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2.1.2  MULTILOKÜLER KISTIK VE DÜŞÜK MALIGNITE POTANSIYELLI 
BÖBREK NEOPLAZISI

Berrak GÜMÜŞKAYA 1

2.1.2.1. Tanım
	▶ Saf multikistik yapıya sahip, düşük dereceli berrak hücrelerden meydana gelen indo-

lan neoplazidir.
	▶ Yaygın kistik, multiloküler, ekspansil solid büyüme göstermeyen bir renal tümördür. 
	▶ Kistler düşük dereceli nükleuslar (WHO/ISUP derece 1 veya 2) içeren berrak hücre-

lerle döşelidir. 
	▶ Sıkı kurallarla tanısı konan (saf) vakalarda progresyon veya metastaz saptanmaz. Bu 

nedenle regresif kistik dejenerasyon veya yaygın kistik yapı gösteren berrak hücreli 
RCC ile ayırıcı tanısı önemlidir. 

	▶ Sınırlı örnekleme nedeniyle bu tanı iğne biyopsilerinde verilmemelidir. 

2.1.2.2. Köken/Patogenez
	▶ Birkaç farklı patogenetik mekanizma tarif edilmiştir:

	▷ Kist bağımlı, VHL ilişkili kistlerin berrak hücreli RCC prekürsörü olduğu yolak: 
anormal mikrotübül oluşumu ve primer silya dejenerasyonu, 

	▷ Var olan basit renal kistte tümör gelişimi, 
	▷ Uniloküler sıvı dolu kitle şeklinde intrinsik kistik büyüme,
	▷ Proksimal kıvrımlı tübüllerde intrinsik multiloküler kistik büyüme,
	▷ Tümör büyümesinin tübüler tıkanmaya ve kist oluşumuna yol açması,
	▷ Kistik regresyon.
	▷ Yeni nesil sekanslamayla yaklaşık %40 oranında aynı genlerin hem düşük maligni-

te potansiyelli multiloküler kistik renal neoplazmda (DMPMKRN) hem de kistik 
berrak hücreli RCC’de saptanması bu neoplazmların berrak hücreli RCC’nin dü-
şük dereceli spektrumunda yer aldığını düşündürmektedir (1-4).
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	▶ Berrak hücreli papiller renal hücreli tümör ile ayırıcı tanısı: Nükleusları bazal 
membrandan uzakta lineer dizilim gösterir. Tübüler, papiller ve yuva yapan (nested) 
yapılar mevcuttur. Kap şeklinde CA9 ekspresyonu gösteren berrak hücrelerden mey-
dana gelir. İmmünohistokimyasal olarak ayrıca keratin 7 ile yaygın pozitif, CD10 ile 
negatif ya da fokal ekspresyon sergiler.  HMWCK ve GATA3 ile sıklıkla pozitiftirler 
(20). 

	▶ Kistik nefroma ile ayırıcı tanısı: Sakin, berrak olmayan hücrelerce döşeli ince fibröz 
septalar içeren, değişik boyutlarda kistlerden meydana gelir. Stromal hücreler ER, 
PR ve CD10 pozitifken, kistleri döşeyen epitelyal hücreler HMWCK, keratin19 ve  
rasemaz pozitiftir (21).

	▶ TFE3 translokasyon tümörleri ile ayırıcı tanısı (özellikle MED15::TFE3). Genellikle 
(en azından fokal de olsa) solid alan, papiller yapılar ve psammoma cisimleri içeren, 
çoğu kez yüksek dereceli tümörlerdir. TFE3 ile diffüz pozitif, katepsin K ve melano-
sitik belirteçlerle değişen oranlarda pozitiflik gösterirler. CA9 ve keratin 7 ile negatif-
tirler (22). 

	▶ Tübülokistik RCC ile ayırıcı tanısı: Düzenli, sünger benzeri, küçük-orta boyda kistik 
dilate tübüllerden meydana gelirler. Boşlukları döşeyen hücreler kabara çivisi görünü-
münde, belirgin nükleollü (nükleolar derece 3), geniş, onkositik sitoplazmalıdır. İm-
münhistokimyasal olarak rasemaz pozitif, CA9 negatiftirler (7).
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