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SUMMARY

Clear Cell Sarcoma of the Kidney Diagnosed in the
Neonatal Period

Clear cell sarcoma of the kidney is an extremely rare malig-
nant renal tumor of children especially in the neonatal period.
Although it has similarities with Wilms tumor in localization
and demographic features, it is a more aggressive tumor with
a propensity to metastasize to bone. We report this case
becouse it is presented with a paraneoplastic syndrome and
this tumor occurs only rarely in the neonatal period.
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Bobregin clear cell hiicreli sarkomu oldukca nadir
goriilen, Wilms’ tiimori ile benzer lokalizasyon ve
demografik ozellikler gosteren, fakat daha agresif seyir-
li bir tiimordiir. Yenidogan doneminde ¢ok nadiren tani
alabilmekte ve beraberinde paraneoplastik sendroma
neden olabilmektedir.

OLGU

35 yagindaki takipsiz gebenin 2. gebeliginden hastanede, mi-
yadinda, 2800 g olarak diinyaya gelen kiz bebek 16 giinliik-
ken emmede azalma, digki yapamama ve karinda sislik sika-
yetleri ile bagvurarak yenidogan servisine yatirildi. Fizik mu-
ayenede; tart1 2850 g (3-10p), boy 50 cm (50p), B.C 33 cm
(10p), ates 37.3°C (R), TA 130/80 mmHg, KTA 120/dk/R,
DSS 36/dk idi. Solunum, kardiyovaskiiler, genitoiiriner ve no-
rolojik sisteme ait patolojik muayene bulgusu olmayan hasta-
da batinda; solda kot altinda 7x8 cm boyutlarinda, orta hatti
gecen orta sertlikte ele gelen kitle mevcuttu. Tam kan sayi-
minda; Hb 13.7 gr/dl, Het % 42.8, 16kosit 18.700/mm3, trom-
bosit 202.000/mm3 idi. Periferik yaymada; % 56 parcali, % 38
lenfosit, % 6 stab vardi, toksik graniilasyon yok, trombositler
bol ve kiimeliydi. Tam idrar tahlilinde 6zellik olmayan hasta-

nin biyokimyasinda iire 45 mg/dl, kreatinin 0.6 mg/dl, glu-koz
80 mg/l, iirik asit 4.5 mg/dl, SGOT 561 U/LT, SGPT 48 1U/It,
Ca 14.7 mg/dl, Na 140 mEq/dl, K 4.2 mEq/dL idi. Hasta;
batinda kitlesi, hiperkalsemisi ve hipertansiyonu agisindan
degerlendirmeye alindi. Cekilen batin US’de sol bobrek alt
poliinden orijin alan 9x8x8 cm boyutlarinda kompleks, solid
mass lezyon (Wilms’tm?) ve hidronefroz, sag bobrekte ise
nefrokalsinozis tespit edildi. Hastanin hiperkalsemisi i¢in
intravenoz s1v1, diliretik ve steroid tedavisi basland1 ve hiper-
tansiyonu ise furosemid ve gereginde nifedipin kullanilarak
kontrol altinda tutulmaya calisildi. Genel durumu stabil olduk-
tan sonra operasyona alinan hastadan 230 g agirhiginda, iize-
rinde 4 cm uzunlugunda 0.2 cm capinda iireter bulunan
10x10x6 cm boyutlarinda kitle c¢ikartildi. Kitle mikroskopik
inceleme sonucunda; fibréz kapsiil invazyonu iceren, yaygin
vimentin pozitifligi olan bobregin clear cell hiicreli sarkomu
tanis1 aldi. Hastaya onkoloji servisinde kemoterapi ve radyo-
terapi baslandi. Kitlenin ¢ikartilmasin takip eden iki giin ige-
risinde hastanin hiperkalsemisi ve hipertansiyonu tamamen
kontrol altina alindi. Hiperkalsemi acisindan istenen 24 saatlik
idrarda kalsiyum atilimi ve paratiroit hormon seviyeleri (33.4
mg/dl) normal gelen hastanin hiperkalsemisinin tiimoriin yol
actif1 paraneoplastik sendroma bagli olarak gelistigi kabul
edildi ve tiimor ¢ikartildiktan sonra semptom ve laboratuvar
bulgularmin tamamen kaybolmasi bunu destekler nitelikteydi.
Hasta, onkoloji servisine takip ve tedavi edilmek iizere devre-
dildi.

