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ABSTRACT

Histopathological classification of renal tumours is forming a long 
list of entities with additionally described new subtypes. In 2004 
WHO classification renal tumours are separated mainly renal cell, 
metanephric, nephroblastic, mixt mesenchimal and epithelial, 
mesenchimal, neuroendocrine tumors. Neuroblastoma and phe-
ochromocytoma have formed two other different categories. In 
daily practice most of the tumors are renal cell carcinomas, mostly 
consisting of clear cell, papillary and chromophobe subtypes. The 
other rare tumours would lead potential problems in differen-
tial diagnosis for pathologists, and when evaluating the clinical 
approach of urologist. The aim of this article is to review recent 
literature on rare renal tumours within histopathological, clinical 
and molecular aspects.
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ÖZET

Birçok solid organ tümörleri gibi böbrek tümörlerinin sınıflandır-
ması da giderek daha da ayrıntılı hale gelen uzun bir liste oluş-
turmaktadır. DSÖ 2004 sınıflandırmasında böbrek tümörleri renal 
hücreli, metanefrik, nefroblastik, mikst mezenkimal ve epitelyal, 
mezenkimal, nöroendokrin tümörler ana başlıkları altında sınıf-
landırılmış, nöroblastom ve feokromositoma da ayrı tipler olarak 
yerini almıştır (1). Bununla birlikte güncel uygulamada nefrektomi 
materyalinde karşılaşılan tümörlerin büyük çoğunluğunu böbrek 
hücreli karsinom (BHK), onların da büyük kısmını berrak, papiller 
veya kromofob alt tipleri oluşturmaktadır. Bunun dışında kalıp na-
dir karşılaşılan tümörler, patolog için ayırıcı tanıda ürolog için klinik 
önemini değerlendirmede sorun yaratabilmektedir. Bu nedenle bu 
makalede nadir karşılaşılan böbrek tümörlerinin histopatolojik, kli-
nik ve moleküler özellikleri yönünden derlenmesi amaçlanmıştır. 

Anahtar kelimeler: Böbrek tümörleri, nadir, histopatoloji, sınıflandırma

Nadir görülen böbrek tümörleri ve patolojisi
Rare renal tumours and histopathologic classification

Dr. Kürşat Yıldız
Kocaeli Üniversitesi Tıp Fakültesi Patoloji Anabilim Dalı, Kocaeli

D
SÖ 2004 sınıflandırmasında böbrek tümörleri yedi ana 
kategoride toplanmış, bunlar dışında kalanlar da di-
ğerleri başlığıyla sıralanmıştır (1) (Tablo 1). DSÖ 2004 
sınıflandırması uygulamada yaygın kabul görmektedir. 

Moleküler ve genetik çalışmaların özellikle berrak hücreli ve papil-
ler tümör morfolojiyle paralellik göstermesi de bu sınıflamanın be-
nimsenmesine katkıda bulunmuştur (2-5). Moleküler incelemelerde 
saptanan özelliklerin aynı zamanda hedefe yönelik tedaviler yönün-
den ipuçları vermesi beklenmektedir (5-8). Bununla birlikte özellikle 
referans merkezlerinde toplanan serilerde farklı tümör morfolojileri 
tanımlanmaktadır. 2004 DSÖ sınıflandırmasından sonra morfolojik 
özellikleriyle farklı beş ayrı tümör kümesinin daha sınıflamaya eklen-
mesi gündemdedir (5, 9,10).

