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Agenda

1. Überblick – Tumore der Niere

2. Epidemiologie

3. Fallbesprechungen

4. Ausblick – Save the date



Einführung –
Nierentumore



Nierentumore

Bildquelle: WHO 5th ed. https://tumourclassification.iarc.who.int/chapters/36



Epidemiologie

Bildquelle: Krebs in Deutschland für 2019/20. Robert-Koch Institut (2023)



Epidemiologie

• Mittleres Erkrankungsalter: Frauen 71 Jahre, Männer 68 Jahre

• Risikofaktoren: 
• Rauchen 
• Bluthochdruck 
• Übergewicht 
• Bewegungsmangel
• Chronische Niereninsuffizienz
• Z.n. Nierentransplantation
• Trichlorethen / Trichlorethylen (Berufserkrankung)
• Genetisch (u.a. Hippel-Lindau-Syndrom)

• Bei Metastasen: PAX8



Fall 1



Klarzelliges Nierenzellkarzinom

• Häufigster Nierenzelltumor in Erwachsenen (60-75%)

• Makroskopie: gelb, häufig Einblutungen, Nekrosen

• Morphologie: 
• Klare Zellen (selten eosinophil), scharfe Zellgrenzen, 

arborisierende Gefäße
• Solide, nestartig, tubulär, zystisch

• Immunhistochemie: CA-IX, CD10, Vimentin, CK7 -, CD117(KIT) -

• Molekulare Veränderungen: Verlust von Chromosom 3p mit einer 
Inaktivierung des 2. Allels des VHL-Gens



Grading nach WHO/ISUP - Kerngrad
Grade Description

Grade 1 Nucleoli absent or inconspicuous and basophilic at ×400 magnification

Grade 2 Eosinophilic nucleoli observed at ×400 but not prominent at ×100 magnification

Grade 3 Nucleoli prominent and eosinophilic at ×100 magnification

Grade 4 Extreme nuclear pleomorphism, multinucleate/tumour giant cells, and/or sarcomatoid or 
rhabdoid differentiation



Grading nach WHO/ISUP - Kerngrad

Bildquelle: WHO 5th ed. https://tumourclassification.iarc.who.int/attachment/36/4/28412



CA-IX CK7 Vimentin CD117/KIT

Klarzelliges
Nierenzellkarzinom

+ - + -

Papilläres
Nierenzellkarzinom

+/- +/- + -

Chromophobes
Nierenzellkarzinom

- + - +

Onkozytom - - - +



Fall 1.1 



Klarzelliger papillärer Nierenzelltumor
• Morphologie: 

• Tubulär, zystisch, azinär, papillär

• Keine Invasion in Gefäße, Nierensinus oder perirenales Fettgewebe

• Zellkerne apikal bis mittig im Zytoplasma

• Low-grade und Low-stage

• Immunhistochemie: CK7, CA-IX cup-like, GATA3

• Indolentes Verhalten – daher „Tumor“

CA-IX



Multilokuläre zystische Neoplasie mit 
niedrigem Malignitätspotential
• Morphologie: 

• Zystischer Tumor, wenige Zellschichten, geringer Kerngrad

• Keine soliden Anteile, Nekrosen, atypischen Mitosen, 
Lymphgefäßinvasionen

• Indolentes Verhalten

CA-IX



ELOC-mutiertes Nierenzellkarzinom

• Selten - > Männer um die 60 Jahre

• Morphologie: 
• Tubulär und papillär

• Knotenförmig mit fibromuskulären Bändern

• Immunhistochemie: CK7, CA-IX, CD10

• Molekulare Veränderungen: ELOC-
Mutation

Bildquelle: WHO 5th ed.; https://tumourclassification.iarc.who.int/Viewer/DisplayImage2?f=21127



MiTF-translozierte Nierenzellkarzinome

• TFE3-rearrangiertes Nierenzellkarzinom

• Papilläre Architektur, klarzellig mit 
Psammomkörperchen

• IHC: nukleär TFE3

• TFEB-alteriertes Nierenzellkarzinom

• Biphasisch, Nester von größeren epitheloiden
Zellen und kleineren Zellen um 
Basalmembranmaterial

• Häufiger jüngere Patienten

• Immunhistochemie: Häufig negativ für epitheliale Marker (CK, 
EMA), MelanA+, HMB45 +

