
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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Böbre¤in clear cell hücreli sarkomu oldukça nadir
görülen, Wilms’ tümörü ile benzer lokalizasyon ve
demografik özellikler gösteren, fakat daha agresif seyir-
li bir tümördür. Yenido¤an döneminde çok nadiren tan›
alabilmekte ve beraberinde paraneoplastik sendroma
neden olabilmektedir.  

OLGU

35 yafl›ndaki takipsiz gebenin 2. gebeli¤inden hastanede, mi-
yad›nda, 2800 g olarak dünyaya gelen k›z bebek 16 günlük-
ken emmede azalma, d›flk› yapamama ve kar›nda flifllik flika-
yetleri ile baflvurarak yenido¤an servisine yat›r›ld›. Fizik mu-
ayenede; tart› 2850 g (3-10p), boy 50 cm (50p), B.Ç 33 cm
(10p), atefl 37.3°C (R), TA 130/80 mmHg, KTA 120/dk/R,
DSS 36/dk idi. Solunum, kardiyovasküler, genitoüriner ve nö-
rolojik sisteme ait patolojik muayene bulgusu olmayan hasta-
da bat›nda; solda kot alt›nda 7x8 cm boyutlar›nda, orta hatt›
geçen orta sertlikte ele gelen kitle mevcuttu. Tam kan say›-
m›nda; Hb 13.7 gr/dl, Hct % 42.8, lökosit 18.700/mm3, trom-
bosit 202.000/mm3 idi. Periferik yaymada; % 56 parçal›, % 38
lenfosit, % 6 stab vard›, toksik granülasyon yok, trombositler
bol ve kümeliydi. Tam idrar tahlilinde özellik olmayan hasta-

n›n biyokimyas›nda üre 45 mg/dl, kreatinin 0.6 mg/dl, glu-koz
80 mg/l, ürik asit 4.5 mg/dl, SGOT 56I U/LT, SGPT 48 IU/lt,
Ca 14.7 mg/dl, Na 140 mEq/dl, K 4.2 mEq/dL idi. Hasta;
bat›nda kitlesi, hiperkalsemisi ve hipertansiyonu aç›s›ndan
de¤erlendirmeye al›nd›. Çekilen bat›n US’de sol böbrek alt
polünden orijin alan 9x8x8 cm boyutlar›nda kompleks, solid
mass lezyon (Wilms’tm?) ve hidronefroz, sa¤ böbrekte ise
nefrokalsinozis tespit edildi. Hastan›n hiperkalsemisi için
intravenöz s›v›, diüretik ve steroid tedavisi baflland› ve hiper-
tansiyonu ise furosemid ve gere¤inde nifedipin kullan›larak
kontrol alt›nda tutulmaya çal›fl›ld›. Genel durumu stabil olduk-
tan sonra operasyona al›nan hastadan 230 g a¤›rl›¤›nda, üze-
rinde 4 cm uzunlu¤unda 0.2 cm çap›nda üreter bulunan
10x10x6 cm boyutlar›nda kitle ç›kart›ld›. Kitle mikroskopik
inceleme sonucunda; fibröz kapsül invazyonu içeren, yayg›n
vimentin pozitifli¤i olan böbre¤in clear cell hücreli sarkomu
tan›s› ald›. Hastaya onkoloji servisinde kemoterapi ve radyo-
terapi baflland›. Kitlenin ç›kart›lmas›n› takip eden iki gün içe-
risinde hastan›n hiperkalsemisi ve hipertansiyonu tamamen
kontrol alt›na al›nd›. Hiperkalsemi aç›s›ndan istenen 24 saatlik
idrarda kalsiyum at›l›m› ve paratiroit hormon seviyeleri (33.4
mg/dl) normal gelen hastan›n hiperkalsemisinin tümörün yol
açt›¤› paraneoplastik sendroma ba¤l› olarak geliflti¤i kabul
edildi ve tümör ç›kart›ld›ktan sonra semptom ve laboratuvar
bulgular›n›n tamamen kaybolmas› bunu destekler nitelikteydi.
Hasta, onkoloji servisine takip ve tedavi edilmek üzere devre-
dildi.

