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OzET

Bébregin berrak hicreli sarkomu cocukluk ¢agi pri-
mer renal neoplasmlarinin % 4°tnd olusturan, sik-
likla 2 ay - 14 yas araliginda gértilen, metastaz ve
relaps riski yliksek olan ender bir pediyatrik malig-
nitedir. ilk kez 7 aylk iken, karinda kitle yakinmasi
ile bagsvuran hastamiza detayli histopatolojik ince-
leme sonucunda bébredin berrak hcreli sarkomu
tanisi konmustur. Bu olgu; yas grubu itibariyle béb-
regin berrak htcreli sarkomunun ender gérilmesi,
agresif seyri acisindan dikkatli olunmasi gerekliligi
ve cok daha sik gériilen ve mikroskopik olarak ben-
zer 6zellikleri nedeniyle siklikla karisikliga neden
olabilecek Wilms Tumér ayirici tanisinda dikkatli
olunmasi gerekliligini vurgulamak amaciyla sunul-
mustur.

Anahtar kelimeler: berrak hicreli sarkom, sttcocugu,
bébrek

SUMMARY
Clear Cell Sarcoma of Kidney: A Case Report

Clear cell sarcoma of kidney is a rare pediatric
malignity, which constitutes 4 % of primary re-
nal neoplasms of childhood. It is frequently seen
between ages of 2 months and 14 years, and has
a high propensity to metastasize as well as a high
relapse rate. Our patient who was 7 months old
baby, presented with a palpable abdominal mass
and on detailed histopathologic examination it
was confirmed to be clear cell sarcoma of kidney.
It is aimed to draw attention on rare frequency of
that aggressive patterned renal clear cell sarcoma
in this pediatric age group and making careful dif-
ferential diagnosis with Wilms tumor which can be
misdiagnosed due to higher frequency in this age
and similar microscopic features.
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GIRIiS

Tum cocukluk cagi kanserlerinin yaklasik
% 7'sini olusturan bodbrek timorleri arasinda
en stk Wilms' tiimoéra gortlmekte olup 2, bu
tamorin Glkemizde goérulme sikhgr tim ¢o-
cukluk ¢cagi maligniteleri arasinda % 6,5'tir ©.

Ozellikle “kemik metastazi yapan timor”
olarak da bilinen berrak htcreli sarkom bob-
regin primer timorleri arasinda % 4 siklikla
gorulmesine ragmen “, son derece kotu kli-
nik seyir gbéstermesi, metastaz ve relaps riski-
nin ylUksek olmasi nedeniyle ayirici tanida g6z
ardi edilmemesi gereken bir klinik antitedir.

Bobregin berrak hucreli sarkomu siklikla 2

ay - 14 yas araliginda gérialmekte olup, orta-
lama gorilme yasi 36 aydir ve ve erkeklerde
kizlara oranla daha sik goérulur ©. Alti ay alti
bebeklerde ve genc eriskinlerde ender olarak
goralmesine ragmen ©, literatlrde yenido-
gan doneminde bildirilmis olan bébregin ber-
rak hucreli sarkomu olgusu da mevcuttur @,
Cocukluk caginda oldukca ender gorulen bir
kanser olan bobregin berrak hiicreli sarkomu
tanili bu olgu sunumu ile amacimiz olgunun
ender rastlanan bir yas grubunda ve metastaz
yapmadan tespit edilmis olmasinin énemini
ve histopatolojik olarak diger renal timor-
lerle benzerlik gdstermesi nedeniyle dikkatli
olunmasi gerektigini vurgulamaktir.
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OLGU

Yedi aylik kiz hasta karninda annesi tarafin-
dan fark edilen kitle nedeniyle hastanemize
getirildi. Yapilan ilk fizik muayenesinde ba-
tinda sag Ust kadrandan alt kadrana kadar
uzanan solid kitle disinda 6zellik saptanmadi.
Tam kan sayimi, biyokimya ve idrar tetkikle-
rinde anormal bulgu saptanmayan hastanin
batin ultrasonografisinde sag bobrek 6n yu-
zinde 9x8x8 c¢m boyutlarinda kitle goéralda.
Abdomen manyetik rezonans gérintileme-
sinde (MRG) sag bodbrek pelvisinden kaynakla-
nan batin orta hat ve superioruna dogru uza-
nan, orta hatti gecen, heterojen, hipointens,
8x8x9 cm boyutlarinda, kistik alanlar iceren
intraven6z kontrast madde sonrasi periferik
ve santral noduler tarzda belirgin kontrast
tutulumu goésteren, dizgn sinirh kitlesel lez-
yon saptandi (Resim 1).

Resim 1. Batin MR’da sag bobrek kokenli kitle.

Sag nefrolreterektomi ile cikarilan kitlenin
yapilan ilk patolojik incelemesi renal sinis in-
vazyonu olan Wilms timora ile uyumlu geldi.
Planlanan radyoterapi 6ncesi preparatlarinin
baska bir merkezde incelemesi sonucunda
hastanin histopatolojik tanisi bébregin ber-
rak hicreli sarkomu olarak rapor edildi. Ola-
si metastazlar agisindan kranial MRG ve tim
vicut kemik sintigrafisi yapilan hastanin tara-
ma sonuglarinda metastaz saptanmadi. Pos-
toperatif erken donemde sag bobrek lojuna
12 Gy dozunda radyoterapi uygulandi. Rad-
yoterapi sonrasinda “National Wilms’ Tumor
Study Group (NWTSG)-5" tarafindan uygula-

nan Rejim | (vinkristin, doksorubisin, etoposid,
siklofosfamid) protokolU baslandi. Yirmi dort
haftalik tedavi sonunda yapilan degerlendir-
me sonucunda tam remisyonda olan hastanin
tedavisi kesildi. Tedavi kesiminden sonraki 14
aylik sUre icinde hasta sorunsuz olarak izlen-
mektedir.

