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BÖLÜM 8

NADIR GÖRÜLEN TESTIKÜLER VE  
PARATESTIKÜLER TÜMÖRLER

Halil UZUNDAL1

GIRIŞ

Testisin germ hücre kökenli olmayan tümörleri oldukça nadir görülen bir gru-
bu oluşturmaktadır. 2022 WHO (Dünya Sağlık Örgütü-DSÖ)’nun erkek genital 
tümörleri ve üriner sistem tümörleri sınıflandırmasında germ hücreli tümörler 
dışında kalan bu nadir tümörler tablo-1’de özetlenmiştir. Bu yeni sınıflandırma-
da hem daha önce olmayan yeni tanımlamalar getirilmiş hem de alt başlıklarda 
sınıflandırılan bazı tümörlerde değişiklikler yapılmıştır. Bu bölümde hem yeni 
tanımlanan tümörler ve alt başlıklarda değişiklik yapılan tümörlerin patolojik 
özellikleriyle birlikte daha ayrıntılı bir şekilde sunulması, hem de nadir görülen 
bu tümörlerin klinikte daha sık rastlanan türleri hakkında özet bir bilgi sunmak 
amaçlanmıştır.

Tablo 1
A-Seks kord stromal tümörler
•	 Leydig hücreli tümörler

•	 Leydig hücreli tümörler
•	 Malign Leydig hücreli tümörler

•	 Sertoli hücreli tümörler
•	 Sertoli hücreli tümör
•	 Malign sertoli hücreli tümör
•	 Büyük hücreli kalsifiye edici sertoli hücreli tümör
•	 Sertoliform kistadenoma

•	 Granüloza hücreli tümörler
•	 Yetişkin tip granüloza hücreli tümörler
•	 Jüvenil tip granüloza hücreli tümörler

•	 Fibroma tekoma ailesi
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Tablo 1 (DEVAMI)
•	 Tekoma
•	 Fibroma

•	 Mikst ve diğer seks kord stromal tümörler
•	 Mikst seks kord stromal tümörler
•	 Seks kord stromal tümörler, sınıflandırılamayan tip
•	 Taşlı yüzük stromal tümörler
•	 Myoid gonadal stromal tümörler

B- Ovaryan tip rete testis ve toplayıcı kanal tümörleri
•	 Seröz kistadenoma
•	 Seröz borderline tümör
•	 Seröz kistadenokarsinom
•	 Müsinöz kistadenom
•	 Müsinöz borderline tümörler
•	 Müsinöz kistadenokarsinom
•	 Endometrioid tümör, borderline
•	 Endometrioid adenokarsinom
•	 Berrak hücreli adenokarsinom
•	 Brenner tümörü
C-Rete testis ve toplayıcı kanal tümörleri
•	 Adenoma
•	 Adenokarsinom
D-Paratestiküler mezotelyal tümörler
•	 Adenomatoid tümör
•	 İyi diferansiye papiller mezotelyal tümör
•	 Mezotelyoma

•	 Epiteloid mezotelyoma
•	 Sarkomatoid mezotelyoma
•	 Bifazik mezotelyoma

E-Epididim tümörleri
•	 Epididim kistadenomu
•	 Papiller kistadenom
•	 Epididim adenokarsinomu
•	 Skuamöz hücreli karsinom
•	 Melanotik nöroektodermal tümör
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A. SEKS KORD STROMAL TÜMÖRLER

Testisin seks kord stromasındaki tümörler, birbirinden farklı nadir görülen bir 
tümör grubudur. Gonadal stromanın saf hücrelerinden veya seks kord stromal 
elemanlarının bir kombinasyonundan oluşurlar. En sık görülen iki tümörü leydig 
hücreli tümörler ve sertoli hücreli tümörlerdir (1).

1.	 Sertoli hücreli tümörler: Testis neoplazmlarının yaklaşık %1’ ini oluştur-
makta olup metastaz riski belirsizdir (2). Bu tümörlerin testis koruyucu cer-
rahi ile lokal rekürrens oranları %1’ in altında raporlanmış olup adjuvan teda-
vi önerilmemektedir (3). Metastatik hastalıkta survey düşüktür ve kısıtlı bazı 
çalışmalarda cerrahiye yanıt bildirilmiştir.

