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ABSTRACT 
Introduction: Renal lymphangiomatosis is a rare developmental malformation resulting in the 

development of cystic masses in the peri-pelvic or peri-renal areas. The lymphatic tissue around the kidney 
fails to establish a normal communication with the rest of the lymphatic system. This pathology leads to 
dilatation of the lymphatic channels around the kidneys that causes formation of unilocular or multilocular 
cystic mass. This condition is usually bilateral but it might be unilateral and can be focal when smaller 
intrarenal lymphatics are obstructed. Frequently, this pathology can be confused with other renal cystic 
diseases. Up to date, this anomaly has been reported in radiology literature and to our knowledge it has not 
been published in Turkish urology literature, yet. The aim of this study was to discuss five cases of renal 
lymhangiomatosis with the relevant the literature. 

Materials and Methods: Between December 2003 and January 2007, a total of five patients diagnosed as 
renal lymphangiomatosis were included into the study. All patients were evaluated with physical examination, 
routine hematologic and biochemical analysis, urinalysis, urinary ultrasonography, computerized 
tomography, CT urography and MR, if needed. 

Results: The median age of the patients was 48.8 (41-54) years and the median follow-up period was 1.9 (9 
ay-3 years) years. Three of the patients were female. Family history was unremarkable in all patients. Three 
patients were referred to our clinic from other clinics. The other two patients admitted to our clinic with 
complaints of bilaterally flank pain. After radiologic evaluation, bilateral renal lymhangiomatosis were 
detected in all patients. Only in two patients, costovertebral angle tenderness was detected. There was no 
history of haematuria, dysuria or oliguria. Routine hematologic and biochemical analysis were within normal 
ranges in all cases. On radiologic evaluation renal paranchymes were detected as normal. In addition there 
was no hydroureteronephrosis. 

Conclusion: Although, it is a relatively rarely seen congenital lymphatic disorder of the kidney, renal 
lymphangiomatosis should be considered in the differential diagnosis of renal cystic diseases and 
hydronephrosis. 
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ÖZET 
Böbrek lenfanjiomatozisi peripelvik ya da perineal alanda kistik kitlelerin gelişmesi ile kendini gösteren ender 

görülen bir bozukluktur. Bu patolojide böbrek etrafındaki lenfatik dokunun diğer lenfatik yapılar ile birleşmesinde bir 
bozukluk bulunmaktadır. Bu patoloji böbrek çevresindeki lenfatik kanalların dilatasyonuna ve sonuçta uniloküler ya 
da multiloküler görünümlü kistik yapıların oluşmasına neden olmaktadır. Genellikle iki taraflı olarak bildirilmesine 
rağmen tek taraflı ve küçük intrarenal lenfatiklerin obstrüksiyonuna bağlı fokal de olabilmektedir. Bu patoloji 
böbreğin diğer kistik bozuklukları ile sıklıkla karıştırılmaktadır. Bu bozukluk günümüze kadar ki radyoloji 
yayınlarında bildirilmiştir bizim bilgilerimize göre Türkçe olarak üroloji yayınlarında bu patoloji bildirilmemiştir. Bu 
çalışmada böbrek lenfanjiyomatozisli beş hastanın yayınlar eşliğinde tartışılması amaçlanmıştır. 

Aralık 2003 ve ocak 2007 tarihleri arasında böbrek lenfanjiyomatozisi tanısı ile takip edilen toplam 5 hasta 
çalışmaya alındı. Hastaların tamamı fiziksel inceleme, rutin hematolojik ve biyokimyasal analizler, tam idrar tetkiki, 
üriner ultrasonografi, BT ürografi ve MR tetkikleri ile değerlendirildiler. 

