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SAŽETAK
Policistična bolest bubrega je najčešća nasljedna bubrežna bolest. Postoje dva glavna oblika bolesti policističnih bubrega: autozomalna dominantna policistična bolest bubrega (ADPKD) gdje roditelj prenosi mutiran gen na dijete i autozomalna recesivna bolest policističnih bubrega (ARPKD) gdje je mutirani gen prisutan kod oba roditelja. Njena učestalost u opštoj populaciji iznosi 1:1000 stanovnika. Značajna je po tome što bubrežna bolest obično progredira i  4-10% bolesnika na dijalizi je sa policističnim bubrezima. Autori prikazuju slučaj policistične bolesti bubrega kod muškarca u dobi od 38 godina. Na programu hemodijalize je unazad  dvije godine. Dominantni simptomi su bili makrohematurija, hipertenzija, jaki bolovi u stomaku i pogoršanje opšteg stanja. Pod dijagnozom akutnog abdomena pacijent opserviran u Kliničkom centru Banja Luka. Zbog takvog stanja pacijent je operisan i učinjena je obostrana nefrektomija. Materijal je upućen na patohistološku analizu i utvrđena je morfološka dijagnoza ADPKD. U ovom radu je prikazan slučaj ADPKD koji je kasno dijagnostikovan, sa kliničkim manifestacijimama bubrežene insuficijencije, simptomima koji su nastali kao posljedica prisustva mase u retroperitoneumu i kompresije abdominalnih organa. U prognozi bolesti su od velikog značaja rana dijagnoza bolesti, diferencijacija ADPKD od drugih cističnih promjena u bubrezima i  adekvatna terapija.
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SUMMARY 
Polycystic kidney disease is the most common inherited kidney disease. There are two types of polycystic kidney disease: autosomal dominant polycystic kidney disease (ADPKD) where child inherits mutation in the gene from one affected parent, and autosomal recessive polycystic kidney disease (ARPKD) where both parents are affected. It is progressive kidney disease that affects one in every 1000 people and approximately 4-10 percent of people on dialysis treatment have polycystic kidneys. 
In this study, authors are processing a case of a 38-year-old male suffering from polycystic kidney disease (PKD), who has been on hemodialysis for the past two years. The patient was confirmed a diagnosis of an acute abdomen and as such observed in the Clinical center of Banja Luka. Dominant symptoms were macrohematuria, hypertension, intensive abdominal pain along with patient’s general condition deterioration. Due to his condition, the patient was submitted to bilateral nephrectomy. All of the extracted material was sent to pathohistological analysis which confirmed morphological diagnosis of ADPKD. 
As shown in this study, the case of autosomal dominant polycystic kidney disease (ADPKD) was lately diagnosed with clinical manifestations of renal insufficiency. Symptoms of renal insufficiency appeared as a consequence of both retroperitoneal mass and abdominal compression. When determining prognosis for kidney disease it is extremely important to make an early diagnosis of disease, as well as differentiating ADPKD from other renal cystic disorders of the kidneys and adequate treatment. 
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UVOD 

