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Cocukluk cagi bobrek kitleleri
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Kocaeli Universitesi Patoloji Anabilim Dali, Kocaeli

ABSTRACT

Pediatric renal masses have different characteristics than
their adult counterparts for classification, staging and therapy.
Although they are encountered rarely, differential diagnosis by
urologist and pathologist is important. Wilms’ tumor, rhabdo-
id tumor, clear cell sarcoma, congenital mesoblastic nephro-
ma and pediatric renal cell carcinoma are relatively common
entities. In this article, clinical and pathological properties of
these tumors will be summarized. Meanwhile, chackpoints in
management of them at urology and pathology departments
are emphasized.

ocukluk cagr bobrek kitleleri, Grologlar ve patologlarin

nadir karsilastiklari durumlardir. Erigskinlerde karsilasilan

bobrek kitlelerine gore tirleri, evrelemeleri ve tedavileri

belirgin farklilik gdstermektedir. Bu nedenle taninmalari,
klinik ve radyolojik bulgularin degerlendirilerek klinik 6n tanilarin
iyi belirlenmesi, ameliyat 6ncesi tanisal girisimlerin dikkatle karar-
lastirlmasi, histopatolojik 6rneklemenin dogru yapilmasi ve Wilms
timori 6rneginde oldugu gibi hizla tani konularak ilk tic hafta icinde
erken tedavi seceneklerinin uygulanmasi, hastanin sagkalimi baki-
mindan yasamsal énem tasimaktadir. Bu makalede ¢ocukluk cag
boébrek timorlerinin baslicalari, klinik ve patolojik 6zellikleri g6zden
gegirilecektir.

Cocukluk ¢agi bobrek kitlelerinin listesi 1. Tablo'da sunulmaktadir
(1). Bunlar icinde daha sik karsimiza ¢ikan Wilms tiimérd, rabdoid ta-
mor, berrak hiicreli sarkoma, mezoblastik nefroma ve bobrek hiicreli
karsinom tizerinde yogunlasacagiz. Klinik, radyolojik veya histopato-
lojik olarak tiimorleri taklit eden kitleler olusturan bobregin dogum-
sal kistik hastaliklar, ksantograniilomat6z pyelonefrit ile hidatik kist
ise ayirici tani icinde ele alinabilir.

Cocukluk cagi bébrek timorleri tim ¢ocukluk cagi malign timor-
lerinin yaklasik %7’sini olusturmaktadir (2-4). Bunlarin ¢cok buytik kis-
mi Wilms tiimériidir. Ulkemizde de cocukluk cagr malign tiimérleri
icinde Wilms tiimorl orani % 6,5 olarak bildirilmektedir. Bu nedenle
cocukluk cagi bobrek timorleri genellikle Wilms tiimérd ile birlikte
anilmakta, evrelendirmede Wilms timori ozellikleri temel alinmak-
tadir. Ulusal Wilms Tiiméra Calisma Grubu’'nun (“National Wilms Tu-
mor Study Group”) bu yaklasimla gelistirdigi timor evrelemesi tim
cocukluk cagi bébrek timorlerine uygulanmaktadir (5).
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Mezoblastik nefroma, ¢ok daha iyi klinik gidis gdstermesi ile di-
ger bobrek timorlerinden ayrilmaktadir. Wilms tiimori de erken
evrede oldugu ve anaplazi odagi icermedigi durumda ¢ok iyi gi-
dislidir. Bu nedenle ¢ocukluk ¢cagi bobrek kitlesi ile karsilasildiginda
oncelikle Wilms timori olup olmadigina karar verilmeli, dyleyse
odaksal veya yaygin anaplazi olup olmadigi belirlenmelidir. Wilms
timori degilse, akla gelmesi gereken ilk olasiliklar rabdoid timér,
berrak hiicreli sarkoma, mezoblastik nefroma ve bdbrek hiicreli
karsinomdur (5).

