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KDIGO: Kidney Diagnosis International Outcomes- Bobrek Hastaligi
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mTOR: Mammalian target of Rapamycin
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RRT: Renal Replasman Tedavisi
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TEMPO: Tolvaptan Efficacy and Safety in Management of Autosomal
Dominant Polycystic Kidney Disease and lts Outcomes
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OZET

Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastahgi (ODPBH), kalitsal
bobrek hastaliklari arasinda en yaygin gorulendir. Bobreklerde ¢ok sayida kist
olusumu ve gelisimi ile karakterize sistemik ve ilerleyici bir hastaliktir.
ODPBH’li hastalarda yagam kalitesini, psikososyal yuku ve bobrek volumunin
olusturdugu agriyi degerlendiren galigmalar sinirlidir.

Bu calismada ODPBH hastalarindaki bobrek volumu ile agri ve hastalik
yukinun vyol actigr psikolojik problemlerin, uyku kalitesinde bozulmanin
degerlendiriimesi amaclanmigtir.

Gereg ve Yontem: Bursa Uludag Universitesi Tip Fakdltesi Hastanesi
Nefroloji Poliklinigi'nde takipli ODPBH tanili 60 hasta degerlendirildi. ODPBH
Agr ve Rahatsizlik Olgegi (ADPKD-PDS), Beck Depresyon Envanteri Soru
Formu, Beck Anksiyete Olgegdi, Pitsburg Uyku Kalitesi Olgegi, Uykusuzluk
Siddeti  indeksi  (ISI) formlari  uygulandi. Bilgisayarll tomografi
goruntulemelerinden elipsoid formul ile total bobrek voluml hesaplanip her
hasta i¢in boya gore duzeltiimis bobrek volumu hesaplandi. Hastalarin temel
biyokimya sonuglari ve CKD-EPI formualu ile hesaplanan eGFH degerleri
kaydedildi.

Bulgular: Hastalarin ortalama tani yasi 31+13, toplam bobrek volim
(TBV) ortalamasi 1526,35£1595,90 olarak bulundu. Hastalarin 7’sinde
(%11,7) sinirda klinik depresyon varken 8’inde (%13,3) hafif duygu durum
bozuklugu oldugu bulunmustur. Hastalarin 4’'Unde (%6,7) siddetli dizeyde
anksiyete saptandi. Hastalarin %25inin uyku kalitesi kotu dizeyde olarak
bulundu. Bobrek volim ile agri ve rahatsizlik skalasi alt boyutlari arasinda ve
depresyon gruplari arasinda bobrek volumu agisindan istatistiksel agidan
anlamh farkhilik bulunmadi.

Sonug: ODPBH tanil hastalarda literatur ile uyumlu olarak hastalarin uyku
kalitesi dustikce depresyon derecesinin arttigi gozlemlendi. Ancak bobrek
volumu ile agri ve rahatsizlik skalasi anksiyete ve depresyon siddeti arasinda

anlamli bir korelasyon bulunmadi.
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SUMMARY

EVALUATION OF THE RELATIONSHIP OF RENAL VOLUME AND PAIN,
DEPRESSION AND ANXIETY IN PATIENTS WITH AUTOSOMAL
DOMINANT POLYCYSTIC KIDNEY DISEASE

Autosomal dominant polycystic kidney disease (ADPKD) is the most
common inherited kidney disease. It is a systemic and progressive disease
characterised by the formation and development of multiple cysts in the
kidneys. There are few studies that address the quality of life, psychosocial
burden, and pain caused by renal volume in patients with ADPKD.

The aim of this study was to investigate renal volume, psychological
problems due to pain and disease burden, and worsening sleep quality in
ADPKD patients.

Materials and Methods: Sixty patients followed in the nephrology clinic
of Bursa Uludag University Faculty of Medicine Hospital were included in the
study. The ADPKD Pain and Discomfort Scale (ADPKD-PDS), Beck
Depression Inventory Questionnaire, Beck Anxiety Scale, Pittsburgh Sleep
Quality Scale, and Insomnia Severity Index (ISI) were evaluated. Total kidney
volume was calculated using the ellipsoid formula from computed tomography,
and kidney volume corrected for body size was determined for each patient.
The patients' baseline biochemical values and eGFR values calculated using
the formula CKD-EPI were recorded.

Results: The mean age at diagnosis was 31113, and the mean total
kidney volume (TKV) was 1526.35+1595.90. While 7 (11.7%) of the patients
had borderline clinical depression, 8 (13.3%) patients were found to have mild
mood disorders. Severe anxiety was detected in 4 (6.7%) patients. The sleep
quality of 25% of the patients was found to be poor.

There was no statistically significant difference between kidney volume
and pain and discomfort scale sub-dimensions, and between depression

groups in terms of kidney volume.



Conclusion: Consistent with the literature, in patients diagnosed with
ADPKD, it was observed that the degree of depression increased as the sleep
quality of the patients decreased. However, no significant correlation was
found between kidney volume and pain and discomfort scale, anxiety and
depression severity.

Keywords: Autosomal Dominant Polycystic Kidney Disease (ADPKD),
Pain, Kidney Volume, Depression, Anxiety Depression, Anxiety
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1 GIRIS VE AMAC

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi (ODPBH) dinya ¢apinda
1:400 ila 1:1000 kigide gorulen en yaygin genetik bobrek hastaligidir (1). Son
donem bobrek hastaligi (SDBH) olan hastalarin  %5-10'unu olusturur.
Epidemiyolojik ¢calismalarda dinya ¢apinda 12,5 milyon kiside mevcut oldugu
tahmin edilmekte olup Turkiye verileri de benzer insidans oranlarini
gOstermektedir (2). Hastalik SDBH vakalarinin yuzde 8 ila 10'unu olusturur (3).

ODPBH'li hastalarin yasam Kkalitesi ve sonuglarinda total bobrek
volimunun rolu hakkinda daha fazla arastirma yapilmasi gerektigi birgok
calismada vurgulanmaktadir. Ulkemizde bu hasta grubunda bobrek volimi
iligkili agrinin ve bunun yol actigi psikolojik problemler ve uyku kalitesindeki
bozulmanin degerlendirildigi bir calisma mevcut degildir ve mevcut olanlar da
yetersiz duzeydedir. Agri ODPBH hastalarinda en yaygin ve en erken gorulen
semptom olmasina ragmen, gunluk pratikte bu bulgu g6z ardi edilmektedir.
ODPBH'li hastalarin geng yasta bile, agriyi siddetlendirebilecek aktivitelerden
kaginmasi, kendilerini damgalanmis hissetmeleri, sosyal aktivitelerden
kacinmalari hastaligin farkli bir yonudur. Bazi hastalar agriyir ODPBH'nin
normal ve kaginilmaz bir semptomu olarak kabul edip agriya adapte olur ve bu
agriyla gunluk aktivitelerine devam etmeye ¢abalar.

ODPBH takipli hastalarin yasam kalitesi anketleri incelendiginde dusuk
puanlari olduklari gézlenmistir, bu durum agri ve rahatsizlik semptomlarinin
yasam Kkalitelerini onemli Olcude etkiledigini gostermektedir. Kronik agri
bireylerin fonksiyonlarini kisitlayarak uyku kalitesinde bozulma, yorgunluk,
anksiyete ve dusuk yasam kalitesi ve tedavi uyumsuzlugu ile sonuglanir. Yakin
zamanda dunya ¢apinda ¢ogu nefroloji kliniginde bu konunun ¢6zUmu igin
psikonefroloji bolumleri olusturulmaya baglanmigtir.

Bu caligmada ODPBH hastalarinda volum iligkili agri ve yol agtigi uyku
kalitesinde bozulma, psikolojik problemlerin arastiriimasi amaglandi.
Arastirmamizda ayrintili bir sekilde incelenecek olan total bobrek volumda,

anksiyete, depresyon ve uyku kalitesi hastalarin yonetiminde fikir verecektir.



Bu 0Ozel hasta grubunda, hastaigin seyrini etkileyen psikososyal
komponentlerin erken tespit edilip duzeltiimesi en az ODPBH tedavisi kadar
etkili olabilir.



2 GENEL BILGILER

2.1 Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastaligi

ODPBH’lig1, kalitsal bobrek kistik hastaliklarinin en yaygin olanidir.
Genellikle erigkin baglangich, bobreklerde ve bobrek digi organlarda kist
olusumu ve giderek buyumesi ile karakterize, kronik, ilerleyici ve multisistemik
bir hastaliktir (4). Kistler in utero gelismeye baglar ve bodbregin tum
bolgelerinden kaynaklanabilir; ancak genellikle nefronun distal bolgelerinden
ve toplama kanallarindan gelisir (5).

2.1.1 Epidemiyoloji

ODPBH’lig1 her canli dogumda 1/400 (klinik olarak teghis edilen ve
tahmini otopsi vakalari dahil) ve 1/1000 (klinik olarak teshis edilen vakalar)
prevalansi olan ve sonunda son donem bobrek hastaligina (SDBH) yol acan
en sik kalitsal bobrek hastahgidir (4).

ODPBH’li SDBH’li hastalar tim SDBH hastalarinin %5-10'unu olusturur
(6). Tark Nefroloji Dernegi kayitlarina gore ulkemizde 2020 yili sonunda
hemodiyaliz (HD) alan vakalarin %3'Unun etiyolojisi ODPBH olarak bildirilmigtir
(7). ODPBH'ye bagh SDBH igin dunya gapindaki yillik insidans oranlari,
erkekler ve kadinlar icin sirasiyla milyonda 7,5 ve 6,1'dir. Erkek cinsiyette
hastalik daha agir seyreder.

2.1.2 Genetik

ODPBH otozomal dominant kalitilir. Hastalarin %95'i etkilenmis bir
ebeveyne sahiptir ve en az %10'unda de-novo patojenik bir varyant izlenebilir.
Etkilenen bir bireyin her ¢ocugunun patojenik varyanti kalitim yoluyla alma
sansi %50'dir (8). Klinik olarak ODPBH tanisi alan hastalarin %90’inda PKD1
(polycystic kidney disease-1) ve PKD2 (polycystic kidney disease-2)
genlerinde mutasyon vardir ve bu grubun %85'i PKD1 geninde, %15'i de
PKD2'de varyantlara sahiptir (9). Tablo-1'de genetik mutasyonlarin dagilimi
gOsterilmektedir. PKD1 yaklasik 1:700 canl dogumda ve PKD2 1:15.000 canli
dogumda meydana gelir. PKD2 hastalarinda daha az kist gelisir ve PKD1



hastalarina gore daha yavas ilerler. %8’lik bir grupta henuz tanimlanmig bir
genetik mutasyon yoktur (8). Bazi ailelerde PKD1 mutasyonu tim hucrelerde
gorulmeyebilir; bu durumda somatik mozaisizm s6z konusudur. GANAB veya
ALG9 mutasyonunda hafif bir ODPBH Klinigi vardir ve ¢ok nadir SDBH’ne
ilerler (10). DNAJB11 mutasyonunda ise bilateral kiguk kistlerle karakterize

klinik vardir, bu hastalar 60-90 gibi ilerlemis yaslarda SDBH geligtirir (11).

Tablo-1: ODPBH’inda Genetik Mutasyonlar (8)

Gen Sikhk
PKD1 ~78%
PKD2 ~15%
GANAB ~0.3%
DNAJB11 ~0.1%
Bilinmeyen ~7%

2.1.2.1 PKD genleri ve proteinleri

PKD1 geni 16. kromozomun kisa kolunda (16p13.3) bulunur ve
polikistin-1 (PC-1) proteinini kodlar. PKD2 geni ise 4. kromozomun uzun
kolunda (4921) yerlesmistir ve polikistin-2 (PC-2) proteinini kodlar.

PC-1, transmembran bolumua ve hicre igine uzanan gesitli alanlardan
olusan hucre disi bir bolgeye sahip buyuk bir integral zar proteinidir. Adeziv
protein yapilarinda, hiucreler arasi etkilesim ve hiucre-matriks etkilesimlerinde
rol oynar. Siliyumlarin yapisinda, sitoplazmik vezikullerde, fokal adezyonlarda
plazma membraninda, dezmozomlarda, endoplazmik retikulum ve
cekirdeklerde bulunur. Bu nedenle, PC-1'deki bir anormallik, anormal epitel
hdcre farklilagmasina yol agar.

PC-2, kalsiyum tasiyan segici olmayan bir katyon kanalidir. Hucre
siklusu boyunca ilerlemeyi kontrol ederek cogalma ve farklilagmayi da
duzenler.

PC-1 JAK-STAT yolunu aktive ederek hucre dongusunun durmasini
indukler. PC-2, bu sure¢ igin temel bir kofaktor olarak iglev gorur. Yolun
aktivasyonu, PC-1 ve PC-2 arasindaki etkilesimi bozan mutasyonlar tarafindan



engellenir. Polycystin-1 ve polycystin-2, karboksi terminal sarmal alanlari
yoluyla etkilesime girer (Sekil-1). Bu etkilesimi bozan mutasyonlar da kist
gelisimine neden olur (12).

PC-1 ve PC-2'nin olusturdugu kompleks tubdler hucrelerde primer
silyumda bulunur ve mekanik reseptor gibi davranarak IUminal akigi
algilayarak hucre igine kalsiyum akigini saglar. Akis eksikliginde veya PC-1 ve
PC-2'nin olusturdugu kompleks kaybinda; hicre igine Ca?* girisi azalir ve
apoptoz azalarak denge proliferasyon lehine bozulur (13). Bu kompleks, hucre
ici birgok sinyal iletim yolaginda duzenleyici rol oynar (14). Ayni zamanda
ODPBH'de kist olusum bodlgeleri olan renal tubuler epitel hicreleri benzer
embriyonik kokenli, hepatik safra kanallari ve pankreas kanallarinida
etkileyerek bu organlarda kist olusumuna neden olur (15).

Polikistin-1 N C Polikistin-2
C

mTOR
JAK-STAT
pathway

CAMP
pathway

Wnt
pathway

Sekil-1: Polikistin-1 ve Polikistin-2 kompleksi ve etkiledikleri sinyal yolaklari
(16)
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Sekil-2: ODPBH patogenezi (13)

Sekil-2’deki yolaklardan izlenebilecegi gibi Adenilil siklaz 6 (AC6) enzimi
hdcre igi artmig kalsiyum konsantrasyonunda inhibe olur. ODPBH'’da polikistin
kompleksindeki mutasyonlar nedeniyle hicre icinde Ca+2 azalir ve AC6
aktivasyonu ve kalsiyum/kalmodulin bagimh fosfodiesteraz 1'in (PDE1)
inhibisyonu, anormal cAMP birikimine ve Protein Kinaz A (PKA) aktivasyonuna
neden olur. PKA aktivasyonu, hucre i¢i kalsiyum depolarinin azalmasina yol
acarak cAMP/PKA sinyalini daha da artinr. PKA aktivasyonu ayrica
tubulogenezi bozar, proliferatif sinyal yollarini aktive eder, klorir ve sivi
salgilanmasini uyarir ve STAT3 ile induklenen kemokin ve sitokin
transkripsiyonunu  destekler. Vasopressin, AC6'nin ana agonistidir.
Vazopressin V2 ve somatostatin (SST) ilgili reseptorlerinin (V2R ve SSTR)
uyariimasi, artan cAMP ile sonuglanarak yine PKA'y1 aktive eder (13,17).
2.1.2.2 mTOR (Mammalian target of Rapamycin) Sinyali

Rapamisinin memelilerdeki hedefi (mTOR) bir serin/treonin protein

kinazdir. Hucre buyumesi ve metabolizmasi ile yakindan iligkilidir. PC-1,



mTOR yolag! dzerinde inhibitor etkilidir. Polikistik bobrek hastaliginda mTOR
sinyalinin arttigr gosterilmigtir.
2.1.2.3 Epidermal Buyiime Faktoru Reseptoru (EGFR) Sinyali

Epidermal Bluyume Faktoru Reseptoru (EGFR), anormal kist olusumu
ile iligskilendirilmigtir. ODPBH’da hucre polaritesinin bozulmasi ile EGFR’nin
bazolateral konumu tersine doner ve kist epitelinin apikal yuzeyi uzerinde
anormal EGFR ekspresyonuna neden olur.
2.1.3 Kistogenez

ODPBH, bobrek parankiminde kist olusumu ve bulyumesi ile
karakterizedir. Bobrek iglevinin etkilenmemesi i¢in saglam nefronlarda
kompansatuar olarak hiperfiltrasyon geligir. Bobrek fonksiyonlari ancak ciddi
bobrek rezervi tikendikten sonra azalmaya baslar. ODPBH'de kistlerin
olusmasinin altinda yatan mekanizmalar tam olarak anlagilamamakla birlikte
cesitli hipotezler mevcuttur.

Tum hucrelerde mutant gen olmasina ragmen kistlerin nefronlarin ¢ok
kuguk bir boluminden gelismesi ve yas ilerledikge kist gortlmesinin artisi gift
vurus hipotezi ile agiklanmaktadir (18). Renal tubul icindeki her epitel hucresi
bir germline mutasyonu barindirir, ancak kist gelisimi ODPBH mutasyonu
olmayan ebeveynden miras alinan allel tarafindan engellenir. Renal tubul
hicresinde bu allel; zaman igerisinde gelisen somatik mutasyon tarafindan
etkisiz hale getirilir ve hicre, bir kist gelisene kadar tekrar tekrar boltnuar. Bu
durum hastahigin hicre duzeyinde karsilikli gen hasari nedeniyle otozomal
ressesif olarak davranis gosterdigini dusundurmektedir. ODPBH'nin
ciddiyetinin, hastanin yasami boyunca bodbreklerde bu kistojenik surecin
meydana gelme sayisi ve sikhdginin dogrudan bir sonucu oldugu
dusunulmektedir (19).

Kistler, nefronun herhangi bir yerinden gelisebilir. Tipik olarak toplayici
sistem tutulur. Baslangigta bobrek tubullerinde genigleme vardir. Erken
donemde kaynaklandigi nefron ile baglantilidir ve igerigini glomeruler filtrasyon
ile gelen filtrat olusturur. Kistler bayudukge interstisyel fibrozis ile iligkili olarak
tubulden ayrilir ve sivi ile dolu keseler haline gelir (20). Baglantilari kaybolunca

kist sivisi olusumunda glomeruler filtrasyonun etkisi azalir cesitli



mekanizmalarla kistin icine sivi sekresyonu saglanir. Erken donemde Kist
sivisinin kaynagi ultrafitrat iken, zamanla kist igerigini epitelden limene dogru
olan solut ve su sekresyonu olusturur (13).

2.1.4 Patoloji

Normal bir bobrek agirhigr saglam bir erigkin i¢cin 120-140 gram ve
normal bobrek boyutlari erkeklerde 10-14 cm, kadinlarda 9-13 cm, 3-5 cm
genisliginde, 3 cm On-arka kalinlikta iken; ODPBH’da hastalarin bobrekleri,
yuzlerce kistin buyumesi nedeniyle oldukga buyluk boyutlara ulasabilir.
Literatirde 40x25x20 cm Olgulerinde ve 7-8 kg agirliginda bdobrekler
bildirilmistir. Genellikle bu buyuklukteki bobrekler nefrektomilerde veya
otopside SDBH'li hastalarda gorulur (12). Kistlerin duvarlari ince olup
kalsifikasyon da yaygindir. Renal kapsul, enfekte kistlerin etrafinda
kalinlasabilir ve bobrek, dalak ve adrenal bezler gibi abdominal organlara
fibroz doku ile yapisik olabilir. Kistlerin boyutlari 1 mm ile 10 cm arasinda veya
daha fazla gapta degisir. Tubuler segmentlerin fokal dilatasyonlari olarak
baglayan kistlerin ¢capi yaklagik 2 mm'yi astiginda, tipik olarak ana tubulden
ayrilirlar; elektron mikroskobu ile degerlendirildiginde kistlerin en az %73'inde
tubuler agikhk olmadigi saptanmistir. Cogu kistin bazal membrani anormaldir.
Bazal laminada belirgin bolinme, duplikasyon, kalinlagsma ve laminasyon
vardir (21-24).

