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Nadir Gortilen Renal Tumorler
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Ozet

Nadir goriilen bobrek tiimarleri klinik pratigimizde karsimiza ¢ikabilmekte
ve yaklagim acisindan pek cok klinisyeni kararsiz birakabilmektedir.
Bu derlemede daha sik olarak karsimiza ¢ikan nadir timor tipleri
degerlendirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Renal timorler, sarkom, lenfoma

Summary

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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Giris

Renal parankimde renal hiicreli karsinom (RHK), onkositom gibi
timorlere gore cok daha nadir goriilen, ancak karsilasildiginda
klinik ve patolojik olarak ayirici tani problemlerine yol acabilecek
timorlerin bir kismini tartismak istedik.

Malign mezenkimal tiimorler: Renal sarkomlar malign bobrek
timorlerinin %0,8-2,7'sini olusturlar. En sik leiomyosarkomlar
(%50-60"), sonrasinda liposarkomlar (%10-15i) ve daha nadir
olarak diger sarkomlar (sinovyal sarkom, rabdomyosarkom,
fibrosarkom, karsinosarkom, malign fibréz histiositom,
anjiosarkom) izlenir (1). Primer renal sarkom tanisi konmadan
once; a) viicudun bagka bir yerindeki sarkomun renal metastaz
olasiligi, b) retroperitoneal orijinin ekartasyonu ve renal orijinin
konfirmasyonu ve c) sarkomatoid renal hicreli karsinomun
ekartasyonu gerekmektedir. Genel olarak renal sarkomlar agresif,
oldukga kot prognozlu timorlerdir (2). Genellikle psodokapstil
icerirler, ancak bu gercek bir bariyer degildir ve siklikla cevre
dokulara infiltrasyon izlenir (7).

Leiomyosarkom: Primer renal neoplazi olarak nadir gortilmekle
birlikte, renal sarkomlarin %50-60’in1 olusturacak sekilde en sik
gorilenidir. Siklikla 4.-6. dekatlarda, eriskinlerde gordlir (1).
Kadin ve erkeklerde esit oranda izlenir. Bes yillik yasam orani
%29-36 olacak sekilde agresif timorlerdir. Kiiclik boyut (5 cm’nin
alt1), disuk histolojik derece ve bobrege sinirli timoér iyi prognoz
ile iliskilidir. Renal kapsdil, renal parankim, pelvik muskiler doku
veya renal venden gelisebilir. Kapsul veya parankimde gelisen
timorler, radyolojik olarak diger renal kortikal timorlerden ayirt
edilemez. Pelvik timorler, patolojik inceleme yapilana kadar
transizyonel hiicreli karsinoma sanilabilir. Buyik, nekrotik, kirli

beyaz renkli timorler seklinde izlenir. Parankimde yerlesimli
timorler parankimi ortadan kaldirip, renal kapsul ve renal sinlise
infiltre olabilir. Renal pelvik timorler toplayici sistemi kaplayip,
pelvik yag doku veya parankime infiltrasyon gosterebilir (3).
Liposarkom: Nadir timorlerdir. Primer renal timor olarak
kabul edebilmek icin 6ncelikle retroperitondan infiltrasyonun
ekarte edilmesi gerekir. lyi diferansiye, igsi hicreli, pleomorfik
veya dediferansiye morfolojide gorilebilir. Prognoz acisindan
timorin komplet c¢ikarimi ve distik histolojik grade onemlidir
4).

Malign fibréz histiositom (Pleomorfik undiferansiye
sarkom): Literatiirde 50°den az olgu ile ¢ok nadir goriilen
timorlerdir (5). Codu olguda pararenal ve retroperitoneal
yaylhm vardir. Renal kapstlden gelistikleri dustintlmektedir.
Kanama, nekroz iceren biiyiik tiimorlerdir. Renal ven ve vena
cava'ya infiltrasyon gosterebilirler. Pleomorfik, igsi, multiniikleer
dev timor hiicreleri ile karakterlidir (3).

Anjiosarkom: Primer anjiosarkomlar ¢ok cok nadir gorilen
timorlerdir. Literatirde 23 olgu bildirilmistir. Ortalama yas
58'tir. Renal kapsiile yakin, diizensiz sinirli, hemorajik, stingerimsi
kitle seklinde izlenir (6).

