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Parsiyel Nefrektomi ile Tedavi Edilen
Multilokiiler Kistik Nefroma Olgusu

Case of Multilocular Cystic Nephroma Treated
with Partial Nephrectomy: Case Report

OZET Multilokiiler kistik nefroma (MLKN) ¢ocuklar1 ve erigkinleri esit derecede etkileyebilen,
yaygin olmayan, benign karakterde bir renal neoplazidir. Bu bébrek lezyonunu tariflemek igin be-
nign multilokiiler kist, multilokiiler renal kist ve kistik nefroma gibi degisik isimler de kullanilir.
Bu lezyon, ¢ok sayida, birbiriyle baglantili olmayan sivi dolu kesecikler igeren, etrafi iyi sinirlan-
dirilmig kapsiiler bir yapr ile karakterize olan bir kitledir. Malign renal neoplazilerden ayirt edile-
meyen radyolojik 6zellik ve klinik yapidadir ve genellikle Bosniak Tip 3 lezyon kategorisindedir.
Genellikle, ara ara hematiirinin goriildiigii asemptomatik kitle olarak belirir. Bu makalede sag iist
batinda ele gelen kitle sikdyeti ile getirilen 3 yasindaki bir erkek ¢ocugundaki MLKN olgusunu bil-
dirdik.

Anahtar Kelimeler: Karsinom, boébrek hiicreli; bobrek hastaliklari, kistik

ABSTRACT Multilocular cystic nephroma (MLCN) is an uncommon, benign renal neoplasm that
can affect children and adults equally. Several names have been used to describe this kidney lesion,
including benign multilocular cyst, multilocular renal cyst, and cystic nephroma. It is characterized
by a well circumscribed encapsulated mass that contains multipl non communicating fluid filled
locules. It presents with a clinical picture and radiological feature indistinguishable from malig-
nant renal neoplasms and is generally categorized as Bosniak type 3 lesion. It commonly occurs as
an asymptomatic mass, occasionally with hematuria. Here, we report a case of MLCN in a 3 year-
old boy whom presented with a palpabl mass in his right upper abdomen.
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obregin kistik lezyonlar:1 yaygin olarak goriiliirken kistik tiimorleri

daha nadir goriiliir ve kistik timoérlerin tani agamasinda sorunla kar-

silagilabilir. Cocukluk ¢aginda kistik renal neoplaziler malign ucta
polikistik Wilm’s tiimoériiniin, benign ugta ise kistik nefroma ve kistik par-
siyel diferansiasyon gosteren nefroblastomun (KPDN) yer aldig: klinikopa-
tolojik antite spektrumu sergiler.! MLKN, tek tarafli ve kalitsal olmayan
benign bir renal neoplazidir. Erkek ¢ocuklarda iki yagindan 6nce goriiliir-
ken erigkin kadinlarda 40 yagindan sonra goriilme egilimindedir. Ayirici ta-
nida erkek ¢ocuklarda Wilm’s timori, erigkin kadinlarda ise kistik bobrek
hiicreli karsinom (BHK) akla gelmelidir. Bu nedenle de tarihsel tedavisin-
de radikal nefrektomi ameliyat: uygulanmigtir.?
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Makaleye konu olan hasta tek tarafli renal kit-
le nedeniyle opere edilen multilokiiler kistik nefro-
ma olgusudur.

IOLGU SUNUMU

Uc yasindaki erkek hasta sag iist batinda ele gelen
kitle sikayeti ile klinigimize basvurdu. Hastanin
mevcut bagka bir sikdyeti yoktu. Yapilan rutin he-
mogram ve biyokimyasal tetkikleri normaldi. Fi-
ziksel incelemede sag hipokondriyak bolgede ele
gelen kitle mevcuttu. Abdominal ultrason tetki-
kinde sag bobrek Y2 {ist medialinden ¢ikan 66x37
mm boyutlu, lobiile sekilli, diizgtin konturlu, sep-
talarla multilokiile goriintimde kistik olusum mev-

cuttu. Ayrica kist icerisinde multipl ekojen mobil
partikiiller goriilmekteydi. Kitle, kaudalde hiler da-
marlar1 minimal deplase etmigti (Resim 1). Batin

