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oz

Amag: Fetal Uriner sistem anomalilerinin anoploidi ve ek yapisal malformasyonlarla iligkisini ortaya koymak, prenatal dénemde konan 6n tanilari
postnatal dénem sonuclari ile karsilagtirmaktir.

Yontemler: 2016-2019 yillari arasinda klinigimizde fetal driner sistem anomalisi tanisi alan 282 olgu ¢alisma kapsaminda degerlendirildi. Gebeliklere
ait yas, gebelik haftasi, gravida, parite, fetal cinsiyet, anomalinin tipi, ek anomali varligi, prenatal tani yéntemi, fetal karyotip sonucu, terminasyon
durumu ve postnatal sonuglar kayit edildi.

Bulgular: Fetal riner sistem anomalileri arasinda ilk sirada hidronefroz (HN) yer almaktaydi. Uriner sistem anomalilerine eslik eden konjenital
malformasyonlar incelendiginde %26,4 ile santral sinir sistemi anomalileri en sik gruptu. Ek anomaliler ile en sik birliktelik gosteren Uriner sistem
anomalileri; bilateral renal agenezi (%50), bilateral multikistik displastik bobrek (%50) ve ekstrofia vezikaydi (%50). Karyotip sonuglarina bakildiginda
olgularin %26'sinda trizomi, %4'inde PKHD1 ve %2'sinde triploidi izlendi. Karyotip sonucuna gére normal karyotipli grup ve trizomili grup
karsilastirildiginda, ek anomalilerin varligi (p=0,004), bilateral HN (p=0,012) ve terminasyon sonuglari (p=0,002) arasindaki fark istatistiksel olarak
anlamli bulundu. Konsey karari ile %6,7 olguya terminasyon uygulandi. Postnatal dénemde pediatrik cerrahi kliniginde/polikliniginde takip edilebilen
olgularin orani %34,6 olup, bu olgularin %38,2'sine cerrahi girisim uygulandi.

Sonug: Genis bir klinik spektruma sahip olan Uriner sistem anomalilerinin multidisipliner bir yaklasim ile gerek prenatal dénemde gerekse postnatal
dénemde uygun tani, takip ve tedavisi blylk dnem tasimaktadir.

Anahtar kelimeler: Hidronefroz, karyotip, polikistik bébrek, prenatal tani, trizomi

ABSTRACT

Objective: To evaluate the relationship of fetal urinary system anomalies with aneuploidy and additional structural malformations, to compare the
preliminary diagnoses made in the prenatal period with the results of the postnatal period.

Methods: Two hundred eighty-two cases diagnosed as fetal urinary system anomaly in our clinic between 2016-2019 were evaluated within the scope
of the study. Age, gestational week, gravida, parity, fetal gender, type of anomaly, presence of additional anomaly, prenatal diagnosis method, fetal
karyotype result, termination status and postnatal results were recorded.

Results: Hydronephrosis (HN) was in the first place among fetal urinary system anomalies. When congenital malformations accompanying urinary
system anomalies were examined, central nervous system anomalies were the most common group with 26.4%. Urinary system anomalies, which are
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most frequently associated with additional anomalies; bilateral renal agenesis (50%), bilateral multicystic dysplastic kidney (50%) and extrofia vesica

(50%). Considering the karyotype results, trisomy was observed in 26% of the cases, PKHD1 in 4% and triploidy in 2%. According to the karyotype

result, when the group with normal karyotype and trisomy group was compared, the difference between the presence of additional anomalies

(p=0.004), bilateral HN (p=0.012) and termination results (p=0.002) was found statistically significant. The rate of cases followed in pediatric surgery

clinic/outpatient clinic in the postnatal period is 26% and 38.2% of these cases have undergone surgical intervention.

Conclusion: Appropriate diagnosis, follow-up and treatment of urinary system anomalies that have a broad clinical spectrum, with a multidisciplinary

approach, are of great importance in both the prenatal period and the postnatal period.

Keywords: Hydronephrosis, karyotype, polycystic kidney, prenatal diagnosis, trisomy

GIRiS

Konjenital Griner sistem anomalileri, bobrek, Ureter, mesane
ve Uretranin yapisal ve fonksiyonel malformasyonlarini kapsar.
Glnumuzde kullanilan ileri teknoloji ultrasonografi cihazlari ile
bu anomalilerin bircogunun prenatal dénemde tespit edilmesi
mimkin hale gelmistir (1). Bébrek ve Griner sistemin konjenital
anomalileri (CAKUT), dogum &ncesi donemde tespit edilen tim
anomalilerin yaklasik %20-30'unu olusturur (2). Canli veya 6l
dogmus bebeklerde toplam CAKUT orani ise 1.000 dogumda
yaklasik 0,3 ile 1,6 arasindadir (3). Fetal bobrek mezoderm
tabakasindan gelisir ve embriyogenezin 26. glininde baslayan
slire¢ pronefroz, mezonefroz ve metanefroz asamalarini gegirir.
Metanefroz bdbrek gelisiminin  son  asamasidir, metanefrik
mezenkim ve Ureter tomurcugundan olusur, 6-10 haftalar arasinda
fonksiyon gérmeye baslar. Fetal idrar Uretimi ise embriyogenezin
9. haftasinda kaudal
pozisyonundan go¢ ederek sakral somitlerin karsisinda pelvise