Hastaların ortalama yaşı 48.8 (41-54) yıl ve ortalama takip süreleri 1.9 (9 ay-3 yıl) yıl olarak saptandı. 
Çalışmamızdaki beş hastanın 3 tanesi kadın idi. Üç hasta başka kliniklerden ileri değerlendirmeler için kliniğimize 
sevk edilirken kalan 2 hasta iki taraflı yan ağrısı nedeni ile kliniğimize başvurdu. Radyolojik değerlendirmeden sonra 
beş hastada da iki taraflı lenfanjiyomatozis tespit edildi. Yalnızca 2 hastada kostovertebral açı hassasiyeti tespit
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edildi. Hiçbir hastada hematüri, dizüri yas da oligüri öyküsü yoktu. Rutin hematolojik ve biyokimyasal analizler 
normal sınırlar içerisindeydi. Radyolojik değerlendirmelerde böbrek parankimleri normal olarak tespit edildi. Ayrıca 
hiçbir hastada hidroüreteronefroz görülmedi. 

Böbrek lenfanjiomatozisi ender görülen bir bozukluk olmasına karşın özellikle böbreğin kistik hastalıkları ile 
hidronefrozların değerlendirilmesinde ayırıcı tanıda göz önünde bulundurulmalıdır. 

Anahtar kelimeler: Böbrek, Lenfanjiyomatozis, Ultrasonografi, Tomografi 
 

GİRİŞ 
Böbreğin doğumsal lenfanjiyomatozisi perire-

nal lenfatik sistemdeki bozukluk ile karakterize en-
der görülen bir bozukluktur1. Böbrek çevresinde ya 
da peripelvik alanda sıklıkla uniloküler ya da mul-
tiloküler kistik oluşumlar görülebilmektedir. Bu 
bozukluğun klinik önemi başta böbreğin kistik 
hastalıkları olmak üzere hidronefroz, lipomatozis 
ve apse gibi patolojiler ile ayırıcı tanıda sık olarak 
karışabilmesinden ileri gelmektedir2,3. Böbrek 
lenfanjiyomatozisinde radyolojik değerlendirme 
diğer patolojilerin ayırıcı tanısında en önemli ince-
lemeyi oluşturmaktadır. Bu bozukluk şimdiye ka-
dar radyoloji yayınlarında bildirilmesine karşın bi-
zim bilgilerimize göre Türkçe yazılan üroloji ya-
yınlarında bildirilmemiştir. 

 

Bu çalışmada böbrek lenfanjiyomatozisi tanısı 
ile kliniğimizde değerlendirilerek takipleri yapılan 
beş olgunun yayınlar eşliğinde tartışılması amaç-
lanmıştır. 

 
Resim 1. Ultrasonografi değerlendirmesinde anekoik kistik ya-
pıların görünümü 
 

GEREÇ ve YÖNTEM 
Aralık 2003 ve Ocak 2007 tarihleri arasında 

kliniğimizde böbrek lenfanjiyomatozisi tanısı ile 
takipleri yapılan beş olgu çalışmaya alındı. Hasta-
lar kliniğimizde ayrıntılı öykü, fiziksel inceleme, 
rutin hematolojik ve biyokimyasal incelemeler, 
tam idrar tetkiki, idrar kültürü, direk üriner sistem 
grafileri, üriner ultrasonografi, intravenöz ürografi, 
bilgisayarlı tomografi (BT) ürografi ve manyetik 
rezonans (MR) tetkikleri ile değerlendirildiler. Ol-
gular kliniğimizde 3 ayda bir üriner ultrasonografi 
ve gerektiğinde BT ürografi tetkikleri yapılarak 
takip edildiler. Böbrek cerrahisi geçirmiş hastalar 

ile malin hastalıklara bağlı olarak radyoterapi ya 
da kemoterapi uygulanan hastalar çalışma dışı bı-
rakıldılar. 