TARTISMA

Cocukluk cagr bobrek kitleleri benign kistik
nefromadan oldukca agresif seyirli bir timor
olan bébregin malign rabdoid timorine ka-
dar uzanan genis bir yelpazede ele alinir. On-
ceden Wilms tUmoérinin ¢ok agresif bir var-
yanti olarak kabul edilen CCSK, ilk kez Kidd
tarafindan 1970 yilinda Wilms tUmoérinden
farkli, son derece malign karakterli ve kemik
metastazi yapan bir bébrek timori olarak ta-
nimlanmistir @,

Bobregin berrak hicreli sarkomunda en sik
gorulen klinik bulgular abdominal kitle ve he-
maturidir ©®. Uzak metestazlar siklikla kemik
(% 42-69) ve akcigere (% 34-43) olup, karaci-
ger, sinir sistemi ve diger yumusak dokular da
daha ender metastaz boélgeleridir ¢, NWTSG
tarafindan yapilan bir ¢alismaya gore bobre-
gin berrak htcreli sarkomu tanili 120 cocugun
3'Gnde akciger, 2'sinde kemik ve birinde kara-
ciger olmak Uzere toplam 6’sinda tani aninda
uzak metastaz saptanmistir 2, Bir baska calis-
maya goére bdbregin berrak hucreli sarkomu
tanili 21 hastanin 3'Unde g6z kapadi, paras-
pinal yumusak doku ve gluteal bélgeyi iceren
metastaz alanlari bildirilmistir. Ancak, bu has-
talarin hicbirinde tani aninda metastaza rast-
lanmamis olup, en erken metastaz tanidan 4
ay sonra saptanmistir ©. Marsden ve ark.’nin
calismasinda ise, bdbredin berrak hicreli sar-
komu tanili 23 hastanin 8'inde akciger, 2'sin-
de karaciger, 2'sinde sach deri, birinde testis,
birinde abdomen ve birinde damak metasta-
z1 olmak Uzere toplam 13 hastada kemik disi
metastaz saptanmistir 9,

Yapilan calismalarda, bébregin berrak hicre-

li sarkomu tanili cocuk hastalarin geg¢ rekur-
rens riski ylksek olarak bildirilmistir. NWTSG
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gec rekUrrensleri hesaba katarak rekUrrenssiz
sagkalim oranini 6 yil olarak bildirmistir 2,
Rekdrrenslerin % 30'unun tanidan en az 2
yil sonra ortaya ¢ikmasi nedeniyle hastalarin
uzun sure takip edilmesi 6nerilmektedir 2.

Hastamizda erken fark edilen abdominal kitle
ile hastaligin hizli tani almasi saglanmis olup,
tani aninda yapilan tetkiklerde uzak metastaz
saptanmamistir. Hasta halen relaps bulgular
acisindan yakin takip edilmektedir.

Bobregin berrak hiicreli sarkomu histopatolojik
olarak benzersiz gérintimde olsa da cocukluk
¢aginda, en sik Wilms timori ile olmakla bir-
likte, diger bobrek timorleriyle de siklikla ka-
ristirllabilen bir antitedir. Histopatolojik olarak
degisen oranlarda kord huicreleri, septal hlcre-
ler ve mukopolisakkarid iceren ve berrak hiicre
goérinima veren interseltler matriks arasinda
belirgin dallanma goésteren kan damarlari ve
ig seklinde septal hucrelerle karakterizedir (3.
Bobregin berrak hucreli sarkomunda gérilen
¢cok nukleuslu yuvarlak hucreler Wilms tamé-
ri ile karismasina neden olmaktadir @9, ince,
belirsiz kromatin icerigi olan nikleus yapisi
ve kord hucrelerinin gevsek dizilimi bébregin
berrak hucreli sarkomunda gérulen tipik his-
topatolojik 6zellikler olup, Wilms timérinde
ise hiperkromazi ve belirgin mitoz 6zelligi olan
nukleer yapi ve yogun blastemal hicreler ara-
sindaki zithk histopatolojik incelemede ayrimi
saglayan ve tani asamasinda c¢ok dikkat edil-
mesi gereken bulgulardir ©,

Bizim olgumuzda da ikinci histopatolojik in-
celeme yapilmamis olsaydi; pediatrik yas gru-
bunda cok daha sik goérilen ve mikroskopik
olarak benzer o6zellikleri bulunan Wilms ta-
mora tanisi konularak, hastaya metastaz ta-
ramasi icin gerekli tetkikler yapilmamis ve
uygun tedavi protokoll baslanmamis olacak-
tI. Sonug olarak, bu olgu sunumu sayesinde
ylksek metastaz ve relaps riski olan, tedavisi
icin cok daha yogun protokollerin kullanildigi
bir timoér olan bébregin berrak hticreli sarko-
mu tanisinda Wilms timoéru ile histopatolojik
benzerligin gbzardi edilmemesi gerektigini
vurgulamak istedik.
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