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Cocuklarda diffiiz ksantograniillomatoz piyelonefrit:
Ameliyat oncesi kesin tani olas1 mi1?*

Serdar SANDER, Mehmet ELICEVIK, Murat UNAL, Omer VURAL
SSK Bakirkdy Dogumevi, Kadn ve Cocuk Hastaliklar: Egitim Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinigi, [stanbul

Ozet

Amag: Cocuk yas grubunda ¢ok nadir gériilmesine ve bib-
regin hemen tiim hastaltklarim taklit edebilmesine kargin,
son zamanlarda ameliyat dncesi dogru tamisuun olast ol-
dugu dne siiriilen ksantograniilomatiz pivelonefritli (KGP)
olgularimiz bu yonden retrospektif olarak incelenmistir,
Gereg ve Yontem: Klinigimizde 1987-1998 arasinda cer-
rahi tedavi géren 11 KGP'li olgunun kayitlart incelendi.
Altist erkek, 5 kiz olan hastalarm yaglar: 1-9 yil arasinda
idi ve lezyon 8 olguda sol, 3 olguda ise sag bibredi tut-
mustu. Amelivat dncesi tamlar, 5 olguda bébrek ragi, 3 ol-
guda perinefritik abse, 2 olguda pivonefroz ve bir olguda
da bdobrek tiimérii olup, olgularn hichirinde KGF tanist
ameltyar dncesi konamanngti. Tim olgularda tutulmus
olan bébrekte basvuru amnda iglev gizlenmemis ve nef-
rektomi yapilmignr. Izleme stivesi 1-8 yil arasinda degigen
hastalarda bébrek islevieri normaldir ve nitks gériilme-
migtir.

Sonuc: KGP aslinda histopatolojik bir tam oldugundan,
ileri tamsal incelemelerin yapilmast halinde bile ayiric
tamda siiphelenilmesine kargin, biyopsi yapilmadan kesin
bir ameliyat éncesi tan olast degildir.

Anahtar kelimeler: Ksantograniilomatdz piyelonefrit,
preoperatif tani, nefrektomi

Summary

Diffuse xanthogranulomatous pyelonephritis in children:
Is preoperative correct diagnosis really possible?

Although xanthogranulomatous pyelonephritis (XGP) is a
rare condition, mimicking majority of renal pathologies,
recent reports suggest an increase in correct diagnosis,
The clinical records of 11 children with diffuse XGP who
had been treared surgically berween 1987 and 1998 ar our
clinic were studied retrospectively. XGP was not suspec-
ted preoperatively in any of the patients. There were 6
boys and 5 girls, with an age range of | to 9 years. Le-
sions were left-sided in 8 and right-sided 3 patients. All of
them had a nonfunctioning kidney and underwent neph-
rectomy. Preoperative diagnoses were, nephrolithiasis in
5, perinephritic abscess in 3, pyonephrosis in 2 and renal
tumonr in 1 of the patients. Follow-up period ranged from
& months to 8 years, without any evidence of recurrence
and maintenance of renal function in all cases. Since XGP
is a histopathological diagnosis, in fact, the clinician who
uses advanced diagnostic modalities may suspect its pre-
sence but can not make a correct preoperative diagnosis.

Key words: Xanthogranulomatous pyelonephritis,
preoperative diagnosis, nephrectony

Giris

KGP agwr, kronik renal parankimal enfeksiyonun
nadir ve atipik bir formudur. Histopatolojik olarak
abselesme ve renal parankimin yerini alan lipid
yiiklii makrofajlar (kopiik hiicreleri) ile karakterize-
dir 7. Hastalik lokalize, multilokiiler veya diffiiz
olabilmektedir !9,

Ingilizce literatiirde 1970'lerin sonuna dek ¢ocuk-
larda sadece lokalize formunun goriildiigii kabul edi-
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lirken, Bagley ve arkadaglannin diffiiz KGP'li 5
cocuk olguyu bildirdikleri yazilar: bu klasik goriisii
degistirmistir .

