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Turner Sendromlu bir olguda
atnali bobrek ve izole Ureteropelvik darlik

Talat YURDAKUL, Mustafa Okan ISTANBULLUOGLU, Mehmet Mesut PISKIN

Selcuk Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Uroloji Anabilim Dali, KONYA

OZET

Atnali bébrek renal flizyon anomalileri igcinde en sik gérdlenidir. Toplumda % 0.25 oraninda gérdildr. Kromozorm
anomalileri ile birlikte gérilebilir. Turner sendromunda en sik gdrilen renal anomali atnali bébrektir.

Atnali bébreklerde (ireter obstriiksiyonuna baglh hidronefroz, sik liriner sistem infeksiyonu, lomber adgr, tekrarlayan
tag olusumu gibi komplikasyonlar gdriilebilir. Bu ytizden obstriksiyon endoskopik veya agik cerrahi ydntemierle
diizeltiimelidir. Turner sendromiu bir olguda atnall bébrek ve izole (reteropelvik darlik nedeniyle gelismis hidrone-
froz olgusu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Turner sendromu, atnali bébrek, lreteropelvik darlik, pyeloplasti.
SUMMARY

Case Report: A Turner Syndrome case with horseshoe kidney and isolyted ureteropelvic junction
obstruction

Horseshoe kidney is the most common type of renal fusion malformation. The incidence rate is % 0.25 in public.
This malformation may accompany to the chromosomal abnormalities. The most frequent renal abnormality in
Turner syndrome is horseshoe kidney. There might be seen complications such as hydronephrosis, frequent uri-
nary tract infections, lumber pain and recurrent stone formation due to ureteral obstruction. So that obstruction
should be corrected by endoscopic and surgical methods. We present a horseshoe kidney case with hydronephro-
sis due to isolated ureteropelvic junction obstruction in a patient who has turner syndrome.

Key Words: Turner syndrome, horseshoe kidney, ureteropeivic junction obstruction, pyeloplasty.

Tumer sendromu X kromozomunun tam kaybi veya OLGU SUNUMU
kisa kolunun kismi monozomisi nedeniyle meydana Atnali bdbrege bagll sad bébrekte hidronefroz
gelen, multisistem organ anomalilerinin gdéraldigi bir tanisiyla 4 yildir baska bir merkezde takip edilen
hastaliktir. Renal anomaliler siktir ve en gok atnall Turner sedromlu 22 yasinda kadin hasta kiinigimize
bébrek anomalisi gérilar (1) bogir agrisi yakinmasi ile basvurdu. Anamnezinde
Atnal bébrek anomalisi bébreklerin genellikle alt primer amenore olan hastanin karyotip analizi 45 XO
pollerinin birlesmesiyle olusan, en sik gorilen renal idi. Dért yil énce yapilan intravendz tirogramda atnali
fizyon anomalisidir. Ureterin pozisyon anomalileri, bébrede ait tipik gérinim vardi. Sag tarafta nefro-
istmusun Uretere basisi ve aberan damarlar gram ve pyelogram fazlari gecikmis olup 90. dakika-
nedeniyle hidronefroz sik gézlenmektedir (1,2) da alinan grafide, sag hoébrek hidronefrotik
22 yasinda Turner sendromlu, atnali bébrek goriniimde ve sag Ureter goriilmemekteydi.
anomalisi ve sag hidronefroz nedeniyle opere edilen Fizik muayenede Turner sendromuna ait; boy
bir hasta sunulmustur. kisalgl, yele boyun, dislk sag¢ c¢izgisi, metakarpal
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kemiklerde kisalik, el ve ayaklarda sislikler, bir-
birinden uzak meme uclar ve epikantus tespit edildi.
Genital muayenede pubis killanmasinin, meme ve
cinsel organ gelisiminin yetersiz oldugu gézlendi.

Tam idrar tetkiki ve serum Ure, kreatinin degerleri
normaldi. Urogramda sag bébrek hidronefrotikti ve
190. dakikada alinan gériintiide de sag Ureter gérin-
tilenemiyordu. (Sekil 1). Operasyonda anterior
subkostal retroperitoneal girisimle atnali bébrek
ortaya konuldu. Sag b&brekte ileri derecede (yaklasik
180 derece) rotasyon anomalisi oldugu, treterin la-
teral gikish oldugu gozlendi (Sekil 2). Aberran damar
basisi olmadigi da gbzlenen hastaya dismembered
pyeloplasti operasyonu uygulandi. Postoperatif 3.
ayinda yapilan retrograd pyelografide (Sekil 3) sag
bébrekteki (reteropelvik (U-P) bdlgenin normal
oldugu gbzlendi.

