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ABSTRACT 
Introduction: A 46 year old patient with Von Hippel-Lindau disease was found to have right renal tumor 

on routine evaluations and underwent right radical nephrectomy. Afterwords patient’s pedigree was revealed 
out.  
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ÖZET 
46 yaşında Von Hippel-Lindau hastalığı sebebiyle takip edilen hastada rutin kontroller sırasında sağ böbrekte 

kitle tespit edilmesi üzerine sağ radikal nefrektomi operasyonu yapıldı ve hastanın aile soyağacı çıkartıldı. 
Anahtar Kelimeler: Von Hippel-Lindau hastalığı, böbrek tümörü, soyağacı 
 

GİRİŞ 
Von Hippel-Lindau hastalığı, herediter pa-

piller böbrek hücreli karsinom, Birt-Hogg-Dubé 
sendromu ve ailesel böbrek onkositoma ailesel 
böbrek tümör sendromlarıdır. 

 

Von Hippel-Lindau hastalığı genellikle eriş-
kin yaşların hastalığıdır. Puberte yaşlarından  ön-
ce nadirdir. Retina ve merkezi sinir sisteminde 
hemanjioblastomlarla seyreden otosomal domi-
nant kalıtsal bir sendromdur. Genetik defekt   
3p25 numaralı kromozom üzerindeki gen lokali-
zasyonundadır. Böbrek, pankreas, karaciğer ve 
epididim gibi organlarda kistler, kistadenomlar 
ve hemanjioblastomlar, feokromasitoma, böbrek 
karsinomu, endolenfatik sak tümör  Von Hippel-
Lindau hastalığında görülebilirler. 

 

Von Hippel-Lindau hastalığında böbrek 
hücreli karsinom insidansı %24-%45 arasında, 
sağkalım yaş ortalaması 60-70’dir. Böbrek lez-
yonları %90-95 solid ve kistik lezyonlardır. Mul-
tipl iki taraflı böbrek hücreli karsinom Von  Hip-
pel-Lindau hastalığında sık görülür, sporadik 
böbrek hücreli kansere göre 10-20 yıl erken orta-
ya çıkar (39±10 yıl). 

 

Retinada hemanjioblastom tipik göz bulgu-
su ile tanınır. MSS hemanjiomları yer kaplayan 
lezyon ve KİBAS bulgularına yol açar. Polisite-
mi olabilir. Tanı BBT ve anjiografi ile konur. Te-
davide semptomatik tümörler çıkarılır. Toplam 
eksizyonun yapılabildiği MSS hemanjiomlarında 
prognoz  çok  iyidir. 

 

Bu yazıda Von Hippel-Lindau hastalığı ne-
deniyle değerlendirdiğimiz erkek hastanın ayrın-
tılı soyağacı ile incelemesi yapılmaktadır. 

 
OLGU 
46 yaşındaki erkek hasta 3 ay içerisinde 2 

defa makroskobik hematüri olması nedeniyle kli-
niğimize başvurdu. Üriner sistem ultrasonografi-
sinde her iki böbrekte en büyüğü sol inferiyorda 
yaklaşık 52 mm çapında multipl sayıda basit kor-
tikal kistler mevcuttu. Sağ böbrek üst polde yak-
laşık 5×5×6 cm boyutlarında, lobüle kontürlü, hi-
poekojen solid kitle lezyon görüldü. Pancreas ka-
put ve korpusunda en büyüğü yaklaşık 3 cm ça-
pında multipl kistik lezyon görüldü. Abdomino- 
pelvik bilgisayarlı tomografide de sağ böbrek üst 
polde 5 cm’lik tümör gözlendi. 

 

Medikal öyküsünde Von Hippel-Lindau 
hastalığı sebebiyle 1979 yılında serebellar he-
manjioblastom eksizyonu+Ventrikülo-peritoneal  
şant takılması, 1983 yılında umbilikal herni ona-
rımı+sağ inguinal herniografi, 1989 yılında göz 
içi kanama sebebiyle lazer tedavisi, 1994 yılında 
nüks hemanjioblastom eksizyonu+Ventrikülo- 
peritoneal şant değiştirilmesi, 1996 yılında he-
manjioblastom eksizyonu operasyonu mevcuttur. 