1980'lerin sonunda literatiirdeki toplam olgu sayisi
400 asmisg (81320 cocuk olgularin sayis: ise 70'in
tizerine gikmigtir O,

Belirgin nadirligi, ¢esitli bobrek hastaliklarim taklit
edebilme yetenegi GILIZI) ve timbrlerle birlikte
bulunabilme olasiligina (R4:22) karsin; 90'i yillarda
ameliyat 6ncesinde kesin KGP tamisinin olasi oldugu
6ne siiriilmeye baglanmistir Enlala),
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Gere¢ ve Yontem

1987-1998 yillar1 arasinda klinigimizde histopatolo-
Jik olarak karmitlanmig 11 diffiiz KGP'li olgu cerrahi
tedavi gdérmiig olup, bu olgulara ait kayitlar ret-
rospektif olarak incelenmistir. Bu 11 olgu aym siire
icinde klinigimizde tiimdr disi nedenlerle yapilan
nefrektomilerin % 21.5'ini olugturmaktadir.

‘Bulgular

6's1 erkek, 5'1 kiz olan gocuklarin yaglari 1-9 yil ara-
sinda degismekte idi (ortalama yas, 6.1 yil). Hastalik
tiim olgularda tek tarafli olup, 8'inde sol, 3'iinde isc
sag bobrek tutulumu vardi. Hastalarin ¢ogunda bas-
vuru esnasinda birden fazla semptom ve bulgu sap-
tandi (Tablo I). Semptomatik siire 1 ay-2 yil arasin-
da (ort. 7.4 ay) degismekte idi ve hastalarin 5'1 (%
45.4) boy ve kilo olarak 3. persantilin aliinda bulun-
du.

Hastalarin tiimiinde l6kositoz, 4'iinde (% 36.3) ane-
mi saptandi, kan iire ve kreatinin diizeyleri normal
sinirlarda bulundu. Idrarin mikroskopik incelenmesi
bilateral lireterosigmoidostomisi bulunan 1 olgu di-
sindaki 10 olguda yapild: ve 7 olguda (% 70) piyiiri,

Tablo 1. Olgularimizda saptanan klinik belirtiler

Klinik belirti Olgu sayis %o
Ates 8 72
Lomber agr 8 72
Diziiri 7 63.6
Halsizlik 6 54.5
Kilo kaybi 4 36.3
Hematiiri 3 272
Ele gelen kitle 1 9
Kusma 1 9
Kasikta agr 1 9

Tablo II. Mikrobiyolojik inceleme sonuglar:

Mikroorganizma Idrar (n=10)* Bobrek (n=11)**

E. coli

P. mirabilis
Klebsiella
S. aureus

LR o S IR

3
3
1

* | hastada idrar kiiltiiriinde iireme olmadi.
** Alinan hébreklerin 4'iinde herhangi bir mikroorganizma izole
edilemedi.

5 olguda (% 50) proteiniiri, 3 olguda (% 30) mikro-
hematiiri saptandi. Preoperatif idrar ve ameliyat son-
ras1 nefrektomi materyalinde lireyen mikroorganiz-
malar Tablo II'de verilmistir. Idrar sadece 1 olguda
steril bulunurken, 11 bdbregin 7'sinde bir mikroor-
ganizma saptanmistir.

Tim hastalarda rutin olarak ultrasonografi ve int-
ravendz piyelografi yapilmis olup ameliyat éncesi
tantlar; 5 olguda (% 45.4) bobrek tast, 3 olguda (%
27.2) perinefritik abse, 2 olguda (% 18.1) piyonefroz
ve 1 olguda da (% 9) bobrek tiimord idi. Bobrek tas
tamsit konan 5 olguya ek olarak, piyonefrozlu 2 has-
tada ve tiimor tanist alan 1 hasta olmak lizere toplam
8 hastada (% 72.7) direkt iiriner sistem grafilerinde
bobrek pelvisinde opak tas goriiniimi bulunmasina
karsin, ultrasonografide tas goriiniimii sadece 5 ol-
guda saptanmustir.