RESIM 3: Kist eksizyonu sonrasinda MLKN olgusunun peroperatif gériintiisti
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MR tetkikinde bu kitlesel lezyon, sag bobrekte
57x54x53 mm boyutlarinda multilokiile, santralin-
de septasyon gosteren, homojen, patolojik kontrast-
kaliksiyel
dekompresyon olusturan kistik lezyon olarak rapor

lanma  gostermeyen, sistemde
edilmisti (Resim 2). Hastanin dig merkezde yapilan
DMSA tetkikinde ise sag bobrek % 47, sol bobrek
% 53 fonksiyon gosteriyordu. Ayrica sag bobrek or-
ta dig kistmda hipoaktif alan mevcuttu. Bu bulgu-
larla hastaya MLKN 6n tanisi ile sag parsiyel
nefrektomi ameliyat1 yapilmasi kararlastirildi.
Ameliyat sirasindaki degerlendirmede birbirinden
ince septa ile ayrilmis, ¢aplar1 0.1 ile 1.5 cm arasin-
da degisen, bir kapsiil ile gevrili ¢ok sayida kistik
lezyon goriildii (Resim 3). Bu bulgu esliginde renal
kist eksizyonu uygulandi. Kist tabani renal kaliks-

ler ile istirakli idi (Resim 4). Kist duvarindan ve kist

RESIM 2: MLKN olgusunun batin MR géruntisi.

RESIM 4: Kist eksizyonu sonrasinda perirenal yagdli dokunun kist tabanina
cevrilmesi ve sutire edilmesi sonrasinda MLKN olgusunun géruntisu.
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RESIM 5: Kiibik epitelyum (A) ile dosel;, fibroblastik stromanin (B) goriildiig
multilokuler kistik olusum (HEx200).

tabanindan frozen biyopsi génderildi. Frozen so-
nugclar benign olarak bildirildi. Kist tabanindan ve
renal parankimden olan kanamalar siitiire edildi.
Daha sonra ameliyat sonras: olusabilecek idrar ka-
¢agin1 6nlemek amaciyla perirenal yagh doku kist
tabani tizerine ¢evrildi ve renal kalikslerle olan ig-
tirakler kapatildi. (Resim 5). Hastanin servisimiz-
deki takiplerinde 3. giintinde dreni alindi. Hastanin
klinik takibinde herhangi bir sorun olmamas tize-
rine ameliyat sonras: 4. giintinde sifa ile taburcu
edildi. Patoloji sonucu multilokiiler kist/multikistik
nefroma olarak rapor edildi (Resim 6).

I TARTISMA

Bobregin kistik hastaliklari, kalitsal ve kalitsal ol-
mayanlar olarak iki gruba ayrilir. Kalitsal olanlar:
otozomal dominant polikistik bobrek hastalig1, Tu-
beroskleroz, Von-Hippel-Lindau Hastalig, eriskin
tipi mediiller kistik hastalik, otozomal resesif poli-
kistik bobrek hastalig1, juvenil nefronoftizis ve ¢ok-
lu malformasyon sendromlarina eslik eden kistler
olarak 6zetlenebilir. Bobregin kalitsal olmayan kis-
tik hastaliklar ise: gelisimsel bozukluklar olarak ta-
nimlanan multikistik displazi ve mediiller siinger
bobrek ile basit bobrek kistleri, multilokiiler kistik
nefroma, hipokalemik kistik hastalik ve kronik
bobrek yetmezligi hastalarinda goriilen bobregin
edinsel kistik hastaligini da iceren edinsel kistler-
den olugur.® MLKN, ¢ocuklar1 ve erigkinleri esit de-
recede etkileyebilen, yaygin olarak goriilmeyen,
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renal 4

