COCUKLUK CAGININ
MEZENKIMAL BOBREK
TUMORLERI
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BERRAK HUCRELI SARKOM

[lk kez 1970 yilinda Kidd ve arkadaslar tarafindan, kemige metastaz yapma
egilimi sebebiyle Wilms tiimori (nefroblastom) nden ayr1 bir antite oldugu 6ne
stiriilmiis ve 1978 yilindan itibaren de bobregin berrak hiicreli sarkomu olarak
tanimlanmigtir (1, 2). Wilms tiimoriinden sonra ¢ocukluk ¢aginin ikinci en
sik goriilen malign tiimoridiir ve cocukluk ¢ag1 bobrek tiimorlerinin yaklagik
%3-4’ iind olusturur (3-6). Nefroblastom iliskili sendromlarla ya da embryonik
kalintilarla herhangi bir iliskisi bulunmamaktadir. Ortalama goriilme yas1 36
ay olup erkek ¢ocuklarda kiz ¢ocuklara oranla iki kat daha fazla goriiliir (4, 7).
Karin agrisi, karinda kitle ve hematiiri en sik goriilen semptomlardir (8).

Makroskopi

Bobregin berrak hiicreli sarkomu makroskopik olarak ortalama 11 cm gap-
ta, tek tarafli ve renal medullada yerlesim gosteren, soliter, iyi sinirli ancak kap-
stilstiz gortiniimdedir. Kesit yiizii kirli bej renkte, yumusak kivamda olup, yer
yer kistik ve mukoid alanlar icerebilir (4, 5).

Histopatoloji

Mikroskopik olarak klasik, miksoid, sklerozan, selliiler, epiteloid (asiner
ya da trabekiiler), palizatlagan ve igsi hiicreli patern olmak iizere ¢ok fark-
11 morfolojik paterne sahip oldugu i¢in yanlis tani konulabilmektedir (4, 9).
Olgularin yaklasik %90" inda birbirinden fibrovaskiiler septalarla ayrilmus,
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Mikroskopi

Mikroskopik olarak osteoid zemin ve etrafinda dizilim gosteren osteoblas-
tik ve benign goriiniimde igsi hiicrelerle karakterizedir. Yas arttik¢a osteoid
zeminde de artis izlenir. Igsi hiicreler invaziv biiyiime paterni gostererek glo-
meriil ve tubiil yapilarini ortadan kaldirabilir. Igsi hiicrelerde Vimentin ekpres-
yonu izlenirken, EMA ya da sitokeratin negatiftir. Bu hiicrelerde ayni zamanda
WT-1 ekspresyonu goriilebildigi i¢in Wilms tiimoriiyle karistirilmamalidir (7).

Ayirici Tani

Ayiric tanida Wilms tiimorii ve konjenital mezoblastik nefrom yer alir.
Wilms tiimériiniin 3 yas civarinda goriilmesi ve en sik izlenen klinik bulgunun
karinda kitle olmasi tanida yardimcidir. Konjenital mezoblastik nefrom ise 3 ay
ve alt1 ¢ocuklarda goriilmekle birlikte olgularda polihidroamniyoz eslik eder
(64).

Genetik

Trizomi 4 varlig1 kemiklesen bobrek tiimori i¢in simdiye kadar bilinen tek
molekiiler 6zellik olmakla birlikte ozellikle kalsifikasyon bulgular1 gosteren
Wilms tiimdriiniin ayirici tanisinda yardimeidir (7, 65).

Prognoz

Prognoz oldukga iyi olup tedavide genellikle parsiyel ya da total nefrektomi
tercih edilmekte ve kemoterapi ya da radyoterapiye ihtiya¢ duyulmamaktadir.
Parsiyel nefrektomi sonrast bile hastalarda uzun dénemde niiks ya da metastaz
bulgusu izlenmemektedir. Bu nedenle dogru tani olduk¢a énemlidir (66).
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