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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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OZET

46 yasinda Von Hippel-Lindau hastalig1 sebebiyle takip edilen hastada rutin kontroller sirasinda sag bobrekte
kitle tespit edilmesi lizerine sag radikal nefrektomi operasyonu yapildi ve hastanin aile soyagaci ¢ikartildi.
Anahtar Kelimeler: Von Hippel-Lindau hastaligi, bobrek tiimérii, soyagact

GIRIS

Von Hippel-Lindau hastaligi, herediter pa-
piller bobrek hiicreli karsinom, Birt-Hogg-Dubé
sendromu ve ailesel bobrek onkositoma ailesel
bobrek timor sendromlaridir.

Von Hippel-Lindau hastalig1 genellikle eris-
kin yaslarin hastaligidir. Puberte yaslarindan 6n-
ce nadirdir. Retina ve merkezi sinir sisteminde
hemanjioblastomlarla seyreden otosomal domi-
nant kalitsal bir sendromdur. Genetik defekt
3p25 numaral kromozom {iizerindeki gen lokali-
zasyonundadir. Bobrek, pankreas, karaciger ve
epididim gibi organlarda kistler, kistadenomlar
ve hemanjioblastomlar, feokromasitoma, bobrek
karsinomu, endolenfatik sak tiimér Von Hippel-
Lindau hastaliginda goriilebilirler.

Von Hippel-Lindau hastaliginda bdbrek
hiicreli karsinom insidanst %24-%45 arasinda,
sagkalim yas ortalamasi 60-70’dir. Bobrek lez-
yonlar1 %90-95 solid ve kistik lezyonlardir. Mul-
tipl iki tarafli bobrek hiicreli karsinom Von Hip-
pel-Lindau hastaliginda sik goriiliir, sporadik
bobrek hiicreli kansere gore 10-20 yil erken orta-
ya ¢ikar (39«10 yil).

Retinada hemanjioblastom tipik géz bulgu-
su ile taninir. MSS hemanjiomlar1 yer kaplayan
lezyon ve KIBAS bulgularina yol agar. Polisite-
mi olabilir. Tan1 BBT ve anjiografi ile konur. Te-
davide semptomatik tiimorler ¢ikarilir. Toplam
eksizyonun yapilabildigi MSS hemanjiomlarinda
prognoz ¢ok iyidir.

Bu yazida Von Hippel-Lindau hastalig1 ne-
deniyle degerlendirdigimiz erkek hastanin ayrin-
tilt soyagaci ile incelemesi yapilmaktadir.

OLGU

46 yasindaki erkek hasta 3 ay igerisinde 2
defa makroskobik hematiiri olmasi nedeniyle kli-
nigimize basvurdu. Uriner sistem ultrasonografi-
sinde her iki bobrekte en biiyiigii sol inferiyorda
yaklasik 52 mm ¢apinda multipl sayida basit kor-
tikal kistler mevcuttu. Sag bobrek iist polde yak-
lasik 5x5x6 cm boyutlarinda, lobiile kontiirld, hi-
poekojen solid kitle lezyon goriildii. Pancreas ka-
put ve korpusunda en biiyiigii yaklasik 3 cm ¢a-
pinda multipl kistik lezyon goriildii. Abdomino-
pelvik bilgisayarli tomografide de sag bobrek iist
polde 5 cm’lik tiimdr gozlendi.

Medikal o&ykiisinde Von Hippel-Lindau
hastaligi sebebiyle 1979 yilinda serebellar he-
manjioblastom eksizyonu+Ventrikiilo-peritoneal
sant takilmasi, 1983 yilinda umbilikal herni ona-
rimit+sag inguinal herniografi, 1989 yilinda goz
ici kanama sebebiyle lazer tedavisi, 1994 yilinda
niikks hemanjioblastom eksizyonu+Ventrikiilo-
peritoneal sant degistirilmesi, 1996 yilinda he-
manjioblastom eksizyonu operasyonu mevcuttur.

Hastanin ameliyat oncesi degerlendirmesin-
de; fizik muayenede ele gelen kitle tespit edilme-
di. Laboratuar degerlendirmesinde kreatinin: 0.9,
Hct/Hb: 45/15.5 olarak bulundu. Hastaya tetkik-
leri sonucunda bobrek hiicreli karsinom 6n tanisi
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ile sag radikal nefrektomi operasyonu uygulandi.
Hastaya ameliyat sonrasi donemde 2 {inite kan
transfiizyonu yapildi. Hasta ¢ikis kreatinin dege-
ri: 1.1, Het/Hb degeri: 30/10.6 olarak bulundu.