Erişkin dönemdeki malign böbrek kitlelerinin büyük kısmını, yaklaşık 
%85-90’ını BHKun (BHK) berrak hücreli, papiller ve kromofob tipleri, 
benign kitlelerin büyük kısmını ise papiller adenom ve onkositom 
oluşturmaktadır. Patologlar ve ürologların bu tür tümörlere aşina ol-
dukları kabul edilebilir. Yine de histopatolojik değerlendirmede özel-
likle BHKun alt tiplerinin belirlenmesinde ayırıcı tanı güçlüğü sıklıkla 
yaşanabilir ve bazı tümörler immünohistokimyasal çalışmalar yapıl-
masına karşın “sınıflandırılamayan tip” olarak rapor edilebilir. BHKun 
alt tipleri arasında klinik seyir bakımından farklılık bulunmakla bir-
likte çekirdek derecesi ve evre gibi daha önemli diğer iki parametre 
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“BHKun (BHK) başlıca üç ana tipi dışında 
kalan türleri, iğsi hücreli (sarkomatoid) 
karsinom, Bellini toplayıcı kanal karsinomu, 
tübülokistik karsinom, meduller karsinom, 
translokasyon karsinomu, müsinöz tübüler 
ve iğsi hücreli karsinomadır. Nadir 
böbrek tümörleri, özellikle patolog için 
çoğu zaman sık görülenlerden çok daha 
ayrıntılı bir inceleme ve kombine yaklaşım 
gerektirmektedir. Ayırıcı tanıda mikroskopik 
özellikler yanında immünohistokimyasal 
inceleme, fl oresan in situ hibridizasyon 
(FISH) ve sitogenetik inceleme yöntemlerine 
başvurmak gerekebilir.”
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hücre tümörü, kistik nefroma, karsinoid 
tümör gibi tümörlerden son derece na-
dir görüldükleri için sadece söz edilmekle 
yetinilecektir. 

Baştan belirtmek gerekir ki uzun bir dizi 
oluşturmamak için çocukluk çağının böb-
rek tümörleri bu derleme kapsamı dışında 
bırakılmıştır. Yine böbrekte nadiren rastla-
nabilecek mezenkimal tümörler, lösemi ve 
lenfomalar, böbreğe metastaz yapmış olan 
tümörler diğer organlarla aynı özelliklere 
sahip olduklarından dışarıda bırakılmıştır.

Yine başlangıçta belirtmeliyiz ki “sınıflandırı-
lamayan BHK” farklı serilerde sıklığı %0,7 ile 
%6 arasında değişen bir tip olarak nadir gö-
rülen tümör niteliğini hak etmektedir (Şekil 
1). Bir tümörü bu kategoride değerlendir-
mek için şu özelliklerin saptanması gerekli-
dir: 1) Farklı BHK tiplerinin bir arada olması, 
2) Belirgin epitelyal elemanların olmadığı 

doğru değerlendirildiğinde alt tip belirle-
mede kesin sonuca varılamamasının klinik 
önemi düşük kabul edilebilir. Ancak klinik 
seyir bakımından önemli farklılık gösteren 
tümörlerin tanınması gereklidir. Çünkü his-
tolojik tip bağımsız prognostik belirteç ola-
rak önemlidir (11,12)

Bu derlemede nadir karşılaşılan benign böb-
rek tümörleri arasında metanefrik adenom, 
malign tümörler arasında sarkomatoid kar-
sinom, toplayıcı kanal karsinomu, medüller 
karsinom, translokasyon karsinomu, PNET/
Ewing, küçük hücreli karsinom, tübülokistik 
karsinom, müsinöz ve tübüler iğsi hücreli 
karsinom, tiroid benzeri folliküler karsinom, 
leiomyomatöz BHK, edinsel kistik hastalıkla 
ilişkili BHKdan söz edilecektir. Bu tümörler 
böbreğin malign epitelyal tümörleri içinde 
görülme sıklığı %1’in altında olan antiteler-
dir. Bunlar dışında kalan jukstaglomerüler 

sarkomatoid morfoloji, 3) Müsinöz tümörler, 
4) Epitelyal ve stromal elemanların içiçe ol-
duğu durumlar, 5) Hiç bir tipe benzemeyen 
hücrelerin tümöre hakim olması (13-14).
Tümüyle sarkomatoid morfolojiye sahip 
olan tümörlerin belirgin olarak daha kötü 
klinik seyir gösterdiği dikkate alınmalıdır. 
Sınıflandırılamayan BHK, heterojen bir küme 
oluşturmakta, alt tipleri farklı klinik gidiş 
göstermektedir. TNM kriterleri ve Fuhrman 
çekirdek derecesi yanında tümör nekrozu, 
mikrodamar invazyonu bağımsız prognostik 
etkenler olarak rapor edilmiştir (15). 

