35,6 + 22,7 mm, medyan 30,0 [17,0-56,0] mm bulundu. Mann—

Whitney U testi, gruplar arasinda istatistiksel olarak anlaml bir fark gostermedi (U =
559,5, p = 0,113).

Bu sonuglar, en biiyiik hepatik kist boyutunun cinsiyetler arasinda anlamli bir
farklilik gostermedigini, ancak kadinlarda daha biiyiik kistlere dogru bir egilim oldugunu

diistindiirmektedir.
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Cinsiyete Gére En Blyik Hepatik Kist Boyutunun Dagilimi
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Sekil 3: Cinsiyete Gore En Biiyiik Hepatik Kist Boyutunun Dagilimi

4.15.3 Hepatik Kist Prevalansi ve Cinsiyet (Kategorik Analiz):

Hepatik kist varlig1 goriintiileme verilerine gore belirlendi. Cinsiyet erkek (E) ve
kadin (K) olarak gruplandirildi. Hepatik kist prevalansini cinsiyetler arasinda

karsilastirmak icin ki-kare bagimsizlik testi uygulandi.

Toplam 97 hastanin 80’inde (%82,5) hepatik kist saptandi. Prevalans, kadinlarda
(60 hastanin 53°1i; %88,3) erkeklere (37 hastanin 27’si; %73,0) kiyasla daha yiiksekti.
Ancak ki-kare testi, cinsiyet ile hepatik kist varlig1 arasinda istatistiksel olarak anlamli bir

iligki géstermedi (x> = 2,97, p = 0,085).

Tablo 25: Cinsiyete Gore Hepatik Kist Prevalansi ve Ki-Kare Testi

Cinsiyet Kist Pozitif (n) Kist Negatif (n) Toplam (n) Pozitif (%)

Kadin 53 7 60 88,3
Erkek 27 10 37 73,0
Toplam 80 17 97 82,5
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5. TARTISMA

Bu ¢aligma, Tiirkiye’de otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi (ADPKD)
olan bir hasta kohortunda 25 yillik bir donem boyunca renal ve ekstrarenal bulgularin
kapsamli bir degerlendirmesini sunmaktadir. Bulgular, hepatik kistlerin yiiksek
prevalansini, ekokardiyografide valviiler anormalliklerin baskinligin1 ve daha nadir ancak
klinik agidan 6nemli pankreatik kistler, herniler, divertikiilozis, maligniteler ve serebral
anevrizmalar gibi Ozelliklerin varlifin1 ortaya koymaktadir. Bu sonuglar birlikte ele
alindiginda, ADPKD’nin sistemik dogasmni vurgulamakta ve hasta bakiminda

multidisipliner degerlendirmenin 6nemine dikkat ¢ekmektedir.

Onceki raporlarla uyumlu olarak, hepatik kistler en sik goriilen ekstrarenal bulgu
olup, kohortun beste dordiinden fazlasini etkilemistir. Bu prevalans, eriskin ADPKD
poplilasyonlarinda %75-90 oranlarin1 bildiren uluslararasi calismalarla ortiismektedir;
ancak bizim medyan kist boyutumuz, 6zellikle ileri yas kadinlarda daha agir polikistik
karaciger hastaligini tanimlayan serilere kiyasla daha miitevazidir (23). Daha 6nceki
literatiir, kadinlarda baskinlik ve hormonal etkileri vurgularken, bizim verilerimiz hepatik
kist boyutu veya prevalansinda istatistiksel olarak anlamli bir cinsiyet farki
gostermemistir. Bununla birlikte, kadinlarda daha biiylik kistlere yonelik sayisal bir
egilim gozlenmistir (26). Bu bulgu, hormonal ve genetik faktorlerin rol oynayabilecegini,

ancak kist ylikiinii tek basina belirlemedigini diisiindtirmektedir.

Pankreatik kistler hastalarin %6,2’sinde saptanmis olup, bu oran MRG temelli
kohortlara gore daha diisiik, ancak karma goriintileme modalitelerine dayanan
caligmalarla uyumludur (29). Kohortumuzdaki kii¢iik boyutlart ve asemptomatik
ozellikleri, pankreatik kistlerin ADPKD’de klinik olarak anlamli morbiditeye nadiren yol
actigina dair mevcut anlayis1 pekistirmektedir. Diisiik prevalans, hem gercek nadirligi
hem de hedeflenmemis abdominal goriintiilemenin sinirli duyarliligini yansitiyor olabilir.
Benzer sekilde, herniler hastalarin %7,2’sinde saptanmis olup, diyaliz bagimli veya
cerrahi olarak degerlendirilen popiilasyonlarda bildirilen %2045 oranlarindan diistiktiir
(36). Kohortumuzda goreceli olarak daha disiik siklik, ileri derecede abdominal
distansiyonu veya daha once periton diyalizi 6ykiisii olan hasta oraninin diisiik olmasina

bagli olabilir.

