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Olgu Sunumu

Cocuklarda Nadir Bir Nefrektomi Nedeni:
Ksantograniillomatoz Piyelonefrit

A Rare Cause of Nephrectomy in Children:
Xanthogranulomatous Pyelonephritis
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Ksantograniilomatoz piyelonefrit bobrek dokusunda yay-
gin harabiyete neden olan nadir bir kronik piyelonefrit
seklidir. Etiyolojisi tam bilinmemekle birlikte, idrar yolu
enfeksiyonlart sirasinda ortaya ¢ikan anormal inflamas-
yonun hastaliga neden oldugu diisiiniilmektedir. Siklig
kizlarda daha fazladir. Karin agrisi ve ates en stk bulgu-
lardir. Hastalarin yaklasik yarisinda karinda kitle sapta-
nir. Klinik ve radyolojik bulgular tiimorii taklit edebilir.
Burada bobrek tasumin eglik ettigi ksantograniilomatoz
pivelonefrit nedeni ile total nefrektomi yapilan 7 yasinda
bir erkek olgu sunulmugtur.

Anahtar kelimeler: bobrekte kitle, cocuk, ksantograniilo-
matdoz piyelonefrit, nefrektomi, nefrolitiyazis

ABSTRACT

Xanthogranulomatous pyelonephritis is a rare form of chro-
nic pyelonephritis which causes widespread kidney tissue
destruction. Etiology of the disease is not fully known, but is
thought to be caused from abnormal inflammatory response
during urinary tract infections. The incidence is higher in
girls. Abdominal pain and fever are the most common
symptoms. Abdominal mass is detected in approximately half
of the patients. Clinical and radiographic findings can
mimic tumors. Here in, a 7-year-old male patient who had
underwent total nephrectomy due to xanthogranulomatous
pyelonephritis and kidney stones was presented.

Keywords: renal masses, child, xanthogranulomatous pye-
lonephritis, nephrectomy, nephrolithiasis

GIRiS

Ksantograniilomat6z piyelonefrit (KP) nadir bir kro-
nik piyelonefrit seklidir . Erigkinlerdeki tiim piyelo-
nefrit olgularmin %0,6-1,4’iinde histopatolojik ola-
rak KP saptanirken, ¢ocuklarda bu oran daha diisiik-
tiir. Histiyosit ve yagh kopiiksii makrofajlar1 iceren
graniilomatdz dokunun renal parankimi doldurarak
bobrek fonksiyonunu bozdugu bilinmektedir @. Kesin
tanis1 nefrektomi sonrasi histopatolojik olarak konul-
makla birlikte, klinik stiphe ve radyolojik degerlen-
dirmeler [ultrasonografi (USG) ve/veya bilgisayarli
tomografi (BT)] de preoperatif donemde taniya yar-
dimcr olur. Ksantograniilomatoz piyelonefrit siklikla
bobrek malignitesi ile karigmakta, bu durum cerrahi
girisimi zorunlu hale getirmekte ve etkilenen bobrek
tinitesinin rezeksiyonu ile sonuc¢lanmaktadir . Bu

olgu sunumu ile nadir goriilen ve bobrek kaybi ile
sonuglanan ciddi bir hastalik olan KP’ye dikkat ¢ek-
mek istedik.

