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Bölüm 11

BÖBREĞİN BENİGN TÜMÖRLERİ

İrfan ÖCAL1

Dünya sağlık örgütünün 2022’de yayınladığı son üriner sistem ve erkek genital 
sistem tümörleri sınıflamasına göre böbreğin benign tümörleri;
•	 Renal hücreli tümörler grubunda;

•	 Renal papiller adenom
•	 Renal onkositom

•	 Erişkin renal mezenkimal tümörler grubunda;
•	 Klasik anjiyomyolipom/böbreğin PEComa’sı
•	 Jukstaglomerüler hücreli tümör
•	 Renomedüller interstisyel hücreli tümör

•	 Çocuk renal mezenkimal tümörler grubunda;
•	 İnfantın ossifiyan renal tümörü

•	 Metanefrik tümörler grubunda;
•	 Metanefrik adenom
•	 Metanefrik adenofibrom
•	 Metanefrik stromal tümör

•	 Mikst epitelyal ve stromal tümörler grubunda;
•	 Pediatrik kistik nefroma

şeklinde belirtilmiştir(1).
Bu bölümde böbreğin daha çok erişkin yaşta görülen benign tümörlerinden 

sık görülenler ele alınmıştır.

Anjiyomyolipom
Anjiyomyolipom(AML) perivasküler epiteloid hücrelerden(PEC) gelişir. AML 
benign davranışlı olmakla beraber böbreğin en sık mezenkimal tümörüdür. 
Anjiyomyolipomlar PEC ilişkili tümör grubundaki diğer tümörlerle ilişkilidir. 
Bu grupta lenfanjiyoleiyomyomatozis, akciğerin berrak hücreli “şeker” tümörü, 
PEComalar, kardiyak rabdomyomlar vb. sayılabilir(2,3,4,5,6,7). Anjiyomyolipom 
bazı sendromlarla birlikte görülebilir. Hastalarının %20’sinde tüberoskleroz 
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mevcut iken yine tüberoskleroz hastalarının yaklaşık %80’inde anjiyomyolipom 
gözlenir. AML sporadik vakalarda 4-6. dekatta, tek taraflı, soliter ve daha büyük 
olma eğiliminde iken Tüberoskleroz hastalarında ise daha genç yaşta(3-4. 
dekatta), bilateral, küçük ve multifokal olma eğilimindedir(2,3,5). Tümörogenezde 
Hamartin ve Tuberin gen mutasyonu sonucu Mammalian Target of Rapamycin 
(mTOR) yolunda negatif regulasyonda bozulma, akabinde aktivasyon ile 
proliferasyon sürecinin başlaması önemli rol oynadığı düşünülmektedir(2,4).

Klinik olarak bu tümörler çoğunlukla asemptomatiktir ve başka nedenlerle 
yapılan radyolojik incelemelerde insidental olarak saptanır. Semptomatik 
vakalarda yan ağrısı, palpabl kitle ve hematüri izlenir(2,3,4,5). Tümör boyutu 
büyüdükçe hemoraji gibi bazen ölümcül olabilecek komplikasyon riski 
artmaktadır(3,5,6). Özellikle 4 cm’den büyük tümörlerde komplikasyon daha sık 
görüldüğünden, bazı otörler 4 cm’i semptomatik olma ve komplikasyon üretme 
konusunda eşik değer olarak kabul etmekte ve 4 cm’den büyük tümörlerin tedavi 
edilmesini önermektedir(4,5).

Radyolojik olarak bilgisayarlı tomografide tümör içerisinde yağ dokusu 
izlenmesi spesifiktir. Yağ dokusu az olan tümörlerde radyolojik tanı zor olabilir. 
Böyle vakalarda yağ dokuyu daha iyi gösteren manyetik rezonans daha doğru 
bir tercih olacaktır. Radyolojik yöntemlerdense kesin tanı doku biyopsisi ile 
konur. Ancak hemoraji ve rüptür riski nedeniyle doku biyopsisi nadiren tercih 
edilmektedir(3,5,6).