Makroskobik incelemede 810 gr Agirliginda
14x5x4 cm olgiilerindeki kitle materyali kesitte
iist pole yerlesmis 5x4x3 cm Olciilerinde sar1 gri
renkli yer yer lobiilasyon gosteren kapsiillii yu-
musak kivamli tiimor yapisi gozlendi. Ayrica
bobrekte en biiyiigli 2 cm ¢apinda ¢ok sayida kist
saptandi.

Mikroskobik olarak nefrektomi materyaline
timor biiyiigi 5 ve 0.5 cm capinda, digeri kistik
olmak iizere multifokal 6zellik gostermektedir.
Histolojik olarak berrak hiicreli tipte olup nispe-
ten belirgin niikleer atipi izlenmektedir. Kapsiil
disinda tiimor invazyonu goriilmemistir.

Hilus ve hilustaki damarlarda timor trom-
bisleri izlenmedi. Cerrahi sinirlarda tiimoral bir
bulgu yoktur.

(Renal Tumor in Von Hippel-Lindau Disease)

Mikroskobik tani olarak; Bobrek hiicreli
karsinom (Berrak hiicreli tip, Niikleer grade 2).

Ameliyat sonras1 7. giinde komplikasyonsuz
taburcu edilen hastanin 3 ay sonraki kontrol to-
mografisinde sol bobrekte en biiyiigii 5 cm ¢a-
pinda, bazilar1 konturda lobulasyona yol acan,
multipl basit kistler tespit edildi. Hastanin Subat
2003 tarihinde c¢ekilen son tomografisinde de
herhangi bir tiimoral olusuma rastlanmadi ve sol
bobrekteki kist boyutlarmda degisiklik olmadig:
goriildii. Hastanin son biyokimyasinda kreatinin:
1.2, BUN: 28 olarak saptandi.

TARTISMA

Bobrek tiimorlerinin %4’ ailesel kabul
edilmektedir. Ailesel bobrek tiimorlerinin igeri-
sinde en sik Von Hippel-Lindau hastaligi goze
carpmaktadir. Bu olgularin tedavisi ile ilgili ¢cok
az saylda caligsma vardir, ancak gz Oniinde bu-
lundurulmasi gereken konular genellikle;
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iki tarafli olmast,
Tiimdr yiikii tagimalari,

1 Hayat boyunca tekrarlama riski tasimalari-
dir.

Bobrek tiimdrii olan Von Hippel-Lindau
hastaliginda da tedavi yaklasimi gozlem, iki ta-
rafli nefrektomi veya bobrek koruyucu cerrahi
olabilmektedir*’.

Abdominal bilgisayarli tomografi kullanim
yayginlasmadan 6nce yalnizca gézlemle izlenen
olgular incelendiginde™**’ bunun biiyiik kismi-
nin metastatik hastaliktan kaybedildigi saptan-
maktaydi.

Iki tarafli nefrektomi ise tiimériin ortadan
kaldirmasina ragmen bobrek replasmani tedavisi-
ne gerek duymakta ve bu hastalarin 2 yillik ya-
sam beklentisi %60-65° olmakta idi.

Cogu merkezde Von Hippel-Lindau hastali-
ginin olmasi transplantasyon i¢in kontrendikas-
yon sayilmaktadir. Bu olgular géze alindiginda
ozellikle 3 cm’den kiiglik tlimdrlerde bobrek pa-
rankim koruyucu cerrahi en uygun yontem olarak
gdze ¢arpmaktadir.

Bobrek tiimor ¢apt 3 cm altinda olan toplam
44 Von Hippel-Lindau’lu hastada yapilan ¢alis-
mada ortalama 79 ay takip sonras1 hi¢gbir hastada
bobrek yetmezligi gelismedigi, ancak bir hastada
metastatik hastalik gelistigi goriilmiistiir'.

Buna karsin tiimér ¢ap1 5 cm olan hastamiz-
da 6zellikle tiimoriin orta pole ve hilusa yakinligi
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sebebiyle parsiyel nefrektomi teknik olarak ola-
naksizdi, bu sebeple hastaya radikal nefrektomi
operasyonu uyguladik. Hastanin takiplerinde sol
bobrekte niiks tiimor goriilmedi.
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