BHKun (BHK) başlıca üç ana tipi dışında 
kalan türleri, iğsi hücreli (sarkomatoid) kar-
sinom, Bellini toplayıcı kanal karsinomu, 
tübülokistik karsinom, meduller karsinom, 
translokasyon karsinomu, müsinöz tübüler 
ve iğsi hücreli karsinomadır. Nadir böb-
rek tümörleri, özellikle patolog için çoğu 

Tablo 1. 2004 Dünya Sağlık Örgütü böbrek tümörlerinin 
histopatolojik sınıflandırması.

Ailesel böbrek kanseri
Renal hücreli tümörler

Malign
Berrak hücreli böbrek hücreli karsinom
Multiloküler berrak hücreli böbrek hücreli karsinom
Papiller böbrek hücreli karsinom
Kromofob böbrek hücreli karsinom
Bellini toplayıcı kanal karsinomu
Renal meduller karsinom
Xp11 translokasyon karsinomu
Nöroblastom sonrası gelişen karsinom
Müsinöz tübüler ve iğsi hücreli karsinom
Sınıflandırılamayan böbrek hücreli karsinom 

Benign
Papiller adenom
Onkositom

Metanefrik tümörler
Metanefrik adenom
Metanefrik adenofibrom
Metanefrik stromal tümörler

Mikst mezenkimal ve epitelyal tümörler
Kistik nefroma
Mikst epitelyal ve stromal tümör
Sinovyal sarkom

Nefroblastik tümörler
Nefrojenik kalıntılar
Nefroblastom
Parsiyel farklılaşma gösteren kistik nefroblastom

Nöroendokrin tümörler
Karsinoid
Nöroendokrin karsinom
Pirimitif nöroektodermal tümör

Nöroblastom
Feokromositoma
Diğer tümörler

Mezenkimal tümörler
Hematopoietik ve lenfoid tümörler
Germ hücreli tümörler
Metastatik tümörler

Şekil 2. Pleomorfik veya dev hücreli sarkomatoid hücrelerden oluşan tümör 
izlenmektedir. (H-E x200).

Şekil 1. Mikroskopik incelemede hiçbir hücre tipine benzemeyen morfolojisi 
ve immünohistokimyasal incelemede sınıflandırılamayan böbrek tümörü 
izlenmektedir (H-E x200).
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zaman sık görülenlerden çok daha ayrıntılı 
bir inceleme ve kombine yaklaşım gerektir-
mektedir. Ayırıcı tanıda mikroskopik özel-
likler yanında immünohistokimyasal ince-
leme, floresan in situ hibridizasyon (FISH) 
ve sitogenetik inceleme yöntemlerine baş-
vurmak gerekebilir (16-23). 

Bellini toplayıcı kanal karsinomu: BHK’ların 
%1-2’sini oluşturmaktadır. Diğer BHK alt 
tiplerinin aksine toplayıcı kanal epitelin-
den geliştiği düşünüldüğünden bu isim 

verilmektedir. Daha çok genç erkeklerde 
ve böbreğin medullasında görülmektedir. 
Mikroskopik incelemede desmoplastik bir 
stromada gelişmiş tübülopapiller yapılardan 
oluşmaktadır (Şekil 4). Papiller karsinom, 
tübülokistik karsinom, ürotelyal karsinom, 
metastatik karsinomlar ile müsinöz, tübüler 
ve iğsi hücreli karsinom histopatolojik ayırıcı 
tanıda yer almaktadır (24-26). Komşu böb-
rekte toplayıcı kanallarda epitelyum atipisi-
nin saptanması ayırıcı tanıya yardımcı ola-
bilmektedir. Klinik seyri yukarıda belirtilen 

tümörlerden çok daha kötü olduğundan 
ayırıcı tanı önem kazanmaktadır. Çoğu za-
man tanı anında metastaz gelişmiş olabilir. 
Gen profili de diğer BHK tiplerinden farklıdır. 
Kromozom 1, 6, 14, 15 ve 22 monozomileri 
ve çeşitli kromozomlarda allel kayıpları rapor 
edilmiştir. Tedavide hedefe yönelik ilaçlar 
konusunda sınırlı deneyimler yayınlanmak-
tadır (25).