Kist sivilarinin ozmolalitesi plazmaninkine benzer, ancak sodyum ve
non-sodyum elektrolit konsantrasyonlari onemli Olgcude farklilik gosterir.
Sodyum konsantrasyonlari litrede 3 ila 207 mEq arasinda degisebilir. Litrede
60 mEqg'den az ise dusuk sodyumlu; 75 mEq'den fazla ise yuksek sodyumlu
kistler olarak degerlendirilir. Yuksek sodyum kistleri plazmaya benzer sodyum
konsantrasyonlarina sahiptir ve bu nedenle gradyan olmayan Kistler olarak da
adlandirihirken, dusuk sodyum kistleri gradyan kistlerdir. Bu gradiyent farki,
kistlerin koken aldigi nefron bolumu hakkinda bilgi verebilir. Elektrolitler ve
suya ek olarak, kist sivilari ayrica amino asit, glikoz, Ure, sorbitol, betain ve
gliserofosforilkolin ~ gibi ozmollerin yaninda ve beta2-mikroglobulin,

eritropoietin, renin ve albumin gibi proteinleri, IL-1, IL-2 ve tUmor nekroz faktor



(TNF), buyuime faktorleri (epidermal blyume faktori-EGF, endotelinler)
icerebilir (25-28).
21.5 Tani

Birinci derece akrabalarinda ODPBH tanisi olanlari risk altindaki
bireyler olarak tanimladigimizda risk altindaki yetigkinler igin presemptomatik
taninin potansiyel yararlari genellikle risklerinden daha agir basar. Bu nedenle
bu grup i¢in ucuz, radyasyon riski olmayan ve yaygin olarak bulunabilen
ultrasonografi (US) ile degerlendirme yapilir (29).
2.1.5.1 Ailesinde ODPBH 6ykusi olan hastalar

ODPBH
olusturulmustur (Tablo 2). Bu kriterler, ultrason ve molekuller genotipleme

tanisi veya diglanmasi igin ultrason temelli kriterler
kullanilarak c¢esitli populasyonlarda yapilan ¢ok sayida calismadan elde
edilmistir (30,31). Ultrason bulgulari supheli oldugunda milimetrik boyuttaki
kistlerin gorilmesinde Manyetik rezonans goruntuleme (MRG) ve Bilgisayarli
tomografi (BT) de kullanilabilir. MRG radyasyona maruziyet olmamasi
nedeniyle BT'den daha avantajlidir.

Goruntuleme bulgularinin ve aile dykusunun tani igin yeterli olmasi

nedeniyle genetik test tani igin standart olarak yapilmamaktadir.

Tablo-2: Pozitif aile 6ykUsu olan hastalarda ODPBH tanisi ve diglanmasi
igin ultrason temelli kriterler (29)

Yas Goruntiuleme | Ailede Ailede Ailede
(Yil) Bulgulari PKD1 PKD2 Bilinmeyen
Oykiisii Oykiisii Gen
Mutasyonu
Kabul Edilme Kriterleri
15-29 Toplam =3 PPV, %100 | PPV, %100 | PPV, %100
kist* Duyarlihk: | Duyarhlik: | Duyarlihk:
%94,3 %69,5 %81.7
30-39 Toplam =3 PPV, %100 | PPV, %100 | PPV, %100
kist* Duyarlihk: | Duyarhlik: | Duyarlihk:
%96,6 %94,9 %95,5
40-59 Her bobrekte | PPV, %100 | PPV, %100 | PPV, %100
=2 kist Duyarlihk: | Duyarhlik: | Duyarlihk:
%92,6 %88.8 %90.0




Dislama Kriterleri
15-29 bobrek kisti NBD, NPV, NPV,
yok %99,1 83.5% 90.8%
Ozgiillik: | Ozgiillik: | Ozgullik:
%97,6 96.6% 97.1%
30-39 bobrek kisti NPV, 100% | NPV, NPV,
yok Ozglillik: 96.8% 98.3%
96.0% Ozglillik: Ozgiillik:
93.8% 94.8%
40-59 bobrek kisti NPV, 100% | NPV, 100% | NPV, 100%
yok Ozglillik: Ozglillik: Ozgiillik:
93.9% 93.7% 93.9%
PPV: pozitif prediktif deger; NPV: negatif prediktif deger
*: Tek tarafli veya iki tarafli.

2.1.5.2 Ailesinde ODPBH o6ykusiu olmayan hastalar

Ailede ODPBH oykusu yoksa renal kistik hastaliklarin diger nedenleri
diglanmalidir. Aile Oykisu olmayan hastalarda ODPBH tanisi igin
goruntilemeye dayali kriter yoktur. Eger her bobrekte 10 veya daha fazla kist
(=5 mm) varsa, bobrekler buyumugse veya karaciger kistleri varsa ve farkli bir
kistik bozuklugun belirgin 6zellikleri yoksa ODPBH tanisi konulur. Supheli
goruntileme sonuglari olan hastalarda veya canli bobrek dondrleri ve gok
erken baglangi¢l vakalar gibi kesin tani koymak gerektiginde genetik test
yapiimahdir (29,32).

2.2 Kilinik Bulgular

Hastalar proteindri, politri, nokturi ve artmis susama hissi veya bobrek
fonksiyon bozuklugu gibi semptom ve bulgulara sahip olabilir. ODPBH'nin
renal komplikasyonlari arasinda makroskopik hematuri, hipertansiyon, idrar
yolu enfeksiyonlari, nefrolitiazis, kist enfeksiyonu veya rupturi bulunur (33).
Hastalar proteinuri, poliuri, nokturi ve artmig susama hissi veya bobrek
fonksiyon bozuklugu gibi semptom ve bulgulara sahip olabilir. ODPBH'nin
renal komplikasyonlari arasinda makroskopik hematuri, hipertansiyon, idrar
yolu enfeksiyonlari, nefrolitiazis, kist enfeksiyonu veya rupturt bulunur (34).
Proteinuri genellikle <1 g/gun den azdir. Kiguk (578 ml) bobrek hacimlerinden
ziyade buyuk (ortalama toplam bobrek hacmi 1190 ml) olanlarda daha sik
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gozlenen proteinuri, ilerleyen donemlerde bdbrek fonksiyon kaybinin en
onemli prognostik gostergelerinden biridir (35).

ODPBH, adini bdbrekten almasina ragmen ekstrarenal tutulum
nedeniyle sistemik bir hastaliktir (36,37). Hastaligin en sik gorulen ekstrarenal
bulgusu, %80’ e varan oranlarda saptanan karaciger kistleridir. Karaciger
digsinda daha seyrek olarak, dalak ve pankreasta (yaklasik %10), araknoid
membranlarda (yaklagik %8) da kistler gorulebilir. Anevrizmalar ODPBH'li
hastalarin yaklasik %5'inde ve ailesinde anevrizma oykusu olanlarda (yaklagik
%20) daha sik gorultr. Ayrica akciger, testis ve vezikula seminalis kistleri,
kolon divertikulleri ve herniler bu hastalarda normal populasyona gore daha
sik olarak bildirilmig olup genellikle asemptomatik seyrederler (4,19,36,38—42).

Hastalarin %60'Indan fazlasinda hipertansiyon bobrek fonksiyon
kaybindan 6nce geligir ve ortalama baglangi¢ yasi olduk¢a degisken olmakla
birlikte yaklasik 30’lu yaslardir. SDBH'li hastalarda hipertansiyon prevalansi
neredeyse %100'e yukselir (4).

Etkilenen bireylerin bobrek fonksiyon bozuklugu veya hipertansiyon gibi
Klinik belirtilerin ortaya ciktigi yas degiskendir. PKD1'li hastalar, PKD2
mutasyonuna sahip olanlardan daha geng¢ yasta semptomatik olur. Herhangi
bir yasta, PKD1'li hastalarin PKDZ2'li hastalardan daha buylk volimde
bobrekleri ve daha fazla kisti vardir (43). Bir galismada, SDBH ile bagvuran
hastalarin medyan yasi, PKD1 ve PKD2 olanlar igin sirasiyla 54 ve 74 olarak
saptanmigtir (44).

ODPBH tanili SDBH’li hastalarin yagam kalitesi anketleri incelendiginde
dusuk puanlari olduklari goézlenmigtir ve ve bu da agr ve rahatsizlik
semptomlarinin yagsam kalitelerini onemli olgude etkiledigini gostermektedir
(45). Agri cogu ODPBH hastasinda en yaygin semptomdur ve akut ve kronik
agri olarak siniflandirilabilir. Akut agri sendromlari gogunlukla kist raptara,
kanama, bobrek enfeksiyonlari veya nefrolitiazis ile iligkilidir. Etkili bir sekilde
tedavi ile ortadan kaldirilabilir. Kronik agri daha karmasik ve daha az
tanimlanmig bir sorundur. ODPBH hastalar sirtta (%71), karinda (%61), basta
(%49), goguste (%30) ve bacaklarda (%27) agri oldugunu bildirmektedir.
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Kronik agri bireylerin fonksiyonlarini kisitlayarak uyku kalitesinde bozulma,
yorgunluk, anksiyete ve duguk yagam kalitesi ile sonuglanir (46—48).

2.2.1 Renal Bulgular

2.2.1.1 Hipertansiyon

Hipertansiyon ODPBH'de sik gorulur ve bobrek fonksiyon kaybindan
once ortaya ¢ikar (49). Ortalama baslangi¢ yasi 29'dur ve erkekler kadinlardan
daha siklikla hipertansiftir (50,51). Kanitlar, hipertansiyon gelismeden once,
asemptomatik ODPBH hastalarinda karotis ve sol ve sag ventrikul yapisinin
anormal oldugunu gostermektedir (52-54). ODPBH'de kist olusumuna ve
geniglemesine sekonder artan intrarenal iskemi nedeniyle Renin-Anjiotensin-
Aldosteron Sistemi (RAAS) aktive olur (55). Artan kist yuku nedeniyle renal
vaskulaturdeki bozulma, renal nitrik oksit Uretiminin azalmasina, reaktif oksijen
turlerinin  olusumunun artmasina ve intrarenal RAAS''n daha fazla
aktivasyonuna neden olur. Vaskuler goruntulemeler ve renal kan akiginin MR
tabanli 6lgumleri renal vaskularizasyonun ve renal kan akiginin azaldigini
gOstermektedir (56,57). Toplam bdbrek volumu (TBV), normotansif kontrol
grubuna kiyasla hipertansif ODPBH’'de daha yuksektir.

ODPBH'de Ambulatuvar Kan Basinci Olgiimi (ABPM), hipertansiyon ve
prehipertansif durumlari teshis etmede Ofis Kan Basinci Olgiimi (OBPM)' den
ustundur (58). Normal bobrek fonksiyonu olan ve OBPM <140/90 mmHg olan
36 geng (21-31 yas) ODPBH hastasi Uzerinde yapilan bir galigsma, 36 hastanin
6'sinin (%16,7) ABPM'ye gore hipertansif oldugunu ortaya koymustur (59).
ABPM, gece kan basinci seviyeleri ve end-organ hasarinin gelisimine karsi
koruyucu bir faktor olarak one surulen "nokturnal dipping" (gindize kiyasla
gece boyunca SKB'de > %10'luk dusug) hakkinda bilgi saglayan tek yontemdir.
ODPBH'de hastalarin %40’ non-dipper ozelliktedir (60). Bir calismada, KB ile
bobrek hacmi ve bobrek kistlerinin sayisi arasinda pozitif bir iliski oldugunu
gosterilmigtir (61).
2.2.1.2 Hematuri

Makroskopik hematuri, hastalarin %35-50'sinde, hastaligin seyrinde
veya baslangic semptomu olarak gériilebilir. idrar yolu enfeksiyonu veya
yorucu aktiviteler sonrasi olusabilir ve tekrarlayabilir. Erken baglangich
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hematuri, hastaligin daha hizl ilerlemesi ile iligkili bulunmustur. Etyolojide
kistin toplayici sisteme rupturinin sorumlu oldugu dusunulmektedir. Cogu
kistin toplayici sistemle baglantisi olmadigi igin tipik bagvuru sekli hematuriden
ziyade agn olabilir. Kist rupttrane baglh hematuri genellikle konservatif tedavi
ile 2-7 gun icinde duzelir. Progresif vakalarda perkitan arter embolizasyonu,
yanit vermeyen hastalarda nefrektomi gerekebilir (62—64).
2.2.1.3 Konsantrasyon Yeteneginin Bozulmasi

ODPBH'li neredeyse her hastada hafif bir idrar konsantrasyon
bozuklugu vardir. ODPBH'li hastalarda en sik susama hissinde artig, poliuri ve
nokturi vardir. Artmis vasopressin ve bu nedenli idrar konsantrasyon
yetenegindeki azalma, ODPBH'nin en erken belirtilerinden biridir. Baglangigta
hafiftir ve artan yas ve azalan bobrek fonksiyonu ile kotulesir (65).
2.2.1.4 Nefrolitiazis

ODPBH'li hastalarin yuzde 25'inde bobrek taslari olugur. Bobrek
taslarinin gogunun bilesimi Urik asit ve kalsiyum okzalat seklindedir. Bobrek
anatomisindeki bozukluga bagl olarak olusan idrar duraganligi, nefrolitiyazis
patogenezinde rol oynayabilir. Hipositraturi, dusuk idrar pH'1 kolaylastirici
metabolik faktorlerdir. Artmig bobrek hacmi de ODPBH'i hastalarda
nefrolitiyazis icin bir risk faktoradur (66,67).
2.2.1.5 idrar Yolu Enfeksiyonu ve Kist Enfeksiyonu

Hastalarin yaklasik %30-50'si yagsamlari boyunca idrar yolu enfeksiyonu
(IYE) gegirir. Enfekte kist ve akut piyelonefrit en sik gorilen bdbrek
enfeksiyonlaridir, ancak perinefrik apse ve bakteriyemi gibi komplikasyonlar
ortaya cikabilir Genel nufusta oldugu gibi kadinlar erkeklerden daha sik
etkilenir ve enfeksiyon nedenlerinin cogu Escherichia Coli, Klebsiella, Proteus
ve Enterobacter ailesinden bakterilerdir. Piyelonefrit ve kist enfeksiyonu
genellikle mesaneden retrograd yol ile gerceklesir, bu nedenle bu hasta
grubunda sistit tedavisinin hizla yapilmasi komplike enfeksiyonlari 6nlemede
onemlidir (68,69).
2.2.1.6 Son Donem Bobrek Hastaligi

ODPBH hastalarinin  yaklagik %70'inde yasamlarinin ilerleyen
surecinde SDBH gelisir. ODPBH renal replasman tedavisi (RRT) gerektiren
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dorduncu en yaygin bobrek hastaligidir. ODPBH hastalarinin RRT'de
sagkalimi, kardiyovaskuler mortalitedeki azalmaya bagli olarak diger RRT alan
hastalara gore 6nemli dlgude yuksektir (70).
2.2.2 Ekstrarenal Bulgular
2.2.2.1 Polikistik Karaciger Hastaligi

Karacigerde kist olusumu ODPBH'de en sik gorulen ekstrarenal
bulgudur. Karin gevresinde artig, nefes darligi, erken doyma, karin agrisi ve
umblikal herni ile bulgu verebilir. Kalitsal renal kistik bozukluklar arasinda
sadece ODPBH'de bulunur. Renal kistik epitelde bulunan genetik ve molekuler
sinyal mekanizmalari, ODPBH'deki karaciger kistik hastaliginda da
saptanmigtir; bu da her iki organdaki hastaligin patofizyolojisinin yakindan
iligkili oldugunu dusundurmektedir. Karaciger kistlerinin morfolojik ¢alismalari,
bunlarin biliyer kanallardan ve peribiliyer glandlardan koken alan biliyer
mikrohamartomlardan kaynaklandigini gostermektedir. Hastaligin spektrumu
birka¢ kistten masif kistik karaciger buyumesine kadar degisir. Karaciger
fonksiyonlari, masif polikistik karaciger hastaligi durumunda bile normaldir ve
portal hipertansiyon gelismez. Biyokimyasal parametrelerde tek karaciger
fonksiyon bozuklugu alkalen fosfataz ve bilirubinde hafif yikselmelerdir. Renal
kistik hastaligin aksine, polikistik karaciger hastaligi daha erken ortaya ¢ikar
ve kadinlarda erkeklere gore daha siddetlidir. Bunun sebebi; kistlerin
blyUmesinin 0strojen maruziyetinden dramatik olarak etkilenmesidir. 30
yasina kadar PKD1 hastalarinin %85'inden fazlasinda gorulur (71). Yasa gore
kistik karaciger hastaliginin sikhginin  MRG ile incelendigi CRISP
calismasinda, yas ilerledikge Kkistlerin arttigi ve buyudugu sonucu elde
edilmigtir (72).
2.2.2.2 intrakraniyal Anevrizmalar

ODPBH olan bireylerde intrakraniyal anevrizma riski normal
populasyona gore 5 kat artmigtir. Ruptur riski anevrizmanin ¢api ile yakindan
iligkili olup 5 mm’den kuguk anevrizmalarda kanama riski %0,5°dir. Hastalarin
%40’da aile dykusu pozitiftir. Hastalarin %5-10'unda gorulen bu anevrizmalar
genellikle kiiguk ¢apli oldugundan ve ruptur risklerinin dusuk olmasi nedeniyle

tum hastalarin rutin olarak taranmasi oOnerilmez. Ailesinde intrakraniyal
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anevrizma Oykusu olan hastalarda, major cerrahi operasyona girecek
olanlarda, kronik antikoagulasyon gerektiren hastalarda, yuksek risk
grubundaki bir meslekte (6rnegin pilotlar) kraniyal anjiyografili MRG onerilir
(73,74)
2.2.2.3 Pankreas Kistleri

Pankreatik kistler, ODPBH'li hastalarin yaklasik %7 ila 36'sinda gorulur.
PKD2 gen mutasyonu olan hastalarda pankreas kisti olma olasihgi PKD1
grubuna gore 4,9 kat daha fazladir. Pankreas kistleri genellikle asemptomatik
seyreder ve iyi huyludurlar (75-77).
2.2.2.4 Kardiyovaskuler Hastaliklar

ODPBH'li hastalarin %25-30'unda ekokardiyografi ile saptanabilen
kapak anomalileri gorulur. En yaygin anormallikler arasinda hafif mitral kapak
prolapsusu ve aort yetersizligi vardir. Mitral veya trikispit yetersizligi daha
nadirdir. Kollajen ve hucre disi matristeki bozukluklar ODPBH'deki kapak
hastaligindan sorumlu tutulmustur. Kapak hastaligi olan hastalarin ¢ogu
asemptomatiktir ve ¢ogunda duyulabilen ufurGm yoktur; ancak lezyonlar
zamanla ilerleyebilir ve kapak replasmani gerektirecek kadar siddetli hale
gelebilir (78-80). Bazi galismalarda ODPBH’nin koroner anevrizma ve koroner
arter diseksiyonu insidansinin artmasiyla da iligkili olabilecegini gostermigstir
(81,82).
2.2.2.5 Diger Vaskiuler Anormallikler

ODPBH'de torasik ve abdominal aortta, koroner arterlerde ve servikal
ve vertebral arterlerde arteriyel diseksiyonlar bildirilmistir. Otopsi serilerinde
torasik aorta diseksiyonu ODPBH’'li hastalarda, normal populasyonda
oldugundan yedi kez daha siktir (83,84).
2.2.2.6 Kolon Divertikiilleri, Abdominal ve inguinal Herniler

ODPBH'li hastalarda kolon divertikulleri ve karin duvari ve kasik fitiklar
artan siklikta gorulmektedir. Diyaliz alan ¢ogu ODPBH hastasinda kolonik
divertikul bulunur. Perforasyon gibi komplikasyon insidansi, ODPBH olmayan
hastalarda divertikuler hastalikta gorilenden daha yuksektir ve transplant
sonrasi artabilir (85,86). Karin duvar fitiklari, bir seride ODPBH'li hastalarin

%45'inde bulunmustur; insidans, diger kronik bobrek hastaligi (KBH) nedenleri
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olan hastalardan veya genel cerrahi hastalarindan (sirasiyla %8 ve 4) cok
daha yuksektir (87).
2.2.3 Total Bobrek Volumii

Total bobrek volumu (TBV), hastalik siddetinin siniflandiriimasi igin
biyobelirte¢ olarak ve ODPBH klinik arastirmalarinda terapotik etkinligin
sonlanim noktasi olarak kullanilir. TBV'yi hesaplamak igin gesitli gorantileme
modaliteleri ve yontemleri mevcuttur. Ultrason (US), manyetik rezonans
goruntuleme (MRG) veya bilgisayarli tomografi (BT)'nin kullanildigi 6lgim
yontemleri gelistiriimistir. US goruntulemede, TBV'yi belirlemek i¢cin modifiye
edilmis elipsoid formul kullanilir. Tek bir goéruntileme penceresinde
Olculebilen, kuguk bdbrekleri olan bireylerde ultrason olgumleri dogrudur.
Ancak CRISP verileri, >17 cm uzunlugundaki bdbreklerin ultrasonografik
degerlendirmede guvenilir olmadigini gostermektedir (88). MRG ve BT'de TBV
icin en sik kullanilan yontemler planimetri ve stereolojidir. Bu yontemler zaman
alici oldugundan, TBV'yi tahmin etmek igin gereken sureyi kisaltmak igin mid-
slice yaklagimi veya elipsoid denklem kullanan daha basit ve hizli yontemler
mevcuttur. Spithoven ve ark. (89), 2015 yilinda yaptiklar galigmada ODPBH
hastalarinda hastalik siddetinin siniflandiriimasi igin bu tur yontemlerin manuel
planimetriye esdeger oldugunu gostermiglerdir. Hastalik progresyonu olasilgi
yuksek olan hastalari belirlemek igin, TBV 6Olgiminde son derece kesin
yontemler gerekli degildir ve bu basitlestiriimis yontemler kullanilabilir (12,90).