Wilms tiimora (WT)

Wilms Timor(, ayni zamanda “nefroblastom” olarak adlandi-
rilmaktadir. Embriyogenezin degisik asamalarindaki olgunlasma-
mis hicrelerden olusur. Olgularin yarisi 3 yasindan dnce, % 90'
6 yasindan 6nce gorilir. Nadiren dogum sirasinda karsilasilr.
Ergenlikte ve eriskinlerde de nadiren gorilebilir. Cinslere dagili-
mi esittir. Her iki bébrekte ayni siklikta rastlanir. Olgularin % 5 ile
10’unda eszamanl olarak veya daha sonra karsi bobrekte de ti-
mor gorilebilir. Wilms timord, bébrek disinda retroperiton, ute-
rus, testis, inguinal kanal ve mediastende yerlesebilir. WAGR send-
romu, omfalosel-makroglossi (Beckwith-Wiedemann sendromu),
hemihipertrofi veya Denys Drash sendromunda WT riski belirgin
olarak artmistir. Dogumdan sonra ilk yilda veya her iki bobrekte
ortaya ¢ikan olgularda diger dogumsal Grogenital anomalilerin
gorilme sikhgr yiksektir. Zahm ve Ward'in calismalarinda her ne
kadar 6zellikle tarim ilaclarindaki pestisidlerin Wilms tiimor riskini
artirdigi 6ne sirtilmis ise de daha sonra yapilan arastirmalar bu
tezi dogrulamamistir (6,7).

Klinik ézellikler: WT genellikle bebegdin bakimi sirasinda anne ta-
rafindan karinda ele gelen kitle olarak fark edilir. Hemattiri ve agri
nadirdir. Olgularin bir kisminda timdrin renin salgilamasina bagli
olarak hipertansiyon gelismektedir. Timore ikincil glomerdl hastalik-
lar proteinuriye yol agabilir. Bazen de ilk bulgu travmaya bagl borek
parcalanmasi olabilir. Tumor embolisi nedeniyle ani bebek dlimleri
de rapor edilmistir.

Radyoloji: IVP'de pelvisi yana iten ve distansiyona yol acan bébrek
kitlesi gorallr. USG, BT ve MRI timérin sinirlari ve yayilimi hakkinda
bilgi verir. Serumda hiyaluronik asit, von Willebrand faktori, inaktif
renin ve eritropoeitin artisi tanimlanmistir. Ancak hicbiri hastaliga
0zgu degildir.

Makroskopik ozellikler: Wilms Tumord, genellikle iyi sinirh, yuvarlak,
yumusak kivamli tek bir kitle olarak gortlir (Sekil 1). Blyukligi de-
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Sekil 1. Wilms timori kesitinde solid, balik eti goériinimiinde, yumusak kivamli timériin
normal bobrek dokusunu kenara sikistirarak gelistigi goriilmektedir.

Sekil 2. Mikroskopide gevsek fibroblastik stroma ile bélimlenmis koyu cekirdekli blastemal
adaciklar arasinda seyrek olarak tlibiler yapilar olusturan epitelyal odaklar izlenmektedir.

Sekil 3. Mezoblastik nefromada herhangi bir farklilasma géstermeyen igsi hiicrelerden olu-
san timor vimentin ile yaygin sitoplazmik boyanma g&stermektedir.
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“Cocukluk ¢cag: bobrek
tiimorleri tiim cocukluk ¢ag
malign tiimorlerinin yaklasik
%7 sini olusturmaktadir
(2-4). Bunlarin ¢ok biiyiik
lkismi Wilms tiimoriidiir.
Ulkemizde de cocukluk ¢ag:
malign tiimorleri icinde
Wilms tiimorii oran: % 6,5
olarak bildirilmektedir. Bu
nedenle cocukluk ¢agr bobrek
tiimorleri genellikle Wilms
tiimorii ile birlikte anitlmakta,
evrelendirmede Wilms
tiimorii ozellikleri temel
alimmaktadyr.”

gismekle birlikte ortalama 500 gr agirhktadir.
Olgularin % 7'sinde cok odaklidir.

Mikroskopik incelemede degisik oranlar-
da farklilagmamis blastem, stromal doku ve
epitel dokusundan olusan (¢ ayrn bilesen
gOrulur (Sekil 2). Bazi tumorlerde yalnizca iki
(bifazik) veya tek bir bilesen (monofazik) ola-
bilir. Epitelyal bilesen, gelismekte olan nor-
mal metanefrik tiibillere benzer embriyonik
tlibil veya glomeril yapilarina benzeyebilir.
Tumor icinde olgun tipte ¢ok farkl hiicreler
de bulunabilir. Bunlarin varlgi, teratom ile
ayirici taniyi zorlastirir. Bazi nadir durumlar-
da da WT icinde bobrek hiicreli karsinom
odaklari gorilebilir.

immiinohistokimyasal incelemede vimen-
tin ile odaksal boyanma, epitelyal bilesende
sitokeratin ve EMA, mezenkimal bilesende
ise farklilasmakta olan hucrenin 6zelligine
gére reaksiyonlar gériiliir. Ulkemizde Pedi-
atrik Onkoloji Grubunun Wilms timori icin
gelistirilen rapor formuile evreleme &lcitleri
2.Tablo'da sunulmaktadir.

Klinik gidis: Hastaligin evresi ve histopato-
lojik bulgular (Anaplazi varhgi) klinik gidisi
belirler. Diger faktorler ise yas (2 yasin Us-
tiinde relaps riski daha ytksektir), renal ven
ve vena cava inferior'da timor trombisi
olmasi ile karaciger metastazidir. Anaplazi
odaklari iceren ve blastemal bileseni baskin
timorler daha kotu seyretmektedir. Anap-
lazi olcttleri; belirgin ve atipik mitoz varlig,
cekirdek buytiklug, cekirdek hiperkromazi-
sidir. Cok kiiclik bir odakta bile anaplazi g6-
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1. Tablo. Cocukluk ¢agi bébrek kitleleri.

O Wilms Tamaori, nefroblastomatozis ve
nefrojenik kalintilar

Rabdoid tiimér
Berrak hiicreli sarkoma
Mezoblastik nefroma

O O o o

Bobrek hiicreli karsinom

o Papiller

o Meduller

o Xp11.2 translokasyon karsinomu
O Diger tiimorler

Metanefrik stromal tiimor
Multikistik nefroma

Ossifiye bébrek timori
Embriyonal sarkom

intrarenal teratom

Desmoplastik yuvarlak hiicreli timor

O O O O O o O

Pirimitif néroektodermal tiimor
O Tumor benzeri kitleler
o Bobregin dogumsal kistik hastaliklar
o Ksantograniilomat6z pyelonefrit
o Hidatik kist
o Inflamatuar myofibroblastik timér

“Rabdoid tiimor, bebeklik
doneminin nadir goriilen kotii
huylu bir tiimoriidiir. Uzun
yillar Wilms tiiméoriiniin bir
tiirii olarak kabul edilmisse
de simdi ayri bir tiimor
olarak simiflandirilmaktadsr.
Ne tiimoriin inceyapist, ne

de diger ozellikleri diiz kas
kokenli olabilecegi fikrini
desteklemektedir. Olgularin
cogunlugu kiiciik bebeklerde
goriiliir ve tani aninda
ortalama yas 18 aydir. Bobrek

dist yerlerde de; ozellikle
beyinde goriilmektedir.”
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Sekil 4. Xp11.2 Translokasyon karsinomunun mikrsokopisinde tipik papiller yapilari érten
genis berrak veya kromofob sitoplazmali timér hiicreleri ve papiller yapilarin gévde kisimla-

rindaki psammom cisimcikleri dikkat cekicidir.

rilmesi kot gidisi gosterir. Anaplazi varsa,
olguda saptanamayan mikrometastazlarin
var olma olasiligi yuksektir. Bu nedenle his-
topatolojik incelemede Wilms timori tanisi
konulduktan sonra en 6nemli konu, anaplazi
odaginin varliginin arastirilmasidir. Tumorin
en az Ucte ikisinin blastemal 6zellikte oldu-
gu olgular “Blastemal bileseni baskin” olarak
nitelendirilmelidir.

Rabdoid tiimor (RT)

Rabdoid tlimor, bebeklik doneminin na-
dir goriilen kot huylu bir timorudir. Uzun
yillar Wilms timériiniin bir tiirli olarak kabul
edilmisse de simdi ayri bir timor olarak si-
niflandiriimaktadir. Ne timorin inceyapisi,
ne de diger ozellikleri diiz kas kokenli ola-
bilecegi fikrini desteklemektedir. Olgularin
¢ogunlugu kiicik bebeklerde gorilir ve
tani aninda ortalama yas 18 aydir. Bébrek
disi yerlerde de; 6zellikle beyinde gorilmek-
tedir. Bobrek ya da bobrek disi olsun, bu ti-
morlerin ortak 6zelligi 22g11 kromozomun-
da yerlesimli INIT genindeki mutasyon ve
delesyonlardir (8).

Genel ve klinik dzellikleri: Tum ¢ocukluk cag
timorlerinin %2,5'ini olusturur, etiyolojisi bi-

linmemektedir. Hastalarin %95‘inden fazlasi
3 yasin altindadir, 5 yasin lzerindeki hasta-
larda bu taniya kuskuyla yaklasiimalidir. Orak
hiicreli hemoglobinopatisi olan ergenlerde
gorulmektedir. Erkeklerde 1,5 kat fazladir.
Hastalarin yaklasik %15'inde eslik eden beyin
timorleri gézlenir. Bunlarin ¢cogu orta hatta
ve beyincikte yerlesmistir. Morfolojik olarak
medullablastom ya da pirimitif noroektoder-
mal timor (PNET)’e benzerler. Beynin rabdo-
id timorleri siklikla kiguk yuvarlak hicreli
timor goriintustindedirler. Bbregin rabdoid
timori ile ayni sitogenetik degisiklikleri ice-
rirler.

Patolojik bulgular: Makroskopik olarak
soluk renkli, yumusak kivaml, buyik ta-
morlerdir. Komsu bobrekten ayirt edebil-
mekle birlikte timor genellikle kapsuil-
stzdir. Cogunun agirhigi 500 gr. dan azdir.
Bu timorler tek odakh ve tek taraflidir.
Bobrekte ¢ok sayida nodil varsa bdbrek
ici ya da karsi bobrekten metastaz olarak
degderlendirilmelidir. Kii¢lik timorler bob-
rek medullasinda yerlesme egilimindedir.
Histolojik olarak tekdiize gériiniimdedir-
ler. Sinirlari belirgin, gevsek diizenlenmis,
iri hicrelerden olusur. Hicreler siklikla
asidofilik sitoplazmik inklizyonlar icerir-
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Tablo 2. Pediatrik onkoloji grubu wilms tiimari ¢alisma protokolii patolojisi degerlendirme formu

Hasta adi soyadi : Yasl : Cinsiyeti :
Kurumun adi : Tarih :
Sorumlu Cerrah :

Sorumlu Patolog : Patoloji No:

Makroskopik degerlendirme

Cerrahi spesmenin agirhgr: ..... ar
Tiimor boyutu: En biyiik ¢api: .... cm

Tiimorin dis kapsili

() intakt () infiltre () Belirsiz

A.Renal ven tutulumu*

() Gosterilemedi () Tamor trombisi yok () Tamor trombisii var () Belirsiz

* Timor hicreleri endotele yapisiksa, damar limenini dolduruyorsa veya trombis ile iligkili ise renal damar tutulumu vardir. Damar duvarina
tutunmayan, limende serbest goriilen hiicreler varsa “belirsiz” sayilir.

B. Siniis tizerindeki hiler diizlemde timor var mi? (Tumor hiler diizlem 6tesinde sinds igine yayilmig mi?)**
() Evet

() Hayrr () Belirsiz

**Eger timor diizgin kapsillii olarak hiler diizlemin 6tesine gegiyor ise onemli degildir. Fakat timaor sintisteki damar ve yumusak dokulari infiltre etmigse evrelendirme degisir.

Mikroskopik degerlendirme

A. Cerrahi sinirda timaor var mi? () Evet () Hayir
(Ornegin parsiyel cerrahide)
B. Tumorin dig kapsilii
() intakt. Timér invazyonu yok () intakt degil () Penetre
() Parcalanmig () Nefrektomi 6ncesi biyopsi yapiimig () Belirsiz
C. inflamatuar psodokapsiil: () Var () Yok
D. intrarenal damarlar: () Tutulmus () Tutulmamisg () Belirsiz
E. Renal Sinils: () Infiltre () infiltre degil () Belirsiz
F. Renal ven (Ekstrarenal kisim)
() Liimen iginde timor var () Yalniz duvara permeasyon var () Tutulum yok () Kesit yapilamadi

() Belirsiz*

*Damar duvarina tutunmayan ve limeni doldurmayan tiimor hiicreleri “Belirsiz” olarak degerlendirilecektir.

ler. Bu inkliizyonlari olusturan ise biyik
girdaplar biciminde diizenlenen interme-
dier iplikgiklerdir. Hiicrelerin cekirdekleri
biyiktlir ve merkezde yerlesmis belirgin
cekirdekgikler icerirler. Tumor infiltratif
bliyime gosterir ve siklikla kan damari in-
vazyonu yapar.

RT lerin hemen tiimu bu desende izlen-
mekle birlikte sklerozan, epiteloid, igsi ve
lenfomatoid desenler de izlenebilir. Skle-
rozan tlriinde kollajenden zengin stroma
osteoide benzeyebilir veya zemin kikirdak
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yonunde farklilasmayr andiracak bicimde
koyu bazofilik olabilir. Timor hicreleri kor-
donlar, yuvalar ya da tek tek hicreler sek-
linde dagilirlar. Epiteloid tirde trabekiler
bir diizenlenme gdésteren koheziv timor
hicreleri Wilms timorinl andinr. Seyrek
olarak timoér farklilasma gostermez; solid,
gevsek dlizendeki dar sitoplazmali hiicre ta-
bakalarindan olusur. Bu tip timoérler blyik
hicreli lenfomalara benzer ve lenfomatoid
tlrd olustururlar.

igsi tiirde zellikle mezoblastik nefroma-
dakine benzer hiicrelerden olusan fasikl-
ler izlenir. Gevsek zeminde dagilan igsi hiic-
reler miksoid goériintliye neden olur. Diger
pek cok timorde oldugu gibi igsi rabdoid
tiimorler damarlar ¢evresinde 6beklenerek
hemanjioperisitoma benzer bir goériinim
sergiler.

immiinohistokimyasal incelemede tiim
timorlerde vimentin ile yogun reaksiyon
gorilir. Buna ek olarak timor hiicreleri si-
tokeratin, EMA, desmin ve nérofilaman gibi
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Lenf diigiimleri

Makroskopi (-)
Mikroskopi (-)

Makroskopi (+)
Mikroskopi (-)

Makroskopi (-)
Mikroskopi (+)

Makroskopi (+)
Mikroskopi (+)

A. Bobrek hilusundaki LD

B. Ayni yandaki periaortik
C. Kargl yandaki periaortik
D. Tarafi belirsiz periaortik
E. Uzak lenf digimi

F. Yeri belirlenemeyen

() Degerlendirilemedi

Histolojik alt tip

) lyi histoloji (FH)
Fokal anaplazi
Diffiiz anaplazi
Nefrojenik kalintilar
Nefroblastomatozis

(
()
()
()
()

imza;

belirteclerle de reaksiyon verebilirler. Ozel-
likle reaktif olmayan timor hiicrelerinin
olusturdugu zeminde EMA ya da sitokeratin
pozitif daginik hiicre kiimelerinin varlig ta-
nida yardimaidir.

Prognoz: RT ¢ocukluk ¢caginin en 6limcal
timorlerinden biridir. Hastalarin % 80'i tani
aldiklarrilk yilda kaybedilirler. Tani esnasinda
timor genellikle yaygindir ve hastalar Evre 3
ya da 4 timorlere sahiptir. Kemoterapi kot
klinik gidisi degistirmez. Lenf digimu tutu-
lumu olmayan bazi nadir hastalarda sagka-
lim bildirilmistir.

Ayirici tani: Noéroblastom, WT, dogumsal
mezoblastik nefroma veya bdbredin berrak
hicreli sarkomundaki odaklar RT'e benzeye-
bilir. Rabdoid o6zelliklerin varhgr dogumsal
mezoblastik nefromlu ve WT hastalarinin kli-
nik gidisini etkilemez. RT deki agresif tedavi
bu hastalarda kontrendikedir.

Cocukluk caginin bobrek hiicreli
karsinomu

Cocuklarda bobregin malign epitelyal
tlimorleri seyrek goriliir ve tim c¢ocukluk
cadl kanserlerinin %0,1’inden azini olus-
turur. Ortalama gorilme yasi 9-10 yastir.
Eriskindeki bobrek hiicreli timéorlerin aksi-
ne cevresel faktorlerin rol oynadigi goste-
rilmemistir. Ayrica bu tiimérlerin histolojik
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Tiimoriin evresi:

()
()

Evre |: Timdr bobrekte sinirli olup timdiyle ¢ikarnimigtir.
Evre IA: Timor bobrek disina yayiimig, ancak timiyle ¢ikariimistir. Ayrica ince igne

biyopsisi yapilmig olgular.

Evre 1IB: Bolgesel lenf diigiimleri veya bdbrek hilusuna yayiim. Kesici igne (Tru-kat)

biyopsi yapilmig olgular.

Evre Ill: Karin iginde tam olarak ¢ikarilamayan tiimor vardir. Cerrahi éncesi agik biyopsi

yapiimig olmasi.

Evre IV: Karin - pelvis digi organlar veya lenf diigimiinde yayihm.

Evre V: Tani sirasinda iki tarafli bobrek tutulumu.

gOriniimii eriskinlerdekinden farklidir. Von
Hippel Lindau sendromu gibi bir predispo-
zan genetik durumun yoklugunda 25 yasin

“Cocuklarda bobregin malign
epitelyal tiimorleri seyrek
goriiliir ve tiim ¢ocukluk ¢ag
kanserlerinin %0, 1 ’inden
azint olusturur. Ortalama
goriilme yas: 9-10 yagstur.
Eriskindeki bobrek hiicreli
tiimorlerin aksine cevresel
faktorlerin rol oynadig:
gosterilmemistir. Ayrica
bu tiimorlerin histolojik
goriiniimii eriskinlerdekinden
Sfarklidr. Von Hippel Lindau
sendromu gibi bir predispozan
genetik durumun yoklugunda

25 yasin altinda goriilmesi
olduk¢a nadirdir.”

altinda gorilmesi olduk¢a nadirdir. Az sa-
yidaki olguda yapilan genetik ¢alismalarda
saptanan degisik kromozom anomalileri
eriskinlerdekine benzer niteliktedir (9). Co-
cuklardaki en sik Ui alt ttrd gorilir: Papil-
ler bébrek hiicreli karsinom, renal mediiller
karsinom, Xp11.2 translokasyonlu bobrek
hicreli karsinom.

a. Papiller bébrek hiicreli karsinom (PBHK):

Cocuklarda en sik goriilen bobrek hiicre-

li karsinom turldur. Patolojik gorinimu

ve genetik degisiklikler eriskinde gori-

len tlri gibidir. Epitelyal WT ve metanef-
rik adenomdan ayirt etmek gerekir. En
degerli ipuclan sunlardir:

- Tumor cevresinde yalanc kapsdl:
Codu epitelyal Wilms Timorid ve
PBHK'un cevresinde basiya ugramis
boébrek dokusu ve kollajenden olu-
san belirgin bir yalanci kapsil var-
dir. Metanefrik adenomlarda yalanci
kapsiil yoktur.

- Sitoloji: WT, seyrek de olsa mitotik fi-
glrlerin izlendigi proliferatif lezyon-
lardir. Metanefrik adenomda mitoz
yoktur, PBHK'da ise oldukga seyrektir.
PBHK olgularinin %80'inden fazlasin-
da kopuiksti makrofaj kimeleri gora-
IGr ama bunlar metanefrik adenom-
lar ve epitel baskin WT'de de odak
halinde bulunabilir.
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- PBHK karakteristik olarak Sitokeratin

7 ile kuvvetli ve homojen pozitiflik
gOsterir. Oysa WT ve metanefrik ade-
nomlarda ¢cogunlukla yalnizca odak-
sal reaksiyon gortliur. Metanefrik
adenomlar EMA ile negatiftir. PBHK
larda ise EMA ile kuvvetli pozitiflik
izlenir.
Metanefrik adenom, epitelyal WT
ve PBHK gibi timorlerin timi fark
edildiklerinde tipik olarak disuk ev-
rededirler. Bu tiimdrlerde temel olan
ilk cerrahi tedavidir, geride birakilan
timor genellikle kemoterapiye yanit
vermez.

b. Renal mediiller karsinom (RMK): Orak
hicre anemili genglerde goériilen nadir
bir tiimordir. En sik Afrika kokenli Ame-
rikall hastalarda bildirilmektedir, ancak
Avrupali beyazlar ve Brezilyalilarda da
gorilmektedir. Gorllme yasi 5-32 yas
arasinda olup ortalama yas 14,8'dir. Kli-
nik bulgular yan agrisi, hematiiri ve ba-
tinda kitledir.

Makroskopide ¢ogu kotu sinirhidir ve
medullayr tutar. Kan yoluyla bdbrek igi
yayihm siktir. Mikroskobik olarak siklikla
kribriform yapidadir. Mikrokistik, solid
ve sarkomatoid bicimler de vardir. Stro-
mal desmoplazi genellikle belirgindir.
Diger belirgin ozellik ise akut ve kronik
inflamasyondur. Cekirdekler buyik ve
vezikiilerdir. Cogu olguda cekirdekgikler
belirgindir. Bazi olgularda genis asidofilik
sitoplazma icinde limenler vardir. Disik
molekdl agirlikli sitokeratinler ve EMA
homojen reaksiyon g0sterir ve vimentin
buna eslik eder. Yiiksek molekil agirlikli
34BE12 tim olgularda negatiftir.

RMK saptandiginda karakteristik olarak
yuksek klinik evrededir. Kemoterapi ve rad-
yoterapiye yanit vermez. Ortalama sag kalim
suresi 4 aydir.
¢. Xp11.2 translokasyonlu bébrek tiimoérle-

ri: Cocuklar ve geng eriskinlerdeki bazi
bobrek tlimorleri genetik o6zellikleriyle
anilmaktadir. Bu lezyonlarin ¢cogu diger
bobrek hiicreli karsinomlardaki histolojik
ozellikleri tasirken Xp11.2de yerlesimli
TFE3 gen translokasyonuna ve bir dizi
ortak genetik degisikliklere sahiptirler (9).
Bu tiimorler ince fibrovaskiler bélmeler-
le ayrilan asidofilik ya da berrak sitoplaz-
mali, keskin sinirli hiicrelerin olusturdugu
yuvalar veya tubulopapiller yapilarla ka-
rakterizedir (Sekil 3). Kopuksi hicreler
ve psammom cisimlerinin ¢coklugu dikkat
cekicidir.
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Xp11.2 translokasyonlu tiimdrlerin im-
munohistokimyasal 6zellikleri diger bobrek
hicreli karsinomlardan farkhdir. Bu timor-
lerde EMA, Sitokeratin ve Vimentin immun-
reaktivitesi yoktur ya da yalnizca odaksal
pozitiflik gosterirler.

Berrak hiicreli sarkoma

Koken aldigi hiicre tam olarak bilinme-
yen, genellikle hipokromatik cekirdekli
oldukca berrak sitoplazmali igsi hiicreler-
den olusan son derece koéti klinik gidisli
bir timaordir. Tumor hiicre trabekillerini
ayiran belirgin bir damar agina sahiptir.
Medullada yerlesimlidir, parankime infil-
tratif yayilim gosterir. Arada kalan tibdiller,
tiimore ait tubdler farklilasma yanilgisina
neden olabilir. Oldukca sakin ve tekdize
gorinimdine karsin lenf diglimleri ve ke-
mik metastazi yapma egilimindedir. Bazi
olgularda mezoblastik nefroma ve rabdo-
id timorle ortak ozellikler tasisa bile yu-
karida sayilan belirgin morfolojisi ile tani
konulabilir.

Dogumsal mezoblastik nefroma

Klasik ve hticresel olmak tzere iki turi
vardir. Klasik tiri dogum sirasinda or-
taya cikar, fibromatozlara benzer gori-
niimdedir. Bobrek parankimini ayiran igsi
hiicreler ve kollagenden olusur (Sekil 4.).
Hiicreden ¢ok zengin degildir. Yer yer ki-
kirdak dokusu icerebilir. Nadiren metas-
taz yapar, iyi ¢ikarilmazsa yerinde tekrar
ortaya cikabilir.

Hicreden zengin tiirli ise daha sik gorilir.
Dogumda veya bebeklik doneminde gori-
lebilir. Siki diizen halindeki igsi hiicrelerden
olusur. Mitoz siktir ve nekroz odaklari vardir.
Yerinde tekrar ortaya cikabilir veya nadiren
metastaz yapar. Tekrarladiginda genellikle
kemoterapiye iyi yanit verir.

Cocukluk cagi bobrek
tiimorlerinde lirolojik ve patolojik
degerlendirme

Cocukluk cagi bobrek tlimdrlerinde tani
ve tedavi, siklikla biiylk ve parcalanabilir ni-
telikteki bu tiimdrlerin uygun ¢ikarimina ve
dogru orneklenmesine baghdir. Dogru de-
gerlendirme ve evreleme acisindan 6nemli
noktalar soyle 6zetlenebilir:

- Ameliyat sirasinda dondurarak incele-
meden (“Frozen section”) olabildigin-
ce kaginilmahdir. Nefrektomiden 6nce

operasyon sirasinda alinan biyopsiler
timor evresinin yikselmesine neden
olabilir. Ayrica kalici kesitlerde bile ¢o-
cukluk cagi bobrek tlimorlerinin tani-
sinda 6nemli oranda hata olasihgi s6z
konusudur.

Tumorin parcalanmadan  c¢ikariimasi,
bobrekiistl bezinin degerlendirilmesi ve
gerekirse nefrektomiye katilmasi, cevre
lenf diglmlerinin 6rneklenmesi, karaci-
gerin gbézden gecirilip kuskulu alanlarin
orneklenmesi, renal venin gbézden ge-
cirilmesi ve rezeksiyon siirinin ipekle
isaretlenmesi 6zen gosterilmesi gereken
diger konulardir.

iki tarafli timér tutulumu olmadikca
cocukluk cagi bobrek kitlelerinde par-
siyel nefrektomi &nerilmemektedir.
Operasyon 6ncesinde ve sirasinda karsi
bobrek 6zenle degerlendirilmeli, kistik
lezyonlarin nefroblastomatozis veya
¢ok odakli bobrek hiicreli karsinom
varhginin habercisi olabilecegi dikkate
alinmalidir.

Nefrektomi materyali agilmadan génde-
rilmelidir. Operasyon sirasinda ¢ikarilan
bobrege kesit atilmasi, timor kapsuli-
nun bizismesine ve timdrin disari tas-
masina neden olarak degerlendirmeyi ve
dogru 6rneklemeyi olanaksiz kilar.
Degerlendirme sirasinda perirenal yag
dokusu ¢ikarilmamali, renal kapsul so-
yulmamalidir.

Bbbregin dis ylizeyi dikkatli incelenmeli,
kesit alinmadan dnce materyal dikkatlice
boyanmalidir.

Histopatolojik inceleme i¢in tiimdrin
en bilylk boyutunun her santimetresi
icin bir 6rnek alinmalidir. Ayrica makros-
kopik fotograflama ya da semalama ile
her kesitin lokalizasyonunun ayrintili bir
sekilde ortaya konulmasi, anaplazi odak-
larinin degerlendirilmesinde 6nemlidir.
Cok odakli timérlerde her timor odagi
ayri ayri degerlendirilip 6rneklenmelidir.
Tumor drneklerinin cogunlugu timoriin
cevre kismindan alinmalidir.

Timor disi bobrek nefrojenik kalintilar
acisindan dikkatli incelenmeli ve 6rnek-
lenmelidir.

Renal ven, renal arter ve Ureter sinirlarin-
dan 6rnek alinmalidir.

Hiler yag dokusu lenf digtimlerinin varl-
g1 agisindan dikkatle incelenmelidir.
Doku kultirt, elektron mikroskopisi ve
sitogenetik incelemeler icin ayrica uygun
ornekler alinmahdir.
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