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Özet

Kistik nefroma böbreğin ender görülen benign kistik neop-
lazisidir. Bildirilen ailesel olguların sayısı çok azdır. Bura-
da 2 yaşında bir erkek çocukta parsiyel nefrektomi ile teda-
vi edilen ailesel kistik nefroma olgusu sunulmuştur.

Anahtar kelimeler: Kistik nefroma, parsiyel nefrektomi, 
çocuk

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 
familial cystic nephroma.
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Giriş

Kistik nefroma (KN) böbreğin ender görülen benign 
kistik neoplazisidir. Multiloküler kistik nefroma ola-
rak da adlandırılır. Geçmişte gelişimsel bir patoloji 
olduğu düşünülmüşse de artık neoplastik bir oluşum 
olduğu bilinmektedir. Multiloküler kistik renal tü-
mör başlığı altında incelenebilecek diğer bir patolo-
ji de “Kistik Kısmen Diferensiye Nefroblastom”dur 
(KPDN). KPDN klinik, radyolojik ve makroskopik 
olarak KN’den ayırt edilememekte, bu iki patolojinin 
ayrımı ancak histopatolojik olarak yapılabilmektedir 
(1,8,10). KN ile ilgili bildirilen ailesel olguların sayısı 
çok azdır. Bu makalede parsiyel nefrektomi ile tedavi 
edilen ailesel bir KN olgusı sunulmuştur. 

Olgu Sunumu

Kanlı idrar yapma nedeniyle başvuran 2 yaşında erkek 
hastanın ultrasonografisinde sol böbrek alt polden kö-

ken alan 3.8x3,5x3,5 cm boyutunda multikistik kitle 
tespit edildi. İntravenöz kontrast madde verilerek çe-
kilen bilgisayarlı tomografide sol böbrek alt polünden 
köken alan yaklaşık 3x3,5x3,5 cm boyutlarında lobü-
le şekilli, septasyonlar içeren, septalarında kontrast 
tutulumunun izlendiği, multipl loküle kistik kitle lez-
yonu mevcuttu (Resim 1). Hastanın özgeçmişinden 
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resim 1. Batın Kontrastlı Bilgisayarli Tomografi kesitinde sol 
böbrekte renal parankimden belirgin ayrılan ve kontrast tut-
mayan (KK=Kistik Kitle) kistik kitle görünümü.
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hipoksik doğum nedeniyle 20 gün hastanede yattığı, 
ayrıca ablasının 10 yıl önce, bir yaşındayken böbrek 
kitlesi nedeniyle sağ nefrektomi uygulandığı ve aynı 
zamanda sürrenal lojda bulunan ayrı bir kitlenin de 
aynı operasyonda eksize edildiği öğrenildi. Hastanın 
böbrekteki kitlesi KN, diğer kitlesi de nöroblastom 
olarak rapor edilmişti ve hastanın takiplerinde sorun 
olmamıştı (5). Hastanın alfa fetoprotein, nöronspesifik 
enolaz, laktat dehidrogenaz, eritrosit sedimentasyon 
hızı, fibrinojen değerleri normal sınırlarda bulundu. 
Kemik iliğinin mikroskobik değerlendirmesi de nor-
mal olarak değerlendirildi. Hastaya transabdominal 
yaklaşımla parsiyel nefrektomi planlandı. Operasyon 
sırasında gönderilen frozen biyopside malign hücre 
görülmemesi üzerine alt kutba giden renal damarların 
dalları bağlanarak (Resim 2) parsiyel nefrektomi (Re-
sim 3) uygulandı. Postoperatif sorunu olmayan hasta 
5. gün taburcu edildi. Çıkarılan kitlenin histopatolo-
jik incelemesinde, birbirinden kalın fibröz septalarla 
ayrılmış, basık epitelle döşeli multipl kistik yapılar 
mevcut olup, ayrıca kistik yapılar arasında fibröz bağ 
dokusu zemininde tübüler yapılar, damar yapıları ve 
az sayıda mononükleer iltihabi hücre kolleksiyonları 
izlenmekteydi (Resim 4, 5). Bu histopatolojik ince-
leme bulgularıyla kistik nefroma tanısı doğrulandı. 
Postoperatif iki ay sonra çekilen intravenöz piyelog-
rafi ile opere edilen böbreğin fonksiyonlarının normal 
ve anotomisinin parsiyel nefrektomi ile uyumlu oldu-
ğu görüldü. Hastanın bir yıl boyunca renal ultraso-
nografi ile yapılan takiplerinde nüks veya rezidü kitle 
görülmedi.

resim 2. Böbrek alt kutup arter (A= Arter) ve veni (V= Ven) 
bağlandiktan sonra böbrekte oluşan demarkasyon hattının (ok 
işaretli alan) intraoperatif görünümü.

resim 3. Parsiyel nefrektomi sonrası sağlam periferal renal 
parankim dokusu (SPD=sağlam parankim dokusu) ve kistik 
kitlenin (KK=Kistik Kitle) birlikte görünümü.