AML’lar makroskobik olarak kapsülsüz ancak iyi sınırlı tümörlerdir. Yirmi beş 
cm’e kadar boyutları ulaşabilse de ortalama 6 cm çapta tanı alır. Trifazik özellikte 
olan AML’un kesit yüzü tümörün içerdiği yağ, kas ve damar dokusu oranına göre 
değişkenlik gösterir(2). Mikroskobik olarak tümörün trifazik komponentini 
1-matür yağ dokusu, 2-düz kas komponenti, 3-kalın duvarlı damarlar oluşturur. 
Düz kas komponenti sıklıkla damar duvarından kaynaklanarak dağılan bol 
eozinofilik granüler sitoplazmaya sahip iğsi hücre fasikülleri veya epiteloid 
hücre tabakaları şeklinde izlenirken kalın duvarlı damarlar değişken boyutlarda 
eksantrik lümenli ve hyalinize duvarlıdır(Resim1, Resim2)(2,6).
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Resim1: Amjiyomyolipomda kalın duvarlı damarlardan köken alan düz kas fasikülleri ve matür 
yağ dokusu Hematoksilen&Eozin X4

Resim2: Anjiyomyolipomda kalın duvarlı damar, matür yağ dokusu, epiteloid hücre tabakaları 
şeklinde düz kas adaları Hematoksilen&Eozin X10

Böbrekteki PEComalar klasik AML, mikroskobik AML, kistik içeriğe 
sahip epitelyal kistli AML(AMLEC), onkositom benzeri AML, renal sinüsün 
lenfanjiyomyomatozisi, ve epiteloid AML şeklinde ortaya çıkabilir(2,6). AML’lar 
renal sinüsteki büyük boyutlu damarlara, renal vene veya inferior vena kavaya 
invazyonla gelebilir(2,6).

İmmünhistokimyasal olarak AML’lar HMB-45, Melan-A(MART-1) gibi 
melanositik belirteçlerle ve MİTF, tirozinaz, katepsin k, düz kas aktin ve damar 
belirteçleri ile pozitiftir. Sitokeratin ve EMA gibi epitelyal belirteçler negatiftir. 
AMLEC’in östrojen, progesteron, CD10 ve epitelyal belirteçlerle boyanabilmesi 
tanıda yardımcıdır(2,3). Liposarkom, leiyomyom, leiyomyosarkom gibi diğer 
tümörlerle ayırımda özellikle immünhistokimyasal melanositik belirteçlerin 
pozitifliği, intratümöral yağ ve dismorfik damar dokusu son derece faydalıdır. 
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Aynı şekilde bazı çalışmalar katepsin k’nın rölatif olarak spesifik bir belirteç 
olduğunu iddia etmiştir(2).

AML’lar çoğu zaman asemptomatik ve küçük boyutludur. Bu yüzden 
tedavi gerektirmezler. Epiteloid AML ve diğer atipi bulguları varlığında agresif 
klinik izlenebilir(2,6). Tedavi modalitesinde tümörün boyutuna, semptomatik 
oluşuna, hastanın tedaviye uyum göstermesine göre, cerrahi(parsiyel ya da total 
nefrektomi), embolizasyon ve mTOR inhibitörleri tecih edilir. Özellikle büyük 
tümörleri küçültmede mTOR inhibitörlerinin etkili olduğu bildirilmiştir(3,5)

Renal papiller adenom
Renal papiller adenomlar böbrek tüp epiteli kökenli benign tümörler olarak 
sınıflanırlar. Renal papiller adenomlarda tümör boyutu 15 mm’den küçük 
olması şartı aranır. Kapsülsüz olan bu tümörler genelde böbrek korteksi altında 
yerleşirler(8, 9). Boyutlarından dolayı klinik vermeyen papiller adenomlar 
insidental olarak saptanırlar. Yapılan bazı otopsi çalışmalarında örnek alınan 
vakalarda ortalama %19 oranında papiller adenom saptanırken bu oranın 
yaşla beraber arttığı ve erkek cinsiyette daha sık olduğu belirtilmiştir. Bununla 
beraber makroskobik olarak dikkat çekici olmayan bu tümörlerin insidansının 
rutin nefrektomi materyallerinde yapılabilecek çokça örnekleme ile artabileceği 
düşünülmektedir(9,10,11).

Etiyolojide kazanılmış kistik hastalık, hemodiyaliz, yaşlılık, renal vasküler 
hastalıklar, son dönem glomerüler hastalıklar ve sigara sayılabilir(10, 
11). Patogenezde KMT2C mutasyonunun önemli bir rolü olabileceği 
düşünülmektedir(11).

Papiller adenomlar makroskobik olarak böbrek kapsülü altında 15 mm’den 
küçük düzgün sınırlı kapsülsüz tümör ya da tümörler şeklindedir(11). 
Histopatolojik olarak çoğu adenom nükleer derecesi düşük, oval nükleuslu, dar 
bazofilik sitoplazmalı, mitozun son derece nadir izlendiği, küboidal epitel ile 
döşeli, papiller, tubuler ya da tubulo-papiller yapılar oluşturmuş, hücrelerden 
oluşur. Renal papiller adenomların çoğu tip 1 papiller tipte renal hücreli 
karsinomun(RCC) özelliklerine benzer(Resim 3). Ancak tip 2 papiller tipte renal 
hücreli karsinomun özelliklerini taşıyan daha eozinofilik renal adenomlar da 
vardır(9,11).

