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OZET: Desmoplastik kiigiik yuvarlak hiicreli tiimor
(DKYHT) genellikle addlesan ve geng eriskin yas grubunu
etkileyen, ender goriilen ancak ¢ok saldirgan seyreden bir
neoplazmdir. En sik peritoneal boslugu tutar ancak farkli
lokalizasyonlarda da goriilebilmektedir. Literatiirde yakla-
stk 200 olgu bildirilmistir. Bu yazida yeni bir olgu sunul-
mustur.

Anahtar Kelimeler: Desmoplastik kiiciik yuvarlak hiicre-
li timdr.

ABSTRACT: Desmoplastic small round cell tumour
(DSRCT) is a rare but highly aggressive neoplasm that
afflicts mainly adolescents and young adults. The most
common location is the peritoneal cavity, although tumors
arising from other sites have been described. About 200
cases have been reported in the literature. Herein we
reported a new case.
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GIiRIiS

Desmoplastik kiiglik yuvarlak hiicreli timor
(DKYHT), son yillarda &zellikleri ¢ok iyi bir bi¢im-
de tanmimlanmis bir neoplazidir (1,2,3). Cok agresif
bir gidis gosteren bu malign timoér daha c¢ok
adolesan yas grubu ve geng eriskinlerde izlenmekte-
dir (2,4,5,6). Olgular genellikle karin agris1 ve ka-
rinda sislik nedeni ile hastaneye bagvurmaktadir.
Tanida abdomen yada yakinmanin oldugu bdlgeye
yonelik yapilan ultrasonografi (USG), bilgisayarlt
tomografi (BT) ve magnetik rezonans goriintiileme
(MRG) ¢ok yararli olarak degerlendirilmektedir
(1,2,5,6). Literatiirde bugiine dek yaklasik 200 olgu
bildirilmistir (3).

Timor histolojik olarak desmoplastik stroma
ile ayrilmis degisik bilyiikliiklerde adalar olusturan
kiigiik, yuvarlak hiicrelerden olusmustur. Benzer
morfoloji gosteren bir grup tiimor ile ayirict tanisi-
nin yapilmasi gerekir (5,7,8).

Bu yazida bir DKYHT olgusu ender goriilmesi
nedeni ile sunulmus ve literatiir 1518inda bulgular
tartigilmustir.

Yazisma ve tipki basim igin; 77?77?2722

OLGU SUNUMU

On bir yasinda erkek hasta, 3 ay 6nce baslayan
aralikli karin agris1 yakinmasi ile basvurdu. Ozgeg-
mis ve soy ge¢misinde herhangi bir 6zellik saptan-
madt. Yapilan fizik muayenede; gobek alt1 bolgede,
orta hatta yer alan ve biraz saga dogru uzanan,
palpasyonla hafif agrili, semi mobil, 10x8x8cm bo-
yutlarinda sert bir kitle saptandi. Hastanin rutin labo-
ratuar testleri ve CEA, AFP, ve HCG degerleri nor-
mal sinirlar iginde, CA 19.9 degeri ise yiiksek bu-
lunmustur. Abdomene yonelik yapilan USG’ de, ab-
domen orta hat yapilarin net izlenemedigi, sag alt
kadranda solid yapida, santralinde hipoekoik nekro-
tik alan ve kalsifikasyonlar izlenen yaklagik
99x67x58mm boyutlarinda kitle lezyonu izlenmis ve
lezyon cevresinde serbest sivi bulundugu bildirilmis-
tir. BT’ de ise; abdomen sag alt kadranda pelvis yer-
lesimli, orta hatta uzanan 8x7x7cm boyutlarinda
diizglin sinirh kitlenin santralinde hiperdens gorii-
niimiin oldugu bildirilmistir. Bu incelemeler 1s18inda
olgunun intraabdominal tiimér (Noroblastoma?) 6n
tanisi ile opere edilmesine karar verildi. Genel anes-
tezi altinda yapilan operasyonda, omentum iginde
hipervaskiiler goriiniimde, yaklagik 10x8x8cm boyu-
tundaki kitle tiimii ile eksize edildi (Resim I). Ancak
peritoneal yiizey 1iizerinde c¢ok sayida timor
implantlarinin oldugu dikkati gekti.
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Mikroskobik incelemede; kiigiik, yuvarlak ve
monoton goriiniimlii hiicrelerden olusan tiimor ada-
larinin desmoplastik stroma ile ¢evrelendigi goriildii
(Resim II). Hiicre sinirlar1 belirgin degildi. Yaygin
nekroz alanlar1 goriilmesine karsilik, mitoz stk go-
rilmedi. Bu bulgular desmoplastik yuvarlak hiicreli
timor ile uyumlu idi. Ewing sarkomu, lenfoma,
ndroblastoma, rabdomyosarkoma gibi diger kiigiik,
yuvarlak hiicreli tiimorlerle ayirici tan1 yapabilmek
i¢cin immiinohistokimyasal boyama yapildi. Diiz kas
aktini, LCA (leukocyte common antigen), S-100 ve
CD99 ile negatif boyanan tiimdr, sitokeratin ve
desmin ile diffiiz boyanma gosterdi (Resim III). N6-
ron-spesifik enolaz ve vimentin ile fokal boyanma
goriildi. Bu sonuglarla desmoplastik yuvarlak hiicre-
li timor tanist desteklendi.