2355 hastadan alinan toplam bobrek hacminin yaklasik 30 yillik takibine
iliskin bilgiler, CRISP calismasindan gelen gozlemsel veri setleri dahil olmak
uzere Polikistik Bobrek Hastaligr Sonuglari Konsorsiyumu (PKDOC- Polycystic
Kidney Disease Outcomes Consortium) tarafindan derlenmistir. Bu ¢calismada
prognostik biyobelirte¢ olarak TBV'nin kullaniimasi gerektigini gosteriimektedir
(91,92).
2.2.4 Hastalhigin Seyri

Cesitli nedenlerle olusan bobrek bozukluklarinda GFH’ni 6lgmek, tim
altin standart olarak kabul edilir. ODPBH’'de ise hastaliktan etkilenmeyen
nefronlar bobrek fonksiyonlarini devam ettirebildigi icin GFH olgumleri erken

evrelerde doku fonksiyonundaki bozukluklari gosteremez; hastaligin 4.
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dekatina kadar normal aralikta seyreder ve hastalar genellikle
asemptomatiktir. Bu GFH agisindan stabil donemde, hipertansiyon, bogur
veya karinda kronik agri veya agirlik, hematuri ve kist kanamasi, idrar yolu
enfeksiyonlari ve bobrek tagi gibi komplikasyonlar artan TBV ile iligkili olarak
gorulebilmektedir. Sekil-3'te normal bobrek fonksiyonu olan 9, 20, 21 ve 40
yaslarindaki dort ODPBH hastasinin koronal MRG gosterilmektedir. Zamanla
genigleyen kistler nedeniyle TBV 150-200ml’den 3-4. dekatta 1500ml Uzerine
cikar (19,93,94). Artan TBV nedeniyle glomeruler filtrasyon hizi (GFH)
dusmeye basladiginda, ortalama azalma yilda 4,4 ila 5,9 mL/dk'dir (14). Bu
GFH kaybi, ODPBH’ni bobrek hastaliklari arasinda en hizli progresyona sahip
hastaliklardan biri durumuna getirmektedir. Bu dusus saptanabilir hale
geldiginde, orijinal fonksiyonel glomerullerin yarisi geri donusimsuz olarak
kaybedilmistir. ODPBH'li hastalarin ¢gogu nihayetinde SDBH'ne ilerler.
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Sekil-3: ODPBH’da kist yuku, yas ve bébrek fonksiyonu arasindaki iligki (12)

ODPBH'nin dogal seyrini karakterize etmeyi ve ODPBH prognozu igin
biyobelirtecleri 6lgmeyi ve degerlendirmeyi amacglayan 241 ODPBH hastasini
iceren bir kohort calismasi olan CRISP’de bobrek hacmi, bobrek kan akisi ve
kistlerin sayisi ve hacmi dahil olmak uUzere bobrek yapisinin ve iglevinin
Ozellikleri yuksek c¢ozunurlikli MRG kullanilarak izlenmigtir. Bu c¢alismada
bobrek kisti buyumesinin ve TBV artisinin GFH dugtusunden 6nce oldugu, TBV
ve kist hacimlerinin katlanarak arttig1 ve artisin yilda %5,3 oraninda oldugu,
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TBV ne kadar fazlaysa zaman iginde bobrek buyume oraninin ve GFH
kaybinin o kadar fazla oldugu gosterilmistir. Bu sonuglar ODPBH prognozunda
htTKV'yi (Height adjusted total kidney volume-boya gore duzeltiimis total
bobrek hacmi) renal prognozu belirlemede en 6nemli belirte¢ haline getirmigtir.
Hipertansif hastalarda daha yuksek bobrek hacmi saptanmistir. Bu nedenle
TBV Olculerek yuksek riskli hastalarin tanimlanmasi, tolvaptan gibi spesifik
tedavilerden fayda gorebilecek hastalari belirlemek igin onemlidir (94). YUksek
riskli hastalari belirlemek icin PROPKD skoru veya MAYO Siniflamasi
kullanilabilir.

o Polikistik Bébrek Hastaliginda Bébrek Sonuglarinin Ongériilmesi
(PROPKD) skoru: Genetik, urolojik komplikasyonlar, hipertansiyon ve
cinsiyet parametrelerini igerir (Tablo-3). 35 yasindan buyuk hastalarda
yararhdir. 35 yasindan kuguk hastalarda veya klinik bilgileri eksik olan
hastalarda sinirli bir degere sahiptir. PKD1 truncating (Anne veya
babadan gelen her iki allelde de stop kodonu ile sonlanan baz degisimi
mutasyonu), PKD1 non-truncating ve PKD2 mutasyonlari seyrine gore;
sirasiyla en siddetli, orta ve en az siddetli olarak ayrilabilir Hastalarin
blyuk gogunlugunda genetik testler mevcut degildir ve bu siniflamanin
faydasini sinirlamaktadir (95).

Tablo-3: PROPKD skoru (95)

Degisken Puan
Erkek Cinsiyet 1

35 yasindan énce hipertansiyon 2

35 yasindan énce ilk Urolojik olay 2
Mutasyon

PKD2 0
Non-truncating PKD1 2
Truncating PKD1 4
Toplam Puan SDBH igin Medyan Yas
Dusuk Risk (0 ila 3 puan), 70.6
Orta Risk (4 ila 6 puan), 56.9
Yiksek Risk (7 ila 9 puan) 49
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¢ MAYO Kiinik Siniflandirmasi: ODPBH’inda bobrek volumi hesabi ve
klinik takipte yararlaniimasi icin MRG ve BT goruntileme yontemleri ile
bobregin milimetre cinsinden sagittal, koronal, geniglik ve derinlik
Olgumlerini elipsoid formul ile hesaplayarak ya da otomatik olarak
stereoloji ile hesaplanmig olan TBV (mililitre) degeri elde edilir. Hasta
boyuna (metre) bolumu saglanarak htTKV (ml/m) degeri bulunur. htTKV
degerinin hasta yasina gore siniflandiriimasi yapilir. En riskli 1E olacak
sekilde 1A, 1B, 1C, 1D, 1E olarak siniflandiriir (Sekil-4). Hastalik
seyrini degistirebilecek spesifik (Tolvaptan gibi) tedavi karari
verilmesinde ve tedavi alan hastalarin takibinin yapilmasinda bu
siniflama kullanilir. En buyuk avantaji, herhangi bir yasta tek bir TBV
olgumu kullanarak bireysel bir hastanin gelecekte herhangi bir zamanda
tahmini glomerdler filtrasyon hizini (eGFH) tahmin etme yetenegidir. Bu
sinifamanin kisitlamalari; 15-80 yas arasinda gecgerli olmasi ve
hastalarin  %5'ini olusturan kist dagilimi acgisindan atipik olarak
degerlendirilen ODPBH hastalarina uygulanmamasidir (96).

SINIF 1E
L

SINIF 1D
.

SINIF 1C
.

HtTKV (mL/m)

SINIF 1B
.

SINIF1A

15 20 25 30 35 40 45 50 55 60 65 70 75 80

Hastanin Yasi (yil)

Sekil-4: ODPBH MAYO Kilinik Siniflandirmasi (96)

19



2.2.5 Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastaligi ve Agri

ODPBH olan kigilerin %60'indan fazlasi 40 yasina kadar agri semptomu
tanimlar. ODPBH ile iligkili agri, uyku kalitesi ve fiziksel aktiviteyi etkiler,
tekrarlayici olmasi ve siddeti nedeniyle yagam kalitesini bozar, hastalarin %30
kadarinda duzenli analjezikler gerektirir. Hastalar bel (%71), karin (%61), bas
(%49) ve gogus (%30) gibi bir dizi bolgede agri bildirirler. Kistle iligkili agri
genellikle kalicidir ve ayakta durmak ve yuriumekle siddetlenir. Bobreklerdeki
kistlerin  progresif buyumesi ve enfeksiyon ve rUptir dahil Kist
komplikasyonlari, akut veya agr 4-6 haftadan uzun surerse kronik agriya
neden olabilir. Kronik agri genellikle bobrek kapsuliunun gerilmesine neden
olan kist buyumesine veya kas-iskelet sistemi sirt agrisina neden olan bobrek
veya karacigerin belirgin buyimesine baglidir. Renal hucreli karsinom da
ODPBH’nda nadir gorulen bir agri nedenidir (46—48,97,98).

Gozlemsel c¢alismalarda, agrinin siklikla bdbrek boyutlarinin
buyimesinden ve GFH dususunden once geligtigini gosterilmistir. Bobrekler
asiri derecede buyuyene kadar agri ve bobrek boyutu arasinda net bir iligki
yoktur. Akut bir epizodun ¢ozulmesinden sonra agri devam edebilir, bu da
anormal duyusal ve otonomik yollarin gelisimini dusundurmektedir (99—102).

Agrinin deg@erlendiriimesi ve yonetimi zordur. ODPBH iligkili agri
genellikle standart tedavilere direnclidir ve hastalarin %39'u yetersiz analjezi
bildirmektedir. Mevcut agri yonetimi stratejileri, sistemik analjezikler ve agrinin
gucten dusurecek kadar siddetli oldugu vakalarda, kist aspirasyonu veya
aspirasyon ile birlikte kistlerin sklerozu gibi invaziv girigsimleri icerir (103,104).
Son yayinlarda, tolvaptanin akut bobrek agrisi olaylarini azalttigr gosterilmistir
(105). Agn ilag gerektirecek kadar siddetli ise opioidler son asamada
kullaniimasi gereken ilaglardir.

ODPBH'deki agri hastalarin normal gunlik faaliyetleri yapmasini ve
sosyal aktivitelere katilimini etkilemektedir. Agri nedeniyle ¢ogu hasta
psikolojik problemler, depresyon, uyku sorunlari ve cinsel yagsamda bozulma
yasamaktadir. Agri kronik olarak her gun hissedilebilecedi gibi, akut olarak
baglamasinin dngoérulemezligi, agr epizodlarinin siddeti ve sikligi, hastalarin
gunluk yasam aktivitelerine katilma yeteneklerini Snemli 6lgtude etkiler (102).
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2.2.6 Tedavi
ODPBH, kronik bobrek hastaliginin (KBH) en yaygin genetik nedenidir
ve bu hastalarin gogu en sonunda renal replasman tedavisine ihtiya¢ duyar.
2.2.6.1 Genel Onlemler
Destekleyici onlemler ODPBH belirtileri ile iligkili morbidite ve mortaliteyi
azaltmay1 amaclamaktadir. Bunlar arasinda;
e Su tuketimini arttirmak (Vazopressin salgisinin baskilanmasi igin idrar
ozmolaritesinin 280 mOsm/kg tutulmasi gerekir)
e Orta derecede sodyum (2-3 g/gun) ve protein aliminin (0,8-1g/kg)
kisittanmasi
e Serum bikarbonat duzeyinin 222 mEqg/L saglanmasi ve ihiml diyet
fosfor alimi (800 mg/gun)
e Ilimli kalori alimi ve normal beden kitle indeksinin (BKi) saglanmasi,
e Lipid kontroll (LDL <100 mg / dL)
2.2.6.2 Kan basincinin yonetimi
Hipertansiyon, ODPBH'de yaygin bir bulgudur ve vakalarin %50-
70'inde GFH’da azalmadan once ortaya ¢ikar. ODPBH’li 1.000 hastanin 5.5
yil boyunca bir ACE inhibitoru ve ARB kombinasyonu ile izlendigi HALT-PKD
kohortunda duguk kan basincinin saglandigi hasta grubunda TBV yillik artis
hizi %14,2 azalmig, sol ventrikil hipertrofisinde, proteinlride azalma
saptanmistir. 18-50 yas arasi geng, saglkh eGFH>60 mL/dk/1.73m? olan
bireylerde <110/75 mmHg altinda agresif kan basinci kontrolinun bobrek
baylme hizini azalttigi, kardiyovaskuler fayda sagladigi ve yuksek riskli
hastalarda (Mayo sinif 1D ve 1E) GFH dusus hizini yavaslattigr gosterilmistir
(106). Antihipertansif tedavide ilk secenek RAS inhibitorleridir. RAS inhibitoru
kullandiktan sonra yanit alinamayan hastalarda diuretik kullanimi
dusunulmelidir. Kalsiyum kanal blokerlerin (KKB) kist olusumu Uzerindeki
potansiyel olarak zararh etkileri goz 6nune alindiginda, dglncu ajan olarak bir
beta bloker segilebilir (107,108).
2.2.6.3 Diyet Sodyumunun Kisitlanmasi
Tum ODPBH hastalarinda glinde 2 gram veya daha az olmak Uzere
sodyum kisitlamasi onerilir. HALT-PKD ve DIPAK (Developing Interventions
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to Stop Progression of ADPKD) kohortlarinda, diyet sodyum alimi
kisitlandiginda TBV artis hizinin ve GFH dugusunun azaldigi gosterilmigstir.
Ek olarak, sodyum aliminin azaltiimasi ODPBH'li hastalarda kan basinci
kontrolunun iyilestiriimesine yardimci olur (109-111).
2.2.6.4 Sivi Aliminin Artiriimasi
eGFH <30 mL/dk / 1,73 m2 olmadikga veya hasta hiponatremi riski
altinda olmadikga ODPBH olan hastalara ginde >3 L sivi alimi 6nerilmektedir.
Daha yuksek sivi alimi, ODPBH'li hastalarda artan bobrek tasi riskinin
azaltimasina yardimci olur ve ayrica plazma vazopressin duzeylerini
baskilayarak kist buyumesini engelleyebilir (112).
2.2.6.5 Tolvaptan
ODPBH'de kanitlanmig faydali sonuglari olan bir vazopressin V2-

reseptor (V2R) antagonistidir. Vazopressin, V2R'yi aktive ederek, hucresel
proliferasyon ve sivi sekresyonu ile sonuglanan hdcre igi olaylar tetikleyerek
kistogeneze yol agar. TBV>750 mL olan 1157 hastay: iceren TEMPO
(Tolvaptan Efficacy and Safety in Management of Autosomal Dominant
Polycystic Kidney Disease and Its Outcomes) ¢calismasinda, plaseboya kiyasla
tolvaptan grubunda GFH dusus hizi ve TBV artis hizi daha dusik bulunmustur.
Vazopressin uretiminin, saliniminin veya etkisinin surekli baskilanmasi, daha
dusuk kist yuku, korunmus bobrek fonksiyonu ile sonuglanir (113). eGFH 225
mL/dk 1,73 m? olan ve hizli progresyon riski altinda olan ODPBH'li yetigkin
hastalara Tolvaptan kullanimi onerilir; bu hastalar su sekilde siralanabilir:

e Mayo siniflart 1C, 1D veya 1E olanlar

e Yas <55 ve eGFH <65 mL/dk/1,73 m? olanlar

e <50 yasinda yasinda olup bobrek boyutu >16,5 cm olanlar

e PROPKD puani >6 olanlar
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2.3 Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastalarinda Yagsam Kalitesi,

Depresyon ve Anksiyete

2.3.1 Depresyon ve Anksiyete

Depresyon ve anksiyete ODPBH’na sahip hastalarin fiziksel durumunu
ve ruh saghgini etkiler. Anksiyete ve depresyon, (KBH) ile en sik iliskili iki
psikolojik bozukluktur ve bu gruptaki ODPBH hastalari da en yulksek
oranlardan birine sahiptir (100). Bir meta-analizde KBH olan hastalarda
depresyon ve anksiyete sikligi sirasiyla %55,91 ve %46,72 olarak saptanmistir
(114). Yasam kalitesinin duzeyi, blyuk 6lgude bu hastalikta olduk¢a yaygin
olan anksiyete ve depresyon gibi psikolojik bozukluklarin insidansina baglidir.
Bu durum hastalarin fiziksel durumlarinin yani sira psikolojik ve duygusal
durumlarini da etkileyen bir olusumla kargi karsiya oldugumuz anlamina
gelmektedir. Ozellikle renal replasman tedavisi (hemodiyaliz, periton diyalizi
ve transplantlar) goren hastalarda yasam kalitesinin dusuk oldugu ve bunun
anksiyete ve depresyonun birlikteligi ile yakin iligki iginde oldugu bilinmektedir
(100,115-118).

ODPBH?’li kigilerin ¢cogu, hastaligin bobrek islevinin normal oldugu erken
evrelerinde bile bazi belirtileri yagar ve bu belirtiler yagam boyunca kotulesir.
Danimarka, Finlandiya, Fransa, Almanya, italya, Norveg, ispanya, isveg ve
ingiltere’de 80 hastayla yapilan anket calismalari erken evre ODPBH’de ¢ogu
kisinin calisma ve fizik aktivite veya egzersizi engelleyecek kadar siddetli
belirtiler yasadigini ortaya koymustur (119).

Anksiyete ve depresyon gibi stresle iligkili bozukluklar, ODPBH’li
kisilerde tedaviye uyumu azaltabilir. KBH'nin ilk evrelerinde bu iki psikolojik
bozukluktan birinin bulunmasi, daha sonraki evrelere ulasan hastalarda
mortalitenin artmasi igin bir risk faktéradir. Bu nedenle klinik olarak anlamli
depresyonun erken taninmasi, uzun vadeli olumsuz sonuglari 6nlemek i¢in gok
onemlidir.

ODPBH'nin psikolojik yonlerine odaklanan bir literatur taramasi
yapildiginda, bu alanin buylk oOl¢clide arastirlmamis oldugu, total bobrek

volumu ile agrn korelasyonun degerlendirildigi calismalarda da geligkili
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sonuglar elde edildigi ve daha genig arastirmalarin yapilmasi gerektigi
gorulmektedir. 2022 yilinda yapilan guncel bir derlemede bu populasyonda
depresyon ve anksiyete prevalansinin yiksek olmasina ragmen, ODPBH'li
hastalar arasinda psikolojik ve ruh saghgi ile ilgili sonuglarla ilgili verilerin
yetersizligi vurgulanmaktadir (120).
2.3.2 Uyku Kalitesi

Laboratuvar ve epidemiyolojik calismalar, yetersiz uyku ve kotu uyku
kalitesinin KBH igin 3 dnemli risk faktoranun, yani hipertansiyon, tip 2 diyabet
ve obezitenin gelisimini destekledigini ve siddetini artirdigini gostermigtir. Uyku
bozukluklari, RAAS sistemindeki kronobiyolojik degisiklikler ve sempatik sinir
sistemi aktivasyonu yoluyla KBH Uzerinde dogrudan bir etkiye sahiptir. Uyku
bozukluklarinin vaskuiler uyum ve endotel fonksiyonu Uzerindeki olumsuz etkisi
de KBH Uzerinde zararli bir etkiye sahip olabilir. Bu nedenle uyku bozukluklart,
KBH'nin gelisimi ve ilerlemesi igin bir risk faktorinu temsil edebilir. Uyku
suresini ve kalitesini optimize etmek ve uyku bozukluklarini tedavi etmek,
KBH'nin siddetini azaltabilir ve ilerlemesini geciktirebilir (100,117,121).
ODPBH'’li hastalar; abdominal distorsiyon nedeniyle bircok kez pozisyon
degistirmeleri gerektigini, yatakta rahat olmanin zor oldugunu, agrinin uykuyu
bolduguna bildirmektedir. Buylk volumlu bdbrekler, uykuyu sudrdarmeyi
bozabilecek kadar diyafram hareketini bozabilir. Kotl uyku kalitesi, yorgunluga
ve dusuk ruh haline neden olur. Birgok calismada yasam kalitesi Olgekleri ve
uyku Kkalitesi Olgekleriyle KBH hastalarinin uyku kalitesinin kotu oldugu
gosterilmigtir (19,118)
2.3.3 Yasam Kalitesi

Yasam kalitesi, buyulk olgude, bir hasta tarafindan sagligini etkileyen

farkh fiziksel, psikolojik, sosyal ve gevresel faktorlere dayali olarak yapilan
O0znel bir degerlendirmedir. Hasta bakimina daha kapsaml bir yaklagim
planlamak igin yasam kalitesini izlemek ve dlgmek gerekmektedir. ODPBH’da
buylk bobrek ve karaciger hacimleri, dolgunluk, erken doyma ve agriya neden
olarak yasam Kkalitesini etkiler. Ek olarak; ODPBH’da gorulen renal ve
ekstrarenal manifestasyonlar da hastanin yasam kalitesi Uzerinde belirgin bir
etkiye sahiptir. ODPBH'li bireylerin yasam Kkalitesini etkileyen faktorleri
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anlamak, tedavi kararlarina rehberlik edebilir ve sadece bobrek fonksiyonunu
izlemenin o6tesinde butuncul hasta merkezli bakimi iyilestirebilir. Bir calismada
bobrek volumu ile yagsam kalitesinin korele oldugu bildirilmigtir (101); ancak
bagka bir calismada da yasam kalitesinin polikistik karaciger volumu ile iligkili
oldugu gozlenmistir (122).
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3 GEREG VE YONTEM

3.1 Arastirmanin Yeri ve Zamani

Arastirma tek merkezli olarak 01.11.2022-15.11.2022 tarihleri arasinda
Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Nefroloji Poliklinigi'nde
yapilmistir.

