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ABSTRACT

Introduction: A 25 year-old woman admitted to our clinic due to left lomber pain, weakness and
abdominal mass. On computerized tomography, 140x110x50 mm in diameter solid mass was detected in upper
pole of the left kidney on computerized tomography (CT). The patient underwent left radical nephrectomy
and histopathological examination of the specimen was reported as pyelonephritis. Six months after the
operation, the patient admitted to our clinic with huge intraabdominal mass. It was defined as hematoma or
abcess on CT. One thousand cc necrotic clot like material was evacuated in exploration. Histopathological
examination of this material indicated desmoplastic small round cell tumor.

Key words: Desmoplastic small round cell tumor, Peritoneal tumor, Treatment

OZET
Yirmi bes yasinda kadin hasta klinigimize sol yan agrisi, halsizlik ve karinda kitle nedeniyle basvurdu.
Bilgisayarli tomografi (BT)’de sol bdbrek iist polde 140x110x50 mm boyutunda solid kitle saptandi. Radikal
nefrektomi yapilan hastada cerrahi piyesin histopatolojik incelemesi piyelonefrit olarak raporlandi. Hasta, ameliyattan
6 ay sonra karinda dev bir kitle ile bagvurdu. Bu kitle BT’de hematom veya apse seklinde tanimlandi. Eksplorasyonda
1000 cc nekrotik pihti benzeri materyal bosaltildi. Bu materyalin histopatolojik incelemesi desmoplastik kii¢iik

yuvarlak hiicreli tiimér seklinde idi.

Anahtar Kkelimeler: Desmoplastik kiiciik yuvarlak hiicreli tiimdr, Peritoneal tiimor, Tedavi

GIRiS

Desmoplastik kiigiik yuvarlak hiicreli timor
(DKYHT), kiigiik hiicreli tiimor grubu igerisinde
yer alan, 6zellikle 20-30 yas arasi geng erkeklerde
goriilen, ¢ok ender ve oldukga saldirgan seyreden
k6tii huylu bir tiimordiir'?. Bu tiimor genellikle ab-
domen ve pelvis bolgesinde goriilse de, primer ola-
rak paratestikiiler, torasik ve intrakranial yerlesim-
leri de bildirilmistir’. DKYHT, periton ve mezote-
liyal yiizeylerde yayilmaya ¢ok meyilli bir timor-
diir. Organ tutulumlar1 bu yayilima ikincil olarak
meydana gelmektedir'™.

Bir olgumuzda bobrek hiicreli kanseri taklit
ederek klinik bulgu veren DK'YHT nin klinik tani-
s1 ve tedavi Ozellikleri yayinlar esliginde gdzden
gecirilmistir.

OLGU SUNUMU
Yirmi bes yasinda kadin hasta, yaklasik 5 ay-
dir devam eden sol yan agrisi, karin bolgesinde sis-

lik ve halsizlik sikayeti ile Subat 2006’da poliklini-
gimize basvurdu. Yapilan fiziksel incelemede, ka-
rin sol iist kadranda 90x80 mm boyutunda, palpas-
yon ile hassas olan ve mobil olmayan bir kitle sap-
tandi. Tam kan sayimi, kan biyokimya analizi ve
idrar mikroskopisi sonuglart normal idi. Tiim karin
ultrasonografisinde, sol bobrek iist polde 150x120
mm boyutunda, kistik dejenerasyon alanlari igeren,
diizglin smirh kitle lezyonu saptandi. Sag bobrek
normal olarak degerlendirildi. Torakoabdomino-
pelvik bilgisayarli tomografi (BT)’de ise sol bob-
rek {ist polden koken alan 140x110x50 mm boyu-
tunda, kontrast madde tutan, solid kitle lezyonu iz-
lendi. Sag bobrek normal idi. Akciger ve diger or-
ganlarda herhangi bir patoloji saptanmadi (Resim
1a). Bu radyolojik bulgular ile hastada sol bobrek
hiicreli timor oldugu diisiiniilerek retroperitoneal
yaklasim ile sol radikal nefrektomi yapildi. Ameli-
yat sonrasinda istenmeyen yan etki gelismeyen
hasta 3. giin eksterne edildi. Cerrahi piyesin histo-
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Resim 1. a: Hastann ilk bagvurusunda bilgisayarli tomografide
saptanan sol bobrek iist polden kdken alan 140x110x50 mm bo-
yutunda, kontrast madde tutan, solid kitle lezyonu. b: Sol radi-
kal nefrektomi sonrasinda bilgisayarli tomografide sol bobrek
lojunda kontrast madde tutan, bagirsak anslarini mediale iten,
kalin duvarli, semi-solid yapida 72x70 mm boyutunda kitle lez-
yonu

patolojik incelemesi kronik piyelonefrit seklinde
raporlandi. Hastanin ameliyat sonrasi 3. ayda yapi-
lan kontroliinde fiziksel incelemesi normaldi. Tiim
karin ultrasonografisinde ise Onemli bir 6zellik
saptanmadi.