Seffaf hiicreli sarkom: Kemik ve beyin metastazi gosteren,
nadir gorilen pediatrik renal sarkomdur. Malign pediatrik renal
timorlerin %3’Unu olusturur. Tani aninda ortalama yas 36
aydir. Siklikla kemige metastaz gostermesi nedeniyle, “cocukluk
caginin kemige metastaz gosteren renal timori” olarak da
isimlendirilir. Renal medullada, blyuk (ortalama uzun cap 11
cm), yumusak doku kitlesi seklinde izlenir (3,7). Wilms timor,
konjenital mezoblastik nefroma ve rabdoid timérden histolojik
olarak ayrimi gerekmektedir (8).
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Klinik: Sarkomlar erigkin hasta grubunda goriilen malign bobrek
timorinin %1-2"sini olusturmaktadir. Bobrekte gorilen bu
sarkomlar oldukca 6limcil olup, sarkomatid RHK ile ayrimi
hem klinik hem patolojik olarak zordur (9). En sik goriilen
semptomlar hematiri, abdominal kitle ve agndir. Bilgisayarl
tomografide (BT) kendini RHK’ya benzer olacak sekilde bobrek
kaynakli bir yumusak doku olarak gésterir. Ozellikle bilyiik ve
invazif bir kitle olmasina ragmen lenfadenopati (LAP) olmamasi
sarkom acisindan stiphe uyandirmalidir (10). Kitle icerisinde yag
ve kemik olmasi da sarkom lehine degerlendirilmesi gereken
bulgulardir. Sarkomlar hakkinda bilinmesi gereken diger bir bilgi
ise timorlerin kokeninin mezenkim olmasi nedeniyle epitelyal
timorlerin sahip oldugu bariyerlere sahip olmamalaridir. Bu
nedenle yayilimlari erken ve cabuktur. Bir psodokapsil ile sarili
olmalarina ragmen cogunlukla timor hicreleri bu kapsulu
invaze eder, komsu dokulara yayilir. Bu nedenle bu hastalarda
gerceklestirilecek genis rezeksiyon durumunda bile lokal
rekirrenslerle sik karsilagilmaktadir (11).

Sarkomlarda prognostik deger tasiyan iki unsur timor grade
ve cerrahi sinirdir. Ylksek gradeli hastalarin 6zellikle basta
akciger olmak Uzere metastaz egiliminde oldugu, dislk
gradeli olanlarin ise daha yavas bir seyir gostermelerine
ragmen lokal rekirrens nedeniyle tekrarlayan islemlere ihtiyag
duyulabilecegi bilinmelidir. Cerrahi 6ncesi manyetik rezonans
gorintileme (MRG) ozellikle ¢evre organ ve dokularla olan
iliskinin degerlendirilmesi acisindan 6nemlidir. Hastanin tedavi
olmak icin ana secenegi cerrahi sinirda timor birakilmadan,
gerektiginde ek cerrahi islemlere de basvurulacak sekilde radikal
nefrektomi operasyonudur. Kemoterapide (KT) kullanilan
ajanlar doksorubisin ve ifosfamid’dir (12). Radyoterapi (RT)
ile kombine olarak adjuvan dénemde kullanilabilmektedir.
Hastanin performans durumu el verdigi Olclide multimodal
tedavi tercih edilmektedir. Ancak bu tedavi seceneklerine
ragmen elde edilen sonuclar basarili degildir. Sirinivas ve ark.
(10), Vogelzang ve ark.'lart (13) primer sarkom serilerinde
hastalarin cogunlugu kisa bir siire icinde progresyon nedeniyle
kaybedilmistir. Ozellikle disiik gradeli olan hastalarda uzun
doénem sag kalm elde edilmistir. Anjioembolizasyon cerrahi
oncesi cerrahiyi iyilestirmek icin kullanilabilir (14).