3.2 Orneklem Segimi

Katilimcilar ODPBH ile takip edilen, arastirmaya katilmayi kabul eden

60 gonulliden olugsmustur. Calismaya katilmayi kabul eden her gonallu
katiimci arastirmanin amaci ile ilgili hem s6zel olarak bilgilendirilmis hem de
her katilimciya yazili materyal (Bursa Sehir Hastanesi Etik Kurulu'nca
onaylanmis olan “Bilgilendirilmig Gonualli Olur Formu) okutulmustur. Calisma
ile ilgili etik kurul onayi 26 Ekim 2022 tarihinde 2022-14/4 nolu karar numarasi
ile alinmistir.
3.2.1 Dahil Edilme Kriterleri
1. Kanitlanmis ODPBH tanisinin olmasi
2. Bilgilendirilmis onay formunu imzalamak
3. 18 yagindan buyuk olmak
3.2.2 Hari¢ Tutulma Kriterleri
1. Daha 6nce psikotik tani konulmus ve antipsikotik kullanimi olan ODPBH
tanili hastalar

. Aile oykusu veya genetik tanisi olmayan kistik bobrek hastaliklar

. Calisma bilgilendirme ve onay formunu imzalamama

. 18 yasindan kuguk olmak

. Serebrovaskuler hastalik, demans veya ciddi kafa travma hikayesi varligi

2
3
4
5. Gebelik durumunun ya da suphesinin bulunmasi
6
7. Alkolizm sorunun olmasi

8

. Mental gerilik tanisinin bulunmasi
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9. BT-MR ¢ekimi igin kontrendikasyon bulunmasi

10. Renal transplantasyon yapilmis olmasi

3.3 Arastirmanin Tipi

Calismamiz, ‘Retrospektif Kesitsel Arastirma’ olarak planlanmistir.

3.4 Anamnez ve Fizik Muayene

Hasta dosyalari hastane bilgi yonetim sisteminden incelendi. Tani
oykusu, tani aldiklari yas, sikayetleri, ek hastalik durumu, aldigi tedaviler ve
aile oykusu ayrintih kaydedildi. Calismaya alinan hasta grubunun yas ve
cinsiyet bilgileri kaydedildi. Boy ve agirlik dlgumleri yapildi. Beden kitle indeksi
(BKIi), agirlik(kg) / boy?(m) formilii kullanilarak hesaplandi. Psikiyatri
bagvurularinin olup olmadigi, antidepresan kullanimi olup olmadigi kaydedildi.
Sigara igme durumu, bobrek ile ilgili operasyon geg¢misi, hematuiri yasayip
yasamadiklari, kist ruptur, hemoraji ve intrakraniyal anevrizma Oykuleri

sorgulandi.

3.5 Laboratuvar Testleri

Hastalarin dre, kreatinin, BUN, urik asit, kolesterol dlgumleri, albimin,
hemoglobin, hematokrit, spot idrar protein degerleri hastane bilgi yonetim
sisteminden retrospektif olarak tarandi ve kaydedildi. Hastalarin tahmini
Glomeriiler Filtrasyon Hizi (GFH), Kronik Bébrek Hastaligi Epidemiyoloji is
birligi (CKD-EPI) tarafindan gelistirilen denklem ile hesaplandi (123).

GFH hesaplandiktan sonra KBH evrelemesi KDIGO (Kidney Diagnosis
International Outcomes- Bdbrek Hastali§i Kiresel Sonuglarin lyilestiriimesi)
kilavuzuna gore yapildi (124) (Tablo 4).
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Tablo-4: KDIGO KBH evrelemesi (124)

GFH asamalari GFH (mL/dk/1,73 m?) Sartlar

G1 =90 Normal veya yliksek

G2 60 ila 89 Hafifce azalmis

G3a 45 ila 59 Hafif ila orta derecede
azalmis

G3b 30 ila 44 Orta ila ciddi derecede
azalmis

G4 15ila 29 Ciddi derecede azalmis

G5 <15 Bobrek yetmezligi (diyaliz
ile tedavi edilirse D eklenir)

KBH: Kronik Bébrek hastaligi GFH: Glomertler Filtrasyon Hizi

3.6 Goriintileme Yontemleri

Total bobrek hacmi BT veya MRG yontemleri ile elipsoid formal ile
deneyimli tek radyolog tarafindan hesaplandi.
3.6.1 Elipsoid formul

MRG ve BT goruntuleme yontemleri ile bobregin sagittal, koronal,
geniglik ve derinligi milimetre cinsinden olgulur (Sekil-5).

Hacim = yukseklik x genislik x kalinhk x 11/ 6 olarak hesaplanir.

Bu formdl, MRG/BT c¢alismalarinda kullanildiginda %87 dogrudur,
yapilan calismalar elipsoid formulin gergcek hacim olgUmleriyle iyi bir
korelasyona sahip oldugu gosterilmigstir (96,125,126).

Sekil-5: Elipsoid Formul ile TBV hesaplanmasi (125)
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Calismamizda goruntuleme bilgileri kullanilmadan once hasta ve
kontrol grubuna ve ailelerine c¢alisma proseduru hakkinda bilgi verildi.
Caligmaya dahil edilen hastalar Nefroloji Poliklinigimizde takipli olup PACS
sisteminde BT goruntulemeleri mevcut olan hastalardi. Bu goéruntulemeler
yapilirken anestezi uygulanmamis, kontrast madde kullaniimamist.
Hastalarimizdan 32 tanesi; kesit kalinligi 3-5 mm / 0,6-1 mm ile (SIEMENS
Definition AS Plus, 128 kesit, Almanya), 28 tanesi; kesit kalinligi 3mm / 0,75
mm ile (SIEMENS Somotom Perspective, 16 kesit, Almanya) tetkik
edilmigti. Her iki bobregin sagittal, koronal, geniglik ve derinligi milimetre
cinsinden olguldu. TBV hesaplanmasi icin gergcek hacim olgumleriyle iyi bir
korelasyona sahip olan ve hizli ve pratik bir sekilde olgulebilen elipsoid formul
kullanildi. Her bir bobregin volimU mL olarak hesaplandi. Sag ve sol bobrek
icin hesaplanan bobrek volumleri toplandi ve toplam bobrek volumua (TBV)
belirlendi. Hesaplanan volum mL olarak ifade edildi. TBV hasta boyuna (metre)
bolumu saglanarak htTKV(ml/m) degeri bulundu. htTKV degerinin hasta
yasina gore siniflandiriimasi yapildi. Hastalar; Mayo Klinik tarafindan dnerilen
Klinik aragtirmalar icin ODPBH'nin goruntileme siniflandirmasina gore en
riskli 1E olacak sekilde 1A, 1B, 1C, 1D, 1E olarak siniflandirildi.

3.7 Kan Basinci Degerlendirmesi

Ambulatuvar kan basinci monitdrizasyonu (ABPM) tUm hastalarda 24
saat boyunca tam otomatik non-invaziv bir kayit cihazi (Contec-ABPM50)
kullanilarak osilometrik yontemle yapildi. Monitdr, 07.00-22.59 saatleri
arasinda 30 dakikalik araliklarla ve 23.00-06.59 saatleri arasinda 60 dakikalik
araliklarla tansiyon ve kalp atis hizini Olgecek sekilde programlanmistir.
Hastalara olagan gunlik aktivitelerini surdtirmeleri Onerildi; higbiri gece
vardiyasinda dedgildi ve hepsi gece boyunca uyudu. Tum veriler bir yazilim
programina aktarildi. Sistolik kan basincinda =%10'luk bir gece dususu

gOsteren hastalar, dipper olarak kabul edildi.
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3.8 Veri Toplama Araglari

Aragtirmada, agri duzeylerini degerlendirmek igcin ODPBH'da Agri-
Rahatsizlik Skalasi, depresyon diizeyini dlgmek igin Beck Depresyon Olgegi,
anksiyete diizeyini dlgmek icin Beck Anksiyete Olgedi, uyku Kkalitesini
degerlendirmek igin Pitssburgh Uyku Kalitesi Olgegi (Pitssburgh Sleep Quality
Index-PSQI) ve Uykusuzluk S$iddeti indeksi (Insomnia Severity Index-ISI)
kullaniimigtir. Katilimcilar bir defa kesitsel olarak gorulmus, 6lgekler gonulltler
tarafindan doldurulmustur.

3.8.1 Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastaligi Agr ve
Rahatsizlik Olgegi (ADPKD-PDS)

ADPKD-PDS, ODPBH'li hastalarda ODPBH'ye bagli hastaliga 6zgu
agr ve rahatsizlik yukunu degerlendirmek igin tasarlanmig, hastalarin kendi
kendine uyguladig! bir Olgektir (Ek-1). Oberdhan ve ark. (127) ve Otsuka
Pharmaceutical Development & Commercialization tarafindan 2016 yilinda
olusturulmustur. Bu arag, agrinin siddetini 6lgen 10 ve agrinin aktivitelerle olan
iligkisini 6lgen 10 soru olmak Uzere toplam 20 sorudan olusmaktadir.

Agr siddeti 4 kategoride incelenir;

1) Kunt Agri Siddeti,

2) Keskin Agri Siddeti,

3) Dolgunluk/Rahatsizlik Siddeti

4) Genel Agn Siddeti
Her soru 1-5 arasi derecelendirilir. 1: hig agri olmamasi, 2: hafif derecede agri
olmasi, 3: orta derecede agri, 4: fazla agri, 5: son derce fazla hissedilen agri
olarak tanimlanir. Agri Siddeti puanlari hesaplamasi su sekilde yapllir;

Kint Agri Siddeti puani = (Madde 1 + Madde 2 + Madde 3)/3

Keskin Agri Siddet puani = (Madde 4 + Madde 5 + Madde 6)/3

Rahatsizlik Siddet puani = (Madde 7 + Madde 8 + Madde 9)/3

Genel Agri ve Rahatsizlik Siddeti skoru = (Kunt Agri Siddeti + Keskin

Agr Siddeti + Rahatsizlik Siddeti)/3
Agrinin aktivitelerle iliskisi 2 boliumde incelenir;

1) Kunt agrinin aktivitelerle olan iligkisi

30



2) Rahatsizlik durumunun aktivitelerle olan iligkisi

Her bir soru 1'den 5’e kadar puanlanir. 1: semptomun hi¢ olmamasi, 2:
¢cok az hissedilmesi, 3: biraz hissedilmesi, 4: ¢ok fazla olmasi, 5: tamamen
hissedilmesidir. Bu bolum hesaplamasi su sekilde yapilir;

Kant agrinin aktivitelerle olan iligkisinin puani = (Madde 10 + Madde 11

+ Madde 12 + Madde 13 + Madde 14)/5

Rahatsizlik durumunun aktivitelerle olan iligkisinin puani= (Madde 16 +

Madde 17 + Madde 18 + Madde 19 + Madde 20)/5
3.8.2 Beck Depresyon Olgegi (BDO)

Beck ve ark.lar tarafindan 1961 yilinda adolesan ve erigkinlerin
depresyon bulgularini 6lgmek amaciyla oOlgek geligtirilmistir (Ek-2) (128).
Envanter depresyonu tanimlayabilmekte, siddetini Olgcebilmekte ve tedavi
sonucunda goére degisikligi degerlendirmede kullanilabilmektedir. Ulkemizde
1989 yilinda Hisli tarafindan giivenirligi ve gegerliligi yapiimistir (129). iginde
barindirdigi 21 cimle hem duygu hem de somatik degerlendirmeyi iginde
barindirmaktadir. Depresyonla iligkili olan bu durumlar sorularda bir cumle
olarak tanimlanir ve her soru 0-3 puan arasi deger alir. Sonuclar
degerlendirilirken de 0-10 puan normal; 11-16 puan hafif duygudurum
bozuklugu; 17-20 puan sinirda klinik depresyon; 21-30 puan orta duzeyde
depresyon; 31-40 puan agir duzeyde depresyon ve 40 puan Uzerinde ¢ok agir
depresyon olarak puanlanmaktadir. Testin 15 dakika igerisinde yanitlanmasi
istenmektedir (130).

3.8.3 Beck Anksiyete Olgegi (BAO)

BAO, anksiyeteyi depresyondan ayirt edebilecek bir dlgege duyulan
ihtiyactan dolayi Beck ve ark. tarafindan 1988'de geligtirilmistir (Ek-3) (131).
Bireylerin yasadi§i anksiyete belirtilerinin siddetini 6lger. Oznel anksiyete ve
bedensel belirtileri sorgulayan bir 6lgektir. 21 maddeden olusan, 0-3 arasi likert
tipi puanlanan; hastanin kendisinin doldurdugu bir Glgektir. Puan Araligi O-
63’tur. Alinan puanlara gore hastalarin anksiyete dizeyleri; 0-7 puan minimal,
8-15 puan hafif, 16-25 puan orta, 26 ve uzeri puan siddetli dizeyde anksiyete
seklinde siniflandiriimigtir. Olgekte alinan toplam puanlarin yiksekligi, bireyin
yasadi§l anksiyetenin siddetini gosterir. BAO' nin Turkiye igin gegerlilik
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guvenirlik calismalari; Ulusoy M, $Sahin N ve Erkmen H. tarafindan 1998
yilinda yapilmistir (132).
3.8.4 Pittsburgh Uyku Kalitesi Olgegi (The Pittsburgh Sleep Quality

Index-PSQl)

Buysse ve ark. tarafindan 1989 yilinda klinik calismalarda hastalarin
uyku kalitesini degerlendirmek igin geligtirilmigtir. Tarkiye’deki gecerlilik ve
guvenirlik calismalari 1996 yilinda Agargun ve ark. tarafindan yapilmigtir.
Cronbach’s alfa guvenilirlik katsayisi 0.804’tar. 19’u kiginin kendisi tarafindan,
5 soru ise hastanin oda arkadasi veya partneri tarafindan cevaplanir.
Toplamda 24 sorudan olugsmaktadir (Ek-4). PSQI toplam puani ve bilesen
puanlarinin hesaplanmasinda katilimcinin kendisinin yanitladigi 18 soru
kullanilir. Uyku kalitesi (bilesen 1), uyku latensi (bilesen 2), uyku suresi
(bilesen 3), alisiimig uyku etkinligi (bilesen 4), uyku bozuklugu (bilesen 5), uyku
ilaci kullanimi (bilesen 6) ve gunduz uyku islev bozuklugu (bilesen 7) olmak
uzere 7 bilesenle ilgili bilgi vermektedir. Her bilesen 0-3 puan uzerinden
degerlendiriimektedir. Bu 7 bilesen puaninin toplami toplam PSQI puanini
vermektedir. Toplam puan 0-21 arasinda degiskenlik gostermektedir. Toplam
puani 5 ve altinda olan kigilerin uyku kalitesi “iyi” olarak degerlendirilirken,
puani 5in Uzerinde olan bireylerin uyku kalitesi “kotu” olarak
degerlendiriimektedir.

3.8.5 Uykusuzluk Siddeti indeksi (Insomnia Severity Index-ISI)

Uykusuzluk belirtilerinin derecesini saptayabilmek amaciyla geligtirilen
bu Olcek normal toplum taramalarinda ve uykusuzlugun klinik
degerlendiriimesinde kullanilabilmektedir (Ek-5). 7 maddeden olusur. Her
madde O ve 4 arasinda puanlanmakta ve toplam puan 0-28 arasinda
degismektedir. Olgegin 0-7 arasi puani klinik olarak ©6nemsiz dizeyde
uykusuzluk, 8-14 uykusuzluk alt esigini, 15-21 klinik uykusuzluk (orta siddette),
22-28 klinik uykusuzluk (siddetli) gostermektedir. Turkce gecerlik ve guvenirlik
calismasi Boysan ve arkadaglari tarafindan 2010'da yapilmistir. Olgegin i¢
tutarhlik katsayisi 0,79 olarak bulunmustur.
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3.9 istatistiksel Yontem

Tanimlayici istatistikler, surekli veriler igin ortalama, standart sapma,
ortanca, minimum- maksimum ve persantil degerleri ile birlikte kesikli veriler
yuzde (%) ve frekans (n) ile ifade edilmistir. Surekli verilerin normal dagilima
uygunlugu Kolmogorov-Smirnov testi ve Shapiro Wilk testi ile
degerlendirilmistir. Parametrik Ozellik gostermeyen verilerde bagimsiz 2
grubun Kkarsilastirlmasinda Man Whitney U testi, 2'nin Uzerinde grup
kargilastirimasinda Kruskal Wallis testi kullaniimigtir. Kategorik verilerin
kargilastirimasinda Ki-kare testi kullaniimistir. Paremetrik olmayan surekli
verilerin birbiriyle olan korelasyonunu incelemek igin Spearman korelasyon
testi kullaniimigtir. istatistiksel anlamlilik icin %95 Guven Araliginda, 0,05'in
altinda bulunan p degerleri anlamli kabul edildi. istatistiksel analizler igin IBM
SPSS (Statistical Package for the Social Sciences, Chicago, IL, USA)

programinin 22.0 versiyonu kullaniimigtir.
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kadinlardan, 32’si (%53,3) erkeklerden olusmaktadir.

4 BULGULAR

ODPBH (Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastaligi)'na sahip olan
toplamda 60 hasta ile yapilan calismamizda katilimcilarin 28’i (%46,7)

Hastalarin egitim

durumu incelendiginde 20’si (%33,3) ilkokul mezunu, 13’0 (%21,7) lise

mezunu, 27’si (%45,0) universite mezunu oldugu gorulmustar. Hastalarin

ortalama yasi 45+12, ODPBH tanisi alma yasi ortalama 31+13 olarak

bulunmustur (Tablo-5).

Tablo-5: Hastalarin Demografik Ozellikleri

Sayi Yizde %
Kadin 28 46,7%
Cinsiyet
Erkek 32 53,3%
Bekar 15 25,0%
Medeni Hal
Evli 45 75,0%
ilkokul 20 33,3%
Egitim Lise 13 21,7%
Universite 27 45,0%
Per25-
Ort+Ss Medyan(Min-Maks)
Per75
Yas 45+12 46(22-73) 35-50
Tani Yasli 31+13 32(6-69) 22-39
Hastalarin boy ortalamasi 171,98%10,86 c¢m, kilo ortalamasi

79,27+11,39 kg, BKi (beden kitle indeksi) ortalamasi 26,87+3,62 kg/m? olarak

bulunmustur (Tablo-6).

Tablo-6: Hastalarinin Antropometrik Ozellikleri

Standart Percentile | Percentile
Ortalama Medyan Minimum | Maksimum
Sapma 25 75
Boy | 171,98 10,86 173,50 149,00 |193,00 |163,00 180,00
Kilo | 79,27 11,39 79,50 54,50 113,00 |70,10 84,00
BKi | 26,87 3,62 26,07 19,82 36,48 |24,06 28,88
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Hastalarin sag borek volum ortalamasi 767,64+806,41 ml, sol bobrek

volium ortalamasi 784,36+835,75 ml, toplam bdbrek volium ortalamasi
1526,35£1595,90 ml olarak bulunmustur (Tablo-7).

Tablo-7: Hastalarin Bdbrek Voliim Ozellikleri

Ortala | Standart | Medya Percent | Percent
Minimum | Maksimum

ma Sapma n ile 25 ile 75
Sag

767,6
Bobrek 4 806,41 483,00 | 108,00 5226,00 322,00 820,00
(ml)
Sol

784,3
Bobrek 6 835,75 476,00 | 134,00 4761,00 274,00 875,00
(ml)
Toplam

1526, 1625,5
Voliim 35 1595,90 | 928,50 | 242,00 9987,00 607,00 0
(ml)

ODPBH hastalarinin 5’i (%8,3) Mayo Evre 1A, 23’0 (%38,3) Mayo Evre
1B, 21'i (%35,0) Mayo Evre 1C, 6’s1 (%10) Mayo Evre 1D (%10), 5'i (%8,3)
Mayo Evre 1E olarak bulunmustur (Tablo-8, Sekil-6).