OLGU SUNUMU

Yedi yasinda erkek olgu, 3 aydir var olan halsizlik,
aralikli ates, kilo kaybi, sik idrara gitme ve idrar
yaparken yanma yakinmasi ile poliklinigimize bas-
vurdu. Aile oykiisiinde 6zellik yoktu. Fizik bakida
solukluk ve biiyiime geriligi (tart1 16 kg <3p, boy 109
cm 3p), ates 37,6°C, kalp tepe atim1 116/dk. ve kan
basinc1 106/70 mmHg (90p) saptandi. Batin bakisin-
da sag iist kadranda derin palpasyonda hassasiyet ve
defans mevcuttu, bilateral kostovertebral ac1 hassasi-
yeti vardi. Batinda ele gelen kitle yoktu. Laboratuvar
tetkiklerinde, 16kosit 17000/mm?, hemoglobin 7,7 g/dl,
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MCYV 56 fL, trombosit 674x109/L, eritrosit ¢okme
hiz1 99 mm/sa, C- reaktif protein 90 mg/L, tire 45 mg/
dl, kreatinin 0,8 mg/dl idi. Idrar tetkikinde lokosit
esteraz pozitif; idrar sedimentinde silme 16kosit ve 20
morfik eritrosit vardi. Kan kiiltiiriinde lireme olmadi,
ancak idrar kiiltiiriinde 10° CFU/ml proteus mirabilis
tiredi. Olgumuzun immiin yetmezlik ile ilgili tetkik-
leri; immiinglobulinleri, immiinglobulin G alt grupla-
r1, nitroblue tetrazolium testi (NBT) ve lenfosit alt
gruplar1 normal saptandi. Ultrasonografik degerlen-
dirmede sag bobrek boyutu ileri derecede artmisti ve
her iki bobrekte en biiyiigli 2 cm ¢apinda ¢ok sayida
tag saptandi. Batin BT de sag bobrek boyutu ileri
derecede artmis, konturlari lobule goriintimde, paran-
kim kalinlig ileri derecede incelmisti. Pelvikaliksiyel
yapilarda belirgin genisleme ve en biiyiigii 2 cm olan
¢ok sayida tag mevcuttu. Sol bobrek boyutu ve paran-
kim kalinlig1 normaldi, ancak en biiyiigii 1,5 cm olan
birka¢ adet kalkiil vardi. Paraaortik ve parakaval
alanda en biiyligi 1 cm c¢apta birka¢ lenfadenopati
saptandi. Dimerkaptosiiksinik asit (DMSA) ile yapi-
lan statik bobrek sintigrafisinde sag bobregin fonksi-
yonu %10, sol bobregin %90 bulundu. Radyolojik
tetkiklerinde bobrek tasi saptanan hastanin idrar
metabolik tetkiklerinde hiperkalsiiiri (5,2 mg/kg/giin)
belirlendi.

Klinik, laboratuvar ve radyolojik bulgular ile KP
diistiniilen hastaya 100 mg/kg/giin dozunda parente-
ral seftriakson tedavisi baglandi. Idrar kiiltiirii ve
antibiyogram sonucuna gore tedavi meropenem (100
mg/kg/giin) ile degistirildi. Tedavinin 21. giiniinde
kliniginde diizelme saptanmayan, idrar kiltiirlinde
proteus mirabilis iiremesi devam eden, enfeksiyon
gostergelerinde artig saptanan hastaya once nefrosto-
mi ile drenaj, daha sonra sag total nefrektomi uygu-
land1. Nefrektomi sonucu incelenen olgunun bobrek
dokusu Evre 2 KP ile uyumlu saptandi. Operasyon
sonras1 10. giiniinde hasta klinik olarak yakinmasiz
idi. Idrar yolu enfeksiyonu diizelmis ve bobrek fonk-
siyonlar1 normal (iire: 33 mg/dl, kreatinin: 0,6 mg/dl)
olarak taburcu edildi.

TARTISMA

Ksantograniilomatdz piyelonefritteki makroskopik
ozellikler ilk defa 1916 yilinda Schlagenhaufer tara-
findan tanimlanmigtir @. 1935 yilinda Oberling bu
tabloyu KP olarak adlandirmistir ©. Bu nadir durum
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bircok arastirmact tarafindan 1978 yilina kadar aras-
tirilmasina ragmen, Malek ve Elder bu hastalik tizeri-
ne siniflandirma gelistirmis ve her hasta i¢in uygun
cerrahi yaklagimi tanimlamigtir .

Ksantograniilomat6z piyelonefrit renal parankimde
harabiyet ile ilerleyen nadir bir kronik piyelonefrit
tablosudur. Renal parankim hiicrelerinin yerini
koptiksii yagli makrofajlar iceren graniilomatoz
doku almaktadir ¢9. Hastalik diffiiz (%83-90) ya da
fokal (%10-17) olabilir. Inflamasyonun yayginlhigi-
na bagl olarak 3 evreye ayrilmaktadir: Evre 1 (nef-
ritik KP); inflamasyon bobrek dokusunda simurli,
Evre 2 (perinefritik KP); inflamasyon bobrek ve
perirenal yagli dokuda, Evre 3 (paranefritik KP);
inflamasyon bobrek perirenal yagl doku ve retrope-
ritonda gozlenmektedir. Olgumuzda nefrektomi
piyesinin patolojik incelemesi diffiiz evre 2 KP ile
uyumlu bulundu.

