
rimitif nöroektodermal tümör (PNET), ilk defa 1918 yılında Arthur
Purdy Stout tarafından tanımlanmıştır ve küçük yuvarlak hücreli tü-
mör grubundandır.1 Nöroektodermal kaynaklı bu tümör genellikle

kemik veya göğüs duvarı ile paraspinal yumuşak dokuları tutar.2 Bu tümö-
rün over, uterus, testis ve mesane gibi visseral organlarda da görüldüğü olgu
sunumları ile bildirilmiştir.3 Böbrek kaynaklı PNET olguları oldukça nadir
görülmekle birlikte, adölesan ve genç erişkinlik dönemi hastalığın en sık
görüldüğü dönemdir.4

Böbrek yerleşimli PNET diğer yerleşim yerlerine göre daha agresif dav-
ranış gösterir.1 Sıklıkla lokal nüks veya rejyonel lenf nodları, akciğer, kara-
ciğer, kemik ve kemik iliğine erken dönemde metastaz yapar. Olguların
%25-50’sinde tanı esnasında metastatik hastalık vardır.2 İskelet sistemi dışı
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Böbreğin Primitif Nöroektodermal Tümorü
(PNET)

ÖÖZZEETT  Pri mi tif nö ro ek to der mal tü mör  (PNET) ler ge nel lik le adö le san ve genç lik ça ğın da göv de de
ya da is ke let sis te min de yu mu şak do ku kit le si ya da ke mik ya pı gi bi kendini gösteren nö ro ek to der -
mal kay nak lı ol du ğu dü şü nü len bir grup ne op laz mı içe rir. Böb re ğin pri mi tif nö ro ek to der mal tü mö -
rü çok na dir gö rü len bir has ta lık tır. PNET bi yo lo jik dav ra nı şı da ha ag re sif tir, çev re do ku la ra
ya yı la rak ve uzak me tas taz ya pa rak hız lı prog res yon gös te rir. De ği şik te da vi yak la şım la rı ge rek tir -
di ği ve da ha kö tü prog no zu ol du ğu için re nal PNET ’in di ğer pri mer re nal kan ser ler den ayı rı mı
önem li dir. Çalışmamızda, 27 ya şın da ka dın bir has ta da re nal PNET ol gu su nu il gi li li te ra tür eş li ğin -
de sun duk. 
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AABBSS  TTRRAACCTT  Pri mi ti ve ne u ro ce to der mal tu mors (PNETs) cons ti tu te a fa mily of ne op lasms of pre su -
med ne u ro ec tro der mal ori gin most of ten pre sen ting as a bo ne or soft tis su e mass in the trunk or axi -
al ske le ton in ado les cents and yo ung adults. Pri mi ti ve ne u ro ec to der mal tu mor (PNET) of the kid ney
is an ex tre mely ra re en tity. The bi o lo gi cal be ha vi o ur of PNET is mo re ag gres si ve, with ra pid prog -
res si on and in fil tra ti on in to the sur ro un ding tis su es and dis tant me tas ta ses. In vi ew of po o rer prog-
no sis and dif fe rent the ra pe u tic ap pro ach, re nal PNET sho uld the re fo re be dif fe ren ti a ted from ot her
pri mary re nal ne op las ma. In our study, we re port a ca se of  PNET of the kid ney in a 27-ye ar-old wo -
man and re vi e wed li te ra tu re.
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tu tu lum gös te ren iyi sı nır lı PNET’ li ol gu lar da 5 yıl-
lık has ta lık sız sağ ka lım sa de ce %45-55’tir. İler le -
miş has ta lık ta ise or ta la ma re laps sız sağ ka lım
sa de ce 2 yıl dır.5

Ayı rı cı ta nı da rab dom iyo sar kom, nö rob las tom,
nef rob las tom, ma lign me la nom, os te o sar ko mun kü -
çük hüc re li var yan tı, len fo ma, böb re ğin “cle ar cell”
kar si no mu, kü çük hüc re li kar si nom ve des mop las -
tik yu var lak hüc re li tü mör dü şü nül me li dir.1

Biz, re nal kit le ta nı sıy la ra di kal nef rek to mi 
uy gu la dı ğı mız ve pa to lo jik in ce le me so nu cu
PNET/Ewing sar ko mu ta nı sı ko nu lan bir ol gu yu li-
te ra tü rü de de ğer len di re rek tar tış tık.

