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OZGUN ARASTIRMA

Kistik Nefromali Olgularin Klinikopatolojik Ozellikleri;
Olgu Serisi

Berna AYTAC VURUSKAN?, Sevda AKYOL?!, Hakan VURUSKAN?
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OZET

Kistik nefroma bobregin nadir goriilen multikistik benign tiimoriidiir. Hastanemizde 2005-2017 yillar1 arasinda 1625 hasta bobrekte kitle
nedeniyle opere olmustur. Bu hastalarin %1.2’si kistik nefroma tanisi almistir.Caligmamizda 2005— 2017 yillar1 arasinda, kistik nefroma
tanist almig 20 olgu, retrospektif olarak incelenerek, klinik ve histopatolojik 6zellikleri ortaya konuldu. Hasta kayitlarindan elde edilen
bilgiler, klinik hikayeleri, klinik tanis1 ve cerrahi materyalin histopatolojik dzelliklerine gore not edildi. Olgularm 15°i kadind1. Yas araligi 1 -
63 arasindaydi. 12 vakada lomber veya yan agrist sikayeti mevcuttu. 14 hastaya radikal, 6 hastaya parsiyel nefrektomi yapildi. Olgularin
takiplerinde rekirrens goriilmedi. Kistik nefromalar klinik ve radyolojik olarak diger kistik renal tiimérlerle karigabilir, ayiric: tanida histopa-
tolojik inceleme gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Kistik nefroma. Bobrek. Eriskin. Pediatrik.

Clinicopathologic Features Of Cystic Nephroma; Series of Cases

ABSTRACT

Cystic nephroma is a rare multicystic benign tumor of kidney. In our hospital, 1625 patients were operated because of a kidney mass between
2005 and 2017. 1.2% of these patients were diagnosed as cystic nephroma. In our study we evaluated retrospectively the clinical and histo-
pathologic features of 20 patients with cystic nephroma that were diagnosed between 2005-2017. Demographics of patients, clinical history,
clinical diagnosis and pathologic characteristics of the specimen were assessed. 15 patients were female. Ages ranged from 1 to 63 years. 12
patients had lomber or flank pain. 14 patients underwent radical and 6 patients underwent partial nephrectomy. There was no recurrence
during follow-up. Cystic nephromas mimic other cystic renal neoplasms clinically and radiologically, necessitating histopathological exami-
nation for definitive diagnosis.

Key Words: Cystic nephroma. Kidney. Adult. Pediatric.

Kistik nefromalar (KN) bobregin nadir goriilen multi-
kistik benign tumérleridir’. Tim renal tiimérlerin
yaklasik %1-2’sini olusturur?. Etiyolojisi belirsizdir ve
histogenezi tartismalidir®. Bimodal dagilim gosterirler,
pediatrik ve eriskin yas grubunda histogenetik-
morfolojik olarak farkli hastaliklar olarak tanimlan-
muslardir. Pediatrik yas grubunda 3 ay - 2 yas arasinda
ve erkeklerde sik goriiliirken, eriskin yas grubunda 30
yasindan daha biiyiik ve kadin cinsiyette baskin olarak
gorilmektedir®. Pediatrik KN, metanefrik dokudan
kaynaklanan benign karakterde tumdrler iken erigkin
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KN daha ¢ok mikst epitelyal stromal timériin (MEST)
kistik lezyonu olarak degerlendirilmektedir®. Kistik
nefromalar belirleyici preoperatif tam1 6zellikleri bu-
lunmadigl i¢in giiniimiizde cerrahi tedavi edilmesi
gereken lezyonlar olarak yerini korumaktadir’. Bu
calismada tan1 almig 20 KN olgusu geriye doniik ola-
rak incelenerek ayirt ettirici klinik ve patolojik 6zellik-
leri analiz edilmistir.

Gerecg ve YOntem

Caligmamiza Ocak 2005 ve Mayis 2017 tarihleri ara-
sinda, tan1 almis 20 KN olgusu dahil edildi. Hastalara
ait klinik bilgiler dosyalarindan, ameliyat materyalle-
rine ait patoloji raporlari ile drnekleri Patoloji boll-
miinden saglandi. Preparatlar tekrar degerlendirmek
icin ¢ikarildi. Hastalara preoperatif olarak uygulanan
radyolojik goriintiileme yodntemleri ve raporlar goz-
den gegirilerek not edildi.
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Bulgular