Tablo-8: ODPBH Mayo Klinik Evrelemesi

Say!i Yizde %
1A 5 8,3%
1B 23 38,3%
Mayo Klinik Evre | 1C 21 35,0%
1D 10,0%
1E 5 8,3%
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Sekil-6: Hastalarin yagsa gore TBV’nin Mayo Klinik Evrelemesi

ODPBH Hastalarinin 41’inde (%68) bilinen bir ek hastaligi mevcut
degilken, 6’sinda (%10) Hiperlipidemi, 3’unde (%5) DM (Diabetes Mellitus),
3'unde (%5) migren, 3’Unde (%5) astim, 2’'sinde (%3,3) psoériazis, 2’'sinde
(%3,3) osteoporoz, 2’sinde (%3,3) KAH (kronik arter hastaligi),1 kiside (%1,6)
huzursuz bacak, 1 kiside (%1,6) hepatit B, 1 kiside (%1,6) gegirilmis HCV, 1
kiside (%1,6) epilepsi, 1 kigide (%1,6) AVR (Aort valv replasmani), 1 kigide
(%1,6) romatoid artrit, 1 kiside (%1,6) AF (Atrial Fibrilasyon) bulunmaktadir
(Sekil-7).
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Sekil-7: Hastalarin Ek Hastaliklari

Hastalarin 54’ande (%90) ailede Polikistik Bobrek Hastaligi hikayesi
mevcutken S’inde (%8,3) aile hikayesi mevcut degildi.

Hastalarin 19'u (%31,7) sigara kullaniyorken, 9u (%15) sigara
kullanmis ve birakmig, 32’si (%53) hi¢ sigara kullanmamistir.

Hastalarin 23’Unde (%38,3) hipertansiyon yokken 32'sinde (%53,3)
hipertansiyon mevcut ancak kontrol altinda, 5’'inde (%8,3) hipertansiyon
mevcut ve kontrol altinda degildir. Hastalarin 20’si (%33) antihipertansif
kullanmiyorken ACEI kullanan 22 kisi (36,6%), ARB kullanan 15 kisi (25%)
ditretik kullanan 26 kisi (43,3%), Kalsiyum Kanal Blokora kullanan 16 kisi
(26,6%), Beta Bloker kullanan 9 kisi (15%), Alfa Bloker kullanan 5 kisi (8%)
mevcuttur (Tablo-9).

Tablo-9: Hastalarin Hipertansiyon Sikligi ve Kullandiklari Antihipertansif

ilaclar
Say! | Yiizde %
Yok 23 |38,3%
Hipertansiyon Var Kontrol Altinda 32 |53,3%
Var Kontrol Altinda Degil 5 [8,3%
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Sayi | Yiizde %

Kullanmiyor 20 |33%

ACEI 22 |36,6%

ARB 15 |25%
Antihipertansif ilag | Dilretik 26 |43,3%

Kalsiyum Kanal Blokoru 16 |26,6%

B Bloker 9 [15%

A Bloker 5 8%

Hastalarin 54’Gnde (%90) herhangi bir psikiyatrik rahatsizlik yokken
6’'sinda (%10) depresyon mevcuttu. Hastalarin 52'si (86,7%) herhangi bir
antidepresan kullanmazken, 3’0 (5%) Duloksetin, 2’si (3,3%) Essitalopram, 1’i
(1,7%) Venlafaksin, 1'i (1,7%) Sertralin, 1’i (1,7%) Moklobemid kullanmaktaydi
(Tablo-10).

Tablo-10: Hastalarin Psikiyatrik Oykusti

Sayi | Yiizde %

Yok 54 190,0%
Psikiyatrik Tani

Depresyon 6 |10,0%

Yok 52 |86,7%

Duloksetin 3 |[5,0%

Essitalopram 2 |3,3%
Antidepresan

Venlafaksin 1 1,7%

Sertralin 1 1,7%

Moklobemid 1 1,7%

Oykuide makroskopik hematiri hikayesi olan 9 kisi (%15) mevcutten
makroskopik hematiiri 51’inde (%85,0) mevcut degildi. idrar yolu enfeksiyonu
hikayesi (kultur ile belgelenmig) bulunmayan 44 hasta (%73,3) mevcutken, 1
kez idrar yolu enfeksiyonu (IYE) hikayesi bulunan 5 kisi (8,3%), 2 kez IYE
hikayesi bulunan 3 kisi (%5,0), 3 kez IYE hikayesi bulunan 8 kisi (%13,3)
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mevcuttu. Bobrek tasi hikayesi 37 kiside (%61,7) bulunmazken, 23 kiside
(%38,3) bobrek tasi hikayesi mevcuttu. idrar yollarina yénelik operasyon
hikayesi 53 kiside (%88,3) bulunmazken, 7 kiside (%11,7) idrar yollarina
yonelik operasyon hikayesi mevcuttu (Tablo-11).

Tablo-11: Hastalarin idrar yolu ile ilgili dykuleri

Sayi | Yiizde %
Yok 51 85,0%
Makroskopik Hematiiri [ 1 Kez 5 8,33%
Hikayesi 2 Kez 2 3,33%
3 Kez 2 3,33%
. 0,
Idrar Yolu Enfeksiyonu Yok a4 | 133%
. e 1 Kez 5 8,3%
Hikayesi (Kultur lle
] 2 Kez 3 5,0%
Belgelenmis) Koz ) 3%
. . . Yok 37 61,7%
Bobrek Tasi Hikayesi
Var 23 38,3%
; " . Yok 53 88,3%
idrar Yollarina Yénelik |~ °
Operasyon Hikayesi Var 7 11,7%

KBH evrelerine gore hastalarin 23’0 Evre 1 (38,3%), 17 kisi (28,3%)
Evre 2, 3 kisi (5,0%) Evre 3A, 3 kisi (5,0%) Evre 3 B, 7 kisi (11,7%) Evre 4, G5
evresinde olan 3 kisi (5,0%), diyaliz evresinde olan 4 Kkisi (6,7%)
bulunmaktadir. Renal replasman tedavisi gormeyen 56 kisi (93,3%), HD
tedavisi gore 4 Kisi (6,7%) bulunmaktadir (Tablo-12).

Tablo-12: Hastalarin KDIGO KBH evrelemesi Sayi | Yiizde %
G1 23 |38,3%
G2 17 |128,3%
G3a 3 5,0%

KBH Evresi G3b 3 5,0%
G4 7 11,7%
G5 3 5,0%
Diyaliz 4 6,7%
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Gormiyor
Renal Replasman y

Tedavisi HD

56

93,3%

6,7%

Karacigerde Kist/Kistler bulunmayan 18 kisi (30,0%) mevcutken 42

(70,0%) hastada karaciger kisti saptandi. Herni (Umblikal/inguinal) 4 Kkisi

(6,7%), herni bulunup opere edilmeyen 3 kisi (5,0%) saptandi. Hastalardan

intrakranial Anevrizmasi bulunan ve opere edilen 3 kisi (5,0%) anevrizma

durumu bilinmeyen 42 kisi (70,0%) ve tarama sonucu anevrizmasi
bulunmayan 15 kigi (25,0%) mevcuttu. ODPBH hastalarinin 58’inin (96,66%)
kistine mudahale edilmemisken. Kistine mudahale edilen iki hastanin birine

Kist Aspirasyonu + Kist Embolizasyonu uygulanmis ve digerine Kist

Aspirasyonu + Nefrektomi uygulanmistir (Tablo-13).

Tablo-13: Hastalarin Ek Ozellikleri

Sayi | Yiizde %
N Yok 18 |30,0%
Karacigerde
Kist/Kistler Var 42 |70,0%
Yok 28 146,7%
Mitral Kapak Var 3 5,0%
Prol
rofapsusu Bilinmiyor 29 |48,3%
Herni Yok 53 |88,3%
erni
o . Var Opere Edildi 4 6,7%
Umblikal/l I
(Umblikalinguinal) 1 -5 pere Edimed 3 |50%
Intrakranial Yok 15 125,0%
:n:r::::: Var Opere Edildi 3 |50%
Bilinmiyor 42 |70,0%
Yok 59 198,3%
Serebrovaskiiler Olay
Oykiisii Var 1 1,7%
Mudahale yok 58 |96,66%
Kiste Miidahale Kist Aspirasyonu+ Kist Embolizasyonu 1 1,66%
Kist Aspirasyonu +Nefrektomi 1 1,66%
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Hastalarin BUN (Kan Ure Nitrojen) degeri ortalama 23,45+14,51,

ortalama kreatinin degeri 1,84+1,84, ortalama urik asit degeri 6,03+1,45,

ortalama kreatinin

klirensi

ayrintili gosterilmektedir.

92,91+51,43 ortalama eGFH
69,97+37,79 olarak bulunmustur. Diger laboratuvar degerleri Tablo 14’te

Tablo-14: Hastalarin Laboratuvar Ozellikleri

(CKD-EPI)

Ortalama g;""?:" Medyan | Minimum | Maksimum 2Pgrcenti|e ;grcentile
BUN 23,45 14,51 17,05 |7,00 64,50 13,80 28,55
Kreatinin 1,84 1,84 1,07 ,62 8,33 ,81 1,62
Urik Asit 6,03 1,45 6,05 2,90 10,30 5,05 6,80
Kolesterol |190,03 (46,97 |188,00 | 100,00 |337,00 159,00 220,00
HDL-

46,17 (12,72 (44,00 |28,00 82,00 35,50 55,50
Kolesterol
LDL-

116,64 40,66 |110,00 | 36,00 257,00 94,50 136,50
Kolesterol
VLDL-

34,16 |19,65 (26,20 |8,80 80,40 18,80 46,70
Kolesterol
Trigliserid 170,78 {98,25 [131,00 |44,00 402,00 94,00 233,50
Albumin 4,42 72 4,50 ,40 5,30 4,30 4,70
Hemoglobin | 13,16 | 1,87 13,10 |8,80 17,30 12,00 14,65
Hematokrit | 39,65 |5,32 40,30 |27,50 51,00 35,85 43,30
Kreatinin

92,91 |5143 (98,31 |,83 191,62 44 14 129,46
Klirensi
eGFH 69,97 |37,79 |76,00 |5,00 129,00 36,00 104,80
Proteiniiri 476,66 | 736,50 | 180,00 | 50,00 3851,00 |110,00 330,00

eGFH: Tahmini “estimated” glomertler filtrasyon hizi (CKD-EPI denklemine gére

hesaplanmistir)

Hastalarin Holter olcimlerinde 24 Saatlik Sistolik Kan Basinci
122,35+14,3 mmHg,
74,02+11,23 mmHg olarak bulunmustur. Hastalarin tansiyon degerleri ile

Ortalamasi

Diyastolik Kan
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alakalh bilgiler Tablo-15te ayrintih gosteriimektedir. Non-Dipper hasta sayisi
28 (60,9%), dipper hasta sayisi 18 (39,1%) olarak bulunmustur.

Tablo-15: Hastalarin Tansiyon Ozellikleri

Ortalama

Standart
Sapma

Medyan

Minimum

Maksimum

Percentile
25

Percentile
75

24 Saatlik
Sistolik Kan
Basinci
Ortalamasi

122,35

14,13

121,00

99,00

151,00

110,00

131,00

24 Saatlik
Diastolik
Kan Basinci
Ortalamasi

74,02

11,23

74,00

56,00

102,00

66,00

81,00

Glindiiz
Sistolik Kan
Basinci
Ortalamasi

123,72

14,02

123,00

101,00

154,00

114,00

133,00

Glindiiz
Diastolik
Kan Basinci
Ortalamasi

76,41

12,04

74,50

57,00

113,00

69,00

83,00

Gece
Sistolik Kan
Basinci
Ortalamasi

115,22

14,14

115,00

88,00

153,00

103,00

123,00

Gece
Diastolik
Kan Basinci
Ortalamasi

69,52

12,06

69,00

47,00

102,00

62,00

78,00

Sistolik
Dipping

-7,81

8,38

-7,11

-26,36

13,11

-14,00

-2,94

Diastolik
Dipping

-10,98

12,75

-10,46

-41,18

25,00

-18,75

-3,57

Sistolik
Kan
Basinci

121,37

11,58

120,00

100,00

150,00

110,00

130,00

Diyastolik
Kan
Basinci

74,82

7,26

75,00

60,00

90,00

70,00

80,00

Ortalama
Arter
Basinci

95,08

13,08

93,30

45,30

126,70

90,00

103,30

Sayi

Yiizde %

Tansiyon Ozelligi

Non-Dipper

28

60,9%

Dipper

18

39,1%

Hastalarin agri ve rahatsizlik indeksi skalasi alt boyutlarindan aldigi

puanlar incelendiginde kunt agri siddeti ortalamasi 1,87+0,88, keskin agri

siddeti ortalamasi 1,66+1,00, rahatsizlik siddeti ortalamasi 2,17+1,15, genel
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agr ve rahatsizlik ortalamasi 1,90+0,85, kunt agrinin aktivitelerle olan iligkisi

ortalamasi 1,57+0,72, rahatsizlik durumunun aktivitelerle olan iligkisi

ortalamasi 1,69+0,73, keskin agrinin aktivitelerle olan iligkisi ortalamasi
1,75%1,05 olarak bulunmustur (Tablo-16).

Tablo-16: Hastalarin Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Agri ve

Rahatsizlik Skalasi Alt Boyutlari

Standart
Ortalama Medyan | Minimum | Maksimum
Sapma
PDS Kiint Agn Siddeti 1,87 ,88 1,67 1,00 3,67
PDS Keskin Agr Siddeti 1,66 1,00 1,00 1,00 4,33
PDS Rahatsizlik Siddeti 2,17 1,15 2,00 1,00 5,00
PDS Genel Agr ve
1,90 ,85 1,78 1,00 4,33
Rahatsizlik
PDS Kiint agrinin
1,57 72 1,40 1,00 3,80
aktivitelerle olan iligkisi
PDS Rahatsizlik durumunun
1,69 73 1,60 1,00 3,80
aktivitelerle olan iligkisi
PDS Keskin agrinin
1,75 1,05 1,00 1,00 5,00
aktivitelerle olan iligkisi

Hastalarin agi skor ortalamalari G1, G2, G3a, G3b, G4, G5, Diyaliz
gruplarina gore ayrilmis olarak Sekil-8'de gosterilmektedir. Agri skorlari igin

ayrilmis olan her alt gruplamada G5 grubunda en yuksek skor ortalamasi

bulunmasi dikkat cekmektedir.
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3
2,5
2
1,5
1
0,5 I
0
OO Q DO oG ©C O QP oo oG R VU
a a a
KRY evresi KRY evresi KRY evresi
Donuk Agri Keskin Agr Rahatsizlik Siddeti
3,5
3
2,5
2
1,5
1
0,5
0
OO PBOOG OO PBOOG OO PBOOG OO PBOOG
a a a a
KRY evresi KRY evresi KRY evresi KRY evresi
Genel Agri ve Rahatsizlik Donuk Agri Girigim Rahatszlik Girisim Keskin Agr
Sekil-8: ADPKD-PDS dlgegindeki agri parametrelerinin KBH evresine goére
ortalama puanlari

Hastalarin 7’sinde (%11,7) sinirda klinik depresyon varken 8inde
(%13,3) hafif duygu durum bozuklugu oldugu bulunmustur. Hastalarin 4’Gnde
(%6,7) siddetli dizeyde anksiyete mevcutken 11’inde (%18,3) orta diizeyde

anksiyete mevcut oldugu bulunmustur (Tablo-17).
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Tablo-17: Hastalarin Beck Depresyon ve Anksiyete Olgegdi Sonuglari

Say!i Yiizde %
Normal 43 71,7%
Hafif
Duygudurum 8 13,3%
Bozuklugu
Beck Depresyon Sinirda Klinik
.. 7 11,7%
Olgegi Depresyon
Orta Diizeyde
1 1,7%
Depresyon
Agir Diizeyde
9 y 1 1,7%
Depresyon
Minimal
31 51,7%
Anksiyete
Hafif Anksiyete 14 23,3%
Beck Ansiyete Olgegi Orta Duzey
11 18,3%
Anksiyete
iddetli Diizeyde
S y 4 6,7%
Anksiyete

Hastalarin yatakta gecen sure ortalamasi 8+1 saat, uykuda gegen sure
ortalamasi 6,7+1 saat olarak bulunmustur. Uykuya dalma suresi hastalarin
%56,7’sinde 15dk ve alti olarak bulunmustur (Tablo-18).

Tablo-18: Hastalarin Uyku Suresi Ozellikleri

Standart
Ortalama Medyan Minimum | Maksimum
Sapma
Yatakta Gegen Siire 8 1 8 5 11
Uykuda Gegen Siire 6,7 1 7 3,5 9
Sayi Yizde %
15 dk ve
34 56,7%
Uykuya alti
Dalma siiresi| 1639 gk | 21 35,0%
Dakika
31-60dk |5 8,3%
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Pittsburgh Uyku Kalitesi indeksi alt boyutlarindan alinan puanlar Tablo
19'da ayrintil gosteriimektedir. Pittsburgh Uyku Kalitesi indeksi toplam
skoruna goére hastalarin %25’inin uyku Kkalitesi kotu duzeyde olarak

bulunmustur.

Tablo-19: Hastalarin Pittsburgh Uyku Kalitesi indeksi Sonuglari

Sayi Yiizde %
0 14 23,3%
BILESEN 1 1 31 51,7%
(Oznel Uyku Kalitesi) 2 13 21,7%
3 2 3,3%
0 21 35,0%
BILESEN 2 1 26 43,3%
(Uyku Latansi) 2 10 16,7%
3 3 5,0%
0: 7sa Uzeri 15 25,0%
BILESEN 3 6-7sa 31 51,7%
(Uykuda Gegen Siire) 56 53 12 20.0%
5sa alti 2 3,3%
%85 ve lzeri 39 65,0%
BILESEN 4 7584 19 31.7%
(Ahsilmis Uyku Etkinligi) 6574 0 0.0%
%865 alti 2 3,3%
. 0 54 90,0%
BILESEN 5
1 4 6,7%
(Uyku Bozuklugu)
3 2 3,3%
. 0 11 18,3%
BILESEN 6
1 38 63,3%
(Uyku ilaci kullanimi)
2 11 18,3%
0 34 56,7%
BILESEN 7
s . 1 16 26,7%
(Gunduz Islev
2 8 13,3%
Bozuklugu)
3 2 3,3%
Ortalama*SS Medyan (Min-Maks)
Pittsburgh Uyku Kalitesi indeksi Toplam Skor 716 5 (0-25)
Sayi Yiizde %
5 ve Alti (lyi Uyku
(lyi Uy 45 75,00%
Pittsburgh Uyku Kalitesi Kalitesi)
indeksi Sonug 6 ve Uzeri (Kotii Uyku
15 25,00%
Kalitesi)
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Hastalarin Pitsburg Uyku Kalitesi indeksi alt boyutlari igerisinde olan
gecen ay igerisinde yasadiklari uyku sorunlariyla alakali sorulara verilen
cevaplar Sekil 2’de gosterilmistir. Hastalarin %28,3’4 gece yarisi ve sabah
erken uyanma sorununu ayda 3’'ten ¢ok yasadigini, hastalarin %13,3'0 30dk

icinde uykuya dalamama problemini ayda 3’ten ¢ok yasadigini belirtmistir
(Sekil-9).

Oksiirdiiniiz veya giiriiltiilii bir sekilde horladiniz
Agri duydunuz 16,7%
13,3%¢
10,0%3/)3%
15,0%

Koth rayalar gordiniiz
Asiri derecede sicaklik hissettiniz
Asiri derecede Usidiniz
Rahat bir sekilde nefes alip veremediniz 0
_ 3 3%
Tuvalete gittiniz =
Gece yarisi ve sabah erken uyandiniz 8,3%

18,3%
23,3%

30dk iginde uykuya dalamadiniz

0,0% 13,3%

20,0%

40,0%

60,0%

0,
80,0% 100,0%

m Hic ml'denaz 1-2kez m 3'ten gok

Sekil-9: Pitsburg Uyku Kalitesi indeksi Alt Boyutuna Verilen Cevaplarin
Gosterimi

Uykusuzluk Siddeti indeksi toplam skor 43 olarak bulunmustur.
Hastalarin 40’1 yani %66,7’sinde insomnia yokken hastalarin 20’si yani
%33,3’unde insomina mevcut olarak bulunmustur (Tablo-20).

