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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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ÖZET 
Megakalikozis yada Puigvert hastalığı kalikslerde sayıca artış ve dilatasyonla karakterize, nadir görülen 

doğumsal böbrek anomalisi olup normal böbrek pelvisi ve Malpighi piramitlerinin hipoplazisi ile birliktedir. Böbrek 
fonksiyonları her zaman normaldir ve üriner akımda obstrüksiyona ait bulgu yoktur. İstenmeyen yan etkilerin 
yokluğunda bu hastalık farklı nedenlere bağlı yapılan üriner sistem incelemelerinde insidental olarak saptanmaktadır. 
Bu çalışmada doğumsal megakalikozis tanısı konulan 2 hastanın klinik özellikleri literatür eşliğinde tartışılmaktadır. 

Anahtar Kelimeler: Megakalikozis, kalisiyel dilatasyon, böbrek anomalisi   
 
GİRİŞ 
Megakalikozis böbrek papillalarındaki mal-

formasyonlara bağlı olarak meydana gelen kaliks-
lerin nonobstrüktif genişlemesi olarak tanımlan-
maktadır1. Megakalikozis tanısı, bu anomaliye se-
konder gelişen istenmeyen yan etkilerin yokluğun-
da, farklı nedenlere bağlı olarak yapılan üriner sis-
tem değerlendirmelerinde ortaya çıkmaktadır ve 
ender görüldüğü için üst üriner sistemde dilatas-
yonla seyreden diğer anomalilerle karışabilmekte-
dir2. 

 

Bu yazıda doğumsal megakalikozis tanısıyla 
tedavi ve takipleri yapılan 2 hastanın klinik özel-
liklerini literatür eşliğinde sunuyoruz.  

 
OLGU SUNUMU-1 
22 yaşındaki erkek hasta iki taraflı yan ağrısı 

şikayetiyle kliniğimize başvurdu. Hastanın  öykü-
sünde, 6 yıl boyunca çeşitli merkezlere bu yakın-
ması ile başvurduğu anlaşıldı. Bu nedenle yapılan 
tetkikleri sonucu hastaya ameliyat olması gerektiği 
bile söylenmişti. Fizik muayenede minimal sağ 
kostovertebral açı hassasiyeti dışında anlamlı bul-
gu saptanmadı. Tam idrar tetkikinde 20-25 eritrosit 
ve 3-4 lökosit saptandı. Biyokimyasal ve hemato-

lojik tetkiklerinde kreatinin 1.1 mg/dL, BUN 17 
mg/dL, beyaz küre 7800 adet/mm3 ve elektrolitleri 
normal olarak tespit edildi. Üriner ultrasonografide 
(USG) böbrek pelvisinin normal yapıda olduğu bu-
na karşın her iki böbrekte kalikslerin genişlemiş 
olduğu görüldü. Sol böbrek alt polde yaklaşık 10 
mm çapında bir adet taş izlendi. İntravenöz ürogra-
fi (İVP)  tetkiki de dilatasyona ait bu bulguları 
doğruladı. En sonuncusu 3 yıl önce olmak üzere 3 
kez yapılan İVP tetkiklerinde iki taraflı kalikslerin 
genişlemiş, böbrek pelvisinin ve mesanenin ise 
normal olduğu saptandı (Resim 1). Ancak bu  tet-
kiklerinde üreterler tam olarak izlenemiyordu. 
Hastanın son grafileri ile önceki grafileri arasında 
kaliksler, böbrek pelvisi ve böbrek parankimine ait 
bulgular açısından belirgin fark gözlenmiyordu. 
MR ürografisinde, İVP’de olduğu gibi dilate ka-
liksler, normal böbrek pelvisi ile ürografide tam 
olarak görüntülenemeyen normal yapıdaki üreter-
ler ile mesane izlendi (Resim 2). Böbrek separe 
fonksiyonları, obstrüksiyon ve parankim değerlen-
dirilmesi için yapılan Tc99m  Diethylenetriamine-
pentaacetic acid (DTPA) ve Dimercaptosuccinic 
acid (DMSA) gibi radyonükleer tetkiklerinde rad-
yofarmösötiğin her iki böbrekte eş zamanlı kon-
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Resim 1. İntravenöz ürografide böbrek pelvisinin normal oldu-
ğu buna karşın iki taraflı kalikslerin dilate olduğu izleniyor (be-
yaz oklar).  
 

Resim 2. Aynı hastanın MR ürografisinde dilate kalikslerle bir-
likte normal görünümlü üreterler (beyaz oklar) ve mesane izlen-
mektedir. 