Meduller karsinom: Çok nadir görülür. Orak 
hücreli anemisi olan siyah ırkta genç erkek-
lerde rastlanmaktadır. Tümör medullada 
yerleşmektedir. Klinik ve morfolojik özel-
likleri yanı sıra immünfenotipi de toplayıcı 
kanal karsinomuna benzer. Mikroskopik 
incelemede desmoplastik bir stromada len-
fosit veya nötrofil lökositlerle çevrili tam 
farklılaşmamış tübüler, retiküler, kistik veya 
adenoid yapılar oluşturan epitelyal hücre-
lerden gelişmektedir. Kribriform bez yapıları 
da tanımlanmaktadır. İmmünohistokimyasal 
incelemede CEA pozitif reaksiyon vermekte-
dir. Ulex europaeus agglutinin 1, Sitokeratin 
20, Sitokeratin 7, Pansitokeratin, Vimentin 
pozitifliği görülmektedir. Sitogenetik ince-
lemede 9 ve 22. Kromozom translokasyon-
ları saptanmaktadır. Tanı sırasında metastaz 
olasılığı yüksek olup klinik seyir çok kötüdür. 
Az sayıda olgu içermekle birlikte yayınlanan 
serilerde sağkalım oranı toplayıcı kanal kar-
sinomundan da düşüktür (24).

Tübülokistik karsinom: 2004 DSÖ sınıflandır-
masında yer almamakla birlikte son yıllarda 
geniş seriler halinde yayınlanan özellikleriyle 
şimdiden bir alt tip olarak temel kitaplarda 
yerini almıştır. İlk fırsatta DSÖ sınıflandırmasın-
da yer verilmesi beklenen birkaç tümör tipin-
den birisidir. Tübülokistik karsinom genellikle 
kapsülsüz tek bir böbrek kitlesi olarak görül-
mektedir. Çoğunluğu pT1 evresindedir. Kesit 

Şekil 5. Translokasyon 
karsinomunda kabara 
çivisi şeklinde epitelyum 
hücrelerinin döşediği 
papiller yapıların ortasında 
köpüksü hücreler ve 
psammom cisimciklerine 
rastlanmaktadır (H-E x200).

Şekil 3. Aynı tümörün bir başka alanında papiller karsinom için tipik tek 
sıralı kübik epitel hücrelerinin döşediği papiller yapılar sarkomatoid alanları 
baskın bir papiller BHK tanısını desteklemektedir (H-E x200).

Şekil 4. Medullada yerleşimli, mikroskopik incelemede desmoplastik 
stromada belirgin hücresel atipi gösteren tübüler yapılardan oluşan toplayıcı 
kanal karsinomu izlenmektedir(H-E x200).
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yüzeyleri beyaz veya gri renkli süngerimci gö-
rünümdedir. Mikroskopik incelemede fibröz 
stroma içinde kistik genişleme gösteren tek 
sıralı epitelle döşeli tübüllerden oluşmaktadır. 
Döşeyici epitel kolumnar, düz veya kabara çivi-
si tarzında olabilmektedir (27-28). 

Ayırıcı tanıda Bellini toplayıcı kanal karsino-
mu ve papiller tipte BHK akla getirilmelidir. 
Tübülokistik karsinom, Bellini toplayıcı kanal 
karsinomuna göre çok daha iyi prognoza 
sahiptir. İmmünohistokimyasal incelemede 
sitokeratinler (SK8, SK18, SK19) ile hemen dai-
ma pozitif reaksiyon verirken CD10 ve AMACR 
tümörlerin %90’ında pozitif olarak rapor edil-
mektedir. Sitokeratin 7 ise değişkenlik göster-
mektedir. Genetik çalışmalar kromozom 7 ve 
17 fazlalıkları göstermektedir. 