Hasta, Agustos 2006’da sol yan bdlgesinde
batict ve devamli tarzda bir agri, 38°C ates, halsiz-
lik ve asir1 kilo kayb1 (yaklasik olarak 10 kg) sika-
yetleri ile poliklinigimize bagvurdu. Fiziksel ince-
lemede karin sol iist kadrandan baglayan ve umbli-
kus’a dogru uzanan 80x50 mm boyutunda, ileri de-
recede hassas bir kitle ele geldi. Hastanin medikal
Oykiisiinden, bize bagvurusundan iki hafta énce ani
olarak baslayan karin agris1 ve halsizlik sikayeti
nedeniyle baska bir merkeze bagvurdugu 6grenildi.
Bu merkezde ¢ekilen tiim abdominal BT’ de, sol
bobrek lojunda kontrast madde tutan, bagirsak ans-
larin1 mediale iten, kalin duvarli, semi-solid yapida
72x70 mm boyutunda kitle lezyonu (apse?, hema-
tom?) mevcuttu (Resim 1b). Tam kan sayimi tet-
kikinde anemi, 16kositoz ve/veya lenfositoz saptan-
madi. Total biyokimya incelemesi, idrar mikrosko-
bisi ve idrar kiiltiirii normal olarak rapor edildi. Ar-
dindan ampirik olarak seftriakson 2 gr/giin tedavisi
baslanan ve {i¢ giin bu tedaviyi alan hastaya genel
durumunda diizelme olmamasi nedeniyle Enfeksi-
yon Hastaliklart ve Klinik Mikrobiyoloji Klinigi
ile yapilan konsiiltasyon sonucunda Imipenem 2
gr/giin baslandi. Bu tedaviden sonra 5 giin izlenen
hastanin atesinin diismemesi ve genel durumun bo-
zuklugunun devam etmesi lizerine eksplorasyon
karar1 alindi. Sol flank insizyon ile yapilan eksp-
lorasyonda, peritonun ¢evre dokulara ileri derecede
yapisik oldugu gozlendi. Retroperitoneal bolgeye
ulasildig1r zaman burada herhangi bir kitleye rast-
lanmadi. Ancak periton icerisinden kaynaklanan

dev bir kitle imaj1 gézlendi ve periton agildi. Bu
kitle, sinirli kapsiiler bir yap1 igerisindeydi ve tiim
bagirsak yapilarini mediale dogru itiyor ve iistte
dalak komsuluguna kadar uzaniyordu. Mezokolon
ile sinir1 net olarak segilemedi. Ardindan kapsiil
duvart agildr ve igerisinden yaklagik 1500 cc hac-
minde, organize piht1 pargalarina benzer materyal-
ler igeren yiiksek yogunluklu sivi aspire edildi. Bu
materyalin bir kismu histopatolojik inceleme icin
ayrild.

s )

Resim 2. Yuvarlak, perkromatik, zensiz siralanma gosteren
yuvarlak hiicrelerin proliferasyonu (HEx10).

Resim 3. a: Membranéz CD99 immnreaktiitesi x20). b:
Kuvvetli vimentin immiinreaktivitesi (x20).

Histopatolojik Inceleme: Cerrahi piyesin his-
topatolojik incelemesinde hiperkromatik, yuvarlak
ve oval seklinde ¢ekirdek igeren kiiciikk yuvarlak
hiicrelerin lobiiler tarzda adaciklar yaptig1 gozlendi
(Resim 2). Tumor hiicreleri silik, vakuolize ve si-
nirlar1 tam olarak segilemeyen hiicrelerden olusu-
yordu. Mitoz ve ileri derecede nekroz mevcuttu.
Immiinhistokimyasal olarak tiimor hiicreleri CD99,
sitokin vimentin, epiteliyal membran antijeni, des-
min, pansitokeratin ile immiinreaktivite o6zelligi
gosteriyordu (Resim 3). Histopatolojik ve immiin-
histokimyasal inceleme DKYHT ile uyumluydu.

Ameliyat sonras1 donemde 3 giin yiiksek ates
gozlenen hastanin bu dénemden sonra atesi normal
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olarak seyretti. Histopatolojik inceleme sonucunda
DKYHT tanis1 konulan hastanin radikal nefrekto-
mi spesimeni ayni patoloji uzmani tarafindan tek-
rar incelendi ve kronik piyelonefrit tanisi teyit edil-
di.

Olgumuz, ikinci eksplorasyon sonrasinda bize
basvurmadan iki hafta 6nce arag¢ disi trafik kazasi
nedeniyle sol lomber bdlgesinden yaralanmaya
maruz kalmasi nedeni ile bagka bir hastaneye bag-
vurdugunu ve bu durumu bizden sakladigini sdyle-
di. Hasta genel durum bozuklugunun gerilemesi
iizerine 10. giin eksterne edildi.