Policistična bolest bubrega je nasljedni poremećaj kod kojega se stavaraju brojne ciste u oba bubrega, bubrezi su uvećani, ali imaju manje funkcionalnog tkiva koje normalno radi. Genetski poremećaj koji uzrokuje ovu bolest može biti dominantan ili recesivan, odnosno osoba sa bolešću naslijedila je ili jedan dominantan gen od jednog roditelja ili dva recesivna gena od po svakog roditelja. Oko 85% slučajeva sa autosomno dominantnom bolesti policističnih bubrega (ADPKD) ima abnormalnosti na hromosomu 16. Te ososbe imaju PKD1 bolest koja je klinički teža bolest, ima veću prevalencu hipertenzije, povećan rizik od progresije u zatajenje bubrega i manje očekivano vrijeme žvota. Preostalih 15% slučajeva ima defekt koji pogađa gen na hromosomu 4; koji se zove PKD 2 bolest. Zna se za postojanje bar još jednog gena koji može dovesti do nastanka ADPKD, ali njegova hromosomska lokacija još nije poznata [1]. Osobe sa dominantnim načinom nasljeđivanja obično nemaju simptome do odrasle dobi, dok osobe sa recesivnin načinom nasljeđivanja  pokazuju tešku bolest već u djetinjstvu. Kod djece, policistična bolest bubrega uzrokuje jako povećanje bubrega zbog čega je stomak izbočen. Teško pogođena novorođenčad mogu umrijeti ubrzo po porodu, jer zatajenje bubrega u fetusa dovodi do lošeg razvoja pluća. Kod  odraslih bolest bubrega napreduje sporo, godinama. Tipično, simptomi započinju u ranoj mladosti  ili srednjoj odrasloj dobi sa zamorom, mučninom, bolom u leđima, krvi u urinu, infekcijom ili bolom usljed bubrežnih kamenaca, hipertenzijom. Problem koji je dosta čest je hronična infekcija bubrega koja može da pogorša i ubrza zatajenje bubrega. Trećina oboljelih imaju takođe i ciste u jetri, ali one ne utiču na njen rad. Prisustvo cista je takođe moguće u slezini i pankreasu [1,2,3]. Više od 20% ljudi sa ovom bolesti ima proširene krvne sudove u glavi, a 75% tih ljudi dobije izljev krvi u mozak (subarahnoidalno krvarenje). Dijagnoza se postavlja na osnovu anamneze, porodične anamneze, kliničkog pregleda, te ultrazvuka i kompjuterizovane tomogrefija (KT) stomaka koji pokazuje karakteristično obostanouvećanje bubrega sa brojnim cistama različite veličine u kori i meduli bubrega. Liječenje policistične bolesti bubrega je simptomatsko, jer još uvijek nije moguće uspješno zaustaviti razvoj cisti. Kako su kardiovaskularne komplikacije glavni uzrok smrti, liječenje povišenog krvnog pritiska je obavezno. Takođe urinarna infekcija, koja može dovesti do progresije bolesti, mora energično da se liječi. Infekcija ciste je uporna i zahtijeva primjenu lipofilnih antibiotika koji postižu visoku koncentraciju u tečnosti cista. U stadijumu terminalne bubrežne insuficijencije primjenjuje se dijaliza i transplatacija bubrega [1,3,4,5].
PRIKAZ   SLUČAJA 

Na Kliniku za opštu i abdominalnu hirurgiju Kliničkog centra Banja Luka prima se muškarac star 38 godina koji boluje od policistične bolesti bubega. Na programu hemodijalize je posljednje dvije godine. Na hrirušku kliniku je upućen zbog bolova u abdomenu (slikom dominiraju bolovi u abdomenu - "akutni abdomen"). U kliničkoj slici dominiraju bolovi u abdomenu, makrohematurija, opstipacija, pogoršanje opšteg stanja, koje kulminira opštom prostracijom sa znacima urosepse. Posle pregleda od strane abdominlnog hirurga, urologa, radiologa i anesteziologa, postavi se indikacija za operativni zahvat u smislu bilateralne nefrektomije, a zbog verifikovanih infektivnih fokusa u policistično promijenjenim bubrezima. U toku preoperativne pripreme urađena je laboratorijska obrada. 
Laboratorijski nalazi: eritrociti 2,96; hemoglobin 85 g/L, hematokrit 0,25; leukociti 18,00; urea 25 mmol/l; kreatinin 633 mmol/l; Na 127 mmol/L; K 5,9 mmol/L; Ca 2,07 mmlo/L; fosfor 2,28 mmol/L; Cl 94 mmol/L; ukupni proteini 53,3 g/L; albumini 21 g/L; CRP 400; prokalcitonin 20.
Pacijentu je uvedena antibiotska terapija, date su tri doze deplazmatisanih eritrocita, izvršena je hemodijaliza, postavljen je venski kateter. Urađen je ultrazvučni pregeled i KT pregled abdomena na kome  se uočavaju uvećani i cistično izmijenjeni bubrezi, bez  parenhima ispunjeni tečnošću denziteta krvi, a koja bi mogla odgovarati zagnojenim i hemoraghičnim cistama. Takođe je konstatovano stanje koje odgovara crijevnoj opstrukciji (ileus). Konzervativnim tretmanom stanje pacijenta je poboljšano, ali pacijent i dalje ima bolove u abdomenu uz konstantne znake izraženog infektivnog sindroma,  te crijevne subokluzije. Zbog svega navedenog odlučeno je da se izvrši planirani operativni zahvat. Isti je učinjen na Klinici za urologiju Kliničkog Centra Banja Luka. Učinjena je obostrana nefrektomija. Materijal je upućen na patohistološku analizu. 
Makroskopski desni bubreg je dimenzija 29x15x13cm, mase 4009,5 grama. Vanjska površina bubrega je neravna, čvornovata. Kapsula bubrega se teško odvaja od površine. Većim dijelom nije moguće odvojiti perirenalno masno tkivo od površine. Na površini bubrega se uočavaju brojne cistične formacije promjera od 0,5 do 6cm. Na presjeku bubreg je u cjelosti cistično izmijenjen, a ciste su smještene u kori i meduli bubrega, ovalnog su oblika, ispunjene tečnim bistrim ili zamućenim sadržajem. Između cističnih formacija nalaze se ostaci bubrežnog parenhima, bjeličasete boje (slika 1. A, i B). Lijevi bubreg je dimenzija 27x18x13cm, mase 4147,1 grama. Makroksopski bubreg je istih karakteristika kao desni (slika 1. A, i B). 
Histološki u isječcima se nalaze elementi bubrežnog parenhima sa cističnim promjenama. Ciste su obložene kockastim ili spljoštenim epitelom. Mjestimično se nalaze hiperplastični, papilarni i polipoidni proliferati epitela prema lumenu pojedinačnih cista. Između cista nalazi se parenhim bubrega, u kome su prisutni znaci hroničnog intersticijskog nefritisa. Veći broj glomerula je parcijalno ili u cjelosti hijalinizovan. U stromi se nalazi infiltrat sagrađen od limfocita, plazma ćelija, histiocita, neutrofilnih granulocita. Na površini bubrega nalazi se umnoženo vezivno tkivo (slika 1, C, D). 