 
BULGULAR 
Olguların ortalama yaşı 48.8 (41-54) yıl ve 

ortalama takip süreleri 1.9 (9 ay-3 yıl) yıl olarak 
saptandı. Olguların üçü kadın ikisi de erkekti. Top-
lam beş olgunun üç tanesi diğer kliniklerde başka 
nedenler ile yapılan tüm batın ultrasonografi tekti-
kinde tesadüfen saptanan anormal hiler görüntülere 
bağlı olarak ileri değerlendirme için kliniğimize 
sevk edilirken kalan iki hasta iki taraflı yan ağrısı 
yakınması ile kliniğimize başvurdu. Beş olguda da 
böbrek lenfanjiyomatozisi iki taraflı olarak tespit 
edildi. Üriner sistemin radyolojik değerlendirmele-
rinde hiçbir hastada hidroüreteronefroz saptanma-
dığı gibi parankim kalınlıklarının da normal oldu-
ğu tespit edildi. Başlangıç incelemelerine göre has-
tanemiz radyoloji bölümünde yapılan ultrasonogra-
fik değerlendirmelerde üç hastada böbrek lenfanji-
yomatozisi tanısı düşünülmekle birlikte iki hasta-
daki görüntüler böbrek lenfanjiyomatozisi açısın-
dan şüpheli idi. Ultrasonografi incelemeleri hasta-
larda hiler anekoik kistik yapılar olduğunu gösterdi 
(Resim 1). Ultrasonografi değerlendirmelerinde 
normal parankimal yapılara ilave olarak kist duvar-
larının ince yapıda olduğu saptandı. Hastaların ta-
mamına BT ürografi tetkiki yapıldı. BT ürografi 
incelenmesinde intravenöz kontrast madde veril-
mesini takiben alınan kesitlerde bütün hastalarda 
görülen ve hidronefroz lehine yorumlanabilecek 
böbrek sinüsteki genişlemiş kistik yapıların topla-
yıcı sistemle ilişkili olmadığı anlaşıldı (Resim 2). 
Bundan başka bu kistik yapıların böbrek kaliksleri 
ile infindibulumda itilmeye yol açtıkları görüldü. 
Aynı görüntüler daha önce yapılan intravenöz üro-
grafi tetkiklerinde de ortaya konuldu (Resim 3). 
Sadece bir hastada, hiler bölgede lenfanjiyomato-
zis ile uyumlu görünen yapılardan emin olmak için 
MR incelemesi yapıldı. MR’da T1 ağırlıklı incele-
melerde her iki böbrek sinüsleri hizasında düşük 
sinyal dansitesinde kistik lezyonlar saptanırken T2 
incelemelerde ise içi sıvı dolu bu yapıların ekojeni-
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telerinin arttığı anlaşıldı (Resim 4). Bu bulgularla 
lenfanjiyomatozis olduğu düşünüldü. Hastaların 
hiçbirinde üriner sistemde taş görülmedi. Ortalama 
1.9 yıllık takipler sonrası radyolojik olarak sapta-
nan bu görüntülerin hiçbir hastada değişmediği 
saptandı. 

 

 
Resim 2. BT ürografide iki taraflı parankimin normal olduğu, 
pelvis renalisten (siyah oklar) ayrı böbrek sinüsteki kistik olu-
şumlar (beyaz oklar) görülmektedir.  
 

 
Resim 3. İki taraflı kaliksiyel dilatasyonların olduğu intravenöz 
ürografi. 
 

TARTIŞMA 
Lenfanjiyomatozis, lenfatik sistemin benin, 

doğumsal ve ender görülen bir bozukluğudur1,2. 