DKYHT nedeniyle medikal onkoloji klinigine
devredilen hastaya ifosfamid, adriyamisin, siklo-
fosfamid, vinkristin, sisplatin kombinasyonu ige-
ren kemoterapi protokolii baglandi. Hasta 4 kiir bu
protokolii aldiktan sonra yapilan kontrol BT de 6n-
ceki BT bulgularmma gore kitlede %30 oraninda
regresyon saptandi. Ardindan bir iiniversitenin rad-
yasyon onkolojisi klinigi ile konsiilte edilen hasta
su an radyoterapi protokolii altindadir ve genel du-
rumu iyi olarak seyretmektedir.

TARTISMA

Intraabdominal DKHYT ilk olarak 1991 yi-
linda Gerald ve arkadaslari tarafindan 19 olgudan
olusan serilerinde ayr1 bir patolojik grup olarak ta-
nimlanmustir®, Bu sinifa ait olan diger timérler ige-
risinde noroblastoma, malin lenfoma, rabdomiyo-
sarkom, Ewing sarkom, Wilms timéri ve primitif
ndroektodermal timor sayilabilir. DKHYT, siklik-
la erkeklerde (Erkek/Kadin:3.8) ve geng yasta go-
riilmektedir (4-30 yas)’. Hastalarin klinige en sik
bagvurma sikayeti karin agrisi, distansiyon, palpabl
abdominal kitle ve ileus tablosudur. Cogu hastada
bu bulgulara ek olarak periton tutulumuna bagh
olarak gelisen yiiksek ates gozlenir. Laboratuar
bulgular1 genellikle normal sinirlar igerisindedir®.

Bu tiimoériin tanisinda en ¢ok kullanilan rad-
yolojik tant yontemi BT dir. BT incelemesinde en
karakteristik bulgu, belirli bir organ primeri olma-
dan omentum, paravezikal, mezenter veya abdomi-
nopelvik peritoneal yiizeylerde ¢ok sayida yumu-
sak doku kitlesinin varhigidir’. Tiimor kalsifikasyo-
nu, karaciger ve akciger yayilimi, abdominal lenfa-
denopati, asit, kitle etkisine bagli gelisen iriner
sistem ve bagirsak tikaniklig1 saptanabilecek diger
BT bulgularidir™*®. intraabdominal DKYHT nin
radyolojik bulgularinin ayirici tanisinda ¢ok sayida
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solid periton kitlelerine neden olabilecek patoloji-
ler g6z oniinde bulundurulmalidir. Bunlarin basin-
da gesitli primer timérlerde ve 6zellikle over, gast-
rointestinal sistemin kotii huylu tiimérlerinden
kaynaklanabilecek peritoneal karsinomatozis gel-
mektedir. Ayrica malin mezotelyoma, yumusak
doku sarkomlari, peritoneal tiiberkiiloz, leyomiyo-
matozis benzer BT bulgular: verebilir’.

DKYHT, dar sitoplazma, hiperkromatik ve
silik ¢ekirdege sahip neoplastik hiicrelerden olusan
kiigiik-orta boyutlu adaciklar igermektedir. Mitoz
sik olarak goriiliir. Desmoplastik stroma ile ¢evril-
mis igsi hiicrelerden olusan tiimdr hiicre demetleri
tanty1 koydurur. Kistik alanlar ve fokal nekroz
alanlar1 sik olarak gozlenir®. Bazi olgularda goze
carpan ultrasitiiriiktiirel 6zellikler, ndroendokrin
hiicrelerdekine benzer orta biiyiikliikte sitoplazmik
filamentler ve yogun yapida graniillerdir*®.

Tipik immiinhistokimyasal &zellik, epiteliyal
(keratin ve membran antijen), mezensimal (vimen-
tin ve desmin) ve noronal (néron spesifik enolaz)
belirtegler ile mevcut olan boyanma ile kendini
gosterir™'’. Son yillarda yaymlanan ve 39 hastay
iceren bir seride, tiim olgularda desmin ile boyan-
ma, %95 olguda sitokeratin ekspresyonu, %96 ol-
guda epiteliyal membran antijeni ile pozitif boyan-
mall(,) %81 olguda vimentin ekspresyonu saptanmis-
tir.

Yayinlarda intraabdominal DKYHT nin teda-
visi ile ilgili kesin bir fikir birligi bulunmamakta-
dir. Son yillardaki yayinlarda, makroskobik timd-
riin cerrahi ile olabildigince genis kapsamli ¢ikaril-
mas1 ve buna ek olarak kemoterapi ve radyotera-
pinin yapilmasinin hastaligin kontroliinde etkin ol-
dugu ve hastaliksiz yagam siiresini uzatabilecegi

belirtilmektedir®!".