Postoperativni tok je protekao uredno i pacijent se u stabilnom stanju i sa preporukama za dalji nastavak liječenja na redovnom programu hemodijalize. 
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Slika 1. Autozomalno dominantna policistična bolest bubrega. A. i B. Makroskopski izgled bubrega: Na površini oba bubrega uočavaju se brojne cistične promjene koje čine površinu bubrega neravnom. Na presjeku uočavaju se cistične formacije različitog dijametra, ispunjene tečnim bistrim ili zamućenim sadržajem. C. i D. Parehnim bubrega je zamjenjen cistama, koje su prekrivene kubičnim epitelom. Mjestimično epitel  gradi papilarne proliferate u lumen cista. Između cista uočavaju se ostaci bubrežnog parenhima sa zanacima hronične inflamacije. 

DISKUSIJA   

Uprkos velikom napretku u liječenju hroničnih bubrežnih bolesti ADPKD je jesan od najčešćih uzroka hronične bubrežne insuficijencije. Njen značaj je u tome što je bolest progersivnog toka i 4-10% bolesnika na dijalizi je sa policističnim bubrezima. Prvi simptomi bolesti se javljaju tek u 3. ili 4. deceiniji života, ali bolest se može dijagnostikovati značajno ranije. Napredak u dijagnostičkim tehnikama, razumijevanju patogeneze nastanka bolesti može pomoći u usporavanju progresije bolesti,  kod asimptomatskih bolesnika [1,4,5].
U dijagnostici su najznačajniji anamneza i radiološke tehnike (UZ, MR, KT). Veoma značajno je dijagnostikovati boest, kao i pratiti progresiju. Praćenje progresije se vrši pomoću procjene ukupnog volumena bubrega. Ovaj parametr se danas koristi u kliničkim ispitivanjima. Tehnike kao što su KT i MR su pouzdane u procjeni napredovanja bolesti, ali su kao metode skupe. UZ ne daje tačne procjene o velčičini i nije dovoljno senzitivna metoda za praćenje napredovanja bolesti. Drugi testovi su takođe značajni: glomerular filtration rate (GFR), albuminurija, arterijski pritisak, nivo kreatinina, poremećaj lipidnog statusa. Značajno je dijagnostikovati bolest prije pojave evidentnih kliničkih simptoma, a po dijagnostikovanju potrebno je učiniti sve da se uspori progresija bolesti i preveniraju komplikacije [5,6,7].
Trenutno se ispituju različiti tretmani pacijenata sa ADPKD, a sa ciljem usporavanja progresije bolesti, smanjenja rasta cističnih formacija, smanjenje komplikacija i duže preživljavanje pacijenata. Tolvaptan je selektivni vazopresin  receptor antagonist, dokazano je da inhibira rast cisti u bubrezima i pomaže očuvanju bubrežne funkcije [6,7].
U ovom radu je prikazan uspješan hirurški tretman komplikacija ADPKD.
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