Tablo-20: Hastalarin Uykusuzluk Siddeti indeksi Sonuglari

Ortalama*S$S Medyan (Min-Maks)
Uykusuzluk Siddeti indeksi Toplam Skor 4+3 3 (0-11)
Sayi Yiizde %
Skor 8’in Alti
; 40 66,70%
Uykusuzluk (Insomna Yok )
Siddeti indeksi Skor 8 ve Uzeri
. . 20 33,30%
(Insomnia Var)
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KBH evresi G1 olan grupta toplam bobrek volum ortancasi 647ml; KBH
evresi G4 olan grupta toplam bobrek volum ortancasi 1661ml; KBH evresi G5d
(diyaliz) olan grupta toplam bobrek volum ortancasi 4290 ml olarak
bulunmustur. KBH evresi G1 olan grup ile G4 ve diyaliz grubu arasinda sag
bobrek, sol bobrek ve toplam bobrek volumu agisindan istatistiksel agidan

anlamli farklihk oldugu gorulmustur (Tablo-21).

Tablo-21: Bébrek Voliimii KBH Evresi iligkisi

Sa\? B..° b[ek Sayi Medyan | Percentile 25 | Percentile 75 p
oliumu
G1° 23 327,00 260,00 421,00
G2 17 435,00 344,00 713,00
G3a 3 791,00 579,00 820,00
KBH Evresi | G3b 3 777,50 765,00 790,00 0,001
G4° 7 915,00 716,00 1247,00
G5 3 1370,00 778,00 1969,00
G5d* 4 2157,00 1328,00 3776,50
Sc\:ll B_<:5b|:.ek Sayi Medyan | Percentile 25 | Percentile 75
oliumu
G1° 23 328,00 256,00 473,00
G2 17 413,00 274,00 702,00
G3a 3 720,00 295,00 877,00
KBH Evresi | G3b 3 795,00 324,00 875,00 0,001
G4° 7 794,00 625,00 1969,00
G5 3 1652,00 1247,00 2057,00
G5d° 4 2133,00 1279,00 3529,00
Toplam __Bébrek Sayi Medyan | Percentile 25 | Percentile 75
Volim
G1° 23 647,00 544,00 929,00
G2 17 855,00 604,00 1287,00
G3a 3 1511,00 874,00 1697,00
KBH Evresi | G3b 3 1560,00 324,00 1665,00 0,001
G4° 7 1661,00 1389,00 4288,00
G5 3 2617,00 778,00 4026,00
G5d° 4 4290,00 2771,00 7141,50
ab Farklihgin Kaynaklandigi Gruplar

Sag bobrek, sol bobrek ve toplam bdbrek volimu ortalama ve ortanca
degerleri, KBH evresi arttikga yukselmektedir. Sekil-10’da dagilim

gOsterilmektedir.
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6000
5000
4000
3000
2000

Bobrek Voliim

1000
0

H Mean

6162 3 63 g4 g5 D@
a b liz

KRY evresi

Sag bobrek

364641730778113 137255
B Median 327435791778915137215

61 62 ©3 63 g4 g5 D2
a b liz

KRY evresi

Sol bobrek

430628631665127 165240
328413720795794 165213

6162 3 93 646500
a b liz
KRY evresi

Toplam volim
794127136118 240247495
647855151156 166261429

Sekil-10: Bobrek volum ve KBH iligkisi

ISI Skor ve PSQI Skoru ile bobrek volimiu arasinda anlaml

bir

korelasyon saptanmamigtir. IS| skor ve PSQI skor arasinda anlamli ve guglu

bir iligki oldugu gorulmektedir (Tablo-22).

Tablo-22: Bébrek Voliim PSQI Skor ve ISI Skor iligkisi

Toplam
Sag bobrek | Sol bobrek PSQl score ISI score
voliim
Korelasyon
1,000
Katsayisi
Sag Bobrek
P
N 59
Korelasyon .
,849 1,000
Katsayisi
Sol Bobrek
P ,000
N 58 59
Korelasyon . .
,937 ,957 1,000
Toplam Katsayisi
Voliim P ,000 ,000
N 59 59 60
Korelasyon
,160 ,142 ,116 1,000
Katsayisi
PSQl Scor
P ,226 ,283 ,379
N 59 59 60 60
Korelasyon .
,049 -,002 -,011 767 1,000
Katsayisi
ISI Scor
P 712 ,988 ,934 ,000
N 59 59 60 60 60
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anlamli bir korelasyon bulunamamigtir (Tablo 23).

Bobrek volum ile agrn ve rahatsizlik skalasi alt boyutlar arasinda

Tablo-23: Bébrek Volim ve Adri ve Rahatsizlik Skalasi Alt Boyutlari iliskisi

N Kiint Rahatszhk
Kiint | Keskin | Rahatsizlik GeneIeAgrl Agrinin Durumunun KZleﬁn
Agn | Agn Siddeti Rah;lts Lk | Aktivitelerle | Aktivitelerle | 2 !
1ZIIK | Olan iligkisi | Olan iligkisi | 9"
Korelasyon
,142 ,049 ,161 ,159 ,096 ,200 ,230
Katsayisi
Sag
Bébrek p ,283 712 ,222 ,228 471 ,129 ,080
N 59 59 59 59 59 59 59
Korelasyon
,040 | -,108 ,052 ,020 ,026 ,131 ,069
Katsayisi
Sol
Bobrek p ,766 417 ,698 ,883 ,842 ,323 ,601
N 59 59 59 59 59 59 59
Korelasyon
,066 | -,041 ,091 ,068 ,021 ,140 ,080
Katsayisi
Toplam
Voliim p ,615 ,755 ,489 ,606 ,876 ,286 ,543
N 60 60 60 60 60 60 60

Depresyon acgisindan normal, hafif duygu durum bozuklugu, sinirda

klinik depresyon, orta dizeyde depresyon ve agir duzeyde depresyon gruplari

arasinda bobrek volumu agisindan istatistiksel agidan anlamli farkhlik

bulunamamistir (Tablo-24).
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Tablo-24: Depresyon ve Bobrek Volimii iligkisi

Percentile | Percentile
Medyan P
25 75
Normal 425,50 320,00 915,00
Hafif
Duygudurum 507,00 389,50 771,50
Bozuklugu
Sas Sinirda Klinik
ag 716,00 299,00 931,00
. Depresyon Sonug Depresyon 0,830
Bobrek
Orta Duzeyde
790,00 790,00 790,00
Depresyon
Agir Duzeyde
378,00 378,00 378,00
Depresyon
Normal 413,00 267,00 982,00
Hafif
Duygudurum 476,00 446,00 702,00
Bozuklugu
Sol Sinirda Klinik
0 Depresyon Sonug b 572,00 311,00 720,00 0.568
BSbrek epresyon )
Orta Diizeyde
875,00 875,00 875,00
Depresyon
Agir Diizeyde
216,00 216,00 216,00
Depresyon
Normal 918,00 591,00 2217,00
Hafif
Duygudurum 892,00 799,00 1269,00
Bozuklugu
Sinirda Klinik
Toplam 1341,00 | 610,00 1511,00
. Depresyon Sonug | pepresyon 0,682
Voliim
Orta Diizeyde
1665,00 1665,00 1665,00
Depresyon
Agir Diizeyde
595,00 595,00 595,00
Depresyon

Kant Agri, Dolgunluk/Rahatsizlik Siddeti, Genel Agri ve Rahatsizlik,
Kint Agrinin Aktivitelerle Olan iligkisi, Rahatsizlik Durumunun Aktivitelerle
Olan iligkisi parametreleri ortancasi BKi 25 (izeri olan hastalarda daha yiiksek
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olarak bulunmustur. Gruplar arasinda istatistiksel acidan anlamli farklilik
bulunmaktadir (Tablo-25).

Tablo-25: BKi ve Agr iligkisi

BKi 25 Alti BKi 25 ve Uzeri

Medy | Minim | Maksim | Medy | Minim | Maks

an um um an um imum |p
Kant Agn 1 1 3,67 2,33 |1 3,67 | 0,09
Keskin Agri 1 1 3,33 1 1 4,33 | 0,114
Dolgunluk/Rahatsizlik
Siddeti 1,33 |1 4 2,33 |1 5 0,010
Genel Agn Ve
Rahatsizlik 1,33 |1 3,22 2,11 |1 4,33 | 0,08
Kdnt Agrinin
Aktivitelerle Olan
iliskisi 1 1 3,2 1,6 1 3,8 0,06
Rahatszlik Durumunun
Aktivitelerle Olan
iliskisi 1,1 1 3,4 1,9 1 3,8 0,047
Keskin Agri Tek
Madde 1 1 4 2 1 5 0,124

Uykusuzluk Siddeti indeksi ve Pitsburg Uyku Kalitesi indeksi sonug

gruplar arasinda bobrek volumleri agisindan istatistiksel agidan anlamli

farklihk bulunamamistir (Tablo-26).

Tablo-26: Uyku ve Bébrek Volim iligkisi

Percentile | Percentile

Medyan
y 25 75 P
Sag Uykusuzluk| jhsomnia degil | 456,00 | 326,50 | 867,50
) Siddeti 0,839
Bobrek | . . -
indeksi insomina 505,00 | 299,00 | 790,00
Sol Uykusuzluk | jnsomnia degil | 534,00 | 264,50 877,00
) Siddeti : 0,916
Bobrek | | ieksi Insomina 413,00 | 311,00 | 794,00
insomnia degil |1118,50| 600,00 | 1679,00 |0,572
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Uykusuzluk
Toplam : .
) Siddeti insomina 864,50 | 628,50 | 1403,50
Volim .
Indeksi
Pitsburg | jyi Uyku Kalitesi | 429,00 | 320,00 | 765,00
Sag Uyku
s - - 0,128
Bobrek | - Kalitesi | (45t Uyku Kalitesi| 654,50 | 344,00 | 1370,00
indeksi
Pitsburg | fyi Uyku Kalitesi | 446,00 | 262,00 | 794,00
Sol Uyku 0111
Bobrek | Kalitesi Kot Uyku Kalitesi| 537,50 | 413,00 | 1247,00 |
indeksi
Pitsburg | fyi Uyku Kalitesi | 928,00 | 595,00 | 1560,00
Topl Uyk
oplamy - Ty 0,286
Voliim | Kalitesi | Kotii Uyku Kalitesi| 961,00 | 778,00 | 2617,00
indeksi

Pitsburg Uyku Kalitesi indeksi’ne gére uyku kalitesi iyi olan hastalarda
Duygu durumu normal olma %82,2 iken kotu uyku kalitesi olanlarda duygu
durum normal olma yuzdesi 40 olarak bulunmustur. Uyku kalitesi iyi olan
hastalarin duygu durumu normal olma orani daha yuksektir (p:0,010). Benzer
sekilde Pitsburg Uyku Kalitesi indeksi’ne gére uyku kalitesi iyi olan hastalarda
anksiyetenin minimal olma yuzdesi 62,2 iken uyku kalitesi kotu olan hastalarda
anksiyenin minimal olma orani %20 olarak bulunmustur. Uyku kalitesinin iyi
olmasi anksiyetenin minimal duzeyde kalmasini saglamaktadir (p:0,033).
Uykusuzluk  Siddeti

anksiyetesinin minimal olma orani %25 iken insomniasi olmayan hastalarda

indeksi'ne gére insomniasi bulunan hastalarin
%65 olarak bulunmustur. Gruplar arasinda istatistiksel agcidan anlaml farklilk

bulunmaktadir (Tablo-27).
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Tablo-27: Depresyon, Anksiyete ve Uykusuzluk Siddeti indeksi, Pitsburg Uyku Kalitesi indeksi iligkisi

Depresyon Sonug

Normal Duy::cfii:rum Sinirda Klinik | Orta Diizeyde | Agir Diizeyde
Bozuklugu Depresyon | Depresyon | Depresyon
n % n % n % n % n % D
Uykusuzluk insomnia Degil 32 | 80,0% 4 10,0% 3 7,5% 0 0,0% 1 2.5% o 168
Siddeti Indeksi insomina 11 | 55,0% 4 20,0% 4 20,0% 1 5.0% 0 0.0% ,
Pitsburg Uyku | Iyi UykuKalitesi | 37 | 822% | 3 67% | 4| 89% [0 oo% [1] 22% |
Kalitesi indeksi |  Ksti Uyku Kalitesi | 6 | 400% | 5 | 333% |3 | 200% | 1| 67% | 0| 00% |
Ansiyete Sonug¢
Minimal Hafif Orta Diizey SL'I"Z':;L';
Anksiyete Anksiyete Anksiyete Anksiyete
n % n % n % n % p
Uykusuzluk insomnia Degil 26 650% | 9 | 225% | 3 75% | 2 5.0% e
Siddeti Indeksi insomina 5 | 250% | 5| 250% |8 | 400% |2 | 100% |
Pitsburg Uyku lyi Uyku Kalitesi 28 62,2% 8 17,8% 6 13,3% 3 6,7% 0.033
Kalitesi Indeksi Kéti Uyku Kalitesi 3 20,0% 6 40.0% 5 33.3% 1 6.7% )

BD ve BA dlgeklerinin guvenirligi Cronbach alfa katsayisi ile incelenmistir. Guvenirlik katsayilari BD i¢in 0.89, BA i¢in 0.93

bulunmustur.
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5 TARTISMA VE SONUC

Hipotezimiz; ODPBH tanili hastalarda bobrek volumu arttikga agn
sikliginin artacagi, agrinin da depresif duygu duruma yol agabilecegiydi.
Ancak hastalarda GFH azaldik¢ga bobrek volUmundn arttigi, kint agr bagta
olmak uzere rahatsizlik hissinin arttigini ve GFH azaldik¢a uyku kalitesinin de
dustugunia gozlemledik. Ancak bobrek volumu ile agri, depresyon ve uyku
kalitesi agisindan korelasyon bulunamadi.

ODPBH, kalitsal bobrek hastaliklari arasinda ¢ok yaygin gorulen
ilerleyici bir hastaliktir. Bu hastalarda yasam kalitesini, psikososyal yukd,
agriyl, genetik yukun getirdigi sucluluk ve bunun yol agtigr psikolojik
problemleri degerlendiren galismalar sinirlidir ve sonuglar celiskilidir. Yakin
zamanda bildirilen guncel bir derleme, bu popullasyonda depresyon ve
anksiyete prevalansinin yuksek olmasina ragmen, ODPBH'li hastalar arasinda
psikolojik ve ruh saghg: ile ilgili sonugclarla ilgili verilerin yetersizligini
vurgulamaktadir (133). Ayni zamanda bugune kadarki ¢calismalar, bir¢ok farkh
Ulkeden nispeten kuguk hasta orneklemlerini icerir; bu nedenle ODPBH'li
hastalarin yagsam kalitesine iligkin kesin ve genellestirilebilir sonuglar gikarmak
zor gorunmektedir. Tong ve ark. (134) 2014’e kadar bu konuda yapilan
calismalari degerlendirdikleri literatur taramasinda; agri yonetimi, genetik
kalitim nedeniyle kendini ve ebeveynleri suglama yukunu azaltmaya yonelik
danismanlik ve spesifik aile planlamasi konusunda daha fazla hasta katilimi
gerektigi bildirmiglerdir.

Erigkin hastalarda ODPBH’nda bobrek volumuntn, bobrek fonksiyonlari
bozulmadan hastaligin progresyonunda erken bir belirteg olabilecegdi
gosterilmistir (135-137). Bu nedenle bdbrek volumu olgimu ODPBH’lI tum
hastalara yapilarak risk kategorisi belirlenir, buna gore tedavi ve izlem
planlanir. Gozlemsel galigmalar, agrinin bébrek volumunden bagimsiz bir
sekilde ¢cok daha erken donemlerde ortaya ¢iktigini, bobregin fonksiyonel
kapasitesindeki bozulmanin c¢ok daha sonra gelistigini gostermektedir.
Bobrekler asiri derecede buylyene kadar agri ve bobrek boyutu arasinda net
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bir iligki olmadigr gosterilmigtir (100,101). Literaturde direkt bobrek volumu
iligkili agri, uyku kalitesi, anksiyete ve depresyon duzeylerini degerlendiren
galismalar sinirhdir. Ulkemizde ODPBH’de bdbrek volum iligkili agriyi, ruh
saghgini degerlendiren bagka bir galisma yoktur.

TBV'yi degerlendirmek igin altin standart yontem, manuel izleme ile
planimetri yontemidir. Yakin zamanda gelistirilen Mayo Clinic tarafindan
elipsoid yontem ile kisa zamanda Olgum yapilabilmektedir. Her iki yontem igin
de odlgulen ve tahmin edilen bobrek hacimleri arasinda iyi bir korelasyon oldugu
gorulmustar (138). Mayo goéruntileme siniflandirmasiyla temsil edilen yasa
gore ayarlanmis TBV, her hastanin benzersiz bobrek buylime oranini tahmin
eder ve klinik olarak simdiye kadar mevcut olan en kisisellestiriimig yaklagimi
saglar (139). Bu nedenle hem pratik olmasi hem de dogru tahmin derecesi
nedeniyle ¢alismamizda Mayo klinik tarafindan uygulanmasi 6nerilen elipsoid
yontem ile TBV kullandik.

Calisma kohortunda cinsiyet dagiliminin benzer olmasi literattr verileri
ile uyumluydu. Literatirde PKD1 ve PKD2 igin tani yasi sirasiyla 29 ve 41;
SDBH ortalama yas 54,3 ve 74,0'tur (44,140). Calismamizda hastalarin
ortalama yasi 45+12, ODPBH tanisi alma yas! ortalama 31+13, SDBH yas
ortalamasi 54 olarak bulundu. Hastalarimizda genetik test yapiimadigindan
PKD1 veya 2 ayirimi yapilamadi, Harris ve ark. (8); hastalarin %95'inin aile
oykusunun pozitifligini bildirir; bizim galismamizda benzer sekilde hastalarin
cogunda otozomal dominant karakterde aile dykusu mevcuttu.

TEMPO 3:4 calismasinda BKi 25-29 araliyinda olmasi ve 6zellikle
BKi>30 kg/m? olmasiyla bébrek bliylimesinin bagimsiz bir sekilde iligkili oldugu
goruldu (141). Obezite agri yogunlugunun daha fazla hissedilmesine ve kronik
agriya neden olur. HALT-PKD A ve B kollarini iceren 2 ODPBH randomize
calismasindan elde edilen verilerin post-hoc analizinde fazla kilo ve
obezite’nin agri igin risk faktoru oldugu bildirilmistir (142). Bizim ¢alismamizda
ise BKi (beden kitle indeksi) ortalamasi 26,87+3,62 kg/m? (overweight) olarak
bulunmustur. Kint agri, dolgunluk hissi, genel agri ve rahatsizlik durumu,

rahatsizlik hissinin aktivitelerle olan iligskisi ve agrinin aktivitelerle olan iligkisi
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parametrelerinin ortancasi BKi 25 lizeri olan hastalarda daha ylksek olarak
saptandi.

Klinik caligmalar, sigaranin ODPBH'de renal ve KV prognozu kotu
yonde etkiledigini gostermigtir (143—-145). Calismamizda. Sigara kullanimi ile
TBV ve GFH dusugsu arasinda istatistiksel agidan anlamli farklilik saptanmadi.
Caligmanin kesitsel olmasi literatur verileri ile olan uyumsuzlugu aciklayabilir.

Kardiyovaskuler komplikasyonlarin ODPBH'li hastalarda baglica 6lium
nedeni oldugu bilinmektedir (49,59). Daha iyi kan basinci kontrolu
saglandiginda ve RAAS bloke edildiginde mortalitede azalma oldugu ve
bobrek volimunun artis hizinin azaldigi birgok c¢alismada kanitlanmistir
(133,146-149). Calismamizda hastalarin yarisindan ¢ogunda hipertansiyon
mevcuttu. Bobrek volumu ve HT karsilastirildiginda hastalarin sag bobrek, sol
bobrek, toplam volum ile ABPM tansiyon degerlerinin iligkisi incelendiginde
anlamli bir korelasyon bulunamadi.

Calismamizda literaturdeki verilerle uyumlu olarak KBH evresi arttikca
bobrek volumu artmaktadir. KBH evresi G1 olan grup ile G4 ve diyaliz grubu
arasinda sag bobrek, sol bobrek ve toplam bobrek volimu agisindan
istatistiksel agidan anlamli farkhlik oldugu gorulmustur. Toplam bobrek volum
degerinin 1000ml'nin altinda olmasini 6ngérmede GFH igin sensivite ve
spesifitenin carpiminin en yuksek oldugu sinir deger 76,5 olarak bulunmustur.
GFH’nin 90 alti olmasini dngérmede toplam bdbrek volum degeri igin sensivite
ve spesifitenin ¢arpiminin en yuksek oldugu sinir deger 928,5 olarak
bulunmustur.

Harris ve Torres'’in (6) yaptigi ¢alismada tum SDBH hastalarinin %5-
10'unun ODPBH’ll SDBH’li hastalar oldugu bildiriimektedir. Ulkemizde de Tirk
Nefroloji Dernegi kayitlarina gore SDBH tanisi ile renal replasman tedavisi
almakta olan hastalarin %3’unun etiyolojisi ODPBH olarak bildirilmigtir (150).

