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Giriş

Renal parankimde renal hücreli karsinom (RHK), onkositom gibi 
tümörlere göre çok daha nadir görülen, ancak karşılaşıldığında 
klinik ve patolojik olarak ayırıcı tanı problemlerine yol açabilecek 
tümörlerin bir kısmını tartışmak istedik. 
Malign mezenkimal tümörler: Renal sarkomlar malign böbrek 
tümörlerinin %0,8-2,7’sini oluşturlar. En sık leiomyosarkomlar 
(%50-60’ı), sonrasında liposarkomlar (%10-15’i) ve daha nadir 
olarak diğer sarkomlar (sinovyal sarkom, rabdomyosarkom, 
fibrosarkom, karsinosarkom, malign fibröz histiositom, 
anjiosarkom) izlenir (1). Primer renal sarkom tanısı konmadan 
önce; a) vücudun başka bir yerindeki sarkomun renal metastaz 
olasılığı, b) retroperitoneal orijinin ekartasyonu ve renal orijinin 
konfirmasyonu ve c) sarkomatoid renal hücreli karsinomun 
ekartasyonu gerekmektedir. Genel olarak renal sarkomlar agresif, 
oldukça kötü prognozlu tümörlerdir (2). Genellikle psödokapsül 
içerirler, ancak bu gerçek bir bariyer değildir ve sıklıkla çevre 
dokulara infiltrasyon izlenir (1). 
Leiomyosarkom: Primer renal neoplazi olarak nadir görülmekle 
birlikte, renal sarkomların %50-60’ını oluşturacak şekilde en sık 
görülenidir. Sıklıkla 4.-6. dekatlarda, erişkinlerde görülür (1). 
Kadın ve erkeklerde eşit oranda izlenir. Beş yıllık yaşam oranı 
%29-36 olacak şekilde agresif tümörlerdir. Küçük boyut (5 cm’nin 
altı), düşük histolojik derece ve böbreğe sınırlı tümör iyi prognoz 
ile ilişkilidir. Renal kapsül, renal parankim, pelvik musküler doku 
veya renal venden gelişebilir. Kapsül veya parankimde gelişen 
tümörler, radyolojik olarak diğer renal kortikal tümörlerden ayırt 
edilemez. Pelvik tümörler, patolojik inceleme yapılana kadar 
transizyonel hücreli karsinoma sanılabilir. Büyük, nekrotik, kirli 

beyaz renkli tümörler şeklinde izlenir. Parankimde yerleşimli 
tümörler parankimi ortadan kaldırıp, renal kapsül ve renal sinüse 
infiltre olabilir. Renal pelvik tümörler toplayıcı sistemi kaplayıp, 
pelvik yağ doku veya parankime infiltrasyon gösterebilir (3). 
Liposarkom: Nadir tümörlerdir. Primer renal tümör olarak 
kabul edebilmek için öncelikle retroperitondan infiltrasyonun 
ekarte edilmesi gerekir. İyi diferansiye, iğsi hücreli, pleomorfik 
veya dediferansiye morfolojide görülebilir. Prognoz açısından 
tümörün komplet çıkarımı ve düşük histolojik grade önemlidir 
(4). 
Malign fibröz histiositom (Pleomorfik undiferansiye 
sarkom): Literatürde 50’den az olgu ile çok nadir görülen 
tümörlerdir (5). Çoğu olguda pararenal ve retroperitoneal 
yayılım vardır. Renal kapsülden geliştikleri düşünülmektedir. 
Kanama, nekroz içeren büyük tümörlerdir. Renal ven ve vena 
cava’ya infiltrasyon gösterebilirler. Pleomorfik, iğsi, multinükleer 
dev tümör hücreleri ile karakterlidir (3). 
Anjiosarkom: Primer anjiosarkomlar çok çok nadir görülen 
tümörlerdir. Literatürde 23 olgu bildirilmiştir. Ortalama yaş 
58’tir. Renal kapsüle yakın, düzensiz sınırlı, hemorajik, süngerimsi 
kitle şeklinde izlenir (6). 
