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ABSTRACT

Introduction: Megacalycosis or Puigvert's disease is a rarely seen congenital anomaly of renal development
characterized by caliceal dilatation, increased number of calyces, hypoplasia of the pyramids of Malpighi, and
a normal renal pelvis. Renal function is always normal and there is no evidence of obstruction to urinary flow.
In the absence of complications, the disease is discovered incidentally in the course of urologic examination
undertaken for a different reason. In this study, we discussed the clinical features of two cases with
megacalycosis with the relevant literature.
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OZET
Megakalikozis yada Puigvert hastaligi kalikslerde sayica artis ve dilatasyonla karakterize, nadir goriilen
dogumsal bobrek anomalisi olup normal bobrek pelvisi ve Malpighi piramitlerinin hipoplazisi ile birliktedir. Bobrek
fonksiyonlar1 her zaman normaldir ve iiriner akimda obstriiksiyona ait bulgu yoktur. Istenmeyen yan etkilerin
yoklugunda bu hastalik farkli nedenlere bagli yapilan iiriner sistem incelemelerinde insidental olarak saptanmaktadir.
Bu calismada dogumsal megakalikozis tanis1 konulan 2 hastanin klinik 6zellikleri literatiir esliginde tartigilmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Megakalikozis, kalisiyel dilatasyon, bobrek anomalisi

GiRiS

Megakalikozis bobrek papillalarindaki mal-
formasyonlara bagli olarak meydana gelen kaliks-
lerin nonobstriiktif genislemesi olarak tanimlan-
maktadir'. Megakalikozis tanisi, bu anomaliye se-
konder geligen istenmeyen yan etkilerin yoklugun-
da, farkli nedenlere bagl olarak yapilan iiriner sis-
tem degerlendirmelerinde ortaya g¢ikmaktadir ve
ender goriildiigii igin st iriner sistemde dilatas-
yonla seyreden diger anomalilerle karisabilmekte-
dir’.

Bu yazida dogumsal megakalikozis tanisiyla
tedavi ve takipleri yapilan 2 hastanin klinik 6zel-
liklerini literatiir esliginde sunuyoruz.

OLGU SUNUMU-1

22 yasindaki erkek hasta iki tarafli yan agrisi
sikayetiyle klinigimize bagvurdu. Hastanin &ykii-
siinde, 6 yil boyunca ¢esitli merkezlere bu yakin-
masi ile bagvurdugu anlasildi. Bu nedenle yapilan
tetkikleri sonucu hastaya ameliyat olmasi gerektigi
bile sdylenmisti. Fizik muayenede minimal sag
kostovertebral ag1 hassasiyeti diginda anlamli bul-
gu saptanmadi. Tam idrar tetkikinde 20-25 eritrosit
ve 3-4 lokosit saptandi. Biyokimyasal ve hemato-

lojik tetkiklerinde kreatinin 1.1 mg/dL, BUN 17
mg/dL, beyaz kiire 7800 adet/mm’ ve elektrolitleri
normal olarak tespit edildi. Uriner ultrasonografide
(USG) bobrek pelvisinin normal yapida oldugu bu-
na karsin her iki bobrekte kalikslerin genislemis
oldugu goriildii. Sol bdbrek alt polde yaklagik 10
mm ¢apinda bir adet tas izlendi. Intravendz iirogra-
fi (IVP) tetkiki de dilatasyona ait bu bulgulari
dogruladi. En sonuncusu 3 yil dnce olmak iizere 3
kez yapilan IVP tetkiklerinde iki tarafli kalikslerin
genislemis, bobrek pelvisinin ve mesanenin ise
normal oldugu saptandi (Resim 1). Ancak bu tet-
kiklerinde {ireterler tam olarak izlenemiyordu.
Hastanin son grafileri ile onceki grafileri arasinda
kaliksler, bobrek pelvisi ve bobrek parankimine ait
bulgular agisindan belirgin fark goézlenmiyordu.
MR iirografisinde, IVP’de oldugu gibi dilate ka-
liksler, normal bobrek pelvisi ile iirografide tam
olarak goriintiilenemeyen normal yapidaki iireter-
ler ile mesane izlendi (Resim 2). Bobrek separe
fonksiyonlari, obstriiksiyon ve parankim degerlen-
dirilmesi i¢in yapilan Tc99™ Diethylenetriamine-
pentaacetic acid (DTPA) ve Dimercaptosuccinic
acid (DMSA) gibi radyoniikleer tetkiklerinde rad-
yofarmdsotigin her iki bobrekte es zamanli kon-
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Resim 1. Intravendz iirografide bobrek pelvisinin normal oldu-

gu buna karsin iki tarafl kalikslerin dilate oldugu izleniyor (be-
yaz oklar).

Resim 2. Ayni hastanin MR tirografisinde dilate kalikslerle bir-
likte normal goriiniimlii iireterler (beyaz oklar) ve mesane izlen-
mektedir.