Müsinöz tübüler ve iğsi hücreli karsinom: 
DSÖ sınıflandırmasına son eklenen tümör-
lerden olmakla birlikte giderek daha geniş 
seriler halinde rapor edilmektedir. Henle 
kulpundan geliştiği kabul edilmektedir. 
Müsinden zengin bir stromada iğsi eozino-
filik hücrelerden, tübüler veya papiller yapı-
lardan oluşmaktadır (Şekil 6). Bazen iğsi hüc-
reler, bazen de miksoid stromal daha baskın 
olarak ayırıcı tanıya yardım etmektedir. 
İmmünohistokimyasal incelemede papiller 
BHK ile benzer bir immün profile sahiptir. 
AMACR (89%), sitokeratin 7 (82%), vimentin 
(80%), EMA (78%), 34ßE12 (45%), ile yüksek 
oranlarda pozitif reaksiyon saptanmaktadır 
(29). Ancak FISH ile papiller BHK için tipik 
olan 7 ve 17. kromozomlarda fazlalık ve Y 
kromozom kayıpları görülmemiştir. Ayırıcı 
tanıda papiller BHK, tübülokistik karsinom, 
sarkomatoid BHK yer alır. Nadiren sarkoma-
toid bir bileşeni olabilir. Böyle bir durum dı-
şında iyi klinik gidişe sahiptir. 

Translokasyon karsinomu: Olguların 
%90’ında Xp11.2 geni üzerinde yerleşim-
li Transkripsiyon faktörü E3 (TFE3) sap-
tandığı için DSÖ sınıflandırmasında Xp11 
Translokasyon karsinomu olarak yer almakla 
birlikte TFE3 veya TFEB genlerinde füzyonla 
sonuçlanan çeşitli translokasyonlar izlenen 
tümör grubudur. Alveoler soft part sarkom-
larda görülenden farklı olarak dengeli trans-
lokasyonlar saptanmaktadır. Çoğunlukla ço-
cuklarda veya gençlerde görülmekte, ancak 
erişkinlerde de rapor edilmektedir (30-33). 
Mikroskopik olarak olağan BHK morfolojisi-
ne ek olarak papiller yapılar oluşturan tümör 
epitel hücrelerinde berrak veya granüler si-
toplazmanın belirgin olmasıdır. Sıklıkla pa-
piller yapıların ortasında köpüksü hücreler 
ve psammom cisimciklerine rastlanmaktadır 
(Şekil 5). Ayırıcı tanıda papiller veya berrak 
hücreli BHK yer almaktadır. 

Tiroid benzeri folliküler karsinom: Henüz 
DSÖ sınıflandırmasında yer almamakla bir-
likte ilk adaylardan biridir. Tiroid follikülü 
benzeri böbrek karsinomu, az sayıda olgu 
serileri halinde yayınlanmıştır. Bu olguların 
izlemlerinde nüks görülmemiştir. Adından 
anlaşılacağı gibi tümör hücreleri mikro veya 
makrofoliküller oluşturarak tiroid dokusuna 
benzemekte, içlerinde kolloid benzeri prote-
inöz sıvıya rastlanmaktadır. Çekirdeklerinde 
oluklanmalar ve psödoinklüzyonlar buluna-
bilmektedir. Makroskopik olarak kolloidden 
zengin görünümüyle dikkat çekebilir. Bu 
tümörlerin ayrıcı tanısında tiroid karsino-
munun böbreğe metastazı veya teratom 
zemininde gelişen bir tiroid karsinomu akla 
getirilmelidir.

Bu tümörler sitokeratin 7 ve CD10 için reak-
siyon vermede değişkenlik göstermektedir. 

TTF1, RCC, Vimentin, AMACR, CD56, CD57 
ve WT1 antikorları için negatif yanıt verdik-
leri rapor edilmiştir. Genetik çalışmalar bir 
olguda kromozom 8q24, 12 ve 16’da fazlalık, 
kromozom 1p36.3 ve 9q21.33’te kayıp gös-
termiştir (34-35). 