benign karakterde bir neoplazidir.
MLKN’nin embriyogenez sirasinda olusan bir ha-
tadan kaynaklandig: disiintiliir ancak patogenezi
hala tartismalidir. Beckwith, intralober nefrojenik
atiklarin bobregin multilokiiler kistinin bir prekiir-
sori oldugunu bildirmistir.> Bu lezyon, ¢ok sayida,
birbiriyle baglantili olmayan sivi dolu kesecikler
iceren, etrafl iyi sinirlandirilmig kapsiiler bir yap1
ile karakterize olan bir kitledir.® Mikroskopik bul-
gular acgisindan bir Wilm’s tiimorii varyanti olan
KPDN ile karigir. Kistik nefroblastomanin patolojik
spesmeninden yapilacak cok sayida kesitlerle nef-
roblastomat6z elemanlarin goriilmesiyle morfolo-
jik olarak MLKN’dan ayrimi yapilabilir.” Ug
ayliktan kii¢iik cocuklarda goriilmesi nadirdir. Kiz-
larda genelde 4 yasindan sonra goriiliirken, bizim
olgumuzda da oldugu gibi erkeklerde 4 yasindan
once goriiliir. Erigkin yagta kadinlarda erkeklerden
daha sik gozlenir.® Semptomlar hastanin yagina
bagl olarak degisir. Kii¢iik cocuklarda karinda ag-
risiz kitle olarak fark edilirken eriskinlerde genel-
de abdominal agr1 ve hematiiriye neden olur. Bizim
olgumuzda da sag iist kadranda ele gelen kitle mev-
cuttu.

MLKN ilk olarak 1951 yilinda Powell ve ark.
tarafindan tanimlanmistir. Powell ve ark. agagida
belirtilen kriterlerin varlig: ile MLKN tanisinin ko-
nulmasimi 6nermiglerdir. Bu kriterler; (i) Tek ta-
rafli (ii) soliter lezyon (iii) multilokiiler (iv)
birbirleriyle baglantisi olmayan kistler (v) renal
pelvis ile baglantisiz (vi) epitelyum ile doseli lokiil
(vii) renal parankimden yoksun interlobuler septa
(viii) eger varsa normal rezidiiel renal doku.’ Bu se-
kiz kritere, MLKN’nin kismen farklilagmis kistik
Wilm’s tiimoériinden ayirimini yapabilmek i¢in da-
ha sonradan iki kriter daha eklenmigtir. Bu kriter-
ler: (i) Kistteki doku tamamen farklilagmig olmali
(ii) embriyonel eleman icermemeli.’® Her ne ka-
dar MLKN tek tarafli ve ailesel gecis gostermeyen
benign karakterde kitlesel bir lezyon olarak kabul
edilse de Ashley ve ark. biiyiik kardeste tek tarafls,
kiiciik kardeste ise iki tarafli olan bir MLKN olgu-
su bildirmislerdir. Sonug olarak da bu lezyonun ai-
lesel ve iki tarafli olabilecegini rapor etmislerdir.?

MLKN, malign renal neoplazilerden ayirt edi-
lemeyen radyolojik 6zellik gosterir ve genellikle

19



Muzaffer Oguz KELES ve ark.

Bosniak Tip 3 lezyon kategorisindedir."! Bu neden-
le de ¢ogu olguya nefrektomi yapilmaktadir. Diiz
grafide barsak anslarinin yer degisiminin eslik etti-
gi yumusak doku golgesi goriiliir. Kalsifikasyonlar
yaygin degildir fakat yasli hastalarda periferik loka-
lizasyonda ve egrisel olarak goriilebilir. MLKN’da
intravendz pyelografide (IVP) bobrek fonksiyonla-
r1 normaldir. Ultrason lokiillerin boyutu ve stroma-
nin miktar1 hakkinda bilgi veren mitkemmel bir
goriintiileme yontemidir. Kistler yeterince biiyiik
ise ultrason bag dokusu tarafindan ayrilmig serbest
siv1 dolu lokiilleri gosterecektir ve bu goriintii de
MLKN hakkinda bilgi vericidir. Lokiiller kii¢iik ol-
dugunda ise sonogramda bu kitlesel lezyon nonspe-
sifik,
degerlendirilebilecektir. Renkli Doppler ultrason,

kompleks intrarenal kitle olarak
bu lezyonun damarlanmasini degerlendirmede gi-
risimsel olmayan bir yontemdir. Ultrasonda oldugu
gibi bilgisayarli tomografi (BT) bulgular: da kist bo-
yutunu ve stromal doku miktar1 iligkisini gosterir.
Cogu olguda biiyiik, multilokiile kitlesel lezyon ola-
rak rapor edilir. MLKN, anjiyografik incelemede ge-
nelde hipovaskiilerdir ancak bazen hipervaskiiler ya
da avaskiiler de olabilir. Anjiografik inceleme ay1ri-
c1 tani icin spesifik degildir, cerrahi planlamada vas-
kiiler anatomiyi goriintillemede degerlidir.