Bildquelle: WHO 5th ed. 
https://tumourclassification.iarc.wh
o.int/Viewer/DisplayImage2?f=2120
9

Bildquelle: WHO 5th ed. 
https://tumourclassification.iar
c.who.int/Viewer/DisplayImag
e2?f=21191

• TFEB-FISH



Fall 2



Papilläres Nierenzellkarzinom

• Zweithäufigster Nierenzelltumor in Erwachsenen (13-20%)

• Makroskopie: umschriebene, granuläre, gelb-braune 
Schnittfläche

• Morphologie: 
• Kuboidale / hochprismatischen Tumorzellen, spärlich basophiles

Zytoplasma (kann klarzellig erscheinen)
• Papillär oder tubulo-papillär
• Oft schaumzellige Makrophagen nachweisbar

• Immunhistochemie: CK7 +/-, CD10 (luminal), p504s, 
Vimentin

• Molekulare Veränderungen: Zugewinn an Chromosom 7 
und 17, Verlust des Y-Chromosoms



Papilläres Nierenzelladenom

• Sehr ähnlich den papillären Nierenzellkarzinomen

• Diagnosekriterien:
• Größe:  ≤ 15 mm

• Papillär, tubulo-papillär oder tubuläre Morphologie

• Keine fibröse Kapsel

• Niedriger Kerngrad (Grad 1/2)



Fall 2.1



Sonderform – papilläre Neoplasie mit 
reverser Polarität
• Morphologie: Onkozytärer Phänotyp, apikal ausgerichtete Kerne, 

geringer Kerngrad

• Immunhistochemie:  GATA3, p504s,  Vimentin -



Fumarat hydratase-defizientes
Nierenzellkarzinom
• 15% der Patienten mit HLRCC entwickeln 

Nierenkarzinome (median 44 Jahre - M:F 1,9:1)
• Morphologie:

• Prominente eosinophile Nucleoli, ausgeprägte 
Kernpleomorphien, perinukleäre Halos, reichlich 
Zytoplasma

• Papillär, solide, tubulozystisch, kribriform, zystisch

• Immunhistochemie: FH -, PAX8+, CK7-
• Molekulare Veränderungen: 

• Somatische FH-Mutation
• Keimbahn FH-Mutationen: hereditary leiomyomatosis and 

renal cell carcinoma (HLRCC) syndrome – associated renal 
cell carcinoma

FH



Eosinophiles solide und zystisches 
Nierenzellkarzinom
• Überwiegend sporadisch, teils assoziiert mit tuberöser Sklerose; 

Alter 14-75 Jahre; überwiegend Frauen

• Morphologie:
• Unbekapselt, solides oder zystisches Wachstum
• Selten papilläres Wachstum, teils Hobnails
• Eosinophiles, grobes granuläres Zytoplasma

• Immunhistochemie: CK20 (fokal oder diffus), 

PAX8, Cathepsin-K, CK7-

• Molekulare Veränderungen: 
• Mutationen in TSC1 oder TSC2

Bildquelle: WHO 5th ed. https://tumourclassification.iarc.who.int/Viewer/DisplayImage2?f=21302



Tubulozystisches Nierenzellkarzinom

• Sehr selten < 1%; Alter 30-74 Jahre

• Morphologie:
• Tubulär und zystisch

• Kubische, hobnailartige oder abgeflachte Zellen

• Eosinophiles Zytoplasma

• Fibrotisches oder desmoplastisches Stroma

• Nucleoli immer vergrößert 

• Gute Prognose

Bildquellen: WHO 5th ed. https://tumourclassification.iarc.who.int/Viewer/DisplayImage2?f=20668
WHO 5th ed. https://tumourclassification.iarc.who.int/Viewer/DisplayImage2?f=21827



Sammelrohrkarzinom

• Sehr selten < 1%, Alter 13 bis 78 Jahre, M:F 2:1

• Entsteht in der Medulla

• Ausschlussdiagnose (kein Nierenzellkarzinom, 
Urothelkarzinom, Metastase)

• Morphologie:
• High-grade Adenokarzinom (große pleomorphe Zellkerne)
• Tubuläres/ tubulo-papilläres Wachstum
• Atypischen Mitosen, Nekrosen, sarkomatoide oder rhabdoide