TARTIfiMA

Böbre¤in clear hücreli sarkomu çok nadir görülen ve
beraberinde paraneoplastik sendroma yol açabilen bir
malignitedir (1-3). Chellam ve ark.’n›n (6) yapt›¤› retros-
pektif bir araflt›rmada, 117 primer renal tümör hastas›-
n›n 96 (% 89)’s›n›n Wilms’ tümörü, 7 (% 6.6)’sinin
mesoblastik nefroma, 4 (% 3.7)’ünün ise clear hücreli
sarkom oldu¤u tespit edilmifltir. Vujanic ve ark.’n›n (7)

15 clear cell hücreli sarkomu olan hastada yapt›¤› bir
çal›flmada k›z/erkek oran› 1/1.5, ortalama yafl 23 ay (5
ay-4 yafl) olarak bulunmufltur. En s›k klinik bulgu
abdominal kitle ve hematüridir (4,5,9). Ço¤unlukla üni-
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lateral olan tümör en s›k kemik ve akci¤ere metastaz
yapmaktad›r (1,2,5). Nefrektomiden 10 ay sonra dahi ke-
mik metastazlar›n›n ilk kez ortaya ç›kabilece¤i görül-
müfltür. Bizim olgumuzda metastaz tespit edilmedi. 

Tümörün histolojik özelli¤i afl›r› nekroz göstermesi ve
hücre sitoplazmas›nda vimentin bulundurmas›d›r (8,10).
Bizim olgumuzda da genifl nekroz ve nekrobioz içeren,
vimentin pozitif nefrektomi metaryali tespit edilmifltir.
Literatürde en erken 4 ayl›kken tan› konulmufl bir olgu
bildirilmifl (8) olup, yenido¤an döneminde tespit edilmifl
bir olguya rastlanmam›flt›r. 

Clear hücreli sarkom beraberinde paraneoplastik sen-
droma yol açabilmektedir (1,2). Paraneoplastik sendrom,
bir tümörün bilinmeyen nedenlerle gere¤inden fazla
aktif protein veya hormon üretmesi sonucu ortaya ç›kan
bir durumdur. Hematolojik, endokrinolojik, nörolojik ve
metabolik bozukluklar baflta olmak üzere tüm sistemle-
re ait patolojilerle karfl›m›za ç›kabilmektedir. Hiper-
kalsemi de paraneoplastik sendromda s›kça görülen
metabolik bir bozukluktur. Olgular›n çok az bir k›sm›n-
da paratiroid hormon yüksekli¤i bildirilmifl olup, ço-
¤unlukla paratiroid hormon seviyelerinin normal kald›¤›
gösterilmifltir (2,5). Literatürde çocuklarda paraneoplas-
tik sendroma yolaçabilen tümörler aras›nda; böbre¤in
malign rabdoid tümörü, konjenital mezoblastik nefro-
ma, nöroblastoma, medullablastoma, lösemi, rabdo-
miyosarkomlar say›lmakta ve bu durumun çok nadir
olarak geliflti¤i belirtilmektedir (5). Olgumuzda da ol-
dukça yüksek düzeylerde saptanan kalsiyum de¤erleri
ve buna ba¤l› oluflan nefrokalsinozis paraneoplastik

sendroma ba¤lanm›fl ve paratiroid hormon seviyeleri
normal olarak bulunmufltur.

Böbre¤in clear hücreli sarkomu, çok nadir olmas›na
ra¤men çocuklardaki böbrek tümöründen kaynaklanan
mortalitenin % 50’sinden sorumludur. Hastalar›n ortala-
ma yaflam süreleri, yay›nlanan olgularda 2 hafta ile 202
ay aras›nda de¤iflebilen çok genifl bir aral›kta bildiril-
mekte ve erken tan›n›n önemi vurgulanmaktad›r. Teda-
vide, cerrahi ç›kar›lmay› takiben kemoterapi ve radyo-
terapi kombine olarak kullan›lmaktad›r. Olgumuz ha-
len 18 ayl›k olup çocuk onkoloji servisince takip
edilmektedir.
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