Kohortumuzda mitral, aort ve trikiispit yetersizlikleri sirasiyla %82,8, %39,7 ve

%70,7 prevalans ile degerlendirilen hastalarin ¢ogunlugunu etkilemistir. Bu oranlar,
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Hossack ve ark.’nin mitral, aort ve trikiispit yetersizliklerini sirastyla %31, %8 ve %15
oraninda bildirdigi klasik ekokardiyografi serisi gibi erken donem ¢alismalardan belirgin
sekilde yiiksektir (32). Bu farklilik muhtemelen tanisal duyarliliktaki degisiklikleri
yansitmaktadir; modern ekokardiyografi, 6nceki ¢alismalarda saptanamayacak diizeyde
trivial yetersizlikleri dahi ortaya koyabilmektedir. Bununla birlikte, klinik 6nem sinirl
kalmaktadir; zira kohortumuzda gozlenen anormalliklerin biiyiik ¢ogunlugu hafif ve

asemptomatik olup, mevcut literatiirle uyumludur.

Diger ekstrarenal bulgular daha az siklikta go6zlendi. Degerlendirilebilen
hastalarin %3,5’inde divertikiilozis saptandi; bu oran, Bati kohortlarinda bildirilen
%20’ye varan oranlardan daha disiiktiir (35). Bu durum, diyet ve ¢evresel faktorlerdeki
farkliliklar1 ya da retrospektif tasarim ve mevcut kolonoskopi/goriintiilleme kayitlarina
dayali olmanin getirdigi yetersiz tespiti yansitabilir. Serebral anevrizmalar,
norogdriintiilleme yapilan iki hastada belgelenmis olup her ikisi de pozitiftir; bu,
semptomatik veya yiiksek riskli bireylerde hedefe yonelik taramanin yiiksek verimini
ortaya koyarken sistematik olmayan degerlendirmenin sinirliliklarini da gostermektedir.
Malignite, hastalarin %8,2’sinde saptanmis olup, tip acisindan heterojenlik gostermekte
ve renal hiicreli karsinom ile sinirli degildir. Daha 6nceki ¢alismalar, 6zellikle ESRD veya
transplant popiilasyonlarinda ADPKD’de hafif artmis bir kanser riski olabilecegini 6ne
stirse de, bizim bulgularimiz rutin hastalik-spesifik taramay1 desteklemeksizin dikkatli

izlemin gerekliligini vurgulamaktadir.

Renal bulgular da 6nemli bir baglam sunmaktadir. Kist boyutu ile glomeriiler
filtrasyon hiz1 arasindaki negatif korelasyon istatistiksel olarak anlamli olsa da zay1fti; bu
durum, tek bir kist boyutunun renal fonksiyon i¢in biyobelirte¢ olarak sinirli 6ngorii
giictinii vurgulamaktadir. Bu gozlem, en biiyiik kist boyutundan ziyade toplam bobrek
hacmini renal sonuglarin iistiin bir Ongoriiciisii olarak dogrulayan dnceki caligmalarla
tutarlidir. Bununla birlikte, ters yonlii iliski, kist yiikii ile fonksiyonel bozulma arasindaki

baglantiy1 pekistirmektedir.

Bu ¢alismanin birkag gii¢lii yonii bulunmaktadir; bunlar arasinda nispeten genis
tek merkezli kohort, goriintiileme ve ekokardiyografinin sistematik olarak gdzden
gecirilmesi ve ¢esitli ekstrarenal bulgularin dahil edilmesi sayilabilir. Bununla birlikte,
baz1 kisithliklar da g6z oniinde bulundurulmalidir. Retrospektif tasarim, ozellikle aile

oOykiisti, divertikiilozis ve serebral anevrizmalarla ilgili eksik veya tamamlanmamais veri
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olasiligim1 beraberinde getirmektedir. Hastalar arasinda kullanilan goriintiileme
modaliteleri farklilik gdstermis olup, bu durum kii¢iik kistlerin veya ince lezyonlarin
duyarliligini etkilemis olabilir. Genetik verilerin mevcut olmamasi, genotip-fenotip
korelasyonlarinin yapilmasini engellemistir. Son olarak, tek merkezli tasarim, sonuglarin

daha genis popiilasyonlara genellenebilirligini sinirlayabilir.
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6. SONUC

Bu ¢alismada, ADPKD’1i 97 hastanin 25 yila kadar uzanan verileri incelenmis ve
en sik ekstrarenal bulgu olarak hepatik kistler belirlenmistir. Ayrica mitral, aort ve
triklispit  yetersizlikleri yiiksek oranda goriilmiis, pankreatik kistler, herniler,
divertikiilozis, serebral anevrizmalar ve maligniteler daha diisiik siklikta izlenmistir.
Renal kist boyutu ile bobrek fonksiyonu arasinda zayif ancak anlamli bir negatif
korelasyon saptanmis, bunun tek basina giiclii bir belirleyici olmadig1 ortaya konmustur.
Kaplan—Meier analizi, hastalarin biiyilk ¢ogunlugunun takip siliresince yasamini
stirdiirdiigiinii ortaya koymustur. Sonu¢ olarak, ADPKD’nin yalnizca bobrekleri degil,

birgok organ sistemini etkileyen heterojen bir hastalik oldugu dogrulanmustir.
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