Şeffaf hücreli sarkom: Kemik ve beyin metastazı gösteren, 
nadir görülen pediatrik renal sarkomdur. Malign pediatrik renal 
tümörlerin %3’ünü oluşturur. Tanı anında ortalama yaş 36 
aydır. Sıklıkla kemiğe metastaz göstermesi nedeniyle, “çocukluk 
çağının kemiğe metastaz gösteren renal tümörü” olarak da 
isimlendirilir. Renal medullada, büyük (ortalama uzun çap 11 
cm), yumuşak doku kitlesi şeklinde izlenir (3,7). Wilms tümör, 
konjenital mezoblastik nefroma ve rabdoid tümörden histolojik 
olarak ayrımı gerekmektedir (8). 
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Rare renal tumors can be seen in our clinical practice and may lead 
a clinician to a indecisive state. In this review we evaluated the most 
common types of these rare tumors.
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Klinik: Sarkomlar erişkin hasta grubunda görülen maliğn böbrek 
tümörünün %1-2`sini oluşturmaktadır. Böbrekte görülen bu 
sarkomlar oldukça ölümcül olup, sarkomatid RHK ile ayrımı 
hem klinik hem patolojik olarak zordur (9). En sık görülen 
semptomlar hematüri, abdominal kitle ve ağrıdır. Bilgisayarlı 
tomografide (BT) kendini RHK’ya benzer olacak şekilde böbrek 
kaynaklı bir yumuşak doku olarak gösterir. Özellikle büyük ve 
invazif bir kitle olmasına rağmen lenfadenopati (LAP) olmaması 
sarkom açısından şüphe uyandırmalıdır (10). Kitle içerisinde yağ 
ve kemik olması da sarkom lehine değerlendirilmesi gereken 
bulgulardır. Sarkomlar hakkında bilinmesi gereken diğer bir bilgi 
ise tümörlerin kökeninin mezenkim olması nedeniyle epitelyal 
tümörlerin sahip olduğu bariyerlere sahip olmamalarıdır. Bu 
nedenle yayılımları erken ve çabuktur. Bir psödokapsül ile sarılı 
olmalarına rağmen çoğunlukla tümör hücreleri bu kapsülü 
invaze eder, komşu dokulara yayılır. Bu nedenle bu hastalarda 
gerçekleştirilecek geniş rezeksiyon durumunda bile lokal 
rekürrenslerle sık karşılaşılmaktadır (11). 
Sarkomlarda prognostik değer taşıyan iki unsur tümör grade 
ve cerrahi sınırdır. Yüksek gradeli hastaların özellikle başta 
akciğer olmak üzere metastaz eğiliminde olduğu, düşük 
gradeli olanların ise daha yavaş bir seyir göstermelerine 
rağmen lokal rekürrens nedeniyle tekrarlayan işlemlere ihtiyaç 
duyulabileceği bilinmelidir. Cerrahi öncesi manyetik rezonans 
görüntüleme (MRG) özellikle çevre organ ve dokularla olan 
ilişkinin değerlendirilmesi açısından önemlidir. Hastanın tedavi 
olmak için ana seçeneği cerrahi sınırda tümör bırakılmadan, 
gerektiğinde ek cerrahi işlemlere de başvurulacak şekilde radikal 
nefrektomi operasyonudur. Kemoterapide (KT) kullanılan 
ajanlar doksorubisin ve ifosfamid’dir (12). Radyoterapi (RT) 
ile kombine olarak adjuvan dönemde kullanılabilmektedir. 
Hastanın performans durumu el verdiği ölçüde multimodal 
tedavi tercih edilmektedir. Ancak bu tedavi seçeneklerine 
rağmen elde edilen sonuçlar başarılı değildir. Sirinivas ve ark. 
(10), Vogelzang ve ark.’ları (13) primer sarkom serilerinde 
hastaların çoğunluğu kısa bir süre içinde progresyon nedeniyle 
kaybedilmiştir. Özellikle düşük gradeli olan hastalarda uzun 
dönem sağ kalım elde edilmiştir. Anjioembolizasyon cerrahi 
öncesi cerrahiyi iyileştirmek için kullanılabilir (14). 