 

Hastanın ameliyat öncesi değerlendirmesin-
de; fizik muayenede ele gelen kitle tespit edilme-
di. Laboratuar değerlendirmesinde kreatinin: 0.9, 
Hct/Hb: 45/15.5 olarak bulundu. Hastaya tetkik-
leri sonucunda böbrek hücreli karsinom ön tanısı
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ile sağ radikal nefrektomi operasyonu uygulandı. 
Hastaya ameliyat sonrası dönemde 2 ünite kan 
transfüzyonu yapıldı. Hasta çıkış kreatinin değe-
ri: 1.1,  Hct/Hb  değeri: 30/10.6  olarak  bulundu.  

 

Makroskobik incelemede 810 gr Ağırlığında 
14×5×4 cm ölçülerindeki kitle materyali kesitte 
üst pole yerleşmiş 5×4×3 cm ölçülerinde sarı gri 
renkli yer yer lobülasyon gösteren kapsüllü yu-
muşak kıvamlı tümör yapısı gözlendi. Ayrıca 
böbrekte en büyüğü 2 cm çapında çok sayıda kist 
saptandı. 

 

Mikroskobik olarak nefrektomi  materyaline 
tümör büyüğü 5 ve 0.5 cm çapında, diğeri kistik 
olmak üzere multifokal özellik göstermektedir. 
Histolojik olarak berrak hücreli tipte olup nispe-
ten belirgin nükleer atipi izlenmektedir. Kapsül 
dışında tümör invazyonu görülmemiştir.  

 

Hilus ve hilustaki damarlarda tümör trom-
büsleri izlenmedi. Cerrahi sınırlarda tümöral bir 
bulgu yoktur. 

 

Mikroskobik tanı olarak; Böbrek hücreli 
karsinom (Berrak hücreli tip, Nükleer grade 2).  

 

Ameliyat sonrası 7. günde komplikasyonsuz 
taburcu edilen hastanın 3 ay sonraki kontrol to-
mografisinde sol böbrekte en büyüğü 5 cm ça-
pında, bazıları konturda lobulasyona yol açan, 
multipl basit kistler tespit edildi. Hastanın Şubat 
2003 tarihinde çekilen son tomografisinde de 
herhangi bir tümöral oluşuma rastlanmadı ve sol 
böbrekteki kist boyutlarında değişiklik olmadığı 
görüldü. Hastanın son biyokimyasında kreatinin: 
1.2, BUN: 28 olarak saptandı. 
 

TARTIŞMA 
Böbrek tümörlerinin %4’ü ailesel kabul 

edilmektedir. Ailesel böbrek tümörlerinin içeri-
sinde en sık Von Hippel-Lindau hastalığı göze 
çarpmaktadır. Bu olguların tedavisi ile ilgili çok 
az sayıda çalışma vardır, ancak göz önünde bu-
lundurulması gereken konular genellikle; 
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İki taraflı olması, 
 

Tümör yükü taşımaları, 
 

Hayat boyunca tekrarlama riski taşımaları-
dır1. 

 

Böbrek tümörü olan Von Hippel-Lindau 
hastalığında da tedavi yaklaşımı gözlem, iki ta-
raflı nefrektomi veya böbrek koruyucu cerrahi 
olabilmektedir4,5. 

 

Abdominal bilgisayarlı tomografi kullanımı 
yaygınlaşmadan önce yalnızca gözlemle izlenen 
olgular incelendiğinde2,3,6,7 bunun büyük kısmı-
nın metastatik hastalıktan kaybedildiği saptan-
maktaydı. 

 

İki taraflı nefrektomi ise tümörün ortadan 
kaldırmasına rağmen böbrek replasmanı tedavisi-
ne gerek duymakta ve bu hastaların 2 yıllık ya-
şam beklentisi %60-658 olmakta idi. 

 

Çoğu merkezde Von Hippel-Lindau hastalı-
ğının olması transplantasyon için kontrendikas-
yon sayılmaktadır. Bu olgular göze alındığında 
özellikle 3 cm’den küçük tümörlerde böbrek pa-
rankim koruyucu cerrahi en uygun yöntem olarak 
göze çarpmaktadır. 

 

Böbrek tümör çapı 3 cm altında olan toplam 
44 Von Hippel-Lindau’lu hastada yapılan çalış-
mada ortalama 79 ay takip sonrası hiçbir hastada 
böbrek yetmezliği gelişmediği, ancak bir hastada 
metastatik hastalık geliştiği görülmüştür1. 

 

Buna karşın tümör çapı 5 cm olan hastamız-
da özellikle tümörün orta pole ve hilusa yakınlığı 

sebebiyle parsiyel nefrektomi teknik olarak ola-
naksızdı, bu sebeple hastaya radikal nefrektomi 
operasyonu uyguladık. Hastanın takiplerinde sol 
böbrekte nüks tümör görülmedi. 
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