baglar. Metanefroz, baslangictaki
yerlesir, embriyogenezin 8. haftasinda ise lomber bdlgedeki
kalici yerine ulagir. Mesane ve Uretra, Grogenital sinisten gelisir
(4). Fetal Uriner sistem anomalileri sinyal ve transkripsiyon
faktorlerini kodlayan genlerdeki kusurlardan veya monogenik
anormalliklerden kaynaklanabilir (5,6). Bazi  malformasyonlar
multiorgan anomalilerinin eslik ettigi sendromlar ile beraber
gorilse de olgularin ¢cogu non-sendromiktir. Ayrica prenatal
dénemde teratojenlere maruziyet gibi cevresel faktérlerde bobrek
morfogenezini bozarak CAKUT'ye neden olabilmektedir (7,8).

Uriner sistem anomalileri sadece mevcut sistemi etkilemekle
kalmayip baska fetal fonksiyonlara da etki edebilmektedir. Bu
anomalilerin bazilar oligohidramniosa ve bunun sonucunda
fetal pulmoner hipoplazi, yiz deformiteleri ve ekstremite
kontraktiirlerine  neden  olabilmektedir.  Uriner  sistem
anormalliklerinin  cogu ilerleyicidir, intrauterin veya postnatal
periyotta uygulanan tedavi yontemleri ile fonksiyonel geri
déntstim mimkin olabilmektedir (9,10). Bu sebeple Uriner sistem
anomalilerinin prenatal tanisi;; dogum zamanlamasi, yeri ve seklinin
belirlenmesinde énemli rol oynamaktadir.

Calismamizda amacimiz fetal driner sistem anomalilerinin sikligini
belirlemek, andploidi ve ek yapisal malformasyonlarla iligkisini
ortaya koymak ve prenatal dénemde konan tanilari postnatal
dénem sonuclari ile karsilagtirmaktir.

YONTEMLER

Bu calismada, Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi,
Perinatoloji Klinigi'nde, 1 Ocak 2016-31 Haziran 2019 tarihleri
arasinda, fetal anomali taramasi veya rutin obstetrik ultrason
incelemesi sirasinda, fetal Uriner sistem anomalisi saptanan
282 olgu retrospektif olarak degerlendirildi. Fetal Griner sistem
anomalisi saptanan tim gebelere ait yas, gebelik haftasi, gravida,
parite, fetal cinsiyet, anomalinin tipi, ek anomali varligi, prenatal
tani yontemi, fetal karyotip sonucu, terminasyon durumu ve
postnatal sonuglar kayit edildi. Uriner sistem anomalileri renal
agenezi, hidronefroz (HN), multikistik displastik bébrek (MKDB),
polikistik bobrek (PKB), ektopik bobrek, toplayici sistemin
duplikasyonu, megasistis ve posterior Uretral valv (PUV) olarak alt
gruplara ayrildi. Fetal HN tanimlamak ve derecelendirmek icin en
cok kabul goren renal pelvik cap (RPD) skorlama sistemi kullanild,
buna gore transvers planda renal pelvis 6n-arka cap dlcimu icin
32. gebelik haftasina kadar 4 mm, 33 ve Uzeri gebelik haftasinda 7
mm sinir deger olarak belirlendi. Prenatal dénemdeki takiplerinde
spontan rezollUsyona ugrayan HN olgular ¢alisma disi birakildi.
Prenatal tani amaci ile karyotipleme yapilacak olan her aileye islem
6ncesinde genetik danismanlik verildi. Olgulara, genetik tan
amagl koryon villus éreklemesi (KVO), amniyosentez (AS) veya
kordosentez (KS) uygulandi. Karyotipleme igleminin yapilis sekli ve
olasi komplikasyonlari hakkinda ailelere yazili ve s6zIu bilgi verildi,
aydinlatilmis onamlari alindi. Girisimler ultrasonografi esliginde
yapildi. Andploidisi olan veya yasamla bagdasmayacak yapisal
malformasyonu bulunan fetlsler perinatoloji, pediatrik cerrahi
ve tibbi genetik doktorlarindan olusan konseyde degerlendirildi
ve ailelere gebeligin terminasyonu secenedi sunuldu. Postnatal
dénemde yenidoganin degerlendirilmesi cocuk cerrahisi doktorlari
tarafindan dogumdan sonraki ilk 7 giin icerisinde yapildi.