Pirimitif nöroektodermal tümör (PNET)/
Ewing sarkoma: Diğer organlarda görülen 
PNET/Ewing sarkoma ile aynı klinik, mor-
folojik ve genetik özelliklere sahiptir. Daha 
çok genç erişkinlerde böbrek kitlesi olarak 
karşımıza çıkabilir. Medulla ve böbrek pel-
visi çevresinde gelişebilir. Makroskopide 
nekroz ve kanama alanları içeren yumuşak 
kıvamlı tümör dikkat çekebilir. Mikroskopik 
incelemede dar sitoplazmalı yuvarlak 
hiperkromatik tümör hücrelerinin oluş-
turdukları Homer Wright rozetleri veya 
damarlar çevresinde yalancı rozetler tanı 
koydurucu olabilir. Blastemal bileşeni ha-
kim bir Wilms tümörü, nöroblastom, mo-
nofazik sinovyal sarkom, lenfoma, küçük 
hücreli karsinom, böbreğin berrak hücreli 
sarkomu ve desmoplastik küçük yuvarlak 
hücreli tümör ile ayırt edilmesi gerekir. 
İmmünohistokimyasal incelemede CD 99 
pozitifliği ve WT1 negatifliği ayırıcı tanıda 
yardımcıdır. CD99 (MIC2), Fli-1, WT1, LCA 
(“leukocyte common antigen”), desmin, 
sitokeratin, nöron spesifik enolaz (NSE) ve 
sinaptofizinden oluşan bir immünohisto-
kimyasal panel kullanılması gerekebilir. 
Sitogenetik ve FISH çalışmalarıyla tanının 
doğrulanması uygun olabilir. Bu tümör-
lerde EWS-FLI-1 tip 1, EWS-FLI-1 tip 2 ve 
EWS-ERG translokasyonları saptanmakta-
dır. En geniş serilerde bile sağkalım oranları 
bakımından yeterli izlem sürelerine sahip 
hastalar yoktur. Ancak en uzun klinik izlemi 
21 ay olan 17 olguluk bir seride 8 olguda 

Şekil 6. Müsinöz tübüler ve iğsi hücreli karsinom, miksoid stroma içinde 
iğsi veya tübüler yapılar oluşturan yuvarlak çekirdekli monoton hücrelerden 
oluşmaktadır(H-E x200).

Şekil 7. Pirimitif nöroektodermal tümör / Ewing sarkom tanısında Homer 
Wright tipi gerçek rozetler oluşturan dar sitoplazmalı hiperkromatik, yuvarlak 
çekirdekli tümör hücreleri izlenmektedir (H-E x200).
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metastaz, beşinde ilk sene içinde nüks iz-
lenmiş, bir hasta ise 16. ayda kaybedilmiştir 
(36). Dolayısıyla klinik gidişi kötüdür. 

Küçük hücreli karsinom: Kaynaklarda 
100’den az olgu bildirilmiştir. Diğer organlar-
da rastlanan küçük hücreli karsinom ile ben-
zer morfoloji izlenmektedir. Ürotelyal karsi-
nomlarla birlikteliğinin çokluğu bu zeminde 
geliştiklerini düşündürmektedir. Klinik seyir-
leri kötüdür. Pelviste saptanan nöroendokrin 
tümörlerin parenkimal tümörlere göre daha 
mikst bir nöroendokrin özelliğe sahip olduk-
ları bildirilmektedir (37-38). 

Edinsel kistik hastalıkla ilişkili BHK: Yakın ge-
lecekte ayrı bir grup olarak sınıflandırmaya 
girmeye aday görülmektedir. Son dönem 
böbrek hastalarında çoğunlukla birden çok 
tümör kitlesi olarak ortaya çıkmaktadır. Uzun 
süreli hemodiyalizin patogenezde rol oyna-
dığı düşünülmektedir. Genellikle iyi sınırlı, 
distrofik kalsifikasyon içeren tümörlerdir. 
Edinsel kistik hastalıkla ilişkili BHK AMACR 
ile pozitif, Sitokeratin 7 ve Parvalbumin ile 
fokal pozitif reaksiyon vermektedir (39-42). 
Genetik çalışmalar bu tümörlerde kromo-
zom 7 ve 17 ile kromozom 1, 2, 3, 6, 7, 10, 17 
ve Y. kromozomlarında fazlalık göstermiştir. 