 
 

Resim 3. İkinci hastanın IVP’sinde iki taraflı dilate kaliksler ve 
normal pelvis görülmektedir. 
 
santre ve spontan ekskrete edildiği ve böbrek pel-
visinde obstrüksiyona ait bulgu olmadığı tespit 
edildi. Burada böbrek fonksiyonlarına katılım sağ 
böbrek için %52 ve sol böbrek için %48 olarak 
saptandı. Sol böbrek taşı için tek seans ESWL uy-
gulandı. Kontrol USG’lerinde böbrek yapılarında 
değişme izlenmedi. Hasta başta radyonükleer gö-
rüntüleme yöntemleri olmak üzere İVP, tam idrar 
tetkiki ve gerektiğinde USG yapılmak üzere yıllık 
olarak kliniğimizde takiplere alındı. 
 

OLGU SUNUMU-2 
20 yaşında erkek hasta idrar yaparken kanama 

ve iki taraflı yan ağrısı yakınmaları ile kliniğimize 
başvurdu. Hastanın yan ağrısı şikayeti son 3 ayda 
giderek artmıştı. Fizik muayenede iki taraflı kosto-
vertebral açı hassasiyeti gözlendi. Direk üriner sis-
tem grafisinde iki taraflı böbrek lojuna uyan bölge-
de opasiteler saptandı. İdrar sedimentinde bol erit-
rosit ve 20-25 lökosit görüldü. İdrar kültüründe 105 
koloni E.Coli üredi ve buna uygun antibiyotik te-
davisi düzenlendi. USG’de iki taraflı böbreklerde 
multiple taşların yanı sıra (sağda en büyüğü 6 mm 
olan  3 adet ve solda en büyüğü 5 mm olan 2 adet) 
kalikslerin ektazik olduğu anlaşılırken diğer üriner 
sistem yapıları normaldi. IVP’de, böbrek pelvisi 
normal genişlikte, üreterler ve mesane normal gö-
rünümde iken her iki böbrekte de kalikslerin dilate 
olduğu anlaşıldı (Resim 3). DTPA tetkikinde her 
iki böbrek perfüzyon ve konsantrasyonları  nor-
maldi. Obstrüksiyona ait bulgu tespit edilmedi. 
DMSA’da ise sol böbrek üst polünde minimal hi-
poaktif alan saptandı. Separe fonksiyonlar sağ böb-
rek için %53 ve sol böbrek için %47 olarak saptan-
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dı. Üriner infeksiyonu antibiyotikle kontrol altına 
alınıp tedavi edilen hastanın taşları için 2 seans 
ESWL uygulandı. Hastanın tekrarlanan kontrol 
USG’lerinde böbrek yapıları değişmemişti. Hasta 
gerekli önerilerle kliniğimizde takibe alındı. 

 
TARTIŞMA 
Megakalikozis yada diğer adıyla Puigvert 

hastalığı üriner sistemde oldukça ender görülen bir 
anomali olup ilk olarak 1963 yılında Puigvert tara-
fından tanımlanmıştır3. Genelde kaliks boyunların-
da  kontraksiyon yokluğuna neden olan  bir düz 
kas defektinin varlığı sonucu, mekanik obstrüksi-
yon olmadan gelişen ve diğer üriner sistem yapıla-
rını kapsamayan dilatasyon olarak bildirilen mega-
kalikozis kural olarak iki taraflı ve tüm kaliksler-
dedir4. Beyaz ırkta ve erkeklerde daha sık görül-
mektedir. Erkek/kadın oranı 6:1 olarak bildirilmek-
tedir4.  Bizimde iki  hastamız erkekti. Segmental 
tek taraflı tutulumun sadece bayanlarda olduğu be-
lirtilmiştir. Bu durum, bayanlarda düşük geçiş ö-
zelliği olan X’e bağımlı resesif bir genin etkin ol-
duğunu düşündürmüştür5. 

 

Hastalıkla ilgili patoloji tam olarak açık değil-
dir. Kaliksler tamamen dilate ve malformedir. 
Bundan başka sayıca da artmış olabilir. Böbrek 
pelvisinin dilate olmadığı ve duvarının kalınlaşma-
dığı görülür6. Üreteropelvik bileşkede obstrüksiyo-
na ait bulgu saptanamaz. Anormal kalikslerin etra-
fındaki kortikal doku normal  kalınlıktadır ve skar 
yada inflamasyona ait herhangi bir bulgu görül-
mez. Buna karşın medulla gelişimini tamamlama-
mıştır ve normal piramidal şeklinin yerine orak bi-
çimli yarımay görünümü vardır. Toplayıcı tübüller 
dilate değildir ancak kesinlikle normalden kısadır 
ve kortikomedüller bileşkede vertikalden daha çok 
transvers yönlüdürler6. Puigvert tarafından ortaya  
atılan ve daha sonra Johnston ile Sandomirsky ta-
rafından desteklenen teoriye göre, üreteral tomur-
cuğun dallarının metanefrik blastem ile birleşme-
sinden önce, üst üreterin rekanalizasyonundaki ge-
cikme buna neden olmaktadır7,8. Bu gecikme, emb-
riyonik glomerül, idrar üretmeye başladığında kısa 
süreli obstrüksiyona yol açar ve sonuçta fetal ka-
liksler dilate olur. Ardından postnatal yaşamda 
obstrüksiyon olmamasına karşın obstrüksiyon gö-
rüntüsü kalıcı hale gelir. Kalikslerin sayısının art-
ması dallanan üreteral tomurcuğun obstrüksiyona 
yarım kalmış cevabı olarak açıklanmaktadır7-9. Ga-
lian ve arkadaşları ise jukstamedüller glomerülün 