Mikst Mezenkimal ve Epitelyal Tumorler

Kistik nefroma ve mikst epitelyal ve stromal timor: Bu iki timor
ayni antitenin morfolojik spektrumu gibi durmaktadir. Ayni yas
grubunda goriilirler. Epitelyal ve stromal elemanlardan olusan,
bifazik benign tiimérlerdir. Otuzlu yaslardan sonra gordlirler,
kistik nefroma kadinlarda 8 kat daha siktir. Mikst epitelyal ve
stromal timor ise hemen timiuyle kadinlarda gorulir. Kitle
lezyonu seklinde goriliirler ve diger kistik neoplazilerden
radyolojik ve makroskopik olarak ayirt edilemezler. Kistik nefroma
iyi simirl, timdyle kistik goriinimde, solid alan icermeyen
timorlerdir (15). Genellikle hiler bolgede yerlesimlidir, ancak
blyuk tumorler kortekste de izlenebilir. Mikst epitelyal ve
stromal timor ise, iyi sinirl, genellikle hiler bolge ve renal
pelviste yerlesimli, de@isken oranda solid ve kistik komponent
iceren timorlerdir (16). Blyuk timorler korteksi de tutabilir.
Mikroskobik olarak bu tiimorlerde fokal kabara civisi seklinde
alanlar iceren, kibik epitel ile doseli, degisken boyutta kistler
ve over stromasi benzeri stroma gozlenir. Stromada kas
diferansiasyonu ve kalin duvarli damar yapilari izlenebilir (17).
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Bu iki timoriin histopatolojik olarak, multilokiler kistik renal
hiicreli karsinom, tlbdlokistik karsinom, mezoblastik nefroma ve
metanefrik adenomadan ayrimi yapiimalidir (18).

Sinovyal sarkom: Nadiren epitelyal diferansiasyon gosteren,
spesifik kromozomal translokasyon t (X;18) (p11;q11)
bulunduran, mezenkimal igsi hicreli malign timérlerdir. Primer
renal sinovyal sarkomlar, yumusak dokudaki timorler gibi
SYT-SSX gen flizyonu icerirler (19). Cok nadir timorlerdir.
Literattirde 50 kadar bildirilmis olgu bulunmaktadir. Ortalama
35 yas civarinda gorilirler. Cogu timor soliddir, kanama,
nekroz ve kist olusumu gorilebilir. En sik akciger olmak Uzere,
siklikla metastaz yaparlar. Prognozu kotu timorlerdir. Bifazik,
monofazik igsi hicreli ve az diferansiye olmak uzere 3 histolojik
varyanti bulunmaktadir. Sarkomatoid RHK, metastatik sarkom,
primitif néroektodermal timér, blastemal Wilms timoéri ve
selliiler mezoblastik nefromadan ayriimalidir (15,20).

Noroendokrin Timorler

Karsinoid tiimér: lyi diferansiye noéroendokrin tiimérlerdir.
Cok nadir gorulur. Literatirde yaklasik 80 olgu bildirilmistir. At
nal bobrek ile iliskili gortilmektedir. Genellikle 4.-6. dekatlarda
gorulur. Hastalar hematiri, yan agrisi, kitle etkisine bagl
sikayetler ile gelir. Karsinoid sendrom semptomlari genellikle
gorilmez. lyi sinirli, lobile timéarlerdir, kanama, kalsifikasyon,
kistik degisiklikler gorulebilir (3).

Noroendokrin karsinoma (Kiiciik hicreli karsinoma):
Noéroendokrin diferansiasyon gosteren, az diferansiye epitelyal
timorlerdir. Renal epitelyal malignitelerin %71’den azini
olusturur. Ortalama gorilme yasi 60’tir. Genellikle renal pelvise
yakin, pelvikaliksiel bogluklar cevreleyecek sekilde vyerlesir.
Yumusak, nekrotik, kirli beyaz renkte kitle seklinde gorilir ve
renal sinls yag dokusuna invazyon ve lenf nodu metastaz
gosterirler (21,22).

Hematopoetik ve lenfoid tiimorler: Genellikle sistemik
hastaligin bébrek tutulumu seklinde gérilir. Cok nadiren primer
odak olarak izlenir. Lenfoma, 16semi ve plazmasitom gorilebilir.
Bobrekte goriilen lenfomalar ekstranodal lenfomalarin %5 ‘inden
azini olusturur. Lenfomada bobrek timdlyle homojen, gri-
kirli beyaz renkte timor dokusundan olusup bobrekte diffliz
biylimeye yol acabilir, bilateral multifokal noddiller seklinde
izlenebilir veya tek kitle lezyonu seklinde gorulebilir. Mikroskopik
olarak siklikla interstisyel bliylime paterni izlenir. Noduler
veya timiyle intravaskiiler paternlerde de tiimor infiltrasyonu
gozlenebilir (8,15,23). Losemi genellikle bilateral diffiz simetrik
nefromegali seklinde izlenir (8).

