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23.
BÖLÜM

BÖBREKTE NÖROENDOKRİN 
TÜMÖRLER

TANIM

Nöroendokrin tümörler (NET) nöroendokrin diferansiasyon gösteren na-
dir neoplazilerdir (1). NET vücudun herhangi bir bölgesinde ortaya çıkabilir 
ancak olguların %90’dan fazlası gastrointestinal sistem ve solunum siteminden 
kaynaklanır (2). Genitoüriner sistemde NET çok az sayıda izlenirken primer 
böbrek NET’leri daha da nadirdir (3). Primer böbrek karsinoidleri ilk kez 1966 
yılında Resnick ve arkadaşları tarafından bildirilmiş olup günümüzde 100’den 
daha az raporlanmış vaka mevcuttur (4). Böbrek NET’lerinin patogenezi tar-
tışmalıdır (5). Eski çalışmalar tüm NET’lerin nöral krest kaynaklı olduğunu 
öne sürse de daha güncel çalışmalar birkaç tanesinin nöroektodermden emb-
riyolojik köken aldığını ortaya koymuştur (1). Özellikle karsinoid tümörlerin 
at nalı böbrek (%17,8), teratom (%14,3) ve polikistik böbrek hastalıkları (%1,8) 
ile birliktelikleri bildirilmiştir (6). NET’ler nöroendokrin hücre içeren herhan-
gi bir doku ya da organdan gelişebilir. Bir organda tek başına gelişebileceği gibi, 
adenokarsinom ya da skuamöz hücreli karsinom gibi endokrin komponent 
içermeyen tümörlerle de birlikte görülebilir (1).

Primer böbrek NET’leri böbrek parankiminde ortaya çıkan ve morfolojik 
ve immunohistokimyasal boyanma paterni açısından nöroendokrin diferan-
siasyon gösteren tümörlerdir (7). Böbrek NET’leri Dünya Sağlık Örgütü’nün 
2016’daki sınıflamasına göre iyi diferansiye NET (karsinoid ve atipik karsinoid 
tümörler) ve yüksek dereceli nöroendokrin karsinom (NEK) ları (büyük hücre-
li NEK ve küçük hücreli NEK) ve paraganliomaları kapsamaktadır (8).
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ise yüksek dereceli NEK’lerden histolojik ve klinik davranışları ile ayrılır ancak 
tümör agresifliği, lenf nodu ve uzak metastazları gibi prognostik parametrelerle 
ilgili bilinenler çok azdır (2).

İyi diferansiye NET hastalarında sıklıkla nefrektomi sırasında bölgesel lenf 
nodu metastazı tespit edilir (9). Genellikle uzamış klinik seyirli hastalarda (has-
taların yaklaşık üçte birinde) bu durum akciğer, karaciğer ve kemik metastaz-
ları ile ilerleyebilir (12). 2017 yılında büyük hücreli NEK’in kardiyak metastaz 
yaptığı bir olgu da bildirilmiştir (20).

Sağ kalımın en güçlü belirleyicisi evredir. Histolojik parametrelerin prog-
nostik değeri bilinmemektedir. Bazı çalışmalar artmış mitotik aktivite ve sito-
lojik atipinin kötü prognozla ilişkili olduğunu göstermektedir. Yüksek dereceli 
tümörler (küçük hücreli ve büyük hücreli NEK) agresiftir ve çoğu hasta metas-
tazlardan dolayı hayatını kaybeder.

Yüksek dereceli tümörlerde en yaygın tedavi yaklaşımı nefrektomi ile birlik-
te platin bazlı kemoterapidir.

Böbrekteki paragangliomaların prognozu belirlemek ve prediktif faktörle-
rini tanımlamak için sayıları çok azdır. Çoğu raporlanmış vaka benigndir ama 
bir tane de malign vaka bildirilmiştir. Diğer bölgelerde yerleşimli paragangli-
omalarda olduğu gibi agresif tümör davranışını tanımlayıcı olarak işaret eden 
histolojik özellikleri yoktur (9).
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