İmmünhistokimyasal olarak sitokeratin7, CD10 VE AMACR pozitif 
boyanırlar(11).
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Resim 3: Renal adenomda sakin görünümlü, dar bazofilik sitoplazmalı küboidal epitel ile döşeli 
papiller yapılar Hematoksilen&Eozin X20

Papiller adenomlardaki 15 mm sınırı yapılan çalışmalardaki 15mm ve daha 
küçük lezyonların metastaz yapmamasına dayanır. Bazı çalışmalar 20 mm 
altındakilerin metastaz yapmadığını belirtmiş olsada lokal bazı çalışmalarda 20 
mm küçük tümörlerde metastaz saptandığı bildirilmiştir. Dünya sağlık örgütünün 
sınıflamasına göre renal papiller adenomlar ile papiller tipte ranal hücreli 
karsinomlar arasındaki tek fark biraz göreceli olsa da boyuttur(9,10,11,12).

Bazı çalışmalarda multipil renal papiller adenomlar, papiller tipte renal 
hücreli karsinom ile ilişkili bulunmuştur(9). Bu nedenle papiller adenomlar 
benign olsalar da papiller tipte renal hücreli karsinomların öncüsü oldukları 
unutulmamalıdır(10,11,13).

Renal okositom
Renal onkositom belirli karakteristik özellikleri olan nadir benign bir tümördür. 
Solid böbrek tümörlerinin %2-7’sini oluşturan bu tümörün insidansı 4 cm’den küçük 
tümörler ele alındığında %18-50 aralığına kadar yükselmektedir(14,15,16,17,18). 
Renal onkositomlar çoğunlukla asemptomatik olduklarından genelde başka bir 
sebep ile yapılan renal görüntülemede insidental olarak saptanırlar. Semptomatik 
hastalarda yan ağrısı, karın ağrısı, hematüri nadiren de renal kitle izlenir(14,17).

Renal onkositom benign bir tümör olduğundan tanıda biyopsi gibi invaziv 
yöntemlerdense radyolojik yöntemler daha pratik görünmektedir. Ancak renal 
onkositomun, renal karsinomlardan radyolojik olarak ayırımı güvenilir değildir. 
Radyolojik olarak onkositom vakalarının üçte birinde izlenen santral skar 
yardımcı bir bulgu olsa da malesef yavaş büyüyen renal hücreli karsinomlarda 
da izlenebilir. Radyolojik ayırımın güç olduğu hastalarda nefrektomi öncesi renal 
biyopsi ile tanıya gitmek bir seçenek olabilir. Ancak renal biyopside onkositom 
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çıkması kromofob tipte renal hücreli karsinom ile onkositom arası hibrit 
tümörlerin varlığı nedeni ile maligniteyi dışlamaz(14,15,17).

Renal onkositomda makroskobik görünüm son derece önemlidir. Tümör 
korteks yerleşimli, iyi sınırlı, solid, kapsülsüz, klasik renal hücreli karsinomdan 
farklı olarak rengi normal böbrek dokusunun rengine benzer gri-kehribar-
kahve renktedir. Bazen multipil odaklı izlenebilen onkositomlar, büyük boyutlu 
olduklarında perirenal yağ dokuya, büyük venlere ya da renal sinüse uzanım 
gösterebilirler. Kanama izlenebilse de nekroz nadirdir. Santral yıldızsı skarın 
spesifik olmadığı ve her onkositomda görülemeyeceği unutulmamalıdır(Resim4). 
Kaldı ki bu skar kromofob RCC ya da yavaş büyüme gösteren diğer renal 
neoplazilerde de görülebilir(14,16,17).

Resim 4: Renal onkositomda santral skar alanı ile onkositik hücre alanı geçişi Hematoksilen&E-
ozin X10

Onkositomların kromofob RCC gibi interkale hücrelerden geliştiği 
düşünülmektedir. Mikroskobik olarak tümör mitokondriden zengin, eozinofilik 
granüler sitoplazmaya sahip onkositlerden oluşur. Bunun nedeni nükleer 
ya da mitokondrial proteinleri kodlayan genlerdeki mutasyonlar olduğu 
düşünülmektedir. Tümörün görünümü değişken olabilse de genel olarak tek 
tip poligonal, alveoler ya da tubuler adalar oluşturan eozinofilik hücrelerden 
oluşur. Nükleuslar küçük yuvarlak ve santrale lokalizedir(Resim5). Bazı 
vakalarda iri çekirdekli, düzensiz nükleer kontürlü ve lekeli kromatinli tümör 
hücrelerinin yamasal izlendiği dejeneratif atipi izlenebilir. Mitoz son derece 
nadirdir(14,15,16,17).
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Resim 5: Renal onkositomda, mitokondriden zengin eozinofilik granüler sitoplazmaya sahip 
onkositler Hematoksilen&Eozin X40

İmmünhistokimyasal olarak CD117, e-cadherin, S100A pozitif, vimentin 
negatif ve sitokeratin7 fokal mininmal pozitiftir. Sitokeratin 7’nin diffüz 
pozitifliği, perinükleer halo ve kuru üzüm çekirdeği nükleuslar kromofob RCC’yi 
düşündürür.

