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Olgu Sunumu

Parsiyel nefrektomi ile tedavi edilen ailesel Kkistik

nefroma: Olgu sunumu
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Ozet

Kistik nefroma bobregin ender goriilen benign kistik neop-
lazisidir. Bildirilen ailesel olgularin sayist ¢ok azdir. Bura-
da 2 yasinda bir erkek ¢cocukta parsiyel nefrektomi ile teda-
vi edilen ailesel kistik nefroma olgusu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Kistik nefroma, parsiyel nefrektomi,
cocuk

Summary

Familial cystic nephroma treated with partial nephrec-
tomy: Case report

Cystic nephroma is an uncommon benign cystic neoplasia
of the kidney. The reported familial cases associated with
cystic nephroma are extremely rare. This report describes
a 2-year-old boy who underwent a partial nephrectomy for
Jfamilial cystic nephroma.
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Giris

Kistik nefroma (KN) bobregin ender goriilen benign
kistik neoplazisidir. Multilokiiler kistik nefroma ola-
rak da adlandirilir. Gegmiste gelisimsel bir patoloji
oldugu diisiiniilmiigse de artik neoplastik bir olusum
oldugu bilinmektedir. Multilokiiler kistik renal tii-
mor bagligr altinda incelenebilecek diger bir patolo-
ji de “Kistik Kismen Diferensiye Nefroblastom”dur
(KPDN). KPDN klinik, radyolojik ve makroskopik
olarak KN’den ay1rt edilememekte, bu iki patolojinin
ayrimi ancak histopatolojik olarak yapilabilmektedir
810 KN ile ilgili bildirilen ailesel olgularin sayisi
cok azdir. Bu makalede parsiyel nefrektomi ile tedavi
edilen ailesel bir KN olgus1 sunulmustur.

Olgu Sunumu

Kanli idrar yapma nedeniyle bagvuran 2 yasinda erkek
hastanin ultrasonografisinde sol bobrek alt polden ko-
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ken alan 3.8x3,5x3,5 cm boyutunda multikistik kitle
tespit edildi. intravendz kontrast madde verilerek ge-
kilen bilgisayarli tomografide sol bobrek alt poliinden
koken alan yaklasik 3x3,5x3,5 cm boyutlarinda lobii-
le sekilli, septasyonlar iceren, septalarinda kontrast
tutulumunun izlendigi, multipl lokiile kistik kitle lez-
yonu mevcuttu (Resim 1). Hastanin 6zge¢misinden

Resim 1. Batin Kontrasth Bilgisayarli Tomografi kesitinde sol
bobrekte renal parankimden belirgin ayrilan ve kontrast tut-
mayan (KK=Kistik Kitle) kistik kitle goriiniimii.
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hipoksik dogum nedeniyle 20 giin hastanede yattigi,
ayrica ablasimin 10 yil 6nce, bir yagindayken bobrek
kitlesi nedeniyle sag nefrektomi uygulandigi ve aym
zamanda siirrenal lojda bulunan ayr1 bir kitlenin de
ayn1 operasyonda eksize edildigi 6grenildi. Hastanin
bobrekteki kitlesi KN, diger kitlesi de noroblastom
olarak rapor edilmigti ve hastanin takiplerinde sorun
olmamust1 ©. Hastanin alfa fetoprotein, ndronspesifik
enolaz, laktat dehidrogenaz, eritrosit sedimentasyon
hizi, fibrinojen degerleri normal siirlarda bulundu.
Kemik iliginin mikroskobik degerlendirmesi de nor-
mal olarak degerlendirildi. Hastaya transabdominal
yaklasimla parsiyel nefrektomi planlandi. Operasyon
sirasinda gonderilen frozen biyopside malign hiicre
goriilmemesi tizerine alt kutba giden renal damarlarin
dallar1 baglanarak (Resim 2) parsiyel nefrektomi (Re-
sim 3) uygulandi. Postoperatif sorunu olmayan hasta
5. giin taburcu edildi. Cikarilan kitlenin histopatolo-
jik incelemesinde, birbirinden kalin fibréz septalarla
ayrilmis, basik epitelle doseli multipl kistik yapilar
mevcut olup, ayrica kistik yapilar arasinda fibroz bag
dokusu zemininde tiibiiler yapilar, damar yapilari ve
az sayida mononiikleer iltihabi hiicre kolleksiyonlari
izlenmekteydi (Resim 4, 5). Bu histopatolojik ince-
leme bulgulariyla kistik nefroma tanisi dogrulandi.
Postoperatif iki ay sonra c¢ekilen intravenoz piyelog-
rafi ile opere edilen bobregin fonksiyonlarinin normal
ve anotomisinin parsiyel nefrektomi ile uyumlu oldu-
gu goriildii. Hastanin bir y1l boyunca renal ultraso-
nografi ile yapilan takiplerinde niiks veya rezidii kitle
goriilmedi.

Resim 2. Bobrek alt kutup arter (A= Arter) ve veni (V= Ven)
baglandiktan sonra bobrekte olusan demarkasyon hattinin (ok
isaretli alan) intraoperatif goriiniimii.