OL GU SU NU MU
Yirmi yedi ya şın da ka dın has ta, sol yan ağ rı sı şikâ -
ye ti ile kli ni ği mi ze baş vur du. Fi zik mu a ye ne sin de
sol hi po kon dri ak böl ge de düz gün kon tür lü yak la şık
20 x 15 cm bo yut la rın da sert kı vam da, ya rı mo bil
so lid kit le ele ge li yor du. Di ğer fi zik mu a ye ne bul-
gu la rı nor mal di. La bo ra tuv ar in ce le me sin de id rar
tet ki kin de mik ros ko bik he ma tü ri dı şın da anor mal -
lik yok tu. Ay rı ca P-A ak ci ger gra fi sin de pa to lo jik
bul gu yok tu. Kli ni ği mi ze baş vur ma dan ön ce ya pıl -
mış olan ul tra so nog ra mın da sol böb rek alt pol den
net ola rak ay rı la ma yan yak la şık 20 x 12 cm bo yu -
tun da kis tik nek ro tik alan lar içe ren ret ro pe ri to ne -
al kit le lez yo nu mev cut idi. Bu nun üze ri ne is te nen
kon trast lı tüm ka rın bilgisayarlı tomografisinde, sol
böb rek alt pol den kö ken al dı ğı dü şü nü len böb re ği
pos te ri o ra iten, düz gün sı nır lı, kap sül lü, 18 x 15 x
13 cm bo yu tun da kis tik ka rak ter de so lid kom po -
nent le ri olan he te ro jen içe rik li kit le tes pit edil di
(Re sim 1). Di ğer ka rın içi or gan lar do ğal idi. Bu
bul gu lar la has ta ya sol re nal tü mör ön ta nı sı ile sol
ra di kal nef rek to mi ope ras yo nu uy gu lan dı. Ope ras -
yon da böb rek alt pol den kö ken alan ve inen ko lo -
na ya pı şık 20 x 15 cm ebat la rın da yer  yer kis tik
alan lar içe ren kit le ko lon dan künt di sek si yon la ay-
rı la rak böb rek le be ra ber çı ka rıl dı. Pa to lo jik lenf
no du pal pe edil me di.

Ya pı lan pa to lo jik in ce le me de mak ros ko bik
ola rak; böb rek alt po lün de böb rek kap sü lü ile de-
vam lı lık gös te ren 15 x 8 x 4 cm ebat la rın da düz gün
ci dar lı kis tik ya pı mev cut tu. Mik ros ko bik in ce le -

me de ise, tü mör hüc re le ri nük le o lü be lir gin ol ma -
yan, yu var lak ya da oval nük le us lu, dar si top laz -
ma lı hüc re ler olup dif füz in fil tras yon oluş tur mak-
tay dı (Re sim 2A). Spes men de tü mö rün kist for mas-
yo nu, he mo ra ji ve nek roz alan la rı gö rül mek tey di
(Re sim 2B).

İmmü no his to kim ya sal in ce le me de sito ke ra -
tin7 (-), LCA(-), kro mog ra nin (-), si nap to fi zin (-),
Bcl-2 (-), pansito ke ra tin (-), C-kit (-), Des min (-),
CD56 (-), NSE za yıf (+), S100 (-), vi men tin (+),
MIC-2 (CD99) ke sit le rin pe ri fe rin de po zi tif ola rak
tes pit edil di. His to lo jik, im mü no his to kim ya sal ve
si to lo jik de ğer len dir me so nu cun da olgu da re nal
PNET/Ewing sar ko mu ta nı sı na ula şıl dı. Pos to pe ra -
tif dö nem de 2 kür kom bi ne ke mo te ra pi uy gu lan dı
(vin kris ti n, ifos fa mi d, dokso ru bisin, eto po si d). An -

RESİM 1: Böbrekteki kitlenin BT taraması.