Mikst Mezenkimal ve Epitelyal Tümörler
Kistik nefroma ve mikst epitelyal ve stromal tümör: Bu iki tümör 
aynı antitenin morfolojik spektrumu gibi durmaktadır. Aynı yaş 
grubunda görülürler. Epitelyal ve stromal elemanlardan oluşan, 
bifazik benign tümörlerdir. Otuzlu yaşlardan sonra görülürler, 
kistik nefroma kadınlarda 8 kat daha sıktır. Mikst epitelyal ve 
stromal tümör ise hemen tümüyle kadınlarda görülür. Kitle 
lezyonu şeklinde görülürler ve diğer kistik neoplazilerden 
radyolojik ve makroskopik olarak ayırt edilemezler. Kistik nefroma 
iyi sınırlı, tümüyle kistik görünümde, solid alan içermeyen 
tümörlerdir (15). Genellikle hiler bölgede yerleşimlidir, ancak 
büyük tümörler kortekste de izlenebilir. Mikst epitelyal ve 
stromal tümör ise, iyi sınırlı, genellikle hiler bölge ve renal 
pelviste yerleşimli, değişken oranda solid ve kistik komponent 
içeren tümörlerdir (16). Büyük tümörler korteksi de tutabilir. 
Mikroskobik olarak bu tümörlerde fokal kabara çivisi şeklinde 
alanlar içeren, kübik epitel ile döşeli, değişken boyutta kistler 
ve over stroması benzeri stroma gözlenir. Stromada kas 
diferansiasyonu ve kalın duvarlı damar yapıları izlenebilir (17). 

Bu iki tümörün histopatolojik olarak, multiloküler kistik renal 
hücreli karsinom, tübülokistik karsinom, mezoblastik nefroma ve 
metanefrik adenomadan ayrımı yapılmalıdır (18). 
Sinovyal sarkom: Nadiren epitelyal diferansiasyon gösteren, 
spesifik kromozomal translokasyon t (X;18) (p11;q11) 
bulunduran, mezenkimal iğsi hücreli malign tümörlerdir. Primer 
renal sinovyal sarkomlar, yumuşak dokudaki tümörler gibi 
SYT-SSX gen füzyonu içerirler (19). Çok nadir tümörlerdir. 
Literatürde 50 kadar bildirilmiş olgu bulunmaktadır. Ortalama 
35 yaş civarında görülürler. Çoğu tümör soliddir, kanama, 
nekroz ve kist oluşumu görülebilir. En sık akciğer olmak üzere, 
sıklıkla metastaz yaparlar. Prognozu kötü tümörlerdir. Bifazik, 
monofazik iğsi hücreli ve az diferansiye olmak üzere 3 histolojik 
varyantı bulunmaktadır. Sarkomatoid RHK, metastatik sarkom, 
primitif nöroektodermal tümör, blastemal Wilms tümörü ve 
sellüler mezoblastik nefromadan ayrılmalıdır (15,20). 

Nöroendokrin Tümörler
Karsinoid tümör: İyi diferansiye nöroendokrin tümörlerdir. 
Çok nadir görülür. Literatürde yaklaşık 80 olgu bildirilmiştir. At 
nalı böbrek ile ilişkili görülmektedir. Genellikle 4.-6. dekatlarda 
görülür. Hastalar hematüri, yan ağrısı, kitle etkisine bağlı 
şikayetler ile gelir. Karsinoid sendrom semptomları genellikle 
görülmez. İyi sınırlı, lobüle tümörlerdir, kanama, kalsifikasyon, 
kistik değişiklikler görülebilir (3). 
Nöroendokrin karsinoma (Küçük hücreli karsinoma): 
Nöroendokrin diferansiasyon gösteren, az diferansiye epitelyal 
tümörlerdir. Renal epitelyal malignitelerin %1’den azını 
oluşturur. Ortalama görülme yaşı 60’tır. Genellikle renal pelvise 
yakın, pelvikaliksiel boşlukları çevreleyecek şekilde yerleşir. 
Yumuşak, nekrotik, kirli beyaz renkte kitle şeklinde görülür ve 
renal sinüs yağ dokusuna invazyon ve lenf nodu metastazı 
gösterirler (21,22). 
Hematopoetik ve lenfoid tümörler: Genellikle sistemik 
hastalığın böbrek tutulumu şeklinde görülür. Çok nadiren primer 
odak olarak izlenir. Lenfoma, lösemi ve plazmasitom görülebilir. 
Böbrekte görülen lenfomalar ekstranodal lenfomaların %5’inden 
azını oluşturur. Lenfomada böbrek tümüyle homojen, gri-
kirli beyaz renkte tümör dokusundan oluşup böbrekte diffüz 
büyümeye yol açabilir, bilateral multifokal nodüller şeklinde 
izlenebilir veya tek kitle lezyonu şeklinde görülebilir. Mikroskopik 
olarak sıklıkla interstisyel büyüme paterni izlenir. Nodüler 
veya tümüyle intravasküler paternlerde de tümör infiltrasyonu 
gözlenebilir (8,15,23). Lösemi genellikle bilateral diffüz simetrik 
nefromegali şeklinde izlenir (8). 
