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Hiperkalsemi ile prezente olan konjenital mezoblastik nefroma olgusu

A case of congenital mesoblastic nephroma presenting with hypercalcemia
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Abstract

Congenital mesoblastic nephroma (CMN), is a renal
stromal neoplasm of newborn. It comprises 3-10% of all
pediatric renal tumors. The mean diagnosis time of the
cases is two months, and more than 90% of them are
diagnosed within the first year. Congenital mesoblastic
nephroma cases are a disease group with a good prognosis
when treated with radical surgery. Here, a patient with
congenital mesoblastic nephroma accompanied by
hypercalcemia was presented. Our case was evaluated in an
external center at the age of 9 months with complaints of
vomiting and weight loss and was referred to us due to
pathological findings. In our case, as in most other
mesoblastic nephroma cases, complete treatment was
provided after surgery.
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GIRIS

Konjenital mezoblastik nefroma (IKMN) yenidogan
déneminin ilk 3 i¢ ayinda en sik gorilen renal
neoplazmdit?. Tumér ilk olarak 1967'de Bolande ve
arkadaglari tarafindan bebekligin renal timéra olarak
tanuimlanmistir ve histolojik olarak klasik, mikst ve
seliler alt tiplere ayrilmustir!. Klasik tip genellikle 3
ayin altinda gorilir ve genellikle benign seyreder.
Daha biyiik bebekler ve cocuklarda gorilen seltler
tip konjenital mezoblastik nefroma olarak tanimlanan
diger tip ise daha malign seyirlidir, rekiirrens ve
metastaz yetenegine sahiptir?. Daha nadir gérilen
mikst tipler ise bildirilmistir. Vakalarn  c¢ogu

Oz

Konjenital mezoblastik nefroma (KMN), yenidogan
déneminde gorilen renal stromal bir neoplazmdir. Tim
pediatrik  bobrek timétlerinin - %3-10'unu  olusturur.
Olgularin ortalama tant zamani iki aydir ve %90'indan
fazlasi ik bir yil icinde tani almaktadir. Konjenital
mezoblastik nefroma olgulart radikal cerrahi ile tedavi
edildiginde prognozu iyi olan bir hastalik grubudur. Burada
hiperkalseminin eslik ettigi bir konjenital mezoblastik
nefroma hastast sunulmustur. Olgumuz 9 aylikken kusma
ve kilo kaybi sikayetleri ile dis merkezde degerlendirilmis
ve patolojik bulgulart nedeniyle bize yonlendirilmistir.

Olgumuzda diger mezoblastk nefroma olgularinin
cogunda oldugu gibi cerrahi sonrast tam tedavi
saglanmustir.

Anahtar kelimeler: Konjenital mezoblastik nefroma,
hiperkalsemi, rezeksiyon, renal, prognoz

polihidramnioz iligkilidir ve radikal cerrahi eksizyon
hemen her zaman tedavi i¢in yeterli olabilmektedir?.

Hastalar ¢ogunlukla palpe edilebilen abdominal bir
kitle, arteriyel hipertansiyon, hematiri, politri veya
hiperkalsemi ile prezente olurlar. Bildirilen en erken
KMN tespiti 22. gebelik haftasinda olmustur. Ama
KMN genellikle gebeligin yaklasik 30. haftasinda fetal
karin kitlesi olarak tespit edilir. Hizlt timor biytimest
ile erken dogan bir yenidoganda neonatal dispne ile
prezente olan vakalarda olmustur. Bu yizden KMN
fetal donemden itibaren hizla biyiyebilir ve nispeten
iyi prognoz olmasina ragmen respiratuar onkolojik
acillere neden olabilit”. Bizim amacimiz bu sunumda
KMN’nin her ne kadar farkli sekillerde prezente
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oldugunu bilsek de hiperkalsemiyle de olabileceginin
gOsterilmesidir.

OLGU

Dokuz aylik erkek hasta yaklasik 1 ay 6nce kusma ve
kilo  kaybt = sikayetleri ile dis = merkezde
degerlendirilmis. Fizik muayenesinde batin  sol

tarafinda ele gelen kitle nedeniyle goriintileme ve
biyokimya istenmis. USG’de sol renal lojda heterojen
kitle olarak yorumlanmis. Yapilan tetkiklerde ise
kalsiyum 15,2 mg/dl gelmesi tzetine hastaya
hidrasyon sonrasinda furosemid uygulanmis. AFP ve
beta- HCG degerleri normal gelen hasta dis merkez
tarafindan tarafimiza yonlendirilmis. Bagvurusunda
patolojik  fizik muayene bulgusu olarak; batin
distansiyonu mevcuttu, traube alant kapaliydi.
Bunlara ek olarak, sol bébrek yetlesim yeriyle uyumlu
umblikus solunda 5x4 cm kitle mevcuttu.

Hastanin prenatal takibi diizenli yapilmamis ve hasta
kitle 6nemli bir boyuta ulasana ve ele gelene kadar
herhangi bir saglik kurulusuna bagvurmamistir. Anne
ve baba arasinda akrabalik olmayan ve ailesinde
kanser Oykisi olmayan hastadan bu bulgular ile
merkezimizde battn USG’si ve biyokimya paneli
istendi.

Lezyonlar 6ncelikle Wilms timé6ri ile uyumlu olarak
degerlendirildi. USG’de sol bobrek st pol orta
kesimde bébrek kaynakli 9.5x 8 mm kitle izlendi. Sol
bébrek st ve orta pol vizualize edilemedi ve alt pol
kitle basisi nedeniyle degerlendirilemedi. Abdominal
BT’de sol bobrekte Wilms timdriyle uyumlu
Ozellikle st pol ve orta kesim korteksi orijinli
egzofitk  biylime  gésteren  82x60x90 mm
boyutlarinda ist polde nekrotik alanlar barindiran
kitle lezyon izlendi.

Hastamizdan istenen biyokimya paneli sonucunda Ca
16,27 mg/dl gelmesi tlzerine ve Wilms timori
ontanust ile servise acil yatist yapildi. PTH diizeyi 0.3
pg/ml (12-88 pg/ml), inorganik fosfat duzeyi 3.2
mg/dl (4-6.5 mg/dl), ALP duzeyi 148U/1 (100-450
U/]) idi. Bu degetletle hiperkalsemisinin paratitioid
bezi ve kemik patolojilerinden bagimsiz oldugu
dustnildd. Hiperkalsemisi nedeniyle IV hidrasyonu
saglandi. Takiplerinde hidrasyon ve furosemid
tedavisine  devam  edildi. Tum  tetkik ve
gorintilemelerin  sonucunda Willms timori  6n
tanustyla gocuk cerrahi konsiltasyonu istendi. Cerrahi
planlanan hastada cerrahi sirasinda kitle bobrekten
ayirt  edilemiyordu. Nefrotreterektomi yapilarak
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bébrek, kitle ile cevre dokulardan ayrilarak ctkarild: ve
cikan kolonda mezenterde bulunan lenf nodu,
ileogekal valf yakin mezenterinden lenf nodu eksize
edildi. Hastadan alinan patoloji materyalleri
merkezimiz patoloji bolimiinde seliler konjenital
mezoblastik nefroma olarak raporlandi. Vakamiz
Evre 1 KMN olarak kabul edildi ve kemoterapi
verilmeksizin izlenmesine karar verildi.

Hastanin postoperatif takibi sirasinda kalsiyum
degerleri; operasyon gint 11,79 mg/dl, takip eden
gunlerde 8,1 mg/dl ve 8,6 mg/dl olarak dlculdi.
Hasta takiplerinde herhangi bir sikayeti olmamast ve