RESİM 2: Tümör hücrelerinin normal böbrek dokusu ile birlikteliği (A),
tümörün kist formasyonu, hemoraji ve nekroz alanları (B).



cak pos to pe ra tif 6. ay da ke mo te ra pi ye rağ men ak-
ci ğer me tas ta zı ge liş ti. Da ha son ra ta ki bi miz den çı -
kan ve baş ka bir on ko lo ji mer ke zi ta ra fın dan
te da vi si ne de vam edi len has ta ka ra ci ğer ve ke mik
me tas taz la rı so nu cu pos to pe ra tif 26. ay da öl dü.

TAR TIŞ MA
PNET, ol duk ça sey rek gö rü len ve sık lık la adö le san
ve genç eriş kin lik dö ne min de or ta ya çı kan pri mi tif
nö ro ek to der mal hüc re kö ken li bir tü mör dür. Li te -
ra tür de 50 ka dar has ta dan bah se dil mek te dir.6 Ayı-
rı cı ta nı da böb re ğin kö tü di fe ran si ye kü çük
yu var lak hüc re li tü mör le ri göz önün de bu lun du -
rul ma lı dır. Bun lar; PNET, blas te mal Wilms tü mö -
rü, nö rob las tom, rab dom yo sar kom, ber rak hüc re li
kar si nom, li pom, si no v yal sar kom, des mop las tik
kü çük hüc re li tü mör, kü çük hüc re li kar si nom dur.
Bu ay rı mı yap mak çok önem li dir çün kü, bü tün
bun la rın te da vi ve ta kip pro to kol le ri çok fak lı dır.
Böb re ğin en sık pri mi tif tü mö rü olan Wilms tü mö -
rü, stan dart çok lu ilaç ke mo te ra pi si ne çok iyi ya nıt
ver mek te dir.7 Re nal PNET ise di ğer böl ge ler den
kö ken alan PNET ’e gö re da ha ag re sif dav ra nış gös-
te rir.1

Ta nı im mü no his to kim ya sal ve si to ge ne tik ça-
lış ma la ra da ya nır. Bu ko nu da mor fo lo ji ve im mü-
no his to kim ya sal ça lış ma çok önem li dir. İmmüno-
his to kim ya sal uy gu la ma da kro mog ra nin, si nap to -
fi zin, CD56 ne ga tif li ği ile nö rob las tom dan uzak la -
şıl mış tır. Kü çük hüc re li kar si nom mor fo lo jik ola rak
PNET ile ben zer lik gös ter me si ne rağ men CK po zi -
tif li ği, CD99 ne ga tif li ği ta nı için önem li dir. Ayı rı -
cı ta nı ya alı nan ak ci ğe rin kü çük hüc re li tü mör
me tas ta zın da CK7, TTF-1 eks pres yo nu ço ğu ol gu -
da mev cut tur. Len fo ma lar da kü çük hüc re li tü mör -
ler dir, te da vi ve prog noz la rı PNET’ten fark lı dır. Bu
ne den le ayı rı cı ta nı çok önem li dir. Kü çük yu var -
lak hüc re le rin len fo id kö ken li ol du ğu nu gös ter mek
için LCA (CD45) eks pres yo nu ge rek li dir. Bu tür ol-
gu lar da çok sık ol ma sa da ma lign me la nom lar  da
ayı rı cı ta nı ya alı na bi lir ama me la nom hüc re le ri S-
100 po zi tif hüc re ler dir. Rab dom iyo sar kom da rab-
do id hüc re mor fo lo ji si mev cut olup, bu hüc re ler
des min (+)’dir. Des mop las tik yu var lak hüc re li tü-
mör de des min, vi men tin CK ve EMA ile po zi tif bo-

yan ma mev cut tur. Bi zim ol gu muz da tü mör hüc re -
le ri vi men tin ve CD99 (MIC-2) kuv vet li, nö ron
spe si fik eno laz (NSE) ile za yıf po zi tif lik gös ter di.2