Hematolojik kanserlerin bdbrek infiltrasyonu nadir olmayip
otopsi calismalarinda oldukga sik bildirilmektedir. Ancak klinik
olarak bobregi tutan bir lenfoma ve |6semi ile cok daha nadir
karsilagiimaktadir. Urologun rolii bu hastalarda énemli olup
ayrici tanida diger timorleri dislamak ve gereksiz tedavilerden
kacinmasi gerekmektedir. Non-Hodgkin lenfomalar (NHL)
Hodgkin hastaigina (HH) gore bobregi daha cok tutmakta
ve histolojik olarak diffiiz bir tutulum paterni gostermektedir
(24). Primer lenfoma c¢ok nadir olup bildirilen az sayida olgu
vardir (25). Bunun nedeni bobrek dokusunda lenfoid doku
miktarinin anlamli olacak derecede disiik izlenmesidir. Bobrek
lenfomalarinin cogu hematojen olarak yayilmakta, geri kalan
sekonder retroperitoneal lenf nodlarindan kaynaklanmaktadir.
Makroskobik olarak bobrekte multinodiler bir tutulum
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gerceklestirmektedir. ileri asamada tiim bobregi kaplayip ciddi
renal fonksiyon kaybina da yol acabilir. Radyolojik olarak BT
ana tani ve takip yontemidir. BT'de coklu kitle olabilecegdi gibi
soliter timor olarak gorilip RHK ile karisabilir. Bazi hastalarda
bobrekte diffiz tutulum ve bdbredi disaridan invaze eden
bir kitle olarak da gorilebilir (26). Bobrek lenfomasindan
sliphelenmemizi saglayacak klinik bulgular biiyiik retroperitoneal
LAP’lar, splenomegali ve boébrek ile ilisiksiz alanlarda tespit
edilen LAPlardir. Ayrica RHK icin belirlenmis olan lenfatik
alanin disindaki lenf nodlarida mutlaka lenfoma acisindan
dikkat cekici olmalidir. Daha 6nceden lenfoma tanisi olanlarda
yeni tespit edilen bir kitle mutlaka RHK’dan 6nce lenfoma
acisindan degerlendirilmelidir (27). Loseminin renal tutulum
yapmasl daha ¢ok cocuk yaslarda ve lenfositik 16semi tipleri
icin gecerlidir. Bobregi daha cok diffiiz olarak tutar ve sitemik
hastaligin ileri asamasini temsil etmektedir.

Hastalar klinik olarak ¢ogunlukla semptom vermemekte,
bazi hastalarda hematiri ve agr gibi lokal semptomlarin
gorilebilecegi gibi ates, halsizlik ve kilo kaybi gibi genel
semptomlarda izlenebilir. Eger lenfoma veya |6semi sliphesi
varsa perkiitan biyopsi yontemine basvurarak tani konulmasi
onemlidir. Eger yeterli doku elde edilemezse doku acik cerrahi
aracigiyla cikarilip frozen-section ile degerlendirilmelidir. Eger
her iki durumda da I6semi veya lenfoma stiphesi varsa bobrek
mutlaka korunmalidir. Bu hastalarda KT ve KT+RT ana tedavi
oldugu icin bobrek rezervinin korunmasi 6nemlidir. Ancak
nadir olarak primer bobrek lenfomalari ve MALTOMA’larda
nefrektomi tedavinin bir parcasi olarak kullanilabilmektedir (28).
Metastatik tiimorler: Malign renal tuimorlerin %3’Uni
olusturmaktadir. Genellikle yaygin tiimér yayihminin pargasi
olarak g6zlenir. Renal tutulum genellikle bilateral ve multifokaldir.
Siklikla damarlarda timor embolileri gorilir. Bazi olgularda
timor tek olabilir ve primer bobrek timoriini taklit edebilir. En
sik akciger olmak Uzere, kolon-rektum, mide, pankreas, uterus,
deri (malign melanom) metastazlari gordlur (9).
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