DOGUMSAL MEGAKALIKOZIS
(Congenital Megacalycosis)

Resim 3. ikinci hastanin IVP’sinde iki tarafli dilate kaliksler ve
normal pelvis goriilmektedir.

santre ve spontan ekskrete edildigi ve bobrek pel-
visinde obstriiksiyona ait bulgu olmadig: tespit
edildi. Burada bobrek fonksiyonlarma katilim sag
bobrek icin %52 ve sol bobrek icin %48 olarak
saptandi. Sol bobrek tasi icin tek seans ESWL uy-
gulandi. Kontrol USG’lerinde bdbrek yapilarinda
degisme izlenmedi. Hasta basta radyoniikleer go-
riintiileme yontemleri olmak iizere IVP, tam idrar
tetkiki ve gerektiginde USG yapilmak iizere yillik
olarak klinigimizde takiplere alind1.

OLGU SUNUMU-2

20 yasinda erkek hasta idrar yaparken kanama
ve iki tarafli yan agris1 yakinmalari ile klinigimize
bagvurdu. Hastanin yan agrisi sikayeti son 3 ayda
giderek artmigti. Fizik muayenede iki tarafli kosto-
vertebral ac1 hassasiyeti gozlendi. Direk iiriner sis-
tem grafisinde iki tarafli bobrek lojuna uyan bolge-
de opasiteler saptand1. Idrar sedimentinde bol erit-
rosit ve 20-25 16kosit goriildii. idrar kiltiriinde 10
koloni E.Coli iiredi ve buna uygun antibiyotik te-
davisi diizenlendi. USG’de iki tarafli bobreklerde
multiple taslarin yan1 sira (sagda en biiyiigli 6 mm
olan 3 adet ve solda en bilyiigii 5 mm olan 2 adet)
kalikslerin ektazik oldugu anlasilirken diger tiriner
sistem yapilart normaldi. IVP’de, bobrek pelvisi
normal genislikte, {ireterler ve mesane normal go-
riniimde iken her iki bobrekte de kalikslerin dilate
oldugu anlagildi (Resim 3). DTPA tetkikinde her
iki bobrek perfiizyon ve konsantrasyonlari nor-
maldi. Obstriikksiyona ait bulgu tespit edilmedi.
DMSA’da ise sol bobrek iist polinde minimal hi-
poaktif alan saptandi. Separe fonksiyonlar sag bob-
rek i¢in %53 ve sol bobrek i¢in %47 olarak saptan-
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d1. Uriner infeksiyonu antibiyotikle kontrol altina
almip tedavi edilen hastanin taslari i¢in 2 seans
ESWL uygulandi. Hastanin tekrarlanan kontrol
USG’lerinde bobrek yapilari degismemisti. Hasta
gerekli onerilerle klinigimizde takibe alindi.

TARTISMA

Megakalikozis yada diger adiyla Puigvert
hastalig1 iiriner sistemde oldukg¢a ender goriilen bir
anomali olup ilk olarak 1963 yilinda Puigvert tara-
findan tammlanmistir’. Genelde kaliks boyunlarin-
da kontraksiyon yokluguna neden olan bir diiz
kas defektinin varlig1 sonucu, mekanik obstriiksi-
yon olmadan gelisen ve diger iiriner sistem yapila-
rint kapsamayan dilatasyon olarak bildirilen mega-
kalikozis kural olarak iki tarafli ve tiim kaliksler-
dedir®. Beyaz irkta ve erkeklerde daha sik goriil-
mektedir. Erkek/kadin oran1 6:1 olarak bildirilmek-
tedir’. Bizimde iki hastamiz erkekti. Segmental
tek tarafli tutulumun sadece bayanlarda oldugu be-
lirtilmistir. Bu durum, bayanlarda diisiik gecis 6-
zelligi olan X’e bagimli resesif bir genin etkin ol-
dugunu diisiindiirmiistiir’.