Calisma icin Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Etik
Kurulu'nun 2019/28 sayili karari ile gerekli etik kurul izni alindi.

istatistiksel Analiz

Calismada istatiksel veri kaydetme ve hesaplama amaciyla SPSS
24 Version (IBM Corp., SPSS Statistics for Windows, Version 24.0.
Armonk, NY.) kullanildi. Sayisal degiskenlerin normal dagilima
uygunlugu Kolmogorov-Smirnov testi ile sinandi. Kategorik
degiskenler frekans ve yizde, sayisal degiskenler ortalama ve
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standart sapma veya medyan ve minimum-maksimum degerleri
kullanilarak belirlendi. ki kategorik degisken arasindaki iligki ki-
kare testi ile arastirldi. Bagimsiz degiskenler Mann-Whitney U
testi ile karsilastinldi. Calisma %95 given araliginda yuratdldd.
P<0,05 degeri istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

BULGULAR

Calisma grubunu, fetal Uriner sistem anomalisi saptanan 282
gebe olusturdu. Calismaya dahil olan gebelerin ortalama yas
30, fetal Griner sistem anomalisi tanisi konan ortalama gebelik
haftasi 23. hafta, fetal cinsiyet; 158 erkek (%56), 117 disi (%41,4)
ve 7 tanimlanmamis (%2,5) olarak bulundu. Tablo 1'de olgularin
demografik ézellikleri gosterilmektedir.

Fetal Uriner sistem anomalileri arasinda ilk sirada HN yer
almaktaydi. Yuz doksan sekiz gebede (%70,2) fetal HN goézlenirken,
bunlarin 112'si (%39,7) unilateral, 86'si (%30,5) ise bilateraldi. Diger

Tablo 1. Demografik veriler

Yas 30+5,4
Gravida 3+0,6
Parite 1+0,3

23,2+5,6
117/158/7 (%41,4, %56, %2,5)

Tani konan gebelik haftas
Fetal cinsiyet, F/M/T*, n (%)

*F: female, M: male, T: tanimlanmamig
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gebelerin 15'inde (%5,3) unilateral MKDB, 2'sinde (%0,7) bilateral
MKDB, 8'inde (%2,8) unilateral renal agenezi, 4'inde (%1,4)
bilateral renal agenezi, 5'inde (%1,8) PKB, 16'sinda (%5,7) ektopik
bobrek, 14'inde (%5) toplayici sistemin duplikasyonu, 15'inde
(%5,3) megasistis, 2'sinde ekstrofia vesica (%0,7) ve 3 tanesinde
(%1,1) PUV bulunmaktaydi (Tablo 2). PUV tanili fetistn ultrason
gérintiisii Resim 1'de sunuldu. Uriner sistem anomalilerine eslik
eden diger anomaliler incelendiginde 14 (%26,4) olguda santral
sinir sistemi anomalileri, 13 (%24,5) olguda fetal kardiyovaskuiler

sistem anomalisi ve 7 olguda (%13,2) gastrointestinal sistem

13.08.2020 16:17:56

Resim 1. Posterior Uretral valv tanili fetiisiin ultrason gérintusu

Tablo 2. Fetal iiriner sistem anomalilerinin ve eslik eden anomalilerin dagilimi

Uriner sistem anomalileri n
Unilateral hidronefroz 112
Bilateral hidronefroz 86
Unilateral MKDB 15
Bilateral MKDB 2
Unilateral renal agenezi
Bilateral renal agenezi
PBH
Ektopik bobrek 16
Toplayici sistemin duplikasyonu 14
Megasistis 15
Ekstrofia vesica 2
Posterior uretral valv 3

282
Eslik eden anomaliler n
SSS 14
KVS 13
GIS 7
Yiz
iskelet displazileri
Tek umblikal arter

53

% Ek anomali (n) Ek anomali (%)
39,7 23 20,5
30,5 17 19,8
5,3 3 20
0,7 1 50
2,8 3 37,5
1,4 2 50
1,8 1 20
57 = i
5 B, B,
53 2 13,3
0,7 1 50
1,1 - -
100 53 -

%

26,4

24,5

13,2

9,5

9.5

16,9

100

MKDB: multikistik displastik bobrek, PBH: polikistik bobrek hastaligi, SSS: santral sinir sistemi, KVS: kardiyovaskdler sistem, GIS: gastrointestinal sistem
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anomalileri en sik kargilagilan gruplardi (Tablo 2). Ayrica ek
anomaliler ile en sik birliktelik gdsteren Uriner sistem anomalileri;
bilateral renal agenezi (%50), bilateral MKDB (%50) ve ekstrofia
vezikaydi (%50) (Tablo 2). Diger organ anomalilerine ek olarak 7
olguda (%13,2) anhidramnios gelisti.