Si to ge ne tik ana liz ler de kro mo zo mal trans lo kas -
yon lar t(11;22) (q24;q12) gös te ril miş tir.1,8 Fark lı
araş tır ma cı lar çe şit li la bo ra tu var pa ra met re le ri ni
de ğer len dir miş ol ma la rı na rağ men PNET için spe-
si fik bir pa ra met re bu la ma mış lar dır. Yük sek se rum
LDH’nin kö tü prog nos tik fak tör ol du ğu ra por edil-
miş tir.2 Has ta da si to ge ne tik ça lış ma ya pa ma dık,
LDH ise nor mal ola rak öl çül dü.

Pe ri re nal do ku lar dan kay nak la nan PNET ge-
nel lik le da ha ag re sif se yir li dir. Lo kal ile ri has ta lı ğa
ek ola rak, lo kal re kür rens ve lenf nod la rı na, ak ci -
ğe re, ka ra ci ğe re ve ke mik ili ği ne er ken me tas taz ol-
gu la rın %50’sin de ka rak te ris tik kli nik pre zen tas -
yon dur.9 Re nal PNET’ li ol gu lar da re nal ven ve ve -
na ka va ya tü mör trom büs ya yı lı mı da ra por edil miş-
tir.10 Mul ti mo dal ke mo te ra pi kul la nı mı ve cer ra hi
ola rak ta ma men çı ka rıl ma sı na rağ men ya şam sü re -
si kı sa dır. Re nal PNET ta nı sı alan has ta la rın ço ğu
teş hi sin ilk yı lı içe ri sin de ya şam la rı nı kay bet mek -
te dir ler.9 Rod ri gu ez-Ga lin do ve ark., dört olguluk
se ri le rin de has ta la rın üçün de me tas ta tik has ta lık
tes pit et miş ve bu ol gu lar cer ra hi, rad yo te ra pi ve ke-
mo te ra pi içe ren te da vi pro to ko lü uy gu lan ma sı na
rağ men, ta nı son ra sı 1 yıl için de ha yat la rı nı kay bet-
miş ler dir.11 Ji me nez ve ark., 11 va ka lık se ri le rin de
ta kip ede bil dik le ri sekiz has ta nın beşinde te da vi ye
rağ men or ta la ma 16.8 ay içe ri sin de öl dü ğü nü bil-
dir miş ler dir.4 Bi zim ol gu muz da da, cer ra hi son ra sı
6. ay da ke mo te ra pi ye rağ men ak ci ğer me tas ta zı gö-
rül müş ve da ha son ra ge li şen ka ra ci ğer ve ke mik
me tas ta zı son ra sı has ta 26. ay da öl müş tür.

Cer ra hi son ra sı uy gu la na cak mul ti a gent ke mo-
te ra pi ile da ha uzun sağ ka lım el de edil di ği ni bil di -
ren ya yın lar mev cut tur. An cak bu ça lış ma lar bir
kaç ol gu ile sı nır lı dır.12,13 Ke mo te ra pi de vin kris tin,
dokso ru bi sin, sik lo fos fa mid, eto pu sid, ifos fa mid ve
ba zen ak ti no mi sin D içe ren kom bi nas yon lar kul la -
nı lır.14

Re nal PNET di ğer re nal tü mör le re gö re da ha
ag resif bir dav ra nış gös te rir ve mul ti di sip li ner bir
te da vi ge rek ti rir. Mul ti mo dal ke mo te ra pi ye ve cer-
ra hi ye rağ men ya şam sü re si kı sa dır.
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