Resim 3: Parsiyel n‘ef'rei(tomi sbﬂfﬁsn saglam periferal vrenal
parankim dokusu (SPD=saglam parankim dokusu) ve Kistik
kitlenin (KK=Kistik Kitle) birlikte goriiniimii.

Resim 4. Histopatolojik olarak renal dokuyu rigr:eren septé-
larla (S=Septa) ayrilmis kistik (K=Kist) yapilarin goriiniimii
(Hematoksilen-Eozin ile boyama x 200).

Resim 5. Sol altta basik epittelle (BE=Basik Epitel) doseli bir
kist (K=Kist) ve bu Kkisti sinirlayan ve renal tiibiiler (RT=Renal
Tiibiil) yapilar iceren septalarin (S=Septa) histopatolojik gorii-
niimii (x200 biiyiik biiyiitme Hematoksilen-Eozin ile boyama).
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Tartisma

KN benign kistik multilokiile borek kitlesidir ve has-
talifin tepe yaptig1 iki donem vardir. Bunlardan biri-
si 2 yas altindaki cocuklardir, bu donemde erkek kiz
orani 2/1 olarak bildirilmigtir. Daha ileri yaglarda ise
tipik olarak kadinlarda erkeklere oranla 8 kat sik go-
riiliir . KN ile ilgili klasik bilgi hastaligin ailesel ol-
madig1 oldugu yoniindedir fakat ¢ok az ayida da olsa
ailesel olgular literatiirde bildirilmistir ®. Mevcut
olgunun ablasinin 10 yil 6nce yine hastanemiz pedi-
atrik onkoloji kliniginde kistik nefroma tanis1 aldig:
ve noroblastom ile birlikteligi nedeniyle olgu sunumu
olarak rapor edildigi tespit edildi ©.

KN tanis1 i¢in Powel tarafindan 6ne siiriilen kriterler
once Boggs ve Kimmelstiel tarafindan daha sonra ise
Joshi ve Beckwith tarafindan revize edilmistir ®. Bu
kriterlere gore; a) Lezyon tamamen farkli boyutlarda-
ki kistlerden ve bunlar1 ayiran septalardan olusur, b)
Kistik kitle normal bobrek parankiminden belirgin bir
sekilde ayrilmistir, ¢) Tiimoriin tek solid komponenti
septalar tarafindan olusturulur, d) Kistler basik, kiibo-
idal ya da kabara hiicreli epitelle doselidir, e) Septalar
fibr6z dokudan olusur ve septalar iyi diferensiye renal
tiibiiller icerebilir . Sunulan olguda belirgin olarak
bobrek parankiminden ayirt edilen kitlenin literatiirle
uyumlu olarak solid komponentini yalnizca septalar
olusturmaktaydi. Bu septalarda fibréz bag doku zemi-
ninde renal tiibiiller mevcuttu ve kistik yapilar basik
epitelle doseliydi.

KN ve Wilms tiimorii bir goriise gore ortak bir me-
tanefrik kokene dayanmaktadir. Bu iki u¢ nokta ara-
sinda ise KPDN yer almaktadir. KPDN radyolojik ve
makroskopik olarak KN den ayirt edilemez, ayrim
ancak histolojik olarak yapilabilir. KPDN septalarin-
da kotii diferensiye dokular ve blastemal elemanlar
icermesiyle KN’den ayrilir ®. KN tedavisinde nef-
rektomi uygulamasi yeterlidir ve tedavide kemotera-
pinin yeri yoktur. Ancak, hastaligin benign karakteri
nedeniyle parsiyel nefrektomi uygulanmast da miim-
kiindiir “9. Castillo ve ark.’nin © 24 olgulik parsiyel
nefrektomi serisinde cerrahi sonrasi lokal niiks ya da
metastaza rastlanmamustir. Radyolojik degerlendir-
mede i¢i tamamen s1v1 ile dolu, ince duvarli, iyi sinir-
lanmug kistik kitlelerin tanimlandig1 ve yeterli renal
dokunun bulundugu KN’lar parsiyel nefrektomi i¢in
uygun olgulardir “679, Bu olguya da, goriintiileme
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yontemleriyle kitlenin tamamen kistik yapida olmasi
ve kitle disinda yeterince saglam renal doku bulun-
mas1 nedeniyle nefron koruyucu cerrahi planlanmis,
operasyon sirasinda alinan frozen biyopsi ile kitlenin
benign karakterde oldugu teyit edildikten sonra parsi-
yel nefrektomi uygulanmis ve 6 aylik ultrasonografik
inceleme takiplerinde niiks ya da rezidii kitle gortil-
memisgtir.

Sonug olarak, benign bir hastalik olan KN tanis1 almig
hastalarin tedavisinde, kitlenin eger parsiyel eksizyon
ile cikarilmasmin miimkiin oldugu diisiiniiliiyorsa,
nefron koruyucu cerrahinin tercih edilmesi daha uy-
gun bir yaklagimdir. Ayrica ailesel olgularin varligi
nedeniyle hasta ¢ocuklarin kardeslerinin ultrasonog-
rafi ile degerlendirilmesi de diisiiniilebilir.
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