Otuz yedi olguya AS, 8 olguya koryon villis biyopsisi ve 5 olguya
KS olmak Uzere toplam 50 olguya (%45,9) karyotipleme islemi
uygulandi. Elli dokuz hasta (%54,1) ise Onerilmesine ragmen
karyotipleme islemi yaptirmayi reddetti. Karyotip sonuglarinin 34
(%68) hastada normal oldugu izlendi. Bir olguda triploidi (69XXX),
iki olguda ise PKHDT geni porzitif saptanmis olup geri kalan
anoploidilerin tamamini trizomiler olugturmaktaydi ve 13 (%26)
hastada trizomi mevcuttu (Tablo 3). PKHD1 olan fetisin ultrason
gorintist Video 1'de gosterildi.

Karyotipleme teknigi n %
AS 37 74
KvO 8 16
KS 5 10
50 100
Karyotip sonucu n %
Normal 34 68
Trizomi 21 8 16
Trizomi 18 2 4
Trizomi 13 2 4
Trizomi 16 1 2
Triploidi (69XXX) 1 2
Diger (PKHD1) 2 4

50 100

AS: amniyosentez, KVO: karyon villus 6rneklemesi, KS: kordosentez
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Karyotip goére normal ve trizomili  gruplar
karsilagtinldiginda, terminasyon ve bilateral HN agisindan gruplar
arasindaistatistiksel olarak anlamli fark bulundu (p=0,002, p=0,012)
(Tablo 4). Karyotip sonucu trizomi saptanan olgularda baglica %46,2
santral sinir sistemi anomalisi ve %23,1 KVS anomalisi olmak Uzere
ek anomaliler izlendi. Karyotipi trizomi olan olgularin 2'si (%15,4)
izole Uriner sistem anomalisine sahipti, diger 11 (%82,4) hastada
ise ek anomaliler mevcuttu. Karyotip sonucu normal veya trizomi
olan olgularda ek anomalilerin varligina bakildiginda aradaki fark

istatistiksel olarak anlamliydi (p=0,004) (Tablo 4).

sonucuna

Uriner sistem anomalisi saptanan fetiislerin; 10’unda yapilan
karyotipleme islemi sonucunun andploidi gelmesi sebebiyle,
4'ine bilateral renal agenezi sebebiyle ve 5'inde karyotip
sonucunun normal olmasina ragmen eslik eden diger sistem
anomalileri sebebiyle, toplam 19 olguya (%6,7) perinatoloji
konseyi karariyla terminasyon islemi uygulandi (Tablo 5). Karyotip

Karyotip teknigi n %
AS 11 57,9
KVO 4 21
Yapilmayan 4 21
19 100
Karyotip sonucu n %
Normal karyotip 5(1%) 33,3
Tr-21 5 83
Tr-18 2 13,3
Tr-13 1 6,7
Tr-16 1 6,7
Triploidi (69XXX) 1 6,7
15 100

*PKHD1 (+) olgu, AS: amniyosentez, KVO: karyon villus drneklemesi

Normal karyotip grubu (n=34)

Yas 30,9+6,05
Gestasyonel hafta 19+3
Terminasyon 5

Ek anomali varligi 1
Anomali -

- Unilateral hidronefroz 10

- Bilateral hidronefroz 13

- Megasistis 5

- Unilateral MKDB 2

- Bilateral MKDB 1

- Bilateral renal agenezi 1

- Ektopik bobrek 1

- Toplayici sistemin duplikasyonu 1

- Ekstrofia vezika -
*p<0,05, MKDB: multikistik displastik bobrek

Trizomi grubu (n=13) p*
30,151 0,667
21+6 0,165
9 0,002
5 0,004
4 0,109
3 0,012
5 1

/
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sonucu andploidik gelen 4 olguda ise ailelerin karari ile gebelikler
devam etti.

Postnatal dénemde pediatrik cerrahi kliniginde/polikliniginde
takip edilebilen olgu sayisi 82 olup, terminasyona giden olgular
cikanildiginda oran %34,6'dir. Takip sirasinda HN'li olgularin 21'i
spontan geriledi, 19 olgu VUR tanisi alirken bunlardan 9'u opere
edildi, 14 olgu treteropelvik bilegskede darlik, 2 olgu PUV ve 1 olgu
ureterovezikal obstriksiyon sebebiyle cerrahi midahale gecirdi,
11 olgunun takibi ise devam etmektedir. Prenatal dénemde
unilateral MKDB tanisi alan olgularin 8 tanesi postnatal dénemde
kontrole geldi ve bu olgularda tani dogrulandi. Prenatal unilateral
renal agenezi tanili olgularin, postnatal dénemde 6'sinda kontrol
yapilabildi ve hepsinde tani dogrulandi. Alti olguda ektopik
bébrek, 2 olguda toplayici sistemin duplikasyonu, 1 olguda ise
PUV tanisi dogrulandi ve PUV tanili olgu opere edildi.