Differenzierung
• Infiltrativ, prominente Desmoplasie

• Immunhistochemie: PAX8, FH, GATA3-, p63-

• Molekulare Veränderungen: 
• Komplexe chromosomale Alterationen
• Keine TERT-Promotormutation

Bildquelle: WHO 5th ed. https://tumourclassification.iarc.who.int/Viewer/DisplayImage2?f=21501



SMARCB1 (INI)-defizientes medulläres
Nierenzellkarzinom

• Fast alle Patienten haben eine Sichelzell-Erbanlage

• Große Tumore, schlecht umschrieben

• Morphologie:
• High-grade Adenokarzinom

• Nestartig, strangartig, mikrozystisch, tubulär

• Eosinophiles Zytoplasma, wirkt teils rhabdoid

• Entzündungsinfiltrate

• Immunhistochemie: INI-1-Verlust, PAX8+

• Molekulare Veränderungen: Inaktivierung von SMARCB1

Bildquelle: WHO 5th ed. https://tumourclassification.iarc.who.int/Viewer/DisplayImage2?f=21179



Fall 3



Chromophobes Nierenzellkarzinom

• 5-7% aller Nierentumore, median 59 Jahre 

• Makroskopie: grau-braune Schnittfläche, mögliche Einblutungen

• Morphologie: 
• Nestartig, trabekulär, alveolär, papillär, zystisch
• Keine/ geringe Kapsel
• Unregelmäßig verteilte Zellen mit relativ klarem, retikuliertem Zytoplasma und 

Zellen mit teils eosinophilem granuliertem Zytoplasma
• Zellkerne rosinenartig, häufig zweikernige Zellen
• Perinukleäre Halos, prominente Zellmembran (pflanzenzellartig)

• Immunhistochemie: CK7, CD117, Hale colloidal iron, Vimentin-, 

• Molekulare Veränderungen: kombinierte Verluste von  Chromosomen 1, 
2, 6, 10, 13, 17, 21, Y

• Kein etabliertes Grading



SDHB-defizientes Nierenzellkarzinom

• Succinatdehydrogenase-defizientes Nierenzellkarzinom

• 0,02-0,2% aller Nierenzellkarzinome, medianes Alter 35 Jahre

• Morphologie:
• Eosinophiles granuliertes Zytoplasma, unscharfe Zellgrenzen
• Gut umschrieben, nestartig
• Häufig zytologisch blande
• High-grade Transformation kann auftreten

• Immunhistochemie: SDHB -, CD117 -, CK7 -

• Molekulare Veränderungen: Mutation eines der SDH-Gene (häufig 
Keimbahnmutation - genetische Beratung empfehlen)

Bildquelle: WHO 5th ed. https://tumourclassification.iarc.who.int/Viewer/DisplayImage2?f=20537



Fall 4 



Onkozytom

• 6-9% aller Nierentumore, median 62 Jahre 

• Makroskopie: gut umschrieben, braun-gelb, häufig zentrale Narbe

• Morphologie: 
• Solide, nestartig, tubulär, mikro- und makrozystisch
• Keine/ geringe Kapsel
• Granuliertes, eosinophiles Zytoplasma, zentraler regelhafter Nucleolus
• Hypozelluläres hyalinisiertes / myxoides Stroma
• Geringe mitotische Aktivität

• Immunhistochemie: CD117, CK7 – (single Cell +), Vimentin -

• Molekulare Veränderungen: 
• Birt–Hogg–Dubé Syndrom
• Keimbahnmutationen in FLCN

• An Biopsien keine sichere Unterscheidung vom chromophoben Nierenzellkarzinom 
möglich



Sonstige onkozytäre Tumore der Niere

• Onkozytäre Nierenzelltumore die sich nicht als Onkozytom oder 
chromophobes Nierenzellkarzinom einordnen lassen

Low-grade onkozytärer Tumor (LOT) Eosinophiler vakuolisierter Tumor (EVT)

Bildquelle: WHO 5th ed. 
https://tumourclassification.iarc.
who.int/Viewer/DisplayImage2?f
=24569

Bildquelle: WHO 5th ed. 
https://tumourclassification.iarc.w
ho.int/Viewer/DisplayImage2?f=24
568
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