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OZET

Laboratuarimiza Cocuk Cerrahisi Servisi tarafindan
génderilen sol nefrektomi materyalinde yapilan inceleme
sonucu Kistik Parsiyel Diferansiasyon Gésteren
Nefroblastoma tanist konulmugs bir olgu, seyrek
gorilmesi ve ayirict tamumn onemi nedeniyle ilging
bulunmusg, literatiir bilgileri wsiginda tartigsilmistir.

SUMMARY

Nephroblastoma  with cyctic partial

differentiation.

In this case report as it is rarely encountered,
nephroblastoma with cystic partial differentiation in a
newborn was discussed.

GIRIS

Multikistik Nefroma olgulari uwzun yillardir
tartisilmis ve incelenmistir (1, 3, 6, 8). Bu
lezyonlarla ilgili terminoloji, klasifikasyon,
tarihcesi konusunda pek ¢ok tanimlama yapilmistir
(1, 4, 5). Bu olgular icin degisik yazarlar tarafindan
bobregin multilokiiler kisti, kistik nefroma, kistik
parsiyel diferansiasyon gdsteren nefroblastoma
(KPDN) tanmmlamalar1 yapilmistir (1). Bu grup
patolojiler ilk kez 1892 yilinda Edmund tarafindan
bobregin kistik adenomu adi altinda toparlanmistir
(4, 7). Daha sonra diger aragtirmacilar farkli adlar
kullannug, ancak 1990 yilinda kistik parsiyel
diferansiasyon goGsteren nefroblastoma olarak
adlandirmuglardir (4, 5). Literatiirde 1990 yilina kadar
46 olgu bildirilmistir (4).

OLGU SUNUMU

Hastanemiz Cocuk Cerrahisi Klinigi'ne karnin sol
tarafinda kitle yakinmas ile getirilen 2 giinliik erkek
bebekte dogumdan 1 giin sonra huzursuzluk, kusma
ortaya gikti. Yapilan ultrasonografik incelemede sol
alt kadranda kitle tesbit edildi. Yapilan fizik
muayenede genel durumu iyi aktif, karin
muayenesinde sol alt kadranda yaklagik 7x7x6 ¢m
boyutlarinda, diizgiin kenarli, orta sertlikte, mobil
kitle saptandi. Diger sistem bulgular1 dogaldx.
Gerekli tanisal incelemelerin ardindan Wilms tiimorii
ontanisi ile opere edildi. Génderilen materyal
laboratuarimzda incelemeye alind.

Makroskobik olarak 6x5x4 cm boyutlarda, gri-mor
renkte, yer yer kanamali sol nefrektomi materyali
olup, iizerinde parcalanmis yag dokular: ve 2 cm
uzunlukta treter mevcuttu. Kapsiil kolaylikla
siyrilabilmekte, kesit yiizii sari-gri renkte, fibriler
nitelikte ve en bilyiigi | cm ¢apinda kistik yapilar
icermekteydi (Resim 1). Bu kistlerin duvar kalinlig
en fazla 0,5 cm, en ince 0,2 cm idi. Materyalin iist
poliinde 1 cm kadar sikismug ¢evre bdbrek dokusu
mevcuttu.

RESIM 1: Makroskopik olarak bobrekteki kistik
yapilarin gériiniisii.

Mikroskobik incelemede; cevre dokudan iyi sinirla
ayrilan, birbirleri ile g¢aprazlagan, girdapsi yapilar
olusturan, igsi ve oval niikleuslu, genis eozinofilik
sitoplazmali hiicrelerden olusan septalarin meydana
getirdigi lezyon izlendi. Bu yapimnn arasinda kabara
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¢ivisi goriiniimiinde yassilagmis ya da kiiboidal
epitelle doseli kistik yapilar, yer yer yuvarlak,
hiperkromatik niikleuslu, dar sitoplazmali
hiicrelerden olusan blastomatoz alanlar ve bir alanda
matiir kikirdak dokusu goriildii (Resim 2, 3). Ureter,
bobrek dokusu ve kapsiile ait kesitlerde patolojik
ozellik izlenmedi. Biitiin bu bulgularla olguya kistik
parsiyel diferansiasyon gosteren nefroblastoma tanisi
konuldu.