TARTISMA

Fetal HN, %0,6-4,5'inde
ultrasonografide yaygin olan bir bulgudur ve olgularin %20-40"

gebeliklerin izlenen, antenatal
bilateraldir (11). Calismamizda bilateral HN'li olgularin orani %43
olup literatir ile uyumludur. Fetal HN olgularinin cogu, klinik
olarak iyi huylu ve gecicidir. Gegici HN, olgularin %41-88'inde
gorillr, erken dénemde Ureteropelvik bileskede gegici darlik
ile iligkilidir ve fetiis olgunlastikca dizelir (12). Onemli patolojisi
olan tim yenidoganlar tanimlayabilen, gegici/fizyolojik HN'li
bebekleri ise haric tutabilen hicbir kriter tanimlanamamustir. ikinci
trimesterde disuk bir esik deger (RPD >4 mm) CAKUT'li bebeklerin
saptanmasinda daha fazla duyarliida sahip olsa da gereksiz
testlere tabi tutulacak, bobrek hastaligi olmayan cok sayida
olguyu icerecektir. Ayrica RPD gebelik haftasindan, fetal mesane
distansiyonundan ve maternal hidrasyondan etkilenebilmektedir.
2005 yilinda 74 fetal HN'li olguyu iceren calismada (13) olgularin
%74'inde postnatal dénemde spontan rezollsyon izlenmis olup
bu oran calismamizda unilateral HN olgulari igin %56,5, bilateral
HN olgular icin %46,2 olarak bulundu. HN olgularinda; HN'nin
siddeti, unilateral veya bilateral olmasi, iliskili renal ve extrarenal
anomalilerin varligi, gebelik yasi ve amniyotik sivi durumunun
degerlendirilmesi postnatal stirece dair daha fazla fikir verebilir.

Cocukluk doneminde kronik bobrek yetmezligi (KBY) nedenlerine
bakildiginda Uriner sistem malformasyonlarinin énemli  yer
tuttugu gorilmektedir. KBY insidansinin azaltilabilmesi icin bu
malformasyonlarin erken dénemde taninmasi, uygun takip ve
tedavilerinin yapiimasi cok 6nemlidir. Prenatal dénemde bilateral
renal agenezi tespit orani %84-91'dir, bu olgularda ultrasonografik
olarak fetal bobrekler, Ureter ve mesane izlenmez, olgulara
oligo-anhidramnios eslik eder (14,15). Calismamizda prenatal
dénemde tani alan 4 bilateral renal agenezi olgusu ailelerin
karari ile termine edildi ve 3 olguda tani terminasyon sonrasi
dogrulandi, 1 olguda ise ek olarak ventrikiiler septal defekt ve
mikrognati saptandi. Bilateral renal agenezi olgularinda oligo-
anhidramnios durumu prenatal dénemde ek anomalilerin tespitini
en cok zorlagtiran durumdur. Unilateral renal agenezi tanisinin
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prenatal ddonemde atlanmasi amnion sivisi ve mesane hacminin
normal olmasi sebebiyle daha olasidir. Tani renal fossada veya
ektopik bolgede ikinci bir bobregin varliginin dogru bir sekilde
diglanmasina bagldir. Unilateral renal agenezi icin prenatal tespit
orani %59-80'dir (14). Calismamizda prenatal dénemde unilateral
renal agenezi tanisi alan 8 olgunun 6 tanesi postnatal donemde
degerlendirildi ve tani dogrulandi. MKDB 1/3.600-4.300 siklikta
gorilur. Hastalik her iki bébregi icerebilse de olgularin cogu tek
tarafli olup, sol bébrek daha sik etkilenmektedir (16). Calismamizda
prenatal ddnemde 15 olguya unilateral MKDB tanisi konmus olup,
8 olguda tani postnatal donemde dogrulandi. Bu 8 olgunun
takiplerini devam ettiren 5'inde multikistik bobrekte involisyon
gerceklesmis olup, kontrlateral bdébrekte ise kompensatuvar
bir hipertrofi gelisti. Ayrica 1 olguda kontrlateral bébrekte VUR
gelisti. VUR, MKDB'li olgularin kontrlateral bobreklerinde en sik
g6rilen renal anormalliktir ve bu oran %21'dir (17).

ikinci trimesterde HN'yi RPD >4 mm olarak tanimlayan calismalar,
Down sendromlu fetlslerde HN'nin (%18) normal kontrol
grubu fetuslerine (%0,5-3) kiyasla daha ylksek oldugunu ortaya
koymustur (18,19). Bu nedenle fetal andploidi taramasinda bir
marker olarak kullaniimaktadir ancak tek bagina kromozom
analizi endikasyonu yoktur. Bununla birlikte yasa bagli kromozom
anomalisi riskini 1,5 kat artirdigi bilinmeli ve gebelere verilecek
prenatal danismanlik hizmeti buna gére planlanmalidir. izole
HN'li 375 olguyu iceren bir calismada Down sendromu insidansi
%0,53 olarak bulunmustur (20). Renal defektli 682 fetlsU iceren
bir baska calismada kromozomal anomali gorilme sikhd %13
olarak bulunmustur (21). izole bilateral renal agenezide andploidi
insidansi %5, unilateral ve bilateral renal agenezili olgularda
ek anomali varligi durumunda andploidi insidansi ise sirasiyla
%33 ve %40 olarak bulunmustur. Ayrica renal agenezi ve MKDB
olgularinda en sik gorilen kromozomal anomaliler Tr-13 ve Tr-
18'dir (21). Calismamizda karyotipleme islemi onerilen ancak
yaptirmayi reddeden olgular diglandiginda, kromozomal anomalili
fetlslerin orani %6,2'dir. En sik karyotipleme 6nerdigimiz grup
unilateral HN ve ek anomali birlikteligi olan gruptur, bu grupta en
sik izlenen kromozomal anomali ise Down sendromudur. Prenatal
tani icin referans merkezi olmamiz kromozomal anomalili fettsleri
yakalamamizi  kolaylastirirken,  karyotipleme igleminin  olasi
komplikasyonlarina karsi olan tedirginlik ve bunun sonucunda