Hematolojik kanserlerin böbrek infiltrasyonu nadir olmayıp 
otopsi çalışmalarında oldukça sık bildirilmektedir. Ancak klinik 
olarak böbreği tutan bir lenfoma ve lösemi ile çok daha nadir 
karşılaşılmaktadır. Üroloğun rolü bu hastalarda önemli olup 
ayrıcı tanıda diğer tümörleri dışlamak ve gereksiz tedavilerden 
kaçınması gerekmektedir. Non-Hodgkin lenfomalar (NHL) 
Hodgkin hastalığına (HH) göre böbreği daha çok tutmakta 
ve histolojik olarak diffüz bir tutulum paterni göstermektedir 
(24). Primer lenfoma çok nadir olup bildirilen az sayıda olgu 
vardır (25). Bunun nedeni böbrek dokusunda lenfoid doku 
miktarının anlamlı olacak derecede düşük izlenmesidir. Böbrek 
lenfomalarının çoğu hematojen olarak yayılmakta, geri kalan 
sekonder retroperitoneal lenf nodlarından kaynaklanmaktadır. 
Makroskobik olarak böbrekte multinodüler bir tutulum 
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gerçekleştirmektedir. İleri aşamada tüm böbreği kaplayıp ciddi 
renal fonksiyon kaybına da yol açabilir. Radyolojik olarak BT 
ana tanı ve takip yöntemidir. BT’de çoklu kitle olabileceği gibi 
soliter tümör olarak görülüp RHK ile karışabilir. Bazı hastalarda 
böbrekte diffüz tutulum ve böbreği dışarıdan invaze eden 
bir kitle olarak da görülebilir (26). Böbrek lenfomasından 
şüphelenmemizi sağlayacak klinik bulgular büyük retroperitoneal 
LAP’lar, splenomegali ve böbrek ile ilişiksiz alanlarda tespit 
edilen LAP`lardır. Ayrıca RHK için belirlenmiş olan lenfatik 
alanın dışındaki lenf nodlarıda mutlaka lenfoma açısından 
dikkat çekici olmalıdır. Daha önceden lenfoma tanısı olanlarda 
yeni tespit edilen bir kitle mutlaka RHK’dan önce lenfoma 
açısından değerlendirilmelidir (27). Löseminin renal tutulum 
yapması daha çok çocuk yaşlarda ve lenfositik lösemi tipleri 
için geçerlidir. Böbreği daha çok diffüz olarak tutar ve sitemik 
hastalığın ileri aşamasını temsil etmektedir. 
Hastalar klinik olarak çoğunlukla semptom vermemekte, 
bazı hastalarda hematüri ve ağrı gibi lokal semptomların 
görülebileceği gibi ateş, halsizlik ve kilo kaybı gibi genel 
semptomlarda izlenebilir. Eğer lenfoma veya lösemi şüphesi 
varsa perkütan biyopsi yöntemine başvurarak tanı konulması 
önemlidir. Eğer yeterli doku elde edilemezse doku açık cerrahi 
aracığıyla çıkarılıp frozen-section ile değerlendirilmelidir. Eğer 
her iki durumda da lösemi veya lenfoma şüphesi varsa böbrek 
mutlaka korunmalıdır. Bu hastalarda KT ve KT+RT ana tedavi 
olduğu için böbrek rezervinin korunması önemlidir. Ancak 
nadir olarak primer böbrek lenfomaları ve MALTOMA’larda 
nefrektomi tedavinin bir parçası olarak kullanılabilmektedir (28). 
Metastatik tümörler: Malign renal tümörlerin %3’ünü 
oluşturmaktadır. Genellikle yaygın tümör yayılımının parçası 
olarak gözlenir. Renal tutulum genellikle bilateral ve multifokaldir. 
Sıklıkla damarlarda tümör embolileri görülür. Bazı olgularda 
tümör tek olabilir ve primer böbrek tümörünü taklit edebilir. En 
sık akciğer olmak üzere, kolon-rektum, mide, pankreas, uterus, 
deri (malign melanom) metastazları görülür (9). 
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