Hastalikla ilgili patoloji tam olarak agik degil-
dir. Kaliksler tamamen dilate ve malformedir.
Bundan baska sayica da artmis olabilir. Bobrek
pelvisinin dilate olmadig1 ve duvarmin kalinlagsma-
dig1 goriiliir’. Ureteropelvik bileskede obstriiksiyo-
na ait bulgu saptanamaz. Anormal kalikslerin etra-
findaki kortikal doku normal kalinliktadir ve skar
yada inflamasyona ait herhangi bir bulgu goriil-
mez. Buna karsin medulla gelisimini tamamlama-
mistir ve normal piramidal seklinin yerine orak bi-
¢imli yarimay goriiniimii vardir. Toplayici tiibiiller
dilate degildir ancak kesinlikle normalden kisadir
ve kortikomediiller bileskede vertikalden daha ¢ok
transvers yonliidiirler®. Puigvert tarafindan ortaya
atilan ve daha sonra Johnston ile Sandomirsky ta-
rafindan desteklenen teoriye gore, iireteral tomur-
cugun dallarinin metanefrik blastem ile birlesme-
sinden Once, iist iireterin rekanalizasyonundaki ge-
cikme buna neden olmaktadir™®. Bu gecikme, emb-
riyonik glomeriil, idrar iiretmeye basladiginda kisa
stireli obstriiksiyona yol agar ve sonugta fetal ka-
liksler dilate olur. Ardindan postnatal yasamda
obstriiksiyon olmamasina karsin obstriiksiyon go-
rintiisii kalict hale gelir. Kalikslerin sayisinin art-
masi1 dallanan iireteral tomurcugun obstriiksiyona
yarim kalmis cevabi olarak agiklanmaktadir’™. Ga-
lian ve arkadaslar1 ise jukstamediiller glomeriiliin
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primer hipoplazisini etiyolojik neden olarak ileri
siirmiislerdir'®. Her ne kadar bu teori diger arastir-
macilar tarafindan desteklenmemisse de konsant-
rasyon yeteneginin olmamasinin nedenini agikla-
yabilmektedir.

Literatiirde hastalarin ¢ogunun, higbir sikayeti
olmaksizin yapilan siradan tetkiklerinde rastlanti-
sal tespit edildigi bildirilse de bazi hastalar mega-
kalikozis patolojisine bagli gelisen iiriner infeksi-
yon ve tag yakinmalari ile de klinige bagvurmakta-
dirlar. Bu tiir hastalarda iiriner infeksiyon ve tas
egilimi fazladir''. Cocuklarda tan genellikle iiriner
enfeksiyon ve diger dogumsal anomalilerin deger-
lendirilmesi sirasinda yapilan tetkiklerle konulur-
ken eriskinler genellikle taslara sekonder gelisen
bobrek koligi ve hematiiri yakinmasi ile kliniklere
bagvururlar'?>. Calismamizdaki iki hastada da yan
agris1 ve hematiiri yakinmasi vardi.

Tani en kolay ve basit olarak IVP ile konula-
bilir. Burada bdbrek pelvisinin normal boyutlarda
oldugu, iireterlerin ve mesanenin normal oldugu
buna karsin kalikslerin sayica arttig1 ve genislemis
oldugu goriiliir. Tanida USG, MR iirografi, DTPA
ve DMSA gibi tetkikler kullanilmaktadir®'’. Bun-
lar ayrica ayiricr tani i¢in de gerekli olmaktadir.
Ditiretik renografide izotopun siiziilme ve atiminin
normal oldugu goriiliir. Whitaker testi ile toplayici
sistemde yiiksek basing saptanabilir. Hastalarin
uzun donem takiplerinde anatomik bozuklukta iler-
leme yada bobrek fonksiyonlarinda herhangi bir
bozulma goriilmedigi bildirilmektedir**’. Ender
olarak maksimum konsantrasyon fonksiyonunda
hafif bir bozukluk bildirilmistir. Caligmamizdaki
hastalarda da yapilan USG, IVP, MR iirografi ve
radyoniikleer tetkiklerde benzer sonuglar bulun-
maktadir. Ayirict tanida kalisiyel divertikiil, do-
gumsal hidrokaliks, ekstrarenal kaliksler veya in-
fundubulopelvik disgenezi gz oniinde bulundurul-
malidir. Ancak bu patolojiler de genellikle tek ta-
rafli yada bir kaliks grubunu ilgilendirmekte-
dir’”"". Bununla birlikte dogumsal megakalikozi-
sin ipsilateral segmental megaiireterle de birlikte
oldugu bildirilmistir'*'*. Bu durum erkeklerde ve
daha sik sol tarafta bildirilirken bu hastalarda iki
anomali arasindaki iireter boliimiiniin normal ka-
librasyonda oldugu bildirilmektedir.

Tedavi, daha ¢ok takip yada gelisen bobrek
tas1 ve infeksiyon gibi istenmeyen yan etkilere yo-
nelik olup semptomatiktir. Bu anatomik durum sik



olmamakla birlikte yanliglikla tireteropelvik veya
iireterovezikal bileske obstriiksiyonu olarak yo-
rumlanarak cerrahi girisim uygulanabilir. Cerrahi
girisim bu patoloji i¢in uygulanmaz. Bizimde bi-
rinci olgumuzun radyolojik tetkikleri baska bir
merkezde tireteropelvik bileske darligi olarak yo-
rumlanip operasyon Onerilmis. Bu tiir hastalarda
tag tedavisi i¢in 6zellikle ESWL yonteminin alt1 ¢i-
zilmektedir. Hastalarin takibi i¢in basta radyoniik-
leer yontemler olmak iizere yillik USG yada IVP
onerilmektedir®'""'"*. Bizde hastalarimiz1 bu oneri-
lerle klinigimizde yillik olarak takiplere aldik.
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