TARTISMA

Tumer sendromlu hastalarda atnali bdbrek, gift
toplayici sistem, ektopik bébrek, Greter darliklan gibi
renal anomaliler siktir. Degisik serilerde Turner
sendromlu hastalarda renal anomali sikhgi % 40-59
arasinda bildiriimigtir (1). Chang ve arkadaglan 54
Turner sendromlu hastada 21 renal anomali bildir-
miglerdir (3). Lippe ve arkadaglar ise 141 Turner
sendromlu hastanin 47'sinde renal anomali
bildirmislerdir (4). Birgok seride en sik gézlenen renal
anomali atnall bébrek anomalisi olarak bildirilmistir.
Turner sendromlu hastalarda yiiksek oranlarda renal
anomali gérildiginden, tim Turner sendromlu
hastalarda Griner sistem taranmalidir (1). Uriner sis-
temin taranmasi icin ilk 6nce renal ultrasonografi
tetkiki yapimali, Griner sistem anomalileri tespit
edilen veya Uriner semptomlari olan hastalarda ileri
tetkiklere (Intravendz Pyelografi, Renal Sintigrafi, vb.)
bagvurulmahdir (1-3).

Atnali bébrek, bébreklerin embriyolojik geligimler:

esnasinda yukar dogru gbc¢ ederlerken metanefrcz
fazinda alt pollerinin birlesmesi ile olusur. Atnali
bébreklerin yukar dogru gégleri ve rotasyonlar tam
olamaz bu ylzden hdbreklerin pelvisi éne dogru
bakar pozisyondadir (2,5). Hatta bizim vakamizda
6nde beklenen pelvis laterale bakmaktaydi.
Atnali bdbrekte hidronefroz istmus veya aberan
damarlann basisiyla (Fraley sendromu) ya da bizim
vakamizda oldugu gibi izole U-P darlik nedeniyle
olmaktadir (2,5).

Bizim vakamizda oldugu gibi atnali bobrekte
hidronefroz nedeninin izole U-P darlik olmasi oldukga
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seyrektir. Nitekim Lippe ve arkadaslar, renal malfor-
masyon tespit ettikleri Turner sendromliu 47 olgunun
4'Gnde izole U-P darlik oldugunu bildirmiglerdir. (4)
Vakamizda izole U-P darlik tanisi treter segmentinin
histopatolojik incelemesinde fibrozisle uyumlu olarak
bag dokusunda artis ve degisici epitelle doseli Greter
dokusu gdzlenmesi ile dogrulanmistir.

Atnali bébreklerde U-P darlhig dizeltmek igin
yapilan operasyonlarda pyeloplasti tekniklerinden biri
secilmeli ve gerekli gorillirse bébreklerin aksini
diizeltmek icin istmektomi-nefropeksi operasyonu
uygulanmalidir. Decter'a gore bizim vakamizda uygu-
ladigimiz gibi dismembered pyeloplasti teknigi tercih
edilmelidir. Bu teknik Ureterin mobilizasyonu icin
daha faydaldir (6).

Biz vakamizda Uretere basi yapmadigi ve agnyi
Onlemede faydasiz oldugu igin istmektomi yapmadik.
Nitekim agrinin giderilmesi igin yapilan istmektomiler-
den Glenn'in 10 yillik takipleri sonunda higbir has-
tanin fayda gérmedigi belirtilmistir (7).

Sonu¢ olarak atnall bobrek ireter obstriiksiy-
onuna siklikla yol agmakta veya olgumuzda oldugu

Sekil 1. Preoperatif irogram (190. dakika)



ciit :18 Turner sendromunda atnali bébrek ve
Sayr : 2 izole dreteropelvik darlik

Sekil 3. Post operatif 3. ayda cekilen retrograd pyelografi
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gibi izole Ureter obstriksiyonlar ile birlikte bulun-
abilmektedir. Bu durum gesitli komplikasyonlara yol

acacagindan

zaman kaybetmeden muidahale

KAYNAKLAR

1.

2,

Ranke MB. Turner Syndrome A Clinical Overview.
Pharmacia and Upjohn ed. 1997; 4-15

Bauer SB, Perlmutter AD, Retik AB. Anomalies of the
upper tract: Chapter 34; Walsh PC. Retik AB, Stamey
TA. Vaughan ED, editors. Campell's Urology, 6th ed.
Philadelphia W.B. Saunders co. 1992:1376-61

Chang P, Tsau YK, Tsai WY, Tsai WS, Hau JW,
Hsiao PH, Lee JS. Renal malformations in children
with Turner's syndrome; J Formos Med Assoc
2000;99(10): 796-8

Lippe B, Geffner ME, Dietrich RB, Boechat MI,
Kangarloo H. Renal malformations in patients with
Turner syndrome: imaging in 141 patients; Pediatrics
1998:82(6):852-6

126

T. Yurdakul, M. Okan Istanbulluogiu, M. Mesut Pigkin

edilmeli, obstritksiyon dizeltilmelidir. Obstriksiyonun
sebebine operasyon sirasinda karar verilmeli ve
midahale o sebebe gdére planlanmalidir.

McAnnich JV. Disorders of the kidney: In: Emil A,
Tanagho, Jack W. McAnnich, editors. Smith's General
Urology, 15th ed. Appleton and Lange 19€5;33;581-3
Decter RM. Renal fusion and ectopia; Sam D.G.
Editor-in-chief, Glenn's Urologyc Surgery 5th;
Lippincot-Raven Pub. Philadelphia 1988:85;699-707
Glenn JF. Analysis of 51 patients with horseshoe kid-
ney. N Eng J Med 1959; 261:684