Yaslari 15 ile 46 arasinda olan 230 ODPBH hastasinin dahil oldugu
CRISP calismasinda, hastalarin %83'Unde karaciger kistleri tanimlamistir
(88). 30 yasin altinda %10-20 ve 60 yasin Uzerinde %50-70 arasinda bir
prevalans bildirmistir. Calismamizda karacigerde kisti bulunmayan 18 kisi
(30,0%); bulunan 42 kisi (70,0%) saptandi. Karacigerinde kist bulunan 461
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ODPBH hastasinin incelendigi bir calismada karin dolgunlugu, kitle hissi,
nefes darligi veya goguste rahatsizlik, erken doyma karaciger volumu arttikga
anlamli olarak daha yaygin gorulmustar (151). Bizim calismamizda da
Karacigerinde kist bulunma durumunun agri Uzerine etkisi incelendiginde agri
alt boyut skalalarindan dolgunluk ve rahatsizlik siddeti ortalamasi
karacigerinde kist bulunan hastalarda daha yuksek oldugu goruldu. Benzer
sekilde tum agri alt boyut skalalarinda karacigerde kist bulunan hastalarda agri
Olgeklerinden alinan puan ortalamasi ve ortancasi kist olmayan hastalara gore
yuksek bulundu.

Agri hem ODPBH'li hastalar hem de saglik calisanlar igin kritik
derecede oOnemli bir sonugtur, ancak tutarsiz bir sekilde Olgulmekte ve
bildiriimektedir. ODPBH klinik ¢alismalarinin sadece %22'sinde rapor edilmigtir
ve 14 calismanin incelendigi bir sistemik incelemede 25 farkli agri
degerlendirme Olgegi tanimlamaktadir (152). Yakin zamanda agn
degerlendirme konusunda bir¢ok Olgegin karsilastirildigi yayinlar mevcuttur
(99). ODPBH'deki agri hem normal gunluk hem de sosyal aktivitelere buyuk
Olgude etki eder. Psikolojik sikinti, depresyon, uyku sorunlari ve cinsel
yasamda bozulmaya sebep olur. Agri epizodlarinin dngoérulemezligi, siddeti ve
sikligi, hastalarin gunluk yasam aktivitelerine katilma yeteneklerini 6nemli
Olcide etkiler. Genellikle standart tedavilere direnglidir. SONG-PKD
calismasinda ODPBH hastalarindaki arastirmalar igin standartlastiriimig temel
sonuglar olusturmak amaglanmaktadir ve bu hastalardaki kronik agrinin da
degerlendiriimesi gerektigi vurgulanmistir (102). 18 Ulkeden 40 saglik
profesyonelini iceren uluslararasi bir galigtayda ODPBH hastalari igin agriyi
degerlendirmedeki Olgutler ele alinmigtir (153). Bu calistaya gore agrinin
siddetinin, sikhginin ve yasam aktivitelerini ne kadar etkilediginin mutlaka
incelenmesi gerekmektedir. Ayni zamanda psikolojik yonlere ve cinsel iglev
bozukluguna dikkat edilmelidir. Karin dolgunlugu veya rahatsizhigr agridan
farkh bir semptom olarak algilanmalidir. ODPBH populasyonlarinin genelinde
uygulanabilir olmalidir. ODPBH'deki tum galismalarda kullanilabilecek, yani az
saylda maddeye sahip, kolay erisilebilir ve kullanimi Ucretsiz, yonetimi ve
yorumlanmasi kolay olmahdir. Gunumuze kadar bu standartlari karsilayan
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ODPBH’a 6zgu yalnizca bir tane agr degerlendirme Olgegi tanimlanmistir.
ODPBH Agri ve Rahatsizlik Olgegi (ADPKD-PDS), hasta gruplarinda tg farkli
agri paternini (kronik kunt bobrek agrisi, akut siddetli bobrek agrisi,
dolgunluk/rahatsizlik siddeti) tanimlayarak Otsuka Pharmaceutical tarafindan
gelistirilmigtir (127). ADPKD-PDS bu agidan erisilebilir olmasi ve konsensusta
belirtilen igerigi kapsamasi nedeniyle calisma grubumuz ADPKD-PDS ile
degerlendirildi. Hastalarin agri ve rahatsizlik indeksi skalasi alt boyutlarindan
aldigi puanlar incelendiginde kunt agri siddeti ortalamasi 1,87+0,88, keskin
agri siddeti ortalamasi 1,66+1,00, rahatsizlik siddeti ortalamasi 2,17+1,15,
genel agri ve rahatsizlik ortalamasi 1,90+0,85, kunt agrinin aktivitelerle olan
iligkisi ortalamasi 1,57+0,72, rahatsizlik durumunun aktivitelerle olan iligkisi
ortalamasi 1,69+0,73, keskin agrinin aktivitelerle olan iligkisi ortalamasi
1,75%£1,05 olarak bulundu. Bobrek volum ile agri ve rahatsizlik skalasi alt
boyutlari arasinda anlamli bir korelasyon bulunamadi.

Toplam karaciger ve bobrek hacmi ile SF-36 yasam kalitesi indeksinin
degerlendirildigi bir calismada, ODPBH hastalarinda yasam kalitesi toplam
karaciger ve bobrek hacmi skorlarindan herhangi biri ile anlamli bir sekilde
iligkili bulunmamistir ancak; toplam karaciger ve bobrek hacmi, abdominal
distansiyon ile yakindan iligkili saptanmigtir ve distansiyon, yasam kalitesi
uzerinde Onemli bir etkiye sahiptir. Agri, uyku bozuklugu, ates, hematuri ve
anoreksi de yasam kalitesiyle iligkili bulunmustur ama bu degigskenler toplam
karaciger ve bobrek hacmi ile korele bulunmamistir (100). 2016’da yayinlanan
ODPBH'li 243 hastay! kapsayan kesitsel bir calismada, hastalik ilerlemesinin
yasam kalitesi Uzerindeki etkisi arastiriimistir (154). Genel yasam kalitesi, KBH
evre 1-3 olan hastalarda en ylksek saptanmigtir ve bu hastalari transplant
alicilari, KBH evre 4-5 olan hastalar ve diyalize giren hastalar izlemistir.
2014’te yayinlanan, Miskulin ve ark. (101) tarafindan yapilan ¢alismada evre
1-4 kronik bobrek hastaligi evresindeki ODPBH hastalari degerlendirilmistir.
eGFH>60mL/dk/1,73m? ve TBV<1000 ml olan hastalarda agrn ile TBV
arasinda bir iligki bulunamamistir. Ancak eGFH 20-44 mL/dk/1,73m? olan
hastalarda, agrinin gunluk yasamlarini etkiledigini ve daha disuk yasam
kalitesi oldugunu bildirme olasiliklari 6nemli olgide daha yuksek oldugu
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gorulmustar. 2020 yilinda Seliger ve ark. (155) tarafindan yapilan ¢alismada
yasam kalitesi olgcegi, HALT-PKD agr Ol¢edi kullanilarak agri ile bobrek ve
karaciger volumu arasindaki iliski degerlendirilmistir; total bobrek volumd, total
karaciger volumu veya kombine toplam bobrek ve karaciger hacimleri ile
korelesyon saptanmamigtir. 08/2020-08/2021 tarihleri arasinda Amerikan
Polikistik Bobrek Hastaligr Vakfi (PKDF), ulusal bir web tabanli ODPBH kayit
sistemi olusturarak bizim galismamizda oldugu gibi renal transplantl hastalari
diglayarak evre 1-5 araligindaki 738 ODPBH hastasini ADPKD-PDS ile
degerlendirmigtir (156). Hem kronik dolgunluk/basing hissi hem de fiziksel
yukun, KBH hastaligi evresi ile yalnizca kismen iligkili oldugu bulunmustur.
KBH asamalari ilerledikge, Ozellikle daha yuksek rahatsizlik siddeti
puanlarinda orta derecede bir artis oldugu bildiriimigtir. Bu calismada da
bobrek volumu ile iligkisi acisindan arastirmalar yapilmasi gerekliligi
vurgulanmaktadir. Bizim ¢alismamizda ise dolgunluk hissi ile bobrek volumu
ve KBH evresi arasinda korelasyon bulunamadi. Ancak kunt agrn ile GFH
arasinda negatif yonlu anlamli fakat zayif iligkili korelasyon bulundu; yani kuint
agri skoru arttikca GFH azalmaktaydi. Genel agri skoru, rahatsizlik skoru,
keskin agri skoru, rahatsizlik durumunun aktivitelerle olan iligkisi arttikca GFH
azalmaktaydi.

Simms ve ark. (157) ODPBH tanili hastalarda genel yasam kalitesi, ruh
hali, algilanan sosyal destegi ve psikososyal riski degerlendirmiglerdir. RRT'ye
baslamadan 6nce ODPBH'li hastalarda, dnemli dlguide daha kotu bir yagsam
kalitesi saptamislardir. eGFH dustukce ve bobrek volumu arttikca hastalarin
yasam Kkalitesi azalmaktadir ve depresyon duzeyleri, psikososyal risk
artmaktadir. 52 ailesel glomerulonefrit ve 38 ODPBH hastasinin
degerlendirildigi bir bagka ¢alismada da her iki grupta orta dlizeyde anksiyete
saptanmigtir (158). ODPBH hastalarinin %60,5'inde depresyon gorulmustur
ve kadin cinsiyette anksiyete ve depresyon prevalansi daha yuksek
bulunmustur. 2017°de yayinlanan bir galismada ODPBH grubunda prognozun
belirsizligi, genetik sucluluk, ebeveyn geleceginin belirsizligi, gugsuzluk ve
umutsuzluk duygularinin mevcut oldugu, hastalarin 6nemili bir kisminda tedavi

edilmeyen anksiyete ve depresyon tanisi konuldugu, hastalara gore doktorlar
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tarafindan agrinin ve sonuglarinin hafife alinmakta oldugu ve tedavilerin
yetersiz oldugu bildirilmistir (159). Yarlioglu ve ark. (160) tarafindan yapilan ve
ulkemizde ODPBH-KBH evresi ile depresyon duzeylerinin degerlendirildigi tek
calisma olan bu arastirmada HD alan hastalarin hareket kabiliyetlerinin, gunlik
aktivitelerini yapabilme kabiliyetlerinin daha az oldugu ve agri, anksiyetelerinin
daha fazla oldugu goérulmastir. Ayni zamanda KBH evresi arttikga depresyon
gorulme duzeyi artmaktadir. ODPBH’a bagh agri, uyku kalitesi ve fiziksel
aktivite Uzerinde etkiler, tekrarlayan dogasi ve siddeti nedeniyle refahi ve genel
yasam Kkalitesini bozar (97). Natale ve ark. (153), agriyi yasam Kkalitesi
uzerindeki etkisinin en onemli boyut olarak tanimlarlar. Agrinin giddeti ve
sikligi uyku problemlerine yol agmaktadir. Hastalar yatakta rahat kalmanin zor
oldugunu ve bu nedenle agrinin uykuyu boldugunu; ¢unkl birgok kez pozisyon
degistirmek zorunda kaldiklarini belirtmektedir. Kotu uyku kalitesi, yorgunluga
ve depresif ruh haline neden olur. Caligmamizda Hastalarin 7’sinde (%11,7)
sinirda klinik depresyon varken 8’inde (%13,3) hafif duygu durum bozuklugu
oldugu bulunmustur. Hastalarin 4’Unde (%6,7) siddetli dizeyde anksiyete
mevcutken 11’'inde (%18,3) orta duzeyde anksiyete mevcut oldugu
bulunmustur. Depresyon agisindan normal, hafif duygu durum bozuklugu,
sinirda klinik depresyon, orta dizeyde depresyon ve agir duzeyde depresyon
gruplari arasinda bobrek volumu agisindan istatistiksel agidan anlamli farkhlik
bulunamamisgtir.

KBH'li hastalarda hem uykusuzluk hem de depresyon prevalansi
artmigtir ve bu nedenle uykusuzlugun varligi muhtemelen depresyon,
depresyon tedavisine yanit vermeme ve sonraki herhangi bir nuksetme riskini
ek olarak artiracaktir. 120 kronik bobrek hastasinin PSQI formu ile
degerlendirildigi bir caligmada 63 kisinin kotlu uykuya sahip oldugu (PSQIl >5)
saptanmigtir (161). Depresyonun varhgi, uyku kalitesinin azalmasinin tek
anlamh risk faktoru olarak saptanmistir ve bu calisma KBH'nin erken
evrelerinde uyku kalitesinin dustugunu gostermektedir. 2847 KBH hastasinin
incelendigi bagka bir calismada SDBH’na ilerledikge uyku kalitesinin (PSQI
global skoru =6) dustugu gosterilmistir (162). Bizim ¢alismamizda Pittsburgh
Uyku Kalitesi indeksi toplam skoruna gére hastalarin %25’inin uyku kalitesi

61



kotl duzeyde olarak bulunmustur. Hastalarin 40’1 yani %66,7’sinde insomnia
yokken hastalarin 20’si yani %33,3’Unde insomina mevcut olarak bulunmustur.
Uykusuzluk Siddeti indeksi ve Pitsburg Uyku Kalitesi indeksi sonug gruplari
arasinda bobrek volumleri acgisindan istatistiksel ag¢idan anlamlh farkhlik
bulunamamugtir. Pitsburg Uyku Kalitesi indeksi’ne gére uyku kalitesi iyi olan
hastalarda duygu durumu normal olma %82,2 iken kotu uyku kalitesi olanlarda
duygu durum normal olma yuzdesi 40 olarak bulunmustur. Uyku kalitesi iyi
olan hastalarin duygu durumu normal olma orani daha yuksektir Benzer
sekilde Pitsburg Uyku Kalitesi indeksi’ne gére uyku kalitesi iyi olan hastalarda
anksiyetenin minimal olma yuzdesi 62,2 iken uyku kalitesi kotu olan hastalarda
anksiyenin minimal olma orani %20 olarak bulunmustur. Uyku kalitesinin iyi
olmasi anksiyetenin minimal duzeyde kalmasini saglamaktadir (ISI Skorlama
sistemine gore insomniasi mevcut olan hastalarin %25’inde depresyon
mevcutken insominasi bulunmayan hastalarin %10’'unda depresyon
bulunmaktadir. PSQI skoruna gore kotu uyku kalitesi bulunan hastalar
depresyona daha meyilli bulunmustur. Ayrica hastalarin GFH degeri dustukge
uyku kalitesinin dustugu goraldu.

Bizim orneklem grubumuzda da ilerleyen donemlerde bobrek volimu
arttikga GFH dususu izlendi. Literatur ile uyumlu olarak hastalarin uyku kalitesi
dustikge depresyon derecesinin arttigi gozlemlendi. Ancak bobrek volumu ile
agri ve rahatsizlik skalasi alt boyutlari arasinda anlamli bir korelasyon
bulunamadi. Ayni sekilde depresyon agisindan normal, hafif duygu durum
bozuklugu, sinirda klinik depresyon, orta duzeyde depresyon ve agir duzeyde
depresyon gruplari arasinda bobrek volumu agisindan istatistiksel agidan
anlamh farklilk bulunamadi. Uykusuzluk Siddeti indeksi ve Pitsburg Uyku
Kalitesi indeksi sonug gruplari arasinda bébrek voliimleri agisindan istatistiksel
acidan anlamh farklik bulunamadi.

Calismamizin Kisitlamalari

Calismamizin en temel kisitligi; galismanin 60 hasta ile yapilmis olmasi
olabilir, daha yuksek oOrneklem grubuyla bu c¢alismalar genigletilebilir.
Hastalar; ODPBH teghisiyle yuzlesmek zorunda kalmamak i¢in bir bas etme
mekanizmasi olarak agriy1 inkar edebilmektedir; bizim calismamizda da
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hastalar kronik ve kunt olarak hissettikleri agriya alismis ve bunu dile
getirmiyor olabilirler. Hastalarin ¢ogu, fizik muayene ve birebir gorusme
esnasinda ODPBH'leri nedeniyle yasamlarinda daha fazla sorun
yasayacaklarini sdylemelerine ve SDBY'ye ilerleme konusunda endiseli
olmalarina ragmen anksiyete ve depresyonun az oranda gorulmesi depresyon
farkindaliginin az olabilecegi ve dini inancin depresyon bulgularini
golgeleyebilecegini dusundurmektedir. Sadece bobrek volumi agriya yol
acmayabilir; hastalarin buyuk ¢ogunlugunda polikistik karaciger de oldugu
dusunuldugunde total karaciger volumu de agri agisindan incelenebilir.
Caligmamizda karaciger volUmunun dahil edilmemesi diger kisitlayici
faktorlerden biridir. ODPBH’a o6zgu gecerliligi kanitlanmis agri 0Olcegdi
olmamasi da dnemli bir kisittamadir, bu konuda hizlica arastirmalar yapilmali
ve her ODPBH hastasi agri ve depresyon agisindan degerlendirilmelidir.

Sonug olarak;

Genetik bir hastalik tanisiyla basa ¢ikmanin birey Gzerindeki etkisini ve
kisilerarasi iligskiler Uzerindeki iligkili psikolojik yuklu degerlendiren buylk
calismalarin olmamasi sasirticidir. Bu nedenle bu hasta grubunda agn ve
psikolojik degerlendirmeyi amagladik.

Bizim 6rneklem grubumuzda da ilerleyen donemlerde bobrek volimi
arttikga GFH dususu izlendi. Literatur ile uyumlu olarak hastalarin uyku kalitesi
dustikge depresyon derecesinin arttigi gozlemlendi. Ancak bobrek volumu ile
agri ve rahatsizlik skalasi alt boyutlari arasinda anlamli bir korelasyon
bulunamadi. Ayni sekilde depresyon agisindan normal, hafif duygu durum
bozuklugu, sinirda klinik depresyon, orta dizeyde depresyon ve agir dizeyde
depresyon gruplari arasinda bobrek volumu agisindan istatistiksel agidan
anlamh farklilk bulunamadi. Uykusuzluk Siddeti indeksi ve Pitsburg Uyku
Kalitesi indeksi sonug gruplari arasinda bébrek voliimleri agisindan istatistiksel
acidan anlamh farkliik bulunamadi.

AQri igin dogrulanmis bir temel sonug Olgutu olusturmak, karar vermeyi
bilgilendirmek ve agriyi yonetmeye ve ODPBH'li hastalar Uzerindeki etkisini en
aza indirmeye yonelik etkili mudahaleleri belirlemek i¢in agrinin tim ODPBH
denemelerinde tutarli bir sekilde ol¢ctlmesini ve rapor edilmesini saglayacaktir.
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7 EKLER

EK-1: ODPBH Agri ve Rahatsizlik Olgegi

Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastalig:
Agn ve Rahatsizlik Olgegi
(ADPKD-PDS®)

Bu anket, ODPBH (Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastahg) ile ilgili farkli agri gesitleri hakkinda sorular sormaktadir.

« Kiint bobrek agrisi, cogu zaman sirtin, karnin veya bogriin alt ile orta kisminda hissedilen sirekli ve rahatsiz edici bir agri veya
rahatsizlik anlamina gelir.

« Keskin bobrek agrisi, bobreginizde (bobreklerinizde) patlamis bir kistin veya enfeksiyonun neden olabilecegi siddetli ani agr anlamina
gelir.

« Dolgunluk/rahatsizlik, fazla miktarda yemek yemissiniz gibi tokluk ve siskinlik hissetmeniz anlamina gelir. Bu his, mide bolgesindeki esnekligi
kisitlayabilir ve az miktarda yemek yemenize veya hi¢ yememenize neden olabilir.

Litfen, aksi belirtiimedikge, her bir sorunun son 7 giin icindeki cevabini belitmek icin bir daireyi isaretleyiniz. Liitfen her bir soruyu
cevaplayiniz. Litfen her soru igin tek bir cevap veriniz.

Kiint bobrek agrisi, cogu zaman sirtin, karnin veya bogriin alt ile orta kisminda hissedilen strekli ve rahatsiz edici bir agri veya rahatsizlik
anlamina gelir.

Son 7 giinde... Yok Hafif Orta Fazla Son derece
1. Lutfen kiint bébrek agrinizin en kétu halini degerlendiriniz. a. . (I a. s
2. Lutfen kiint bébrek agrinizin ortalama halini degerlendiriniz. D 1 D 2 D 3 D 4 D 5

. Neredeyse her
Son 7 glinde... Hig 1 defa 2-3 defa giin Siirekli
3. Ne siklikla kiint bébrek agrisi hissettiniz? [ d- ds 4. ds

Keskin bobrek agrisi, bébreginizde (bobreklerinizde) patlamis bir kistin veya enfeksiyonun neden olabilecegi siddetli ani agri anlamina gelir.