Sarkomatoid BHK: İğsi hücreli karsinom, 
anaplastik karsinom veya karsinosarkom 
olarak da adlandırılabilir. Serilerdeki sıklı-
ğı değişmekle birlikte erişkin böbrek tü-
mörlerinin yaklaşık %1’ini oluşturmaktadır. 
Mikroskopik incelemede adından anlaşıla-
bileceği gibi sarkoma benzer görünümde-
dir. Hiç farklılaşma göstermeyen pleomorfik 
hücreler tabloya hakim olabilir veya kemik, 

kıkırdak, çizgili kas yönünde farklılaşma 
saptanabilir. Çoğu zaman tümörler tümüyle 
iğsi veya pleomorfik dev hücreli görünüme 
sahip olup epitelyal farklılaşma çoğu zaman 
çok sayıda örnek alınarak güçlükle saptana-
bilir. Bazı tümörlerde ise hakim olan epitelyal 
alanların yanı sıra çok sınırlı bir bölümde sar-
komatoid alanlar görülerek tanıya varılabilir 
(Şekil 2 ve 3). Her ikisinde de sarkomatoid 
karsinom tanısı konularak kötü klinik seyir 
beklenmelidir. Sarkomatoid karsinomun at-
lanmaması için böbrek tümörlerinde yeterli 
sayıda örnekleme yapılmalı, makroskopik 
incelemede nekroz alanları çevresi, deği-
şik (yumuşak veya aşırı sert) kıvamlı alanlar 
mutlaka örneklenmelidir. Ayırıcı tanıda renal 
pelvis kökenli ürotelyal karsinom, böbreğe 
metastaz yapmış sarkomlar ve sarkomatoid 
karsinomlar yer almaktadır.

Leiomyomatöz BHK: Yeni tanımlanan bu 
tümörlerin temel özelliği, stromalarında 
çevrede daha belirgin olmak üzere düz kas 
içermeleridir. Yuvalar, kordonlar ve tabaka-
lar şeklinde düzenlenen tümöre ait epitel 
hücreleri solid, tübüler veya papiller yapılar 
oluşturmaktadır. Ayırıcı tanıda berrak hücreli 
BHK, angiomyolipom ve sarkomatoid BHK 
dikkate alınmalıdır.

İmmünohistokimyasal incelemede tümörün 
epitelyal bileşenleri Pansitokeratin, CD10, 
EMA, vimentin ile pozitif, düz kas aktini ve 
HMB45 ile negatif reaksiyon vermektedir. 
Stromasında ise düz kas aktini, kaldesmon, 
desmin ve vimentin ile pozitif, HMB45, 
CD117, CKs, EMA, ER ve PR için negatif 

reaksiyon görülmektedir. Bu tümörlerde ya-
pılan genetik çalışmalar çelişkili sonuçlar ver-
miştir (4,9,10).

Metanefrik adenom: Bu derlemede nadir 
görülmekle birlikte görülme sıklığının %1’e 
yakın olması ve çeşitli malign tümörlerle 
benzer özelliklere sahip olması nedeniyle 
söz etmeye değer bulduğumuz tek benigin 
böbrek tümörüdür. DSÖ sınıflamasında yer 
alan metanefrik tümör grubunun en önemli 
örneğidir. Büyük böbrek kitleleri oluştur-
makla birlikte nüks ve metastaz olasılığı son 
derece düşük olduğundan benign olarak ka-
bul edilmektedir. Ayırıcı tanıda papiller BHK 
başta gelmektedir. Sitogenetik incelemede 
2p delesyonları, monozomiler ve translokas-
yonlar saptanmıştır. 

Sonuç

Böbrekte nadir karşılaşılan tümörler, mo-
leküler genetik yapılarının değişik olması, 
farklı klinik seyirlere sahip olmaları, olası 
farklı tedavi seçenekleri nedeniyle patolog 
ve klinisyen tarafından bilinmesi ve sık görü-
len böbrek tümörlerinden ayırıcı tanısı yapıl-
ması gereken hastalıklardır. 

Tümör tipini belirlemede gösterilen çabanın 
yanında histolojik derece, nekroz varlığı, len-
fatik/damar invazyonu ve evrelemeye temel 
oluşturacak diğer makroskopik ve mikrosko-
pik bulguların patologlar tarafından rapor 
edilmesine, klinik ve radyologlar tarafından 
da dikkatle değerlendirilmesine özen göste-
rilmesini vurgulamalıyız.
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