Sertoli hücreli tümörlerde CTNNB1 genindeki mutasyon β-kateninin nükleer 
boyanmasına yol açtığından tanı amaçlı kullanılmaktadır. Bu boyanmanın, özel-
likle sertoli hücreli tümörler olmak üzere, gonadal stromanın teşhisinde oldukça 
faydalı olduğu bildirilmiştir (4,5).

Yeni WHO sınıflandırmasında sertoliform kistadenoma ve büyük hücreli kal-
sifiye edici sertoli hücreli tümör, sertoli hücreli tümörler grubuna dahil edilmiştir. 
Sertoliform kistadenom, rete testiste lokalizedir ve orijini bilinmemektedir (6). 
Sertoli hücreli tümöre yüksek morfolojik ve immünohistokimyasal benzerliği ne-
deniyle gonadal stromal tümörler grubuna dahil edilmiştir (7). Gerçekte sertoli 
hücreli tümörlerden ancak bulundukları yere göre ayırt edilebilirler.

Büyük hücreli kalsifiye edici sertoli hücreli tümör ise bol miktarda eozinofilik 
sitoplazmaya ve kaba kalsifikasyonlara sahip sertoli hücrelerinden oluşur. Bazen 
sporadik olarak gözlemlense de genellikle ‘Carney complex’ ile bağlantılı olarak 
görülür.

2.	 Leydig hücreli tümörler: Yetişkin testis tümörlerinin yaklaşık olarak %4‘ ünü 
oluşturur. Çoğunlukla lokal tümör olarak prezente olup metastaz % 2.5 gibi 
çok az kısmında görülür (8).

Nadiren jinekomasti, cushing sendromu gibi hormonal değişiklikler sebebiyle 
tanı konulabilir (9). Testis koruyucu cerrahi ile lokal rekürrens %7 civarındadır ve 
adjuvan tedavi önerilmez (10). Metastatik hastalıkta survey düşüktür; kısıtlı bazı 
çalışmalarda sistemik tedavi ve cerrahiye yanıt bildirilmiştir.

3.	 Granüloza hücreli tümörler: Granüloza hücreli tümörler de yeni WHO sınıf-
landırmasında seks kord stromal tümör grubunda listelenmiştir. Bu tümörler 
çok nadir olup yetişkin ve jüvenil olarak 2 tip tanımlanmıştır. Metastatik po-
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tansiyel yetişkin tipte çok azdır; jüvenil tipte ise hiç bildirilmemiştir. Yetişkin 
granüloza hücreli tümör, overin graafian foliküllerindeki granüloza hücreleri-
ne benzeyen seks kord stromal hücrelerinden oluşur. Testis koruyucu cerrahi 
ile lokal rekürrens % 5 civarında olup adjuvan tedavi önerilmez (11). Jüvenil 
granüloza hücreli tümörler ise en sık yaşamın ilk 6 ayında görülür (12).

4.	 Fibroma-tekoma: Fibroma-tekoma tümör ailesi, testiküler parankimal stro-
ma veya tunika albugineadan köken alan fibroblastik hücreler ve teka hüc-
relerine benzeyen hücrelerden oluşur (13). Bu tümörler de çok nadirdir ve 
nerdeyse daima benigndir (3,9,10,11,13).

5.	 Mikst ve diğer seks kord stromal tümörler: Gonadal stromanın bazı tümör-
leri, morfolojik ve immünohistokimyasal olarak yukarıda belirtilen tümörler-
den birinde sınıflandırılamaz. Bu yeni sınıflandırmada en büyük değişim bu 
grupta olmuştur.

Daha iyi sınıflandırma için iki tümör grubu tanımlanmıştır; bunlardan birin-
cisi mikst seks kord stromal tümör (SKST), ikincisi ise seks kord stromal tümör, 
sınıflandırılamayan (SKST,NOS) tiptir. Mikst seks kord stromal tümörler çeşitli 
seks kord elemanlarının kombinasyonlarından oluşur. Bu kombinasyonlar leydig, 
sertoli veya stromal iğsi hücrelerle karışmış granüloza hücrelerini içerir. Seks kord 
stromal tümör, sınıflandırılamayan tip ise tamamlanmamış veya farklılaşmamış 
seks kord veya stromal elemanlardan oluşmuştur.