resim 4. Histopatolojik olarak renal dokuyu içeren septa-
larla (S=Septa) ayrılmış kistik (K=Kist) yapıların görünümü 
(Hematoksilen-Eozin ile boyama x 200). 

resim 5. Sol altta basık epittelle (BE=Basık Epitel) döşeli bir 
kist (K=Kist) ve bu kisti sınırlayan ve renal tübüler (rT=renal 
Tübül) yapılar içeren septaların (S=Septa) histopatolojik görü-
nümü (x200 büyük büyütme Hematoksilen-Eozin ile boyama).
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Tartışma

KN benign kistik multiloküle börek kitlesidir ve has-
talığın tepe yaptığı iki dönem vardır. Bunlardan biri-
si 2 yaş altındaki çocuklardır, bu dönemde erkek kız 
oranı 2/1 olarak bildirilmiştir. Daha ileri yaşlarda ise 
tipik olarak kadınlarda erkeklere oranla 8 kat sık gö-
rülür (1). KN ile ilgili klasik bilgi hastalığın ailesel ol-
madığı olduğu yönündedir fakat çok az ayıda da olsa 
ailesel olgular literatürde bildirilmiştir (2,3). Mevcut 
olgunun ablasının 10 yıl önce yine hastanemiz pedi-
atrik onkoloji kliniğinde kistik nefroma tanısı aldığı 
ve nöroblastom ile birlikteliği nedeniyle olgu sunumu 
olarak rapor edildiği tespit edildi (5). 

KN tanısı için Powel tarafından öne sürülen kriterler 
önce Boggs ve Kimmelstiel tarafından daha sonra ise 
Joshi ve Beckwith tarafından revize edilmiştir (8). Bu 
kriterlere göre; a) Lezyon tamamen farklı boyutlarda-
ki kistlerden ve bunları ayıran septalardan oluşur, b) 
Kistik kitle normal böbrek parankiminden belirgin bir 
şekilde ayrılmıştır, c) Tümörün tek solid komponenti 
septalar tarafından oluşturulur, d) Kistler basık, kübo-
idal ya da kabara hücreli epitelle döşelidir, e) Septalar 
fibröz dokudan oluşur ve septalar iyi diferensiye renal 
tübüller içerebilir (1,8). Sunulan olguda belirgin olarak 
böbrek parankiminden ayırt edilen kitlenin literatürle 
uyumlu olarak solid komponentini yalnızca septalar 
oluşturmaktaydı. Bu septalarda fibröz bağ doku zemi-
ninde renal tübüller mevcuttu ve kistik yapılar basık 
epitelle döşeliydi.
 
KN ve Wilms tümörü bir görüşe göre ortak bir me-
tanefrik kökene dayanmaktadır. Bu iki uç nokta ara-
sında ise KPDN yer almaktadır. KPDN radyolojik ve 
makroskopik olarak KN den ayırt edilemez, ayrım 
ancak histolojik olarak yapılabilir. KPDN septaların-
da kötü diferensiye dokular ve blastemal elemanlar 
içermesiyle KN’den ayrılır (8). KN tedavisinde nef-
rektomi uygulaması yeterlidir ve tedavide kemotera-
pinin yeri yoktur. Ancak, hastalığın benign karakteri 
nedeniyle parsiyel nefrektomi uygulanması da müm-
kündür (4,6). Castillo ve ark.’nın (6) 24 olgulık parsiyel 
nefrektomi serisinde cerrahi sonrası lokal nüks ya da 
metastaza rastlanmamıştır. Radyolojik değerlendir-
mede içi tamamen sıvı ile dolu, ince duvarlı, iyi sınır-
lanmış kistik kitlelerin tanımlandığı ve yeterli renal 
dokunun bulunduğu KN’lar parsiyel nefrektomi için 
uygun olgulardır (4,6,7,9). Bu olguya da, görüntüleme 

yöntemleriyle kitlenin tamamen kistik yapıda olması 
ve kitle dışında yeterince sağlam renal doku bulun-
ması nedeniyle nefron koruyucu cerrahi planlanmış, 
operasyon sırasında alınan frozen biyopsi ile kitlenin 
benign karakterde olduğu teyit edildikten sonra parsi-
yel nefrektomi uygulanmış ve 6 aylık ultrasonografik 
inceleme takiplerinde nüks ya da rezidü kitle görül-
memiştir. 

Sonuç olarak, benign bir hastalık olan KN tanısı almış 
hastaların tedavisinde, kitlenin eğer parsiyel eksizyon 
ile çıkarılmasının mümkün olduğu düşünülüyorsa, 
nefron koruyucu cerrahinin tercih edilmesi daha uy-
gun bir yaklaşımdır. Ayrıca ailesel olguların varlığı 
nedeniyle hasta çocukların kardeşlerinin ultrasonog-
rafi ile değerlendirilmesi de düşünülebilir. 
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