Ayiricr tam1 multikistik displastik bobrek,
KPDN, malign nekrotik ve hemorajik kitleler
(BHK), Wilm’s tiimorii ve kistik mezoblastik nefro-
may1 icermelidir. Multikistik displastik bobrek de-
gisik boyutlarda, birbirleri ile baglantili olmayan
kistlerle karakterizedir ve genelde yenidogan do-
neminde ya da antenatal déonemde goriliir. IVP’de
ise bobrek fonksiyone degildir. KPDN ile MLKN
ayirimi goriintiilleme yontemleri ile yapilamaz. Bu
iki lezyonun ayirimu histolojik olarak miimkiindiir.
KPDN, nefroblastomat6z elemanlar icerir. Wilm’s
timorii ¢ocukluk ¢aginin en sik goriilen renal ne-
oplazisidir ve IVP’de pelvikaliksiyel sistemin dis-
torsiyonu goriilir. BT ya da ultrasonda %10’dan
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daha az olguda kistik nekrozis goriilebilir. Cesitli
kalsifikasyon paternleri de goriilebilir. BHK ¢ocuk-
luk ¢aginda nadir goriiliir ve bu yas gurubunda ta-
n1 agamasinda 6nemli bir sorun olusturmaz. Bu
timorlerde hemoraji ve nekrotik dejenerasyon
olustugu zaman MLKN’y1 taklit edebilirler. Mezob-
lastik nefroma genelde hayatin ilk 3 ayinda ortaya
¢ikar. Ultrasonda hemoraji ve nekrozun neden ol-
dugu santral hipoekoik alanlar ile karakterize bii-
yiik, solid, ekojenik kitle olarak goriiliir. Etrafi
kapstille ¢evrili degildir ve perinefrik dokuya uza-
nan renal kapsiilii penetre edebilir. BT’de heterojen
kitlesel bir lezyon olarak goriiliir.®

MLKN’nin klinik, radyolojik ve histolojik
ozellikleri iyi tanimlanmis olmasina ragmen immu-
nohistokimyasal 6zellikleri iyi tanimlanmamaistir.
Mukhopadhyay ve ark. yaptigi calisma sonunda
immiinohistokimyanin MLKN, KPDN ve multikis-
tik BHK’nin birbirinden ayiriminda herhangi bir
rolii olmadig: kanisina varmiglardir. Multikistik
BHK i¢in immiinohistokimyasal belirleyici olan si-
tokeratin, vimentin, epitelyal membran antijeni ve
CD10 aym1 zamanda MLKN’y1 da boyayabilirler.'

Her ne kadar yeni goriintiileme teknikleri ge-
lismis olsa da MLKN ile bobregin diger malign ne-
oplazilerini ayirmada cerrahi girisim ve histolojik
inceleme en etkin yontemdir. Bu gibi tiimoérlerin
duvarlarinda karsinomat6z dejenerasyon gelisebi-
lecegi icin secilecek tedavi yontemi cerrahi olmali-
dir. Literatiirde parsiyel nefrektomiden radikal
nefrektomiye uzanan cerrahi girisimler bildiril-
mistir. Ameliyat 6ncesi klinik degerlendirmede
ayiricl tani yapilamayan hastalarda operasyon sira-
sindaki degerlendirme olduk¢a 6nemlidir. Birgok
hastaya radikal nefrektomi yapildig: distintildi-
glnde stipheli alanlardan gonderilecek frozen pato-
loji  konsiiltasyonlariyla  hastalar  gereksiz
nefrektomilerden korunacaktir. Bizim olgumuz da
parsiyel nefrektomi ile bagarili bir sekilde tedavi

edilmistir.
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