Testiküler seks kord stromal tümörleri ile ilgili en büyük problemlerden biri 
de klinik davranışın öngörülmesi olmuştur. SKST’lerin çoğu yavaş bir biyolojik 
davranış gösterse de nadiren metastazlar da meydana gelebilir. Metastaz saptanan 
bu hastalar etkili kemoterapi ve radyoterapi seçenekleri olmadığından dolayı kötü 
prognozludur. Tümör boyutu (5 cm’den büyük olma), nekroz, orta veya şiddetli 
nükleer atipi, anjiyolenfatik invazyon, invaziv/infiltratif sınırlar gibi histomorfo-
lojik kriterler biyolojik davranışı öngörmede önemlidir. Sayılan bu malignensi 
kriterlerinin olmaması durumunda orşiektomi yeterli bir tedavidir (14). Bu kri-
terlerin biri veya hiçbirinin olmaması durumunda hastaların sadece takip edil-
mesinin de bir seçenek olabileceği tartışılmaktadır (14). Retroperitoneal lenfade-
nektominin ise sadece malignite kriterlerinden iki veya daha fazlasının varlığında 
veya evre 2a hastalık mevcutsa gerçekleştirilmesi önerilmektedir (14).

Yeni Tanımlanmış Seks Kord Stromal Tümörler
SRST (taşlı yüzük stromal tümörler) ve MGST (myoid gonadal stromal tümörler) 
testiküler kanserlerin 5. WHO sınıflandırılmasında ortaya çıkan yeni tanımlama-
lardır. Her ikisi de asemptomatik intratestiküler kitlelerdir ve ikisinde de serum-
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da tümör belirteçlerinin seviyeleri yükselmez. Başvuru yaşları değişkendir. SRST 
29-69 yaşlar arasında yani esas olarak yetişkinlerde görülür (15,16,17) ; ancak 4 
yaşında bir erkek çocukta da bildirilmiştir (18). Bu yeni tanımlamaların etiyolojisi 
ve patogenezi tamamen anlaşılamamıştır. SRST’ lerde CTNNB1 geninde mutas-
yonlar mevcuttur, bu yüzden bazı yazarlar bunları sertoli hücreli tümörlerin mor-
folojik spektrumunun bir parçası olarak görürler (19). Bu solid tümör ovaryan 
eşdeğerindeki tümörler ve solid psödopapiller pankreas neoplazisi ile morfolojik 
benzerlikler gösteriyor olsa da ayrı bir oluşum olarak kabul edilmek için de farklı 
karakteristik özellikler taşımaktadır (16). MGST’nin ise intertübüler primitif me-
zenkimal hücrelerin myoid farklılaşması ile oluştuğu düşünülmektedir (20,21).

Her iki tümör de makroskopik olarak iyi sınırlıdır. SRST beyaz-gri renkli ve 
10-28 mm çapındadır. MGST ise sarı-bronz renkte, 12-40 mm boyutunda ve sık-
lıkla rete testise bitişiktir (20,21).

Mikroskobik olarak SRST kalın fibröz bir kapsül ile çevrilidir ve ince fibröz 
septalarla lobüllere bölünmüştür. Neoplastik hücreler ödematöz stromaya sahip 
arka planı olan solid yuvalarda kümelenme eğilimindedir. Merkezden dışarı doğ-
ru çekirdekler ve büyük sitoplazmik vaküollerle taşlı yüzük benzeri görünüme 
sahip olmakla birlikte eozinofilik hücreler veya sklerotik alanlar da içerebilirler 
(16). Tümör hücreleri vimentin, nükleer β -katenin, siklin D1, S-100, CD10, nöron 
spesifik enolaz (NSE) ve sinaptofizin pozitiftirler. Metastatik taşlı yüzük hücreli 
karsinomdan farklı olarak SRST’ler PAS, müsin, sitokeratin ve epitelyal membran 
antijeni (EMA) ile negatif boyanma gösterirler. Sertoli hücreli tümörlerden farklı 
olarak inhibin, kalretinin ve melan-A’nın hepsiyle boyanma negatiftir (16).