Lenfanjiyomatozisli olguların %95’i boyun ve ak-
silla gibi yerleşimlerde bildirilirken geri kalan % 
5’i de akciğer, plevra, perikard, mediasten, karaci-
ğer, dalak, pankreas, kolon, retroperiton, üreter, 
mezenter, skrotum, penis, kemik ve böbrek gibi 
vücudun diğer yerlerinde bildirilmiştir2. Böbrek 
lenfanjiyomatozisinde böbrek çevresindeki lenfatik 
dokunun hiler bölgedeki diğer lenfatik yapılar ile 
birleşmesinde bir bozukluk bulunmaktadır1. Bu du-
rum böbrek çevresinde bulunan lenfatik kanalların 
dilatasyonuna ve sonuçta lenfatiklerin düz kas hüc-
relerinin proliferasyonuna bağlı olarak uniloküler 
ya da multiloküler görünümlü kistik yapıların oluş-
masına neden olmaktadır1. İlk olarak 1889 yılında 
iki taraflı palpabl abdominal kitle olarak bildirilen 
böbrek lenfanjiyomatozisi, yayınlarda peripelvik 
lenfanjiyektazi, böbrek higroması ve parapelvik ya 
da peripelvik lenfatik kist adlarıyla da bilinmekte-
dir3,4. Bu bozukluk genellikle iki taraflı olarak bil-
dirilmesine karşın tek taraflı ya da küçük intrarenal 
lenfatiklerin obstrüksiyonuna bağlı olarak fokal de 
olabilmektedir. Çalışmamızda beş hastada da iki 
taraflı lenfanjiyomatozis olduğu görüldü. Yayınlar-
da bu patolojinin her yaşta görülebileceği bildiril-
miştir. Bununla birlikte cinsiyet ya da yaş dağılı-
mında belirgin bir özellik bulunmamaktadır1,2,5. 

 
Resim 4. MR incelenmesinde T1 ve T2 kesitlerde hiperintes ve 
hipointens kistik yapılar görülmektedir. 
  

Bu bozuklukta etiyoloji çok açık değildir ve 
birçok yazar fetal primitif lenfatik keselerin bulun-
dukları yerleşimlerdeki anormal yerleşmelerinin 
buna neden olabileceğini ileri sürmektedirler5,6. 
Günümüze kadar sadece bir çalışmada iki kız kar-
deşte saptandığının bildirilmesi nedeni ile araştır-
macılar bu bozukluğun herediter olabileceğini de 
öne sürmüşlerdir7. Çalışmalarda perinefritik sıvı 
artışının neden olduğu glomerüler filtrasyondaki 
artış ve asit gelişimi nedeni ile gebeliğin bu bozuk-
luğu ortaya çıkarabileceği ve gebelik sonrası bu 
patolojinin kendiliğinden kaybolduğu da bildiril-
mektedir2,7.  

 

Hastaların kliniğe başvuru yakınmaları ele ge-
len abdominal kitle şeklinde olabilir. Bununla bir-
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likte sıklıkla başka nedenlerden dolayı yapılan ru-
tin radyolojik incelemelerde saptanmaktadırlar1,4,5. 
Hastaların rutin hematolojik incelemeleri, kan ba-
sınçları ve böbrek işlevleri normaldir. Buna karşın 
hafif böbrek işlev bozukluğu, geçici hipertansiyon, 
hematüri ve proteniüri gibi yakınma ve bulgular 
olabileceği de bildirilmiştir1-3,6. Çalışmamızdaki 
beş hastanın üçünde tanı başka nedenlerle yapılan 
radyolojik değerlendirmeler sonucu tesadüfen ko-
nulurken diğer iki hastanın yan ağrısı yakınması ile 
kliniğimize başvurduğu görüldü. 

 