islemin reddi ise baglica kisithhgimizd.

Prenatal dénemde vyapilan ultrasonografide Uriner sistem
anomalileri tespit edildiginde diger sistemlerde dikkatlice
taranmalidir. Ciinkl Uriner sistem anomalisi cogunlukla diger
sistem anomalileri ile birlikte bulunur. Ayrica Griner sistem anomalisi
olan olgularda, ek anomalilerin varligi durumunda kromozom
anomalisi riski artmistir. Hircan ve ark.'nin (22) ¢alismasinda Griner
sistem anomalilerine eslik eden diger konjenital malformasyonlara
sahip fetuslerin orani %61,7, Batukan ve ark.'nin (23) calismasinda
%23,6 olarak bulundu. Bizim calismamizda eslik eden diger
konjenital anomalilerin varligi %18,8 olarak bulundu. Gerek
Hircan ve ark.'nin (22) calismasinda gerekse bizim calismamizda

en sik eglik eden anomaliler santral sinir sistemi anomalileriydi.
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Calisma grubumuzda eslik eden anomalilerin yiksek oranda
olmast literatirle uyumluydu.

Agir uteroplasental yetmezlik ve erken membran riptari
dislanan olgularda ultrasonografi ile oligo-anhidramniosla birlikte
mesanenin izlenememesi halinde fonksiyonel bébrek dokusunun
bulunmadigr distndlir. Bu durumda tani icin ilk akla gelmesi
gerekenler; bilateral renal agenezi, bilateral MKDB hastaligi
veya infantil PKB hastaligidir. Bu hastaliklarin birbirinden ayirt
edilmeleri ancak detayli ultrasonografik inceleme ile mimkindur.
Bu olgularda amniyotik sivinin uzun sureli yoklugu, dogumda
ciddi solunum yetmezligine yol acan pulmoner hipoplaziye neden
olur. Balsak ve ark.'nin (24) calismasinda Uriner sistem anomalili
olgularda terminasyon oranlart %14 olarak bulunmus olup ilk
sirada PKB hastaligi olan fetisler bulunmaktadir. Calismamizda
olgularin %6,7'si termine edilmis olup bilateral renal agenezi,
andploidi ve PKB hastaligi baslica nedenlerdir. Uriner sistem
anomalili fetls sayisinin calismamizda daha fazla olmas, farkliligin
baslica sebebi olarak degerlendirildi.

Alt Uriner sistem obstriksiyonu ile uyumlu sonografik bulgulari

olan fetlslerde prenatal ddénemde vezikoamniotik sant
uygulamasinin, prospektif ve retrospektif calismalarda renal
fonksiyonlari ve uzun sureli hasta sagkalimini arttirdigina dair
net kanitlar yoktur, ayrica isleme bagl komplikasyon oranininda
%45'lerde oldugu izlenmistir (10,25). Klinigimizde bu gerekcelerle
prenatal donemde vezikoamniyotik sant islemi yapilmamaktadir.
Ayrica Uretral obstriiksiyonu olan olgularin yaklasik %25'inde
kromozomal anomali saptandigindan, olgular tedavi etmeden
once mutlaka karyotip analizi gerekmektedir (21). Disi fetislerde
daha kompleks Uretral anomaliler gérildiginden ve basar sansi
daha distk oldugundan intrauterin tedavi &nerilmemektedir.
Antenatal dénemde girisim yapilacaksa, islemin riskleri ve yararlari,
yenidogan sagkalimi ve bobrek sonuglar hakkinda ebeveynlere
detayli bir bilgilendirme yapilmali ve islemler uzman kisilerce

gerceklestiriimelidir.