MGST kapsülsüzdür ve iğsi hücrelerin kısa fasiküllerinden oluşur. Periferde 
tümör hücreleri seminifer tübülleri çevreleyebilir (21). Sitoplazma az-orta derece-
de hafif eozinofilik boyanma gösterir; çekirdeklerde ise atipi hiç yoktur ya da çok 
azdır. Mitotik sayısı genel olarak düşüktür (10’luk büyütmede 0-5 arası). Lenfo-
vasküler invazyon ve nekroz yoktur (21). Neoplastik hücrelerin yapısında aralıklı 
nükleer oluklar vardır ve mitokondri/miyofilamanlar açısından zengin az bir si-
toplazma gösterir (20). En belirgin immünohistokimyasal özellik yaygın ve güçlü 
olarak hem S100 hem de aktinle boyanmadır (20,21). Ayrıca, hücreler FOXL2, SF-
1, vimentin, inhibin (fokal olarak) ve desmin için pozitifken, SOX9 ve kalretinin 
için negatiftir (22). Leiomyomadan farklı olarak MGST kalın fasiküller içermez 
ve sigara biçimli çekirdekler ve perinükleer vakuoller içerir. Ayrıca fibromadan 
da hiyalin plaklar oluşturan kalın kollajen demetlerinin olmaması ve SOX9 için 
negatif olması ile ayırt edilebilir (21).
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Şimdiye kadar bildirilen SRST ve MGST vakaları rezeksiyon sonrasında be-
nign karakterde gözlenmiştir ve mümkün olduğu kadar konservatif cerrahi öne-
rilir (15,20).

B. OVARYAN TIP RETE TESTIS VE TOPLAYICI KANAL TÜMÖRLERI

Testis ve paratestisin ovaryan tip tümörleri, daha sık görülen over tümörleri ile 
homologdur. Sıklığa göre, testiküler ovaryan tip tümörler çoğunlukla iyi huylu 
veya borderline tümörlerdir. Biyolojik davranışları göz önünde bulunduruldu-
ğunda histolojik olarak malign lezyonlar olsa da endometrioid karsinomlarda 
metastaz gözlenmemiştir. Bildirilen seröz adenokarsinom vakalarının çoğu dü-
şük dereceli olmasına rağmen seröz adenokarsinomların da metastaz yapabildiği 
bilinmektedir . Müsinöz tümörlerde, arka planda monodermal teratom ve int-
ratübüler germ hücreli neoplazi varlığını ekarte etmek için kapsamlı örnekleme 
gereklidir. Brenner tümörleri, tunika vajinalis veya mezotelyumda bulunabilen 
Walthard kalıntısından gelişebilmektedir.

Para-Testiküler Kitleler
Paratestiküler lezyonlar intraskrotal neoplazmaların %10’undan daha az görülür-
ler. Genelde klinik davranışı yavaş olan iyi huylu tümörler veya tümör benzeri lez-
yonlardır. Yaklaşık %25’i agresif seyreder (23). Paratestiküler bölgeden, rete testis 
ve toplayıcı kanal epitelinden, epididim mezotelinden veya epitelinden, müllerian 
veya wolfian kanal kaynaklı inklüzyonlardan veya tunika vajinalis mezotelyu-
mundaki müllerian tipi metaplastik değişikliklerden kaynaklanmaktadır. Ayrıca 
spermatik kord ve paratestiküler bölgenin yumuşak dokusundan köken alan tü-
mörler de yer almaktadır. Bu durum ayırıcı tanıda güçlükleri artırmaktadır.

Ek olarak, paratestis bölgesi, hematojen veya lenfatik bir yolla metastatik tü-
mörler tarafından da tutulabilir. Potansiyel bir tanısal zorluk, primer paratesti-
küler tümörleri diğer organların metastazlarından ayırmaktır, çünkü bu bölgede 
herhangi bir primer tümör tanısı dışlama tanılarından biri olabilmektedir. Ayırıcı 
tanıdaki zorluklar hastalığın spesifik bir yaşta görülmemesinden kaynaklanmak-
tadır. Paratestiküler tümörler esas olarak erişkin yaşta ortaya çıkmaktadır. Ancak 
melanotik nöroektodermal tümör karakteristik olarak yaşamın ilk ayından itiba-
ren 8 yaşa kadar ortaya çıkabilmektedir (23,24).

C. RETE TESTIS VE TOPLAYICI KANAL TÜMÖRLERI

Toplayıcı kanalların ve rete testisin adenokarsinomu, rete epitelinden köken alan 
glandüler malign bir tümördür. Normalden neoplastik rete epiteline geçişin gös-
terilmesi tanı için bir ipucudur. Tümörler testis hilus merkezinde yerleşirler ve 
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spermatik kord ile cilde satellit nodüllerle uzanım gösterebilmektedirler. Histolo-
jik olarak papiller, solid, glandüler, kribriform ve glomeruloid paterndedirler (25). 
İmmünohistokimyasal çalışmalar ile metastatik adenokarsinom, malign mezotel-
yoma, ovaryan tip tümörler, germ hücreli tümörler ve sertoli tümörleri dışlanır.