Günümüzde görünümü onkositom ile benzer olan ancak CD117 negatif, 
sitokeratin7 pozitif ve benign olan “düşük dereceli onkositik tümör” ve CD117 
pozitif, sitokeratin7 %50 pozitif olan, onkositoma benzeyen, uniform ve büyük 
hücrelerden oluşan “yüksek dereceli onkositik tümörler” tanımlanmıştır. Yine 
bazı otörler bu tümörlerde “hibrid onkositom-kromofob tümör” terimini tercih 
edebilmektedir(14,16).

Renal onkositomun standart tedavisi cerrahi ekstirpasyondur. Ancak 
nefrektomi sonrası meydana gelebilecek kanama, idrar kaçırma, üretral sitrüktür, 
gibi olası komplikasyonlar nedeni ile renal onkositomların benign davranışı 
da düşünldüğünde, küçük tümörlerde cerrahi tedaviden uzak durmak, büyük 
tümörlerde de parsiyel nefrektomi uygulamak daha doğru görünmektedir(14,15).

Metanefrik adenom
Metanefrik adenom renal medullanın embriyonik primitif metanefrik 
hücrelerinden gelişen nadir benign bir tümördür. Metanefrik adenom erişkin renal 
epitelyal tümörlerin %2’sini oluşturur(19,20,21). Bazı otörler immünhistokimyasal 
benzerliklerinden dolayı Wilms tümörün matürleşmesi ile ortaya çıktığını ya 
da Wilms tümörünün iyi huylu formu olduğunu düşünmektedirler(19,21). 
Çocuklarda nadiren ortaya çıkan metanefrik adenomlar esas olarak 50-70 yaş 
arası ve kadınlarda iki kat sıktırlar(19,21,22). Hastalardaki klinik bulguların yarısı 
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nonspesifik olmakla beraber, en yaygın semptomlar polisitemi, karın veya yan 
ağrısı, palpabl abdominal kitle veya hematüri şeklindedir(21,22).

Makroskobik olarak tümör iyi sınırlı, 3 ila 6 cm arası boyutta ve kapsülsüzdür. 
Kesit yüzü sarı renkte, dejeneratif olarak kanamalı kistik alanlar, fokal nekroz 
alanları ve solid alanlar içerebilen kitle şeklindedir(19). Mikroskobik olarak 
ödematöz ya da hyalinize stroma içeren, atipi ya da mitozun izlenmediği, papiller 
ya da asiner patern oluşturan, küçük monomorfik, yuvarlak-ovoid epitelyal 
hücrelerden oluşur. Bazen Psammom cisimcikleri izlenebilir(19).

Çocukluk çağının en sık epitelyal tümörü olan metanefrik adenomlar 
histopatolojik olarak çocuk yaşta epitelyal baskın Wilms tümörü ile, erişkin yaşta 
ise renal papiller karsinom ile karışırlar(19,20).

İmmünhistokimyasal olarak tümör hücreleri WT1 ve vimentin pozitif, 
AMACR, sitokeratin7, EMA, CD10, CD57 ve RCC negatiftir(19,20,22). Moleküler 
olarak metanefrik adenomlarda BRAF mutasyonu izlenir(19,21).

Ayırıcı tanıda Wilms tümörünün genelde trifazik oluşu ve rozet formasyonları 
içermesi, papiller tipte renal hücreli karsinomun sitokeratin7 pozitif oluşu ve 
BRAF mutasyonu içermemesi yardımcıdır. Ancak yine de tedavi ve sonrasında 
hasta takibi bu tümörlerle ayırıcı tanıda son derece önemlidir(20,21). Metanefrik 
adenomların klinik, radyolojik ve histopatolojik özellikleri çok spesifik 
olmadığından bu vakalar yanlışlıkla malignite tanısı alabilir. Bu nedenle genelde 
cerrahi eksizyon tercih edilir(21). Tedavide ayrıca kriyoablasyon ve radyofrekans 
yöntemleri de kullanılmaktadır(19).
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