Postnatal dénemde yapilan degerlendirmelerde  spontan
rezollisyona ugrayan HN'li olgularin  orani  %30,8'dir, en
yaygin gecici HN sebepleri VUR ve Ureteropelvik bileskede
obstriksiyondur. Barbosa ve ark.'nin (26) 1,034 fetal HN'li olguyu
iceren calismasinda postnatal donemde spontan rezoliisyon orani
%25 olarak bildirilmistir. Postnatal dénemde cerrahi uygulanan
olgularimizin orani ise %38,2'dir. Cerrahi endikasyonlar, tekrarlayan
atesli idrar yolu enfeksiyonlari ve seri bébrek taramalarinda rolatif
bobrek fonksiyonunun azalmasi olarak belirlendi. 2016 yilinda
yayinlanan calismada HN tanili fetlslerin postnatal dénemde
cerrahi girisim orani %47 olarak bulunmustur (27). HN'li fetlslerin
postnatal dénemde gerek spontan rezollUsyon gerekse cerrahi

girisim oranlar literaturle uyumlu bulunmustur.

SONUC

Uriner prenatal cogunlukla
ultrasonografi ile saptanabilmekte, kromozomal anomaliler ve

sistem  anomalileri dénemde
diger yapisal malformasyonlarla birliktelik g6sterebilmektedir.

Genis bir klinik spektruma sahip bu anomalilerin, multidisipliner
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bir yaklasim ile gerek prenatal dénemde gerekse postnatal
dénemde uygun tan, takip ve tedavisi blyiik nem tasimaktadir.

Etik Komite Onayi: Calisma icin Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakdiltesi
Etik Kurulu'nun 2019/28 sayili karari ile gerekli etik kurul izni alind.

Hasta Onami: Karyotipleme isleminin yapilis sekli ve olasi komplikasyonlari
hakkinda ailelere yazili ve sézll bilgi verildi, aydinlatiimis onamlari alindi.

Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu diginda olan kisiler tarafindan
degerlendirilmistir.

Yazarhk Katkilari: Fikir: M.O., TA, MA.O., HS.Y.C;; Tasarm: M.O.,
HS.Y.C, OD., HS,; Denetleme: MA.O., TA; Kaynaklar: M.O., Y.C., O.D,
Malzemeler: H.S., O.D.; Veri Toplanmasi ve/veya Islemesi: M.O., H.S.Y.C,,
H.S.; Analiz ve/veya Yorum: TA., MAA.O., M.O.: Literatir Taramasi: M.O.,
HS.Y.C, HS, O.D.;Yamyl Yazan: M.O., H.S.Y.C.

Cikar Catismasi: Yazarlar tarafindan ¢ikar catismasi bildirilmemistir.

Finansal Destek: Yazarlar tarafindan finansal destek almadiklari bildirilmistir.

Ethics Committee Approval: Ethics Committee of Karadeniz Technical
University Faculty of Medicine, numbered 2019/28.

Informed Consent: Written and verbal information was given to the
families about the method of karyotyping and possible complications,
informed consents were obtained.

Peer-review: Externally peer-reviewed.

Author Contributions: Concept: M.O., TA, MAO., HSY.C; Design:
M.O., HSY.C, OD., H.S.; Supervision: M.A.O., TA.; Resources: M.O.,
Y.C., 0.D.; Materials: H.S., ©.D.; Data Collection and/or Processing: M.O.,
H.S.Y.C., H.S.; Analysis and/or Interpretation: TA.,, M.A.O., M.O.; Literature
Search: M.O., H.S.Y.C,, H.S. OD.; Writing Manuscript: M.O., HS.Y.C.

Conflict of Interest: No conflict of interest was declared by the authors.

Financial Disclosure: The authors declared that this study received no
financial support.

KAYNAKLAR

1. Policiano C, Djokovic D, Carvalho R, Monteiro C, Melo MA, Graca LM.
Ultrasound antenatal detection of urinary tract anomalies in the last
decade: outcome and prognosis. J Matern Fetal Neonatal Med 2015;
28: 959-63.

2. Queisser-Luft A, Stolz G, Wiesel A, Schlaefer K, Spranger J. Malformations
in newborn: results based on 30,940 infants and fetuses from the Mainz
congenital birth defect monitoring system (1990-1998). Arch Gynecol
Obstet 2002; 266: 163-7.

3. Andrés-Jensen L, Jorgensen FS, Thorup J, Flachs J, Madsen JL, Maroun
LL, et al. The outcome of antenatal ultrasound diagnosed anomalies of
the kidney and urinary tract in a large Danish birth cohort. Arch Dis Child
2016; 101: 819-24.

4. Glassberg KI. Normal and abnormal development of the kidney: a
clinician’s interpretation of current knowledge. J Urol 2002; 167: 2339-51.

5. Boualia SK, Gaitan Y, Tremblay M, Sharma R, Cardin J, Kania A, et al.
A core transcriptional network composed of Pax2/8, Gata3 and Lim1
regulates key players of pro/mesonephros morphogenesis. Dev Biol
2013; 382: 555-66.

6. Sanna-Cherchi S, Sampogna RV, Papeta N, Burgess KE, Nees SN, Perry
BJ, et al. Mutations in DSTYK and dominant urinary tract malformations.
N Engl J Med 2013; 369: 621-9.