D. PARATESTIKÜLER MEZOTELYAL TÜMÖRLER

Adenomatoid tümör, esas olarak epididimden köken alan iyi huylu bir mezotelyal 
neoplazmdır; ancak spermatik kord, tunika albuginea, tunika vajinalis ve testis-
te ortaya çıkabilmektedir (23). Paratestisin malign mezotelyoması, plevral ve pe-
ritoneal mezotelyomaların %1’inden daha az görülen tümörlerdir. Bu tümörler 
ağırlıklı olarak papiller, tübülopapiller, tübüler veya solid yapıya sahip epiteloid 
tiptedir. Dikkatli bir gross analiz ve kapsamlı şekilde alınan kesitlerle, mezotelyal 
hiperplaziden invaziv tümöre geçiş belirlenebilmektedir. Paratestiste, iyi diferan-
siye papiller mezotelyal tümör de rapor edilmiştir. Tanısı için katı kriterler gerekli-
dir ve invazyon olmaksızın yumuşak mezotelyal hücrelerle kaplı papiller yapıların 
varlığı gereklidir (26). Malign mezotelyomadan farklı olarak, CDKN2A’nın (p16) 
homozigot delesyonu, BRAFV600Enin mutasyonu yoktur. Birkaç iyi diferansi-
ye papiller mezotelyal tümör paratestis vakası raporlanmıştır ve bunların agresif 
özellikte olmadıkları bildirilmiştir (27).

E. EPIDIDIM TÜMÖRLERI

Epididim kitlelerinin çoğu benign kistik veya inflamatuar durumlardır. Solid epi-
didimal tümörler nadirdir ve birçok benign ve neoplastik lezyon içerir. Benign 
lezyonlar lipom, adenomatoid tümörler, leiyomyomlar ve papiller kistadenom-
lardır. Spermatik kordun neoplastik lezyonları ise sarkomlar, primer adenokarsi-
nomlar ve diğer organlardan metastazlardır (28,29,30).

Epididim epitelinden, epididimdeki kistadenom ve papiller kistadenom gibi 
benign tümörler ve epididimin malign adenokarsinomu da kaynaklanabilir. Epi-
didim adenokarsinomu, epididim epitelinden farklılaşma gösterir ve çok nadir 
görülmektedir. İmmünohistokimyasal değerlendirme, mezotelyoma, ovaryen 
tip seröz veya müsinöz kistadenokarsinom, rete testis adenokarsinomu ve me-
tastatik adenokarsinomlardan ayırmak için kullanılır. Epididimal kistadenom, 
kaput epididimde yer alan efferent kanal sistem epitelinden köken alır. İyi huylu 
bir tümördür. Papiller kistadenom, efferent epididimal kanallardan kaynaklanan 
papiller özelliği olan berrak hücrelerle karakterizedir. Papiller kistadenom vaka-
larının yaklaşık yarısı bilateral ve bunların üçte biri Von-Hippel-Lindau hastalığı 
ile ilişkilidir. Papiller kistadenom iyi huylu bir tümördür. Ancak, bir tümör nüksü 
vakası ve iki malign adenokarsinom transformasyon vakası bildirilmiştir.
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Genitoüriner organlarda daha sık görülen mezenkimal tümörler spermatik 
kord adipositik tümörlerdir. Spermatik kord; fibroblastik ve miyofibroblastik 
tümörler (inflamatuar miyofibroblastik tümör, miksofibrosarkom, miyofibrob-
lastoma), anjiomiksoma gibi vasküler tümörler, anjiyofibrom, benign ve malign 
düz kas tümörleri, rabdomiyom, osteosarkom, schwannom , desmoplastik küçük 
yuvarlak hücreli tümör, sinovyal sarkom ve andiferansiye pleomorfik sarkom ta-
rafından da tutulabilir.

Paratestiküler kitleler genitoüriner sistemde nadir bir tümör grubunu oluştur-
maktadır. Moleküler biyoloji, immünhistokimya ve patolojide yaşanan gelişme ve 
değişen durumlar sebebiyle bu nadir tümörlerin de sınıflandırmasında değişik-
likler olmaktadır. Ancak bu nadir tümör grubunun klinikte onkolojik sonuçları-
nın doğru bir şekilde tahmin edilip değerlendirilmesi için daha uzun takip süreli 
çalışmalara ihtiyaç duyulmaktadır.
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