Son 7 glinde... Yok Hafif Hafif Fazla Son derece
4. Litfen keskin bébrek agrinizin en kétl halini degerlendiriniz. a. . (I a. ds
5. Litfen keskin bébrek agrinizin ortalama halini degerlendiriniz. D 1 D 2 D 3 D 4 D 5

. Neredeyse her
Son 7 glinde... Hig 1 defa 2-3 defa giin Siirekli

6. Ne siklikla keskin bobrek agrisi hissettiniz? D 1 D 2 D 3 D 4 D 5

Dolgunluk/rahatsizlik, fazla miktarda yemek yemissiniz gibi fazla miktarda yemek yemissiniz gibi tokluk ve siskinlik hissetmeniz anlamina
gelir. Bu his, mide bolgesindeki esnekligi kisitlayabilir ve az miktarda yemek yemenize veya hi¢ yememenize neden olabilir.

Son 7 giinde... Yok Hafif Hafif Fazla Son derece
7. Liutfen dolgunlugunuzun/rahatsizliginizin

en kotii halini degerlendiriniz. a - a. s Q. s
8. Litfen dolgunlugunuzun/rahatsizliginizin ortalama halini

degerlendiriniz. Q- Q- Qs Q. Qs

. Neredeyse her

Son 7 glinde... Hig 1 defa 2-3 defa giin Siirekli
9. Ne siklikla dolgunluk/rahatsizlik hissettiniz? D 1 D 2 D 3 D 4 D 5
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EK-1: ODPBH Agri ve Rahatsizlik Olgegi

Kiint bobrek agrisi, cogu zaman sirtin, karnin veya bogriin alt ile orta kisminda hissedilen sirekli ve rahatsiz edici bir
agr veya rahatsizlik anlamina gelir.

Son 7 giinde...

Hig

Cok az

Biraz

Cok fazla

Tamamen

10.

11.

12.

13.
14.

Kiint b6ébrek agriniz yirimek, egilmek, hafif bir seyi
kaldirmak veya ev igleri gibi normal ginlik
faaliyetlerinizi yapma yeteneginize engel oldu mu?

Kiint bébrek agriniz bahge ile ilgilenmek, hobilerinizi
yapmak, seyahat etmek, ¢ocuklarla oynamak gibi bos
vaktinizde gerceklestirdidiniz faaliyetlerinizi yapma
yeteneginize engel oldu mu?

Kiint bébrek agriniz diger insanlarla olan iliskilerinize
engel oldu mu? Ornegin, sosyal faaliyetlerinizi

kisittamaniz, bagkalariyla vakit gegirmemeniz gibi.
Kiint b6ébrek agriniz uykunuza engel oldu mu?

Kiint bébrek agriniz hayattan zevk almaniza engel oldu
mu?

Q-

Q-
Q-

(P

(P

(P
(P

s

s

s
s

(.

(.

(.
(.

s

s
s

Keskin bobrek agrisi, bobreginizde (bobreklerinizde) patlamis bir kistin veya enfeksiyonun neden olabilecegi siddetli ani
agri anlamina gelir.

Son7 g(]nde... Hig Cok az Biraz Cok fazla Tamamen
15. Keskin bébrek agrisi yirimek, egilmek, hafif
bir seyi kaldirmak ya da ev isi gibi normal gtinlk Q Q. Q. Q. Q-

faaliyetlerinizi yapma yeteneginize
engel oldu mu?

Dolgunluk/rahatsizlik, fazla miktarda yemek yemissiniz gibi fazla miktarda yemek yemissiniz gibi tokluk ve siskinlik
hissetmeniz anlamina gelir. Bu his, mide bodlgesindeki esnekligi kisitlayabilir ve az miktarda yemek yemenize veya hi¢
yememenize neden olabilir.

Son 7 giinde...

Hig

Cok az

Biraz

Cok fazla

Tamamen

16.

17.

18.

19.

20.

Dolgunlugunuz/rahatsizhiginiz yirimek, hafif seyleri
kaldirmak/tasimak gibi hafif bedensel faaliyetleri yapma

yeteneginize engel oldu mu?

Dolgunlugunuz/rahatsiziiginiz hizli yiirimek, dans
etmek, merdiven ¢gikmak gibi orta derecede bedensel
faaliyetleri yapma yeteneginize engel oldu mu?

Dolgunlugunuz/rahatsiziginiz, ayakkabilari baglamak,
ev igleri yapmak, bahge ile ilgilenmek gibi
edilme/esneme hareketlerinize engel

oldu mu?

Dolgunlugunuz/rahatsizhiginiz yemenize/istahiniza
engel oldu mu?

Dolgunlugunuz/rahatsizliginiz baskalariyla iliskilerinize
engel oldu mu? Orn. sosyal faaliyetlerinizi kisitlamaniz,
baskalariyla vakit gecirmemeniz gibi.

Q-

Q-

Q-

(P

(P

(P

(P

(P

s

s

s

s

s

(.

(.

(.

(.

(.

s

s

s
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EK-2: Beck Depresyon Olgegi — BDO

BUU-SUAM BECK DEPRESYON ENVANTERI SORU FORMU
Dok.Kodu : FR-HAD-03-429-10 Ik Yay.Tarihi__; 02 Mart 2011 Savfa
Rev. No : 01 Rev.Tarihi : 16 Ocak 2013 3/10
Hasta Ady/Soyadi: ..............oooeiiiiiiniiin
Dogum Tarihi (giin/ay/yil): ...... f S R
ProtoKol NO: ........oooiiviiiieeiiiiieeeeiiieeeeiiieee e Tarih:

Aciklama: Asagida kisilerin ruh durumlarini ifade ederken kullandiklari bazi cimleler verilmistir. Her
madde, bir ¢esit ruh durumunu anlatmaktadir. Her maddede o ruh durumunun derecesini belirleyen 4
segenek vardir. Litfen bu segenekleri dikkatle okuyunuz. Son 1 hafta igindeki (su an dahil) kendi ruh
durumunuzu g6z 6niinde bulundurarak size en uygun olan ifadeyi bulunuz ve isaretleyiniz.

1. (a) Kendimi lizgiin hissetmiyorum,
(b ) Kendimi Gzgiin hissediyorum,
(¢ ) Her zaman igin izgliniim ve kendimi bu duygudan kurtaramiyorum,
(d) Oylesine iizgiin ve mutsuzum ki dayanamiyorum.

2. (a) Gelecekten umutsuz degilim.

(b ) Gelecek konusunda umutsuzum.

(¢ ) Gelecekten bekledigim higbir sey yok.

( d) Benim igin gelecek olmadi§i gibi bu durum diizelmeyecek.
3. (a) Kendimi basarisiz gérmiyorum,

( b) Herkesten daha fazla basarisizliklarim oldu sayilir,

(c ) Geriye donip baktigimda, pek ¢ok basarisizigimin oldugunu goriyorum,
( d) Kendimi bir insan olarak timiyle basarisiz gériiyorum.
4. (a) Her seyden eskisi kadar doyum alabiliyorum (zevk alabiliyorum),
(b) Her seyden eskisi kadar doyum alamiyorum,

(c ) Artik hicbir seyden gergek bir doyum alamiyorum,

(d ) Benidoyuran higbir sey yok, her sey gok sikicl.
5. (a) Kendimi suglu hissetmiyorum,

( b) Arada bir kendimi suglu hissettigim olur,
( c¢) Kendimi gogunlukla suglu hissediyorum,
(d) Kendimi her an igin suglu hissediyorum.
6. (a) Cezalandirihyormusum gibi duygular i¢inde degilim,

(b) Sankibazi seyler i¢in cezalandirilabilirmisim gibi duygular yasiyorum,
(c ) Cezalandinlacakmigim gibi duygular yasiyorum,

(d)Bazi seyler igin cezalandiriliyorum.

7. (a) Kendimi hayal kirikligina ugratmadim,
(b)) Kendimi hayal kirikhgina ugrattim,
(c ) Kendimden hi¢ hoglanmiyorum,
(d)Kendimden nefret ediyorum.

8, (a) Kendimi diger insanlardan daha kétii durumda gérmuiyorum,
( b) Kendimi zayifliklarim ve hatalarim igin elestiriyorum,

(¢ ) Kendimi hatalarim igin her zaman sugluyorum,

(d)Her kot olayda kendimi sugluyorum.

Bu dokiiman Bursa Uludag Universitesi Rektorliigii’ne aittir. Bagkalari tarafindan kullanilamaz ve gogaltilamaz.
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Rev. No : 00 Rev.Tarihi

Sayfa
4/10

9. (a) Kendimi éldirmek gibi disincelerim yok.

(b ) Bazen, kendimi 6ldirmeyi diigliniyorum ama bdyle bir seyi yapamam,
(¢ ) Kendimi dldiirebilmeyi ok isterim,

(d

) Eger bir firsatini bulursam kendimi dldtrdrim.

10. (a) Herkesten daha fazla agladigimi sanmiyorum,
( b) Eskisine gore simdilerde daha gok agliyorum,
(c) Simdilerde her an agliyorum,
(d) Eskiden aglayabilirdim, simdilerde istesem de aglayamiyorum.

11. (a) Eskisine gére daha sinirli ve tedirgin sayilmam,
(b ) Her zamankinden biraz daha fazla tedirginim,
(c) Godu zaman sinirli ve tedirginim,
(d ) Simdilerde her an igin tedirgin ve sinirliyim.

12.(a) Diger insanlara kars! ilgimi kaybetmedim,
(b)Eskisine gore insanlarla daha az ilgiliyim,
(c) Diger insanlara karst ilgimin gogunu kaybettim,
(d) Diger insanlara karsi hig ilgim kalmadi.

13.(a) Eskisi gibi rahat ve kolay kararlar verebiliyorum,
(b) Eskisine kiyasla simdilerde karar vermeyi daha gok erteliyorum,
(c) Eskisine gére karar vermekte oldukga gl¢lik ¢ekiyorum,
(d) Artik hic karar veremiyorum.

14. (a) Eskisinden daha kéti bir dig gériinisim oldugunu sanmiyorum,
(b) Sanki yaslanmis ve gekiciligimi kaybetmisim gibi diistiniyor ve Gziliyorum,
(c) Dig gériniigimde artik degistiriimesi miimkin olmayan ve beni girkinlestiren degisiklikler
hissediyorum,
(d) Cok girkin oldugumu disiniyorum.

15. (a) Eskisi kadar iyi ¢galigabiliyorum,
(b) Bir ise baglayabilmek igin eskisine gére daha fazla ¢gaba harciyorum,
(c) Ne is olursa olsun yapabilmek i¢in kendimi ok zorluyorum,
(d) Hi¢ calisgamiyorum.

16. (a) Eskisi kadar kolay ve rahat uyuyabiliyorum,
(b) Simdilerde eskisi kadar rahat ve kolay uyuyamiyorum,
[c) Eskisine gdre 1 veya 2 saat erken uyaniyor ve tekrar uyumakta gl¢lik ¢ekiyorum,
(d ) Eskisine gore gok erken uyaniyor ve tekrar uyuyamiyorum.

17. (a) Eskisine gdre daha ¢abuk yoruldugumu sanmiyorum,
(b) Eskisinden daha ¢abuk ve kolay yoruluyorum,
(c) Simdilerde neredeyse her seyden kolay ve ¢abuk yoruluyorum,
(d) Artik higbir sey yapamayacak kadar yoruluyorum.

18. (a) Istahim eskisinden pek farkli degil,
|b) istahim eskisi kadar iyi degil,
(c) Simdilerde istahim epey koti,
(d) Artik hig istahim yok.

Bu dokiiman Bursa Uludag Universitesi Rektérliigii'ne aittir. Baskalari tarafindan kullanilamaz ve gogaltilamaz.
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19. (a) Son zamanlarda pek fazla kilo kaybettigimi sanmiyorum,

(b) Son zamanlarda istemedigim halde iki buguk kilodan fazla kaybettim,
(c) Son zamanlarda bes kilodan fazla kaybettim,
([d) Son zamanlarda yedi buguk kilodan fazla kaybettim.

20. (a) Saghgim beni pek endiselendirmiyor.
(b) Son zamanlarda agri, sizi, mide bozuklugu. kabizlik gibi sikintilarim var.
(c) Agri, siz1 gibi bu sikintilarim beni epey endiselendirdidi i¢in baska seyleri disiinmek zor geliyor,

(d) Bu tiir sikintilar beni 6ylesine endiselendiriyor ki artik bagka bir sey disiinemiyorum.

21. (a) Son zamanlarda cinsel yagsantimda dikkatimi ceken bir sey yok.

[b) Eskisine gére cinsel konularla daha az ilgileniyorum,

(c) Simdilerde cinsellikle pek ilgili degilim.
(d) Artik cinsellikle higbir ilgim kalmadi.
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EK-3: Beck Anksiyete Olgegi - BAO

BUU-SUAM BECK ANKSIYETE OLCEGI

£ | [Dok.Kodu : FR-HAD-03-429-09 ik Yay.Tarihi  : 02 Mart 2011 Sayfa
R | Rev. No : 01 Rev.Tarihi . 16 Ocak 2013 772
Hasta Ady/Soyad: ..............ooooiiiiiii
Dogum Tarihi (giin/ay/yil): ...... A [T,
Protokol No: ...
Tarih:

Asagida insanlarin kaygili ya da endiseli olduklan zamanlarda yasadiklari bazi1 belirtiler verilmistir.
Litfen her maddeyi dikkatle okuyunuz. Daha sonra, her maddedeki belirtinin BUGUN DAHIL SON BiR (I) HAFTADIR sizi ne kadar rahatsiz ettigini
vandakine uygun yere (x) isareti koyarak belirleyiniz.

. Ciddi
) Hafif duzeyde Orta diizeyde dﬁzeydle
Hig Beni pek etkilemedi | Hos degildi ama dayanmakta gok
katlanabildim Y
zorlandim

1.Bedeninizin berbangi.  bir,
yerinde.uyusma veya karincalanma

2.S1cak,ates basmalacy

3.Bacaklarda halsizlik, titreme

4. Gevseyememe

5. Cok kaétii seyler olacak korkusu

6. Bag donmesi veya sersemlik

7. Kalp garpintisi

8. Dengeyi kaybetme duygusu

9. Dehsete kapilma

10.Sinirlilik

11. Boguluyormus gibi
olma duygusu

Bu dokiiman Bursa Uludag Universitesi Rektérligi’'ne aittir. Bagkalari tarafindan kullanilamaz ve godaltilamaz.
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12. Ellerde
titreme

13. Titreklik

14. Kontrolii
kaybetme korkusu

15. Nefes almada
giicliik

16.0liim korkusu

17 Korkuya kapilma

18.Midede
hazimsizlik ya da
rahatsizlik hissi

19.Bayginlik

20.Yiiziin
kizarmasi

21.Terleme
(sicakliga baglh
olmayan)

Beck Anksiyete Olgegi
Toplam BECK-A skoru:

Bu dokiiman Bursa Uludag Universitesi Rektérliigii'ne aittir. Bagkalari tarafindan kullanilamaz ve gogaltilamaz.
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EK-4: Pitsburg Uyku Kalitesi Olgegi-PSQl

1. Genellikle saat kacta uyku icin yataga gidersiniz?.....

Asagdidaki sorulari son 1 ay icerisindeki uyku aliskanliklarinizi dikkate alarak yanitlayiniz.

3. Genellikle sabah saat kagta uyanirsiniz?.......

4. Geceleri ortalama uyku siireniz ne kadardir (vatakta gecirilen siire degil uyku siiresi)? ...........

5. Gecen ay asadidaki durumlarda belirtilen uyk

) problemlerini ne siklikla yasadiniz?

Hig (0)

1’den az (1)

Haftada 1-2 kere
(2)

Haftada 3 veya
daha fazla (3)

a)30 dk iginde uykuya
dalamadim

b)Uykunun ortasinda ya da
sabah ¢ok erken
uyandim

c)Tuvalete gittiniz

d)Rahat nefes alamadim

e)Siddetli horladim veya
Oksirdim

f) Asiri derecede Ustidiiniiz

g) Asiri derecede sicaklik
hissettiniz

h)Kéti riya gérdim

DAGrim oldu

Cok iyi (0)

Oldukea iyi (1) Oldukca kotii (2)

Cok kotii (3)

butlnu ile nasil
degerlendirirsiniz?

6. Gegen hafta uyku kalitenizi

Hig (0)

1’den az (1)

Haftada 1-2 kere
(2)

Haftada 3 veya
daha fazla (3)

7. Gegen ay iginde uykuya

kullanmak zorunda kaldiniz?

yardim icin ne kadar siklikla ilag

aktivite esnasinda ne kadar
siklikla uyanik kalmak igin
zorlandiniz?

8. Gegen hafta araba silirerken
yemek yerken veya sosyal bir

Cok iyi (0)

Oldukea iyi (1) Oldukca kétii (2)

Cok kotii (3)

9. Gegen ay bu durum islerinizi yeteri kadar istekle
yapmanizda ne derece problem olusturdu?
0. Hig problem olusturmadi
1. Yalnizca ¢ok az bir problem olusturdu
2. Bir dereceye kadar problem olusturdu
3. Cok biyiik bir problem olusturdu

mi?

10.Bir yatak partneriniz veya oda arkadasiniz var

0. Bir yatak partneri veya oda arkadag! yok
1. Diger odada bir partneri veya oda arkadasi var
2. Partneri ayni odada fakat ayni yatakta degil

3. Partneri ayni yatakta

11.Eger bir oda arkadasi veya partneriniz varsa ona asagidaki durumlari ne kadar siklikta yagadiginizi

sorun.
GECEN AY
Hig (0) 1’den az (1) Haftada 1-2 kere | Haftada 3 veya
(2) daha fazla (3)

a. Gurdltili horlama

b. Uykuda iken nefes alip
verme sirasinda uzun
araliklar

c. Uyurken bacaklarda
segirme veya sigrama

d. Uyku esnasinda
uyumsuzluk veya saskinlk

e. Uyurken olan diger
huzursuzluklar:
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EK-5: Uykusuzluk Siddeti indeksi (ISI)

Litfen su andaki (6rn., son 2 hafta iginde) uykusuzluk probleminizin/problemlerinizin

SIDDETINI degerlendiriniz.

Hig Hafif Orta Sidddetli Cok Siddetli
Uykuya 0 1 2 3 4
dalmakta
glgluk
Uykuyu 0 1 2 3 4
sirdirme
kte guclik
Cokerken | O 1 2 3 4
uyanma
problemi
Son zamanlardaki uyku diizeninizden ne kadar memnunsunuz/memnuniyetsizsiniz?

Cok memnun Memnun Notr Memnun Hi¢c memnun
Degil degil
0 1 2 3 4

Uyku probleminizin guin igindeki islevselliginizi (6rn., glin iginde tikenmislik, iste/gtnlik
ugraslarda galisma potansiyeli, konsantrasyon, hafiza, duygu durum, vb.) ne élgliide
engelledigini distniyorsunuz?

Kesinlikle Biraz Oldukga Cok Cok Fazla
Engelleyici Engelleyici Engelleyici Engelleyici Engelleyici
Degil

0 1 2 3 4

Yasam kalitenizin bozulmasi
fark edilebildigini distindyorsunuz?

anlaminda uyku probleminizin baskalari tarafindan ne kadar

Kesinlikle Fark | Biraz Fark Oldukga Cok Fark Cok Fazla
Edilemez Edilebilir Fark Edilebilir Fark
Edilebilir Edilebilir

0 1 2 3 4

Son zamanlardaki uyku probleminiz sizi ne kadar endiselendiriyor/strese sokuyor?
Kesinlikle Biraz Oldukga Cok Cok Fazla
Endiselendirmi | Endiselendiri | Endiselendiri | Endiselendiri | Endiselendiri
yor yor yor yor yor
0 1 2 3 4

83




8 TESEKKUR

Uzmanlik egitimim suresince yardimlarini ve desteklerini esirgemeyen
uzmanlik tezi danismanim Prof. Dr. Abdulmecit YILDIZ'a, uzmanlik nosyonunu
kazanmamda emegi gegen basta anabilim dali baskanimiz Prof. Dr. Alpaslan
ERSOY olmak uzere tum i¢ hastaliklari 6gretim Uyeleri ve uzmanlarina,
galisma slrecinde desteklerini esirgemeyen Dr. Ogr. Uyesi Mehmet Fatih
INECIKLI'ye ve istatistik kisminda Uzm. Dr. Elif Nur KOCAK’a, hastalarin
degerlendiriimesi surecinde hep yanimda olan Nefroloji Poliklinik ekibine ve
zorlu ihtisas yanimda olan arastirma gorevlisi arkadasglarim ve i¢ hastaliklar
personeline tesekkur ederim. Beni yetistiren aileme, bana her zaman destek

olan esim ve biricik ogluma sonsuz sukran duygularimla...
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