Manyetik rezonans goriintileme sadece 1 olguda
bébrek kitlesinin degerlendirilmesi igin yapilmig ve
bu incelemede KGP icin nisbeten tipik kabul edilen
"ayl pencesi isareti” bulunmasina karsin olasi tam
Wilms tiimorii olarak bildirilmigtir (Sekil 1). Bobrek
tagl ve piyonefroz tanisi konan hastalarda intravendz
pivelografi ile uyumlu olarak statik bobrek sintigra-
fisinde de bébrekte islev bulunmadigi saptanmistir,

Perinefritik abse tamsi konan 3 hastada once agik
drenaj ve biyopsi yapilmis, ameliyat sonrasi sintigra-
fide non-fonksiyone bobrek saptanmis, biyopsi so-
nuclar ise KGP olarak bildirilmistir. 10 olgumuzda

E
;

Sekil L Diftiz KGP'li olgularmmizdan birinde manyetik rezonans
wirfintiileme ile saptanan "ayr pengesi isareti™.
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nefrektomi lumbotomi insizyonu ile yapilmis, tiimér
6n tanist ile ameliyata alinan hastada ise transperi-
toneal yol kullanilmistir.

Perinefritik abse tanisi ile once drenaj uygulanan 3
hasta digindaki tiim olgularda KGP'den ameliyat si-
rasinda siiphelenilmistir. Hastalik, olgularin tiimiin-
de bobrek ve cevresindeki yag dokusunda sirh
olup, baska bir organ/doku tutulumu gozlenmemis-
tir.

Bibrek tast bulunan 5 olguda taglarin biyokimyasal
analiz sonuglari; 3 olguda kalsiyum oksalat, 1 olgu-
da amonyum magnezyum fosfat ve 1 olguda da kal-
siyum iirat olarak bildirilmistir.

Hastalarimizin izleme siireleri 1-8 yil arasinda (ort.
5 yil) degismektedir ve son kontrollerinde herhangi
bir yakinmalar: olmadigt gozlenmigtir. Bagvuru si-
rasinda 3. persantilin altinda olan 5 hastamizdan 3'
liniin ameliyattan ortalama 2 yil sonra 10. persantilin
iizerine ¢iktig1 saptanmistir.

Tartigma

Cok sayida teori One siiriilmesine kargin KGP'nin
ctiyopatogenezi halen tam agiklanamamigtir (3913,
16) Genelde tasli ya da tagsiz iiriner sistem tikantk-
Iig ile enfeksiyonun baslica predispozan faktorler
oldugu kabul edilmektedir ve yayinlanan KGP ol-
gularinda bobrek tag: sikligt % 75'i agmaktadir (s,

KGP'de bébrek tutulumu tek ya da iki tarafli, diffiiz
ya da fokal olabilmektedir 1), Semptomatik siire
-6 ay arasinda defismekte olup U2)_ Jiteratiirde
asemptomatik olgu yoktur (1D Lokalize formda
daha uzun bir semptomatik siire gozlenmesine kar-
sin, semptomatik siire ile hastaligin lokalizasyonu ve
hastanin yagi arasinda anlamli bir iliski kurulama-
mugtr 17,

Ingilizce literatiirdeki olgularin ¢ogu fokal iken Ja-
ponya 29 ye Tiirkiye'deki 6.23) olgularin gogunun
diffiiz oldugu dikkat cekmektedir. Bat iilkelerindeki
fokal olgu baskinliginin hastalifin bir ozelliginden
cok erken taniya bagh olma olasihi@: yiiksektir,

Giintimiizdeki tiim bilgi birikimine karsin asagidaki
sorulanin hala yanit bekledigi goze carpmaktadir.
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Hastalik fokal baglayip diffiiz forma dogru gelis-
mekte midir? Fokal-diffiiz, yavas-hizli seyirli gibi
dort ayr1 form bulunabilir mi? Herhangi bir enfek-
siyon ya da tikaniklign KGP'ye ¢eviren tetik meka-
nizma nedir? Hastalik tedavi edilmez ya da tedavisi
gecikirse kansere doniigebilir mi?