Radyolojik görüntüleme yöntemleri bu bo-
zukluğun diğer böbrek kistik yapıların ayırıcı tanı-
larında oldukça önemli rol oynamaktadır. Ultraso-
nografi incelemesi çalışmamızdaki hastalarda ol-
duğu gibi sıklıkla perinefritik alanda anekoik kistik 
lezyonlar olduğunu göstermektedir. Bu kistik alan-
lar, geniş lenfatik damarlar pedikülde birleştikleri 
için parapelvik alana kadar uzanmaktadırlar1,2,4,6. 
Bu alanlar içinde ince ekolar ya da debris olması 
lenfanjiyomatozis içi kanamayı desteklemektedir. 
Ayrıca her iki böbrekte hiperekojenite ve normal 
kortikomedüller bileşke farklılığının kaybı da göz-
lenebilir. Bu hali ile otozomal resesif polikistik 
böbrek ile ayırıcı tanıda karışabilmesine karşın 
böbrek lenfanjiyomatozisinde normal böbrek işlev-
lerinin yanı sıra USG ve BT’de santral retroperito-
neal ve ince duvarlı parapelvik kistlerin görülmesi 
ile ayrılmaktadır5. Ultrasonografi incelenmesinde 
ender de olsa perirenal fasyanın kalınlaşmasına ait 
bulgular görülebilmektedir4. Böbrek lenfanjiyoma-
tozisinde tomografi incelemesi ise sıklıkla perire-
nal ve pararenal alanlarda ince duvarları olan sıvı 
dolu yapıları göstermektedir. Tomografi çoğunluk-
la sıvı dansitesindedir. Kanama varlığında yüksek 
ise dansiteyi içerebilmektedir. MR incelemesinde 
Younathan ve ark. T1 ağırlıklı incelemelerde hipo-
intens perirenal kistleri, T2 ağırlıklı incelemelerde 
ise parlak yapıları tarif etmektedirler8. İntravenöz 
ürografi incelemesinde iki taraflı nefromegali ile 
birden fazla parapelvik kistlerin neden olduğu kali-
siyel distorsiyonlar görülebilir. Bu görünümü ne-
deni ile tanıda ilk olarak otozomal dominant poli-
kistik böbrek hastalığı akla gelebilir. Ancak BT in-
celemesi polikistik böbrek hastalığındaki paranki-
mal birden çok kistler yerine böbrek lenfanjiyoma-
tozisindeki birden çok parapelvik kistleri ve nor-
mal parankimi göstermektedir. Çalışmamızdaki 
hastaların radyolojik incelemelerinde de benzer 
bulguların olduğu görüldü. Hastalığın tanısı radyo-

lojik incelemelerden başka biyopsi ya da nefrekto-
mi spesimeninin patolojik incelenmesiyle de ko-
nulmaktadır. Bu bozuklukta, kistik yapılardan alı-
nan sıvı incelemelerinin lenfatik yapıda olduğunun 
saptanması da tanıya yardımcı olabilmektedir1,7-9.  

 

Böbrek lenfanjiyomatozisinin ayırıcı tanısın-
da polikistik böbrek hastalığı, ürinom, hidronefroz, 
apseler, ekinokokal kist, multiloküler kistik yapı-
daki böbrek hücreli kanserler, böbrek sinüsü lipo-
matozisi ve böbrek lenfoması bulunmaktadır2,5-7. 
Ancak bu hastalıklarda klinik çoğu zaman belirgin 
olup radyolojik incelemelerde de böbrek lenfanji-
yomatozisinde saptanan sağlam parankimin korun-
madığı görülmektedir. Buna ek olarak patolojik in-
celemelerde böbrek lenfanjiyomatozisinde kistik 
alanların vasküler orijini destekleyen endotelyum 
ile kaplı olması diğer kistik hastalıklardan ayırt 
edilmesinde önemli yer tutmaktadır. Çalışmamız-
daki iki hastada da başlangıç değerlendirmeleri 
hidronefroz yönündeydi.  

 

Hastalığın klinik gidişi selim olduğu için ol-
gular sıklıkla belirli aralıklarla takip edilerek de-
ğerlendirilmektedir. Bundan başka yayınlarda ge-
belik sırasında oluşan böbrek lenfanjiyomatozisi-
nin perkütan drenaj ile tedavi edildiği de görül-
mektedir3,7. Bu hastalıkta görülen kistik yapıların 
rezeksiyonu sırasında aşırı kanamaya eğilim oldu-
ğundan istenmeyen nefrektomiler olabilmektedir5. 
Yayınlarda yalnızca bir olguda iki taraflı lenfanji-
yomatozisin marsupializasyon ile giderildiği de 
bildirilmektedir. 

 

Sonuç olarak, böbrek lenfanjiyomatozisi en-
der görülen bir bozukluk olmasına karşın özellikle 
böbreğin kistik hastalıkları ile hidronefrozların de-
ğerlendirilmesi sırasında ayırıcı tanıda göz önünde 
bulundurulmalıdır. 
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