Olgularin klinik bilgileri Tablo-1’de verilmistir. Hasta-
larin ¢ogu yan agrist sikayeti ile bagvurmustur
(12720, % 60). Klinik dykiiler incelendiginde 8 hasta-
da eslik eden cesitli kronik hastaliklar mevcut iken 1
hastada diger bobrekte renal hiicreli karsinoma tespit
edilmistir. Ultrasonografide kistler genellikle hipere-
koik septalar ile cevrelenmis hipoekoik lezyonlar
seklinde raporlanmistir. Bilgisayarli tomografi goriin-
tileme yonteminde, bobrek igerisinde iyi sinirli sep-
tasyonlar iceren multikistik yapilanmalar seklinde
tamimlanmistir. Hastalarin hi¢ birinde kalsifikasyon
veya perinefrik degisiklik goriilmemistir. Pediatrik 1
hastada ve timor boyutu kicik saptanan 5 hastada
parsiyel nefrektomi uygulanirken, 14 hasta timor
boyutu ve tiimorlerin genis damar yapilarina yakinligi
nedeniyle radikal nefrektomi operasyonu uygulanmis-
tir. Operasyon sonrasi gonderilen materyallerin mak-
roskobik incelemelerinde timéral lezyonlar tamamen
kistik, multiloklle ozellikte olup Kistlerin i¢ ylzeyi
diizgiin goériinimde izlenmistir (Sekil 1). Mikroskobik
incelemede kistlerin kiiboidal veya hobnail tarzi epitel
ile doseli oldugu, kistler arasindaki stromanin ise
degisen derecede hiyalinize igsi hiicrelerden, fibrob-
lastlardan olustugu ve yer yer over stromasini andiran
bir goriinime sahip oldugu dikkati ¢ekmistir (Sekil 2).
Her iki komponentte de sitoloijk atipi goriilmemistir.
Immiinohistokimyasal olarak, stromal komponentte
CD10, diz kas aktini, dstrojen reseptor (ER), proges-
teron reseptor(PR) ile pozitiflik saptanmistir (Sekil
3,4). Hastalarda postoperatif herhangi bir komplikas-
yon gelismemistir. Olgularin takip araligi 1-96 ay olup
hastalarda rekiirrens veya metastaz gériilmemistir.

B.A. Vuruskan, ark.

Sekil 1:
Makroskopik olarak timérler kistik ve multilokile
olup, kistlerin ic ylzeyi dlizgiin gériinimdedir.

Sekil 2:
Basiklagmg epitelle déseli farkli ¢aplardaki kistler ve
bu kistler arasinda yerlesmis igsi hiicrelerden olusan
stroma ( HE x 100)

Tablo I. Kistik nefroma tanist almis olgularin klinik dzellikleri.

Olgular Yas Cinsiyet ~ Semptom Lateralite Tumtz(r:nlz?yutu (N;f;jlg\gmi) Tak"()a;;‘ resl Prognoz

1 45 K Agri Sol 7 Total 76 Sag

59 E insidental Sa 1,2 Parsiyel 1 Sag
3 1 E Sislik Sag 4 Total 96 Sag
4 2 K Sislik Sag 15 Total 35 Sag
5 63 K Agni Sag 13 Total 60 Sag
6 33 K insidental Saj 11 Parsiyel 56 Saj
7 42 E Agni Sol 10 Total 55 Sag
8 24 K Agri Sol 9 Total 36 Sag
9 59 K Agni Sag 3 Total 1 Sag
10 30 K insidental Saj 3,2 Total 1 Saj
11 8 E Agri Sag 3 Parsiyel 24 Sag
12 59 K Agni Sol 6 Total 27 Sag
13 38 E Agri Sol 4 Total 12 Sag
14 14 K Agni Sol 6 Parsiyel 15 Sag
15 50 K Agri Sol 20 Total 4 Sag
16 46 K Agri Sol 15 Total 12 Sag
17 63 K insidental Sag 37 Parsiyel 12 Sag
18 2 K Sislik Sag 12 Total 5 Sag
19 54 K Agri Sag 9 Total 1 Sag
20 44 K insidental Sol 5 Parsiyel 1 Saj

K:Kadin, E: Erkek
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Sekil 3:
Stromal hiicrelerde ER pozitifligi( H.E x 100)

-

Stromal hiicrelerde SMA pozitifligi( H.E x 100)