primer hipoplazisini etiyolojik neden olarak ileri 
sürmüşlerdir10. Her ne kadar bu teori diğer araştır-
macılar tarafından desteklenmemişse de konsant-
rasyon yeteneğinin olmamasının nedenini açıkla-
yabilmektedir. 

 

Literatürde hastaların çoğunun, hiçbir şikayeti 
olmaksızın yapılan sıradan tetkiklerinde rastlantı-
sal tespit edildiği bildirilse de bazı hastalar mega-
kalikozis patolojisine bağlı gelişen üriner infeksi-
yon ve taş yakınmaları ile de kliniğe başvurmakta-
dırlar. Bu tür hastalarda üriner infeksiyon ve taş 
eğilimi fazladır11. Çocuklarda tanı genellikle üriner 
enfeksiyon ve diğer doğumsal anomalilerin değer-
lendirilmesi sırasında yapılan tetkiklerle konulur-
ken erişkinler genellikle taşlara sekonder gelişen 
böbrek koliği ve hematüri yakınması ile kliniklere 
başvururlar12. Çalışmamızdaki iki hastada da yan 
ağrısı ve hematüri yakınması vardı. 

 

Tanı en kolay ve basit olarak IVP ile konula-
bilir. Burada böbrek pelvisinin normal boyutlarda 
olduğu, üreterlerin ve mesanenin normal olduğu 
buna karşın kalikslerin sayıca arttığı ve genişlemiş 
olduğu görülür. Tanıda USG, MR ürografi, DTPA 
ve DMSA gibi tetkikler kullanılmaktadır6,13. Bun-
lar ayrıca ayırıcı tanı için de gerekli olmaktadır. 
Diüretik renografide izotopun süzülme ve atımının 
normal olduğu görülür. Whitaker testi ile toplayıcı 
sistemde yüksek basınç saptanabilir. Hastaların 
uzun dönem takiplerinde anatomik bozuklukta iler-
leme yada böbrek fonksiyonlarında herhangi bir 
bozulma görülmediği bildirilmektedir3,4,7. Ender 
olarak maksimum konsantrasyon fonksiyonunda 
hafif bir bozukluk bildirilmiştir. Çalışmamızdaki 
hastalarda da yapılan USG, İVP, MR ürografi ve 
radyonükleer tetkiklerde benzer sonuçlar bulun-
maktadır. Ayırıcı tanıda kalisiyel divertikül, do-
ğumsal hidrokaliks, ekstrarenal kaliksler veya in-
fundubulopelvik disgenezi göz önünde bulundurul-
malıdır. Ancak bu patolojiler de genellikle tek ta-
raflı yada bir kaliks grubunu ilgilendirmekte-
dir3,7,11. Bununla birlikte doğumsal megakalikozi-
sin ipsilateral segmental megaüreterle de birlikte 
olduğu bildirilmiştir14,15. Bu durum erkeklerde ve 
daha sık sol tarafta bildirilirken  bu hastalarda iki 
anomali arasındaki üreter bölümünün normal ka-
librasyonda olduğu bildirilmektedir.  

 

Tedavi, daha çok takip yada gelişen böbrek 
taşı ve infeksiyon gibi istenmeyen yan etkilere yö-
nelik olup semptomatiktir. Bu anatomik durum sık 
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olmamakla birlikte yanlışlıkla üreteropelvik veya 
üreterovezikal bileşke obstrüksiyonu olarak yo-
rumlanarak cerrahi girişim uygulanabilir. Cerrahi 
girişim bu patoloji için uygulanmaz. Bizimde bi-
rinci  olgumuzun  radyolojik tetkikleri  başka bir 
merkezde üreteropelvik bileşke darlığı olarak yo-
rumlanıp operasyon önerilmiş. Bu tür hastalarda 
taş tedavisi için özellikle ESWL yönteminin altı çi-
zilmektedir. Hastaların takibi için başta radyonük-
leer yöntemler olmak üzere yıllık USG yada IVP 
önerilmektedir6,11,13. Bizde hastalarımızı bu öneri-
lerle kliniğimizde yıllık olarak takiplere aldık. 
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