RESIM 2: Yassi epitel ve kabara ¢ivisi seklindeki
epitelle doseli kistik yapilar, gevresinde blastemal
hiicreler ve en digta septa goriilmektedir (HE x 125).

RESIM 3: Blastemal hiicrelerin arasinda matiir
kikirdak dokusu goriilmektedir (HE x 125).

i =i

TARTISMA

11k, kistik parsiyel diferansiasyon gosteren nefrob-
lastoma olgusu Edmund tarafindan 1892 yilinda bib-
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regin kistik adenomu olarak tanimlanmis, ancak bu
tanimlama bobregin diger kistik hastaliklar ile ka-
nstirtldigr igin kullanilmamistir (1, 4, 5, 7). Daha
sonra 1956 yilinda Baggi ve Kimmelstiel tarafindan
diagnostik kriterleri ile birlikte tamimland: (7).
1967'de Christ adli aragtirmact bu yapi igin polikis-
tik nefroblastoma veya iyi diferansiye nefroblastoma
terimini kullanmigtir. 1975'te Brown fokal glomerii-
ler ve tubuler yapilar, renal blastem ve iskelet kasi
iceren bu olguya, kistik parsiyel diferansiyasyon
gosteren nefroblastoma seklinde yeni bir tanimlama
getirildi (7). En son 1990 yilinda Joshi ve arkadag-
lar1 tarafindan kistik parsiyel diferansiyasyon goste-
ren nefroblastoma'nin gelisimsel bir lezyon olmayip
neoplastik bir olusum oldugu ortaya konuldu ve tani
kriterleri saptandi. Bu kriterler 1- Bu olgularda kistik
kitle renal parankimden iyi simirla aynilir. 2- Lezyon
kist ve septalardan olusur. 3- Kistler yassi, kiibik,
kabara ¢ivisi seklinde epitelle ¢evrilidir. 4- Septa ve
papulonodiiler yapilar blastomatdz alanlar, glomerii-
ler ve tubuler yapilar, ¢izgili kas, kikirdak, fibréz
doku, yag hiicreleri veya bunlardan birini igerebilir.
5- Septalar tiimériin solid kismini olusturmaktadir
(4). Joshi ve arkadaslar1 daha sonra 1991 yilinda kis-
tik olusumlar icine papiilonodiiler yapilar seklinde
uzanan 11 adet kistik parsiyel diferansiyasyon goste-
ren nefroblastoma olgusu tanimladi (4). Bunlar kla-
sik tipin varyanti olarak nitelendirildi (5). Ayrica
immatiir dokularin bulunusuna gére iki histolojik
subtip dnerildi. 1) Grade I: Matiir dokular igeren kis-
tik parsiyel diferansiyasyon gosteren nefroblastoma.
2) Grade II: Immatiir dokular iceren kistik parsiyel
diferansiyasyon gosteren nefroblastoma (4, 5).

Kistik parsiyel diferansiyasyon gosteren nefroblas-
toma ayirici tanisinda bobregin mulltilokiiler kistik
hastaligt ve Wilms tiimériinin ele alinmasi
Onemlidir. Bobregin multilokiiler kistik hastaliginda
kistik yapilarin yaninda blastomatéz alanlar ve
mezengimal dokular yoktur. Wilms tiimoriiniin
histopatolojik incelemesinde ise kistik degisiklikler
fokaldir ve matiir iyi gelismis mezengimal alanlar
gorme olasilig daha azdir (4, 5, 6, 7)

Bizim olgumuz yassilasmis epitelle doseli kistik
yapilar, mezengimal ve blastomattz alanlar, matiir
kikirdak dokusunun bulunmasi nedeniyle kistik
parsiyel diferansiyasyon gdsteren nefroblastoma
olarak degerlendirildi. Literatlirde bildirilen 35 klasik
tip kistik parsiyel diferansiyasyon gésteren
nefroblastoma olgusuna ve 11 adet papilonodiiler tip
olguya yalnizca nefrektomi uygulamig, bunlardan
sadece bir klasik tip kistik parsiyel diferansiasyon
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gosteren nefroblastoma olgusunda lokal rekiirrens
saptanmustir. Olgumuzun ameliyat sonrasi ilk 6
aylik kontroliinde problem saptanmamig ancak daha
sonraki klinik takibi ailenin ilgi azlif1 nedeniyle
tamamlanamamusgtir.
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