Tartisma

KN, onceleri literatirde multilokiler kistik tumor,
renal multilokiler kist, multipl lokiler kistik nefroma,
renal kistadenoma ve parsiyel polikistik bobrek adlar
ile tammlanmis olup malign potansiyelli gelisimsel
lezyonlar olarak diisiiniilmiistiir®’. 2004 Diinya Saghk
Orgiitii renal tiimérler siniflamasinda, pediatrik Kistik
nefromalar ayr1 bir antite olarak yer almayip kistik
parsiyel diferansiye nefroblastoma ve Kistik nefroblas-
toma’min  bir boliimii olarak degerlendirilmistir'.
Erigkin tip KN ise bobregin yumusak doku tiimorleri
siniflamasi igerisinde ayr1 bir basglik olarak yer almis-
tir'".  Ancak 2016 yilinda yaymlanan yeni Diinya
Saglik Orgiitii renal tiiméorler siiflamasinda eriskin tip
KN, benzer yas ve cinsiyet dagilimi, morfolojik gori-
niimii ve immiinohistokimyasal profili temel alinarak
MEST ailesinin bir boliimii olarak degerlendirilmis-
tir’?, Pediatrik KN ise DICER1 gen mutasyonu gos-
terdigi i¢in kistik parsiyel diferansiye nefroblastoma
ve Kistik nefroblastomadan farkli ayri bir antite olarak
ele ahnmustir™. Literatiir bilgilerinde pediatrik ve
erigkin tip KN’lerin birbirleri ile benzerlikleri bilin-

mektedir ancak farklarini karsilastiran ¢ok az sayida
yaymn bulunmaktadir. Li ve ark. gore, DICER-1 gen
mutasyonu pediatrik hastalarda belirgin yiksektir.
Ayn1 zamanda stromal degisiklikler daha ¢ok eriskin
tip KN/MEST ailesinde goriilmektedir*®. Yazarlara
gdre, over stromasi benzeri stroma, dagilmis gorl-
nimde kollajen ve inhibin immiinreaktivitesi erigkin
tip KN/MEST’de saptanirken, pediatrik KN’de bu
tarzda morfolojik ve immunohistokimyasal belirteg
gosterilememistir™. Bizim olgularimizdan pediatrik
tip Kistik nefroma tanis1 almig hastalara DICER-1 gen
mutasyon analizi yapilmamis olup histopatolojik de-
gerlendirme sonucunda taniya ulagilmstir.

Klinik olarak, siklikla fizik muayene sirasinda sapta-
nan asemptomatik abdominal sislik ile ortaya cikar®,
Bunun yaninda agri, hematiiri veya iiriner sistem en-
feksiyonu gibi nonspesifik semptomlar da gosterebi-
lir'®. Hematiiri her yas grubunda gériilebilir ve timo-
riin renal pelvise dogru uzammu ile iliskilendirilebilir™.
Pediatrik yas grubu daha ¢ok agrisiz abdominal kitle
ile bulgu verir'. Olgu serimizde boyutu kiiiik sapta-
nan timorler baska nedenlerle yapilan goriintilleme
yontemleri sirasinda insidental saptanirken, 4 cm
Ustinde blyuk boyutlu timorlere sahip 2 hastada
sislik, 8 hastada yan agris1 saptanmistir. Hematiiri
sikayeti tanimlayan hasta tespit edilmemistir.

Literatlirde goruntileme yontemleri ile ilgili ayirt
edici ozellikler tantmlanmugtir ancak bunlar tiim hasta
tiplerini kapsayacak 0Ozellikte degildir. Ultrasonografi
ve Bilgisayarli Tomografi (BT) goriintiileme yontem-
leri multilokiler karakterde neoplazileri gosterebilir
ancak Bosniak siniflamasindaki tip Il veya III ayiri-
mum yapmasi ¢ok giictiir'’. Bu lezyonlar BT de iyi
simurlt multiseptasyonlu kistik lezyonlardir ve septas-
yonlar1 fark edilebilir derecede artmistir. Cok nadir
olarak artmis septasyonlarin bir araya gelmesi solid
kitle lezyonunu ile karisabilir'®, Manyetik rezonans
(MR) goriintiileme yontemi nadir olarak kullanilir.
Ancak T1 agirlikli kesitlerde hipointens ve T2 agirlikli
kesitlerde hiperintens sinyal gosterir. Septalar tim
kesitlerde fibroz icerik nedeniyle genellikle hipoin-
tenstir’®. Ancak hicbir yéntem cocuklarda kistik nef-
roma ile diger ¢cocukluk ¢agi kistik bobrek tiimorlerini,
eriskinlerde ise renal hiicreli karsinoma ile ayirimini
giivenilir sekilde yapamaz”®#. Bu nedenle kesin tan:
cerrahi materyalin patolojik incelemesi sonrasi ko-
nulmaktadir.

