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Olgu / Case

Lenf nodu tutulumu olan primer renal néroendokrin tiimér: Olgu sunumu ve literatiir 6zeti

Primary renal neuroendocrine tumor with lymph node involvement: A case report and review of the literature
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Ozet

Noroendokrin (NET);
gastrointestinal sistem, akciger, testis, bobrek,
pankreas  gibi
hiicrelerden kaynaklanmaktadir. Primer renal

timor

organlarda néroendokrin
NET’ler olduk¢a nadir gézlenen, ¢ogunlukla
benign seyirli olmakla birlikte agresif seyirli
de olabilen tiimorlerdir. En etkili tedavi
yontemi parsiyel veya radikal nefrektomidir.
Bu c¢aligmada, lenf nodu tutulumu olan
primer renal NET olgusu literatiir esliginde

Abstract
Neuroendocrine (NET) are

originated as neuroendocrine cells in organs

tumors

such as gastrointestinal tract, lung, testes,
kidney, pancreas. Primary renal NET are
extremely rare. Although primary renal NET
are mostly benign tumors, sometimes that may
be aggressive. The most effective treatment
is the partial or radical nephrectomy. In this
study, a case of primary renal NET with lymph
node involvement is presented with the review
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Giris

Bobrek timorleri, tim diinyada onuncu, avrupada
dokuzuncu sirada en sik goériillen malignitedir (1).
Bobrek tiimorleri iginde %80-90 oraninda renal hiicreli
kanser goriilmektedir. 2004 de yapilan son smiflamada
tariflenen noroendokrin tiimorler (NET); %1 den daha
az olarak nadir gozlenmektedir (1). NET; viicudun
herhangi bir yerinde néroendokrin sistemden koken
alan tiimérlerdir. NET, gastrointestinal sistem, akciger,
testis, bobrek, pankreas gibi organlarda noroendokrin
hiicrelerden kaynaklanan heterojen tiimoérlerdendir ve
lokasyonlari, salgiladiklar1hormonlar nedeniyle ¢ok farkl
klinik durumlar ortaya ¢ikaran, gogunlukla benign seyirli
olmakla birlikte agresif seyirli de olabilecek tiimoérlerdir.
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of the current literature.
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Nadir goriilen bobrek timorlerinden oldugu icin NET,
literatiirde daha ¢ok vaka sunumlar: seklinde karsimiza
¢ikmaktadir. Bu ¢alismamizda lenf nodu tutulumu olan
NET olgusunu literatiir esliginde sunmay1 amagladik.

Olgu

Kirk dokuz yasindaki erkek hasta atipik gogiis
agrilart nedeni ile gogiis hastaliklar1 polikliniginde
degerlendirilmis, yapilan radyolojik goriintiilemede sol
bobrekte kitle saptanmig ve klinigimize yonlendirilmistir.
Tarafimizca yapilan degerlendirmelerde; anamnez ve
ozge¢misinde anlaml bir 6zellik bulunmayan hastanin
fizik muayenesi normal, tam kan sayimi ve rutin
normal Kontrastl

biyokimya testleri saptanmustir.

bilgisayarli tomografide (BT); sol bobrek orta kesim
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posteriordan baglayarak alt polii tiimiiyle dolduran,
egzofitik ve kontrast madde tutulumu olan 8x6 cmllik
kitle, sol paraaortik alanda renal pedikil inferior
komsulugunda biiytigiinin kisa akst 33 mm birkag
adet lenfadenopati saptanmistir (Resim 1). Toraks BT
incelemesinde metastatik bulgu gozlenmemistir. Renal
ven ve vena kava inferiora yonelik yapilan renkli doppler
ultrasonografik incelemesi normal olan hastaya renal
hiicreli kanser 6n tanisi ile sol radikal nefrektomi ve
sol renal renal arter iist seviyesinden baslanarak iliak
bifurkasyosuna kadar lenf nodu diseksiyonu yapilmigtir.

Histopatolojik Bulgular

Patolojik degerlendirme sonucunda, en biyiigii
4 cm olan metastatik 5 adet sol paraaortik lenf
nodu ve perinefritik yag dokuya invaze, 7,2x6,5x5,5
NET (PT3aN2MO0)
Histopatolojik incelemede ise, kesitlerde yer yer adalar

cm  boyutunda saptanmustir.
olusturan, belirgin hiicresel atipi, mitoz gostermeyen
tiimoral lezyon izlenmistir. Tumor dokusuna uygulanan
immunbhistokimyasal Sitokeratin7, Sitokeratin20, Yitksek
Molekiil Agirlikli Keratin, Racemase, CD10, Vimentin,
Aktin, CD34, TTF-1, CD99, Bcl-2 ve histokimyasal PAS,
d-PAS ile boyanma olmamis, panSitokeratin, CD15,
noron spesifik enolaz (NSE), CD56, Sinaptofizin ve
Kromogranin ile pozitif boyanma izlenmistir (Resim
2). EMA ve CD117 fokal pozitif, Uroplakin ve BerEp4
nonspesifik olarak degerlendirilmistir. Ki-67 indexi %5
civarinda rapor edilmistir.