Serimizdeki 11 olgunun 8'inde (% 73) direkt iriner
sistem grafisinde bobrek pelvisinde opak tas goriinii-
mii bulundugu halde ameliyatta sadece 5 hastada (%
45.4) tanmabilir tas saptanmus, diger 3 olguda opak
tag goriintiisiiniin yoZun, ¢amursu bir materyalden
kayriakland;gl gozlenmistir. Bu materyalin daha son-
raki tag olugumu i¢in bir ¢ekirdek gorevi yapma ola-
silids, tiriner sistem taglarmin KGP'de predispozan
bir faktor olabildigi gibi belki de baz: olgularda has-
talifin ilerlemesinin sonucunda ortaya c¢ikabilecegi
olasih@im akla getirmektedir.

Bu nedenle KGP olgularindaki gergek tag stkliginin
saptanabilmesi icin, radyolojik bulgular yerine ame-
livat piyesindeki palpe edilebilen ve biyokimyasal
analizi yapilabilen materyallerin dikkate alinmasi
gerekligini diigsiinmekteyiz.

Intravensz piyelografi ve ultrasonografi gibi klasik
iiroradyolojik incelemelerde KGP igin 6zel bir bulgu
yoktur. En sik bulgular, bobrek tagi, normalden
biiyiik bobrek, bobrek kitlesi ve bébrek islevinin kis-
men ya da tamamen kaybidir 52D, Bibrek iglevi her
olguda kismen ya da tamamen kaybolduZundan sin-
tigrafinin de tam degeri yoktur (163

KGP'de giiniimiizdeki tani segenckleri bilgisayarli
tomografi ve manyetik rezonans goriintillemedir
(.11L1317.20) Her iki incelemede de KGP igin pato-
gnomonik bir bulgu yoktur, ancak "ay1 pengesi isa-
reti"nin varligi tamida yarar saglayabilir. Bu igaret
parlak halkalar icinde ¢ok sayida diisiik yogunluklu
alanlardan olusan bir hidronefroz goriintiisii olup,
tiim KGP olgularinda saptanamamasi tanisal degeri-
ni azaltmaktadir (7).

Cocukluk ¢aginda karsilagilan bobrek biiytiimelerinin
ayirict tausinda KGP'nin olasiliginin akilda tutul-
mamast da ameliyat 6ncesi kesin tani olasiligini
azaltmaktadir. Nitekim bir olgumuzda "ayr pencesi
isareti" olmasina kargin, bu ameliyat 6ncesi dénem-
de degerlendirilememistir.
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KGP'de tedavi; diffiiz formda nefrektomi, lokalize
formda ise parsiyel nefrektomi ya da ¢ok nadir du-
rumlarda antibiyoterapidir ® Ancak parsiyel nef-
rektomi planlandiginda bazi timorlerin de KGP'yi
taklit edebilecegi unutulmamalidir. Klinigimizde iist
pol bobrek kitlesi nedeni ile ameliyata aldigimiz 7
yaginda bir erkek cocukta (bu serinin disinda) mak-
roskopik olarak KGP diisiiniilerek heminefrektomi
yapilmus, histopatolojik inceleme sonucu berrak hiic-
reli renal karsinom gelmistir.

Sonug olarak, bobrek tasi, piyonefroz, perinefritik
abse ve bobrekte tam iglev kaybi ile gelen KGP ol-
gularinda ileri goriintiileme tetkikleri siklikla isten-
mediginden ameliyat oncesi kesin bir tan1 konmast
olasi degildir. Bobrek tiimorii nedeni ile degerlen-
dirilen hastalarda ise ileri tetkikler rutin olarak kul-
lanildigindan tipik ay: pengesi isaretinin varligi du-
rumunda, hekimin hastalik hakkinda yeterli bilgi ve
deneyimi varsa KGP'den siiphelenilebilir, ancak
yine de aslinda histopatolojik olan bir tanimin klinik
olarak konmasindan kaginilmas: gerekir.
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