7. Saisawat P, Kohl S, Hilger AC, Hwang DY, Yung Gee H, Dworschak GC,
et al. Whole-exome resequencing reveals recessive mutations in TRAP1
in individuals with CAKUT and VACTERL association. Kidney Int 2014;
85:1310-7.

8. Vivante A, Hwang DY, Kohl S, Chen J, Shril S, Schulz J, et al. Exome
sequencing discerns syndromes in patients from consanguineous
families with congenital anomalies of the kidneys and urinary tract. J Am
Soc Nephrol 2017; 28: 69-75.

9. Zanetta VC, Rosman BM, Bromley B, Shipp TD, Chow JS, Campbell JB,
et al. Variations in management of mild prenatal hydronephrosis among



Ozalp ve ark.
Konjenital Uriner Sistem Anomalileri

maternal-fetal medicine obstetricians, and pediatric urologists and
radiologists. J Urol 2012; 188: 1935-9.

Ruano R, Sananes N, Wilson C, Au J, Koh CJ, Gargollo P, et al. Fetal lower
urinary tract obstruction: proposal for standardized multidisciplinary
prenatal management based on disease severity. Ultrasound Obstet
Gynecol 2016; 48: 476-82.

Gonzélez R, Schimke CM. Ureteropelvic junction obstruction in infants
and children. Pediatr Clin North Am 2001; 48: 1505-18.

Nguyen HT, Herndon CD, Cooper C, Gatti J, Kirsch A, Kokorowski P, et al.
The Society for Fetal Urology consensus statement on the evaluation and
management of antenatal hydronephrosis. J Pediatr Urol 2010; 6: 212-31.
Ahmad G, Green P. Outcome of fetal pyelectasis diagnosed antenatally.
J Obstet Gynaecol 2005; 25: 119-22.

Wiesel A, Queisser-Luft A, Clementi M, Bianca S, Stoll C. Prenatal
detection of congenital renal malformations by fetal ultrasonographic
examination: an analysis of 709,030 births in European countries. Eur J
Med Genet 2005; 48: 131-44.

Stoll C, Tenconi R, Clementi M. Detection of congenital anomalies by
fetal ultrasonographic examination across Europe. Community Genet
2001; 4: 225-32.

Schreuder MF. Unilateral anomalies of kidney development: why is left
not right? Kidney Int 2011; 80: 740-5.

Kara A, Gurgoze MK, Aydin M, Koc ZP. Clinical features of children with
multicystic dysplastic kidney. Pediatr Int 2018; 60: 750-4.

Coco C, Jeanty P. Isolated fetal pyelectasis and chromosomal
abnormalities. Am J Obstet Gynecol 2005; 193: 732-8.

Corteville JE, Dicke JM, Crane JP. Fetal pyelectasis and Down syndrome:
is genetic amniocentesis warranted? Obstet Gynecol 1992; 79: 770-2.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

J Acad Res Med 2020;10(3):220-6

Signorelli M, CerriV, Taddei F, Groli C, Bianchi UA. Prenatal diagnosis and
management of mild fetal pyelectasis: implications for neonatal outcome
and follow-up. Eur J Obstet Gynecol Reprod Biol 2005; 118: 154-9.
Nicolaides KH, Cheng HH, Abbas A, Snijders RJ, Gosden C. Fetal renal
defects: associated malformations and chromosomal defects. Fetal
Diagn Ther 1992; 7: 1-11.

Hircan E, Biler A, Ekin A, Tosun G, Taner EC. Fetal Uriner sistem
anomalilerinin prenatal tanisi. Perinatoloji Derg 2018; 26: 1-6.

Batukan C, Holzgreve W, Danzer E, Rudin C, Ermis H, Tercanli S. Fetal
Uriner sistem anomalilerinin prenatal tans ve dogum éncesi yaklasm: 173
olgunun analizi. J Turk Ger Gynecol Assoc 2002; 3: 23-32.

Balsak D, Basogdul N, Togrul C, Basogul O, Seckin KD, Karaalti MO, et al.
Uriner sistem anomalisi saptanan fetuslara yaklasim. Jinekoloji - Obstetrik
Neonatol Tip Derg 2015; 12: 135-9.

Morris RK, Middleton LJ, Malin GL, Quinlan-Jones E, Daniels J, Khan
KS, et al. Outcome in fetal lower urinary tract obstruction: a prospective
registry study. Ultrasound Obstet Gynecol 2015; 46: 424-31.

Barbosa JA, Chow JS, Benson CB, Yorioka MA, Bull AS, Retik AB, et al.
Postnatal longitudinal evaluation of children diagnosed with prenatal
hydronephrosis: insights in natural history and referral pattern. Prenat
Diagn 2012; 32: 1242-9.

Scalabre A, Deméde D, Gaillard S, Pracros JP, Mouriquand P, Mure PY.
Prognostic value of ultrasound grading systems in prenatally diagnose
unilateral urinary tract dilatation. J Urol 2017; 197: 1144-9.