Giiniimiizdeki modern aragtirma tetkiklerine rag-
men, KP’de etiyoloji tam olarak anlagilamamaigtir.
Enfeksiyon sirasinda ortaya c¢ikan anormal immun
yanita bagli olusan kronik inflamasyonun hastaligin
nedeni oldugu diisiiniilmektedir. Uriner sistem obs-
triiksiyonu, infeksiyon ve bobrek tasi en yaygin
nedenlerdir 7' Uriner sistem obstiiriiksiyonunun
erigskinlerdeki en sik nedeni tiimorlerdir (bobrek
hiicreli karsinom, lreteryal karsinom ve mesane
tiimorii); ¢cocuklarda ise bu durum genellikle infek-
siyon, bobrek tasi ve lireteropelvik bileske darligi
gibi nedenlerden kaynaklanmaktadir ®. KP idrar
kiiltirinde en sik tireyen mikroorganizmalar;
Proteus mirabilis, Escherchia coli, Pseudomonas
aureginosa, Klebsiella ve Stafilokoklar’dir. Idrar
kiiltiiriinde patojen ajanin saptanmasi her zaman
olast olmayabilir, %30-39 oraninda yalanci negatif-
lik goriilebilir . Olgumuzun hem idrar hem de
nefrolitotomi materyalinden alinan kiiltiirlerinde
proteus mirabilis liremesi saptandi ve etiyolojik
neden olarak bobrek tag hastaligi ve buna eslik eden
idrar yolu enfeksiyonlariin yol ag¢tig1 kronik infla-
masyon diisiiniildii.

Hastamiz karin agrisi, ates, istahsizlik ve diziiri
yakinmas: ile bagvurmustu. Tartist 3. persentilin
altinda, boyu 3. persentildeyi, kan basinci 90. persen-
tilde bulundu. Bagka bir sistemik hastaliga ait muaye-
ne bulgusu yoktu. KP’te semptomlar genellikle 6zgiin
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degildir. Hastaneye en sik bagvuru nedenleri arasinda
ates, karm ya da bogiir agrisi, kilo kaybi, istahsizlik
ve diziiri bulunmaktadir ®. Hastalarin %50’sinden
azinda ilk bagvuru aninda hipertansiyon saptanabilir
®, Biiyiime geligsme geriligi KP’li hastalarda sik sap-
tanan bir bulgudur. Bu sanilanin aksine KP’nin bir
nedeni degil, bu tablonun bir sonucudur. Sistemik
immun yetmezlik agisindan bagka kanit yoksa ve bu
hastalar KP agisindan basarili sekilde tedavi edilse de
malniitrisyona bagl olarak immiinolojik defekt ne
yazik ki gozlenir ve bu durum tedavideki basar1 san-
st diigiiriir ®. Olgumuzun immiin yetmezlik ile
ilgili tetkikleri normaldi. Biiyiime geriliginin kronik
inflamasyon sonucu gelistigi diistintildii.

Hastaligin tanisinda ultrasonografi, BT ve DMSA yol
gostericidir. Hammadeh ve ark. klinik ve radyolojik
olarak preoperatif tan1 sansin1 %82 olarak bildirmis-
lerdir ", USG ve BT’deki bulgular ¢ocuklarda
Wilms tiimorii ve noroblastom ile karisabilmektedir
@, Yiikselmis inflamatuvar gostergeler KP tanisi i¢in
degerlidir. Kesin tan1 histopatolojik inceleme ile
konur.

Tedavide kiiltiir antibiyograma uygun antibiyotik ve
total ya da parsiyel nefrektomi Onerilmektedir.
Hastaligin diffiiz formunda, yaygin inflamasyona
bagli ciddi yapisikliklar nedeni ile parsiyel nefrekto-
mi cerrahi agidan olas: degildir. Total nefrektomi
onerilmektedir. Bu formda ayrica perirenal veya
renal apse varliginda antibiyotik tedavisine ek olarak
nefrektomi Oncesi perkiitan drenaj siddetle Oneril-
mektedir. Bu yaklagimin hastaliga bagli komplikas-
yonlar1 Onledigi ya da azalttigi diistiniilmektedir .
Diffiiz Evre 2 KP olarak tanimlanan ve antibiyotik ve
nefrostomiye yanit alinamayan olgumuzda total nef-
rektomi uygulanmigtir.

Sonug olarak, KP nadir goriilen ve ciddi klinik sonug-
lar1 olan 6nemli bir hastaliktir. Ates, kilo kaybi, bogiir
agris1 ya da bobrek kitlesi siiphesi olan ¢ocuklarda
ayirici tanida akilda tutulmasi gerekir. Cerrahi tedavi-
nin planlanmasinda klinik ve radyolojik erken tani
onemli yer tutmaktadir. Perinefritik organ yapisikligi

ve ciddi enfeksiyon varliginda iki evreli tedavi one-
rilmektedir. Diffiiz KP’li hastalarda non-fonksiyone
bobrek saptandiginda en uygun tedavi secenegi total
nefrektomidir.
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