Postoperatif erken donemde olguda herhangi
bir sorun gelismemistir. Olgu halen postoperatif 5.
ayimda olup multiajan kemoterapi uygulanmaktadir.
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Resim I: Eksize edilen ve kitle ve kesit yiizii goriilmektedir.
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Resim II: Desmoplastik stroma icinde tiimor adalart go6-
riilmektedir.
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Resim III: Timor hiicrelerinde desmin pozitifligi goriil-
mektedir.

TARTISMA

DKYHT, genellikle pediyatrik yas grubunda iz-
lenen, “kiiciik yuvarlak mavi hiicreli tiimorler” gru-
bu i¢inde yer almaktadir. Bu grupta, néroblastoma,
malign lenfoma, rabdomyosarkoma, Ewing sarko-
mu, Wilm’s timori ve primitif ndroektodermal
tomiir (PNET) yer almaktadir (5,7). DKYHT, ilk kez
1989 yilinda Gerald ve Rosai tarafindan bildirilmis
ve 1991 yilinda tlimoriin karyotipik,
immiinohistokimyasal ve histolojik o6zellikleri tam
olarak tanimlanmustir (5,7).

Makroskopik olarak; multinodiiler ve sert nite-
likteki tiimoral kitle gozlenmekte olup kesit yiizeyi
gri-beyaz renktedir (6,9). Olgumuzda da oldugu gibi
timor tipik olarak, dominant tiimor kitlesi yaninda
cok sayida nodiillerle karakterizedir.

Histopatolojik olarak DKYHT; fibroz bir
stroma igerisinde yer alan kiigiik yuvarlak hiicreler-
den olusan tiimdr adalart ile karakterizedir. Degisen
oranlarda mitoz izlenmektedir (6,7,9,10). Ancak ba-
71 olgularda tash yiiziik benzeri morfoloji, tiibiil ve
psodorozet formasyonu ve desmoplazinin ¢ok az ol-
dugu papiller yapilarin baskin oldugu alanlar gibi
degisik morfolojiler de goriilebilmektedir (8,9).

Siklikla serozal yiizeylerle iliskili goriilmesi
nedeniyle tiimoriin mezotel orijinli oldugu diisiiniil-
miigse de kokeni hala tartigmalidir ve ¢ok yone
diferansiye olabilen pirimitif bir hiicreden kdken al-
dig1 diisliniilmektedir. Cok yonlii diferansiyasyon
gosteren Ozel bir immiinofenotipi bulunur. Timor
hiicreleri vimentin ile pozitiftir. Epitelyal (diisiik
molekil agirlikli sitokeratin, epitelyal membran anti-
jeni), noral (Leu-7, noron spesifik enolaz) ve kas
(desmin) antikorlar1 ile pozitif boyanir (6,8,9,10).
Olgumuzda, EMA, aktin S-100 ve CD 99 ile bo-
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yanma izlenmemistir. NSE, ve vimentin ile fokal
alanlarda olmak {izere, desmin ve sitokeratin ile
diffliz pozitiflik saptanmustir.

DKYHT’ de tiimér hiicrelerinde sitogenetik ve
molekiiler ¢aligmalarda bir ¢ok olguda t(11,22) (p13;
ql2 yada ql1.2) traslokasyonu ortaya konmustur
(5,6,11,12). Ancak olgumuza ait timor parcalarin-
dan yapilan sitogenetik incelemelerde kromozomal
bir anomali saptanmamustir.

DKYHT’li olgularin ¢ogunda tiimoral kitlenin
basisina  baglt  olarak  gastrointestinal  veya
genitoiiriner yakinmalar 6n plandadir (1,2,5). Ol-
gumuz da, aralikli karin agrilar1 yakinmasi ile hasta-
neye bagvurmustur.

Bazi yazarlar laboratuar incelemelerinin ve ti-
mdr belirteclerinin taniya herhangi bir katkist olma-
digin1 6ne siirerken, baz1 yazarlar CA 125’in bu ol-
gularda yiiksek oldugunu belirtmektedirler (1,12).
Olgumuzda tiimor belirteglerinden yalmzca CA 19.9
yiiksek bulunmustur.

Olgularin bir ¢gogunda hastaneye basvuru esnasin-
da karin agrist ve biiyiik abdominal kitle varlig1 sap-
tanmasindan dolay1 USG ve BT en sik segilen tan1 yon-
temleri olmaktadir. Bu incelemelerde retrovezikal kitle,
lenfadenopati ve asit varligi en sik saptanan abdominal
olaylardir (1,2,5). Bu ii¢ bulgu olgumuzda da saptan-
mugtir. BT, cerrahi ve kemoterapi sonrasi izlemlerde de
¢ok faydali bulunmustur (5).

DKYHT’iin ayiricl tanisinda,
rabdomyosarkoma, lenfoma, néroblastoma, PNET,
mezotelioma, peritoneal leimyosarkomatozis ve
intraabdominal  desmoid timdr gibi  biyik
mezenterik kitle yaratan ve ¢ogu malign timdr olan
patolojiler yer almaktadir (1,5,6).

Cerrahi girisim, radyoterapi ve multiajan kemo-
terapiye karsin, DKYHT nin prognozu genellikle
kot gidis gostermektedir (2,5,6,12). Son yillarda or-
talama 17 ay olan yasam siiresini daha da uzatan
kemoterapi rejimleri bildirilmistir (3,13). Ayrica ya-
sam siiresini uzatmak ve daha konforlu hale getir-
mek i¢in perkiitan stent (bilier vb.) uygulamalar1 da
erigkinlerde oldugu gibi pediyatrik olgularda da uy-
gulanabilmektedir (14).
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