Kemoterapi protokolii olarak vinkristin, dok-
sorubisin, siklofosfamid, ifosfamid kombinasyonu
tercih edilmektedir. Kemoterapinin baslangigta ¢o-
gu hastada kismi tlimdr regresyonu yaptig bildiril-
se de, kalic1 tiimor kontrolii iizerine etkisi bulun-
madig1 bildirilmistir®. Farhat ve arkadaslari, 5 ol-
guyu igeren serilerinde siklofosfamid, etoposit,
doksorubisin, sisplatin kombinasyonu ile sadece 1
hastada komplet remisyon saglamislardir'’”>. Son
yillarda yapilan calismalarda ise'>', tek basina
yiiksek doz ifosfamid, epirubisin, vinkristin kom-
binasyonunun ve bu kombinasyona ek olarak yapi-
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lan otolog kok hiicre naklinin hastalarin yasam sii-
resini uzatmada etkin olmadig bildirilmistir.

DKYHT’de radyoterapinin etkinligi tartisma
konusudur. Bir ¢alismada'®, cerrahi ve kemoterapi
(siklofosfamid, doksorubisin, vinkristin, ifosfamid,
etoposit) kombinasyonuna ek olarak abdomen ve
pelvis bolgesine radyoterapinin eklenmesinin ya-
sam siiresini uzattig1 bildirilmektedir. Ancak rad-
yoterapiye bagli olarak geligebilecek hematolojik
ve gastrointestinal toksisite, bagirsak perforasyonu
bu yontemin uygulanmasindaki esas ¢ekince nok-
talaridir. Clinkii hastalarin 1/3’{inde ge¢ donemde
intestinal tikaniklik meydana gelmektedir. Radyo-
terapinin gerek istenmeyen yan etki oranmin yiik-
sek olusu gerekse uzun donem sonuglarinin bilin-
memesi nedeniyle bu tiimoériin tedavisindeki etkin-
ligi hala tam olarak bilinmemektedir®.

Bizim olgumuza cerrahi tedaviye ek olarak
ifosfamid, adriyamisin, siklofosfamid, vinkristin,
sisplatin protokolii baslandi. Kontrol BT de %30
oraninda kitle regresyonu saptandig i¢in bir iini-
versitenin radyasyon onkolojisi klinigi ile konsiilte
edilerek radyoterapi protokoliine alindi.

Intraabdominal DKYHT, bizim olgumuzda
yayin bilgilerine uygun olarak gen¢ yasta saptandi.
Ancak bu tiimoriin kadinlarda ender olarak gdzlen-
mesi olgumuzun dnemli bir 6zelligi idi. Bizim ol-
gumuzda ilk bagvuru anindaki BT’ de tiimdriin go-
riniimi bobrekten kokenli bir kitle goriiniimiinde
idi ve bizi bu nedenle sol radikal nefrektomi yap-
maya sevketti. Radikal nefrektomiden 6 ay sonra
karin agris1 ve halsizlik nedeniyle bagvurdugu mer-
kezde ¢ekilen BT de, batinda saptanan kitlenin he-
matom ya da apse ile uyumlu idi.

Bizim olgumuzun klinik durumunun tanisi ve
tedavisindeki yetersizlige ii¢ nedenin yol agtigini
disiiniiyoruz: a) Klinigimize ilk bagvuru anindaki
BT bulgular1 bobrek hiicreli kanseri taklit ediyor-
du, b) ikinci bagvuru sirasindaki BT bulgular1 me-
zenterdeki tiimoral kitleden kanama meydana geldi
ve bu durum yaralanma ile olugan hematom olarak
degerlendirilerek timoriin tanist konulamadi, c)
Hasta bize dogru medikal oykii vermedigi i¢in
ikinci eksplorasyon flank insizyon ile gerceklesti-
rildi. Eger yaralanma Oykiisii bilinseydi transperi-
toneal yaklagim uygulanabilirdi.

Intraabdominal DKYHT, son derece saldirgan
seyreden kot huylu bir timér grubudur. Tim te-

davi girisimlerine karsin en iyi kosullarda hastala-
rin ortalama yasam siiresi ortalama 17 aydir®. Bi-
zim olgumuza DKYHT tanis1 konulduktan sonra
bugiine kadar 8 ay siire gegmistir ve radyoterapi
protokolii dahilinde tedavi gormektedir.

Sonug olarak, belirgin bir primerin saptanma-
dig1 peritoneal kitleleri olan hastalarda DKYHT
ayirict tanida diigiiniilmeli ve bu tiimdriin radyolo-
jik incelemelerde bobrek hiicreli kanseri taklit ede-
bilecegi goz 6niinde bulundurulmalidir.
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