Tartigma

Bobregin  primer noroendokrin timért  ilk
kez Resnick ve arkadagslari tarafindan 1966 yilinda
tanimlanmustir (3). Orijin aldigi hiicreler tam olarak
acikliga kavusmamistir. Ancak embriyogenez sirasinda
krest

primitif tutipotansiyel kok hiicrelerin ndroendokrin

metanefrozdaki  noral hiicrelerinden  veya
farklilasmas: esnasinda Ozellikle atnali bobrek veya
polikistik bobrek gibi renal anomalili hastalarda NET
olusumunda sorumlu oldugu disiiniilmektedir (4).
Noroendokrin hiicre, nérotansmiter, noéromodiilator
ve noropeptid hormonlari, akson ve sinaps yoklugunda
eksternal uyarilara karsi eksositoz yaparak sekretuar
graniilleri salgilayan hiicrelere denir. Viicutta bilinen 35
tane noroendokrin hiicre ¢esidi bulunur. Néroendokrin

hiicreler mesane, uretra ve renal pelviste gosterilmesine

Resim 1 . Kontrastl bilgisayarli tomografi, A: Ok isareti perihiler lenf
nodunu gostermektedir. B: Perihiler lenf nodu ve bébrek tiimoriiniin

gorintisii.

B

ragmen normal renal parankimde bulunmamistir(5).
Renal NET gelisimi ile ilgili hipotezler 6ne siirtilmiistiir
(6,9).

Renal NET’ler genellikle RCC’ye goére daha erken
yasta (yaklastk 50) tanisi konulmaktadir. Erkek ve
kadinda esit oranda goriilen renal NET en sik papiller tip
1 RCC ile karigmakta ve tanist yanls konulabilmektedir.
Bunun disinda mezonefrik timor, Wilms tiimori, veya
andiferansiye karsinom ile ayirict tanist yapilmalidir
(10,11).

Primer renal NET’nin daha ¢ok konjenital veya
kazanilmis bobrek anamolisi olan olgularda goriildigi
ifade edilmektedir (12,13). Hastamizda bobrek anamolisi
NET lere
paraneoplastik semptomlar da olabilmesinde ragmen
Renal
NET vakalar1 tiimore bagli semptomlar veya yan agrist

gozlenmemistir. bagli olarak hastalarda

olgumuzda bu bulgular gozlemlenmemistir.
ile karsimiza c¢ikabilecegi gibi olgumuzda oldugu gibi

insidental olarak da goriilebilmektedir.
NET’lerin siniflandirilmasinda esas olan anatomik
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Resim 2. Histopatolojik goriintiiler, A: Hemotoksilen eozin x40, B: Sinaptofizin x10,
C: Kromogranin x10, D: CD 56 x20, E: NSE x10

yer veya kaynaklandig1 organ esas alinmaktadir (14).
Akcigerdeki veya gastrointestinal sistemdeki NET farkl
alt tiplere ayrilabilmektedir (14). Erkek genital sistemi
ve iiriner sistemde ise karsinoid tiimor ve néroendokrin
karsinoma olarak iki alt tipe ayrilmaktadir(14).
Olgumuzda bu ayrim net yapilamamigstir. Diinya saglik
orguti NET leri iyi, orta ve kot diferansiye olarak 3
katagoriye ayirmistir(15). Mitoz Orani (>10; kotii, <2;
iyi), Ki- 67 indeks (>%10; kotii, <%2; iyi) ve Nekroz
durumuna gore siniflandirilmaktadir (9,16). Olgumuz bu
veriler dikkate alindiginda orta diferansiye tiimor olarak
tanimlanmugtir.

Bobrek hiicreli karsinom ile karsilagtirildiginda

renal NET tani aninda yitksek evreye sahip olsa da
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hastalik seyri daha az agresiftir. Primer renal NETte
lenf nodu metastazi %18 civarinda rapor edilmistir (17).
Olgumuzda makroskopik paraaortik lenfadenopatilerin
olmast nedeniyle yapilan diseksiyon sonrasi lenf
nodu metastazi saptanmustir. Lenf nod metastazi kotu
prognostik faktor olmasina ragmen diisiik mitotik aktivite
ve lenf nodu diseksiyonunun bu hasta grubunda kiiratif
etkiye sahip olmasi nedeniyle adjuvan tedaviye ihtiyag
duyulmamustir. Postoperatif 6 aylik takipte hastamizda
niiks saptanmamustir.

Noroendokrin  tiimér  vakalarinin  birgogunda
imminhistokimyasal olarak sinaptofizin, kromogranin,
CD56 ve NSE pozitif olarak boyanmaktadir (4). Renal
karsinoid olgularinin hemen hemen hepsinde pozitif
olan CD99, NET vakalarinda nadiren boyanmaktadir
(18).
Sitokeratin 7 ile negatif boyanmasi en sik karistig

Olgumuzda da CD99 negatif bulunmustur.

papiller tip 1 RCCden ayirmada yardimcidir. Yine
sitokeratin 7, sitokeratin 20, TTF 1 ve LCA negatif olmast
gastrointestinal/akciger metastazini veya lenfomay1
dislamada kolaylik saglamaktadir. Molekiiler analizde
bazi renal NET olgularinda, berrak hiicreli RCCdeki
gibi 3. kromozom uzun kolundaki degisikliklerin (LOH
3p12-3p21) varlig, benzer muhtemel genetik patogeneze
sahip olduklarini diistindiirmektedir (4).

Noroendokrin tiimérlerin  ¢ogu gastrointestinal
sistemde gozlenmekte oldugu i¢in karaciger metastazi
sik gozlenmektedir. Bobrek kaynakli NET’ler de lokal,
lenf yolu veya uzak metastaz yapabilmektedir. Halen en
etkili tedavi cerrahidir (14). Niiks olabilecegi i¢in takip
gereklidir ancak bunun nasil yapilacagina dair ideal bir
protokol yoktur. Yiiksek mitoz orani agresif davranis
veya metastaz i¢in bir indikator olmakla birlikte baska

prognostik faktorlere ihtiyag vardur.
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