Patolojik incelemede ise KN tanisinda Powell ve ark.
tarafindan olusturulan ve en son Joshi, Beckwith tara-
findan gelistirilen kriterler mevcuttur. Bu kriterlere
gore lezyon; net bir sekilde normal bobrek paranki-
minden ayrilmali, septalarla ayrilmis degisik boyutlar-
da kistlerden olusmali, kistler basiklasmis kuboidal
veya hobnail hiicrelerinden olusan epitelle doseli ol-
mali, septalar fibr6z dokudan olugmali ve iyi diferan-
siye renal tiibiilleri igerirken tamamiyla gelismis nef-
ron bulundurmamalidir®. Patolojik incelemede pediat-
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rik hastalarda ayirici tamya Kistik parsiyel diferansiye
nefroblastoma (KPDN) ve kistik nefroblastoma alin-
malidir. KN’da dahil olmak iizere tiim bu tiimorler
makroskopik olarak genelde unifokaldir ancak nadiren
multifokal veya bilateral olabilir. Lezyon boyutlar1 5 -
10 cm arasinda degismektedir ve kalin fibroz kapsiile
sahiptir. Kistin lokdlleri birka¢ milimetre ile 4 cm

arasinda degismektedir, miksoid veya berrak sivi1 igerir.

Kistler arasinda ince fibroz septa mevcuttur. Ancak
mikroskobik incelemede KN’de kistler aras1 septalar
matiir thballeri icerirken KPDN’de blastemal hicreler
ve/veya embriyonel elemanlar saptanir. Benzer sekilde
blastemal hiicre kiimelerinin varlig1 kistik nefroblas-
toma tamsini koydurur®. Eriskin hastalarda ise ayirict
tanida en Onemli yeri, radyolojik veya klinik olarak
aymrmin ¢ok zor olabilecegi renal hiicreli karsinoma
almaktadir’. KN’de kistler kuboidal veya hobnail tarzi
epitel ile doselidir®. Stroma degisik derecelerde hiya-
linize igsi hiicreler, fibroblastlar ve az sayida matiir
renal tiiblil yapilari igerir. Renal hiicreli karsinomda
goriilmesi beklenen, kistleri doseyen, berrak sitoplaz-
malr atipik hiicreler veya septalarda berrak sitoplaz-
mal1 atipik hiicre gruplari bulunmaz.

Bobregin diger malign kistik tiimorlerini diglamak
acisindan cerrahi yaklasim onerilen tedavi yontemidir.
Nefron koruyucu cerrahiler lezyonun bulundugu yer
ve boyutuna bagli olarak uygulanabilir®. KN eriskin-
lerde benign tiimérler olarak degerlendirilir ancak
parsiyel nefrektomili olgularda timoér rekirrensi de
bildirilmistirze. Literatiirde Castillo ve ark. sunduklari
24 olguluk parsiye nefrektomi olgu serisinde 39 aylik
takip sonrasinda rekiirrens goriilmemistir®’. Olgulari-
mizin 14’{inde tiimor boyutunun biiyiikligi ve gorin-
tlleme yontemleri ile renal hiicreli karsinoma ayirimi-
nin net olarak yapilamamasi nedeniyle nefrektomi
uygulanmistir. Pediatrik olgularimizda ise daha g¢ok
nefroblastamoz tiimdr grubu diisiiniilerek total cerrahi
yapilmustir. Calismamizda hastalarin higbirinde rekir-
rens tespit edilmemistir.

B.A. Vuruskan, ark.

Sonug

flerleyen tanisal goriintiileme yontemleri bu tip renal
timorlerin farkindaligimi arttirmakla beraber, nonspe-
sifik klinik bulgular1 ve gorintileme yontemlerinde
benzer bulgularin goriilmesi nedeniyle kistik renal
timorlerde nefrektomi en iyi tedavi secenegi gibi
gorllmektedir. Lezyonun boyutuna ve yerine bagh
olmak kosuluyla, kapsiillii lezyonlarda ve kistin be-
nign oldugundan siiphenilmiyorsa nefron koruyucu
cerrahi tedavi secenegi olabilir. Ancak kesin tani ta-
mamuyla ¢gikarilmig tiimdoriin histopatolojik degerlendi-
rilmesi ile konulabilir.
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