TARTISMA

Bobregin clear hiicreli sarkomu ¢ok nadir goriilen ve
beraberinde paraneoplastik sendroma yol acabilen bir
malignitedir (1-3), Chellam ve ark.’nin (®) yapti31 retros-
pektif bir arastirmada, 117 primer renal tiimor hastasi-
nin 96 (% 89)’simnin Wilms’ tiimorii, 7 (% 6.6)’sinin
mesoblastik nefroma, 4 (% 3.7)’iiniin ise clear hiicreli
sarkom oldugu tespit edilmistir. Vujanic ve ark.’nm (7)
15 clear cell hiicreli sarkomu olan hastada yaptig1 bir
calismada kiz/erkek orani 1/1.5, ortalama yas 23 ay (5
ay-4 yas) olarak bulunmustur. En sik klinik bulgu
abdominal kitle ve hematiiridir (4-5:9), Cogunlukla iini-
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lateral olan tiimér en sik kemik ve akciere metastaz
yapmaktadir (1.2,3), Nefrektomiden 10 ay sonra dahi ke-
mik metastazlarinin ilk kez ortaya ¢ikabilecegi goriil-
miistiir. Bizim olgumuzda metastaz tespit edilmedi.

Tiimoriin histolojik 6zelligi asirt nekroz gostermesi ve
hiicre sitoplazmasinda vimentin bulundurmasidir (8.10),
Bizim olgumuzda da genis nekroz ve nekrobioz igeren,
vimentin pozitif nefrektomi metaryali tespit edilmistir.
Literatiirde en erken 4 aylikken tani1 konulmus bir olgu
bildirilmis ® olup, yenidogan déneminde tespit edilmis
bir olguya rastlanmamustir.

Clear hiicreli sarkom beraberinde paraneoplastik sen-
droma yol agabilmektedir (1.2), Paraneoplastik sendrom,
bir tiimoriin bilinmeyen nedenlerle gereginden fazla
aktif protein veya hormon iiretmesi sonucu ortaya ¢ikan
bir durumdur. Hematolojik, endokrinolojik, nérolojik ve
metabolik bozukluklar basta olmak iizere tiim sistemle-
re ait patolojilerle karsimiza c¢ikabilmektedir. Hiper-
kalsemi de paraneoplastik sendromda sik¢a goriilen
metabolik bir bozukluktur. Olgularin ¢ok az bir kismin-
da paratiroid hormon yiiksekligi bildirilmis olup, ¢o-
gunlukla paratiroid hormon seviyelerinin normal kaldig1
gosterilmistir (25, Literatiirde ¢ocuklarda paraneoplas-
tik sendroma yolacabilen tiimorler arasinda; bobregin
malign rabdoid tiimérii, konjenital mezoblastik nefro-
ma, noroblastoma, medullablastoma, 16semi, rabdo-
miyosarkomlar sayilmakta ve bu durumun ¢ok nadir
olarak gelistigi belirtilmektedir (5. Olgumuzda da ol-
dukca yiiksek diizeylerde saptanan kalsiyum degerleri
ve buna bagli olusan nefrokalsinozis paraneoplastik
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sendroma baglanmis ve paratiroid hormon seviyeleri
normal olarak bulunmustur.

Bobregin clear hiicreli sarkomu, ¢ok nadir olmasina
ragmen c¢ocuklardaki bobrek tiimoriinden kaynaklanan
mortalitenin % 50’sinden sorumludur. Hastalarin ortala-
ma yasam siireleri, yayinlanan olgularda 2 hafta ile 202
ay arasinda degisebilen cok genis bir aralikta bildiril-
mekte ve erken taninin énemi vurgulanmaktadir. Teda-
vide, cerrahi ¢ikarilmay takiben kemoterapi ve radyo-
terapi kombine olarak kullanilmaktadir. Olgumuz ha-
len 18 aylik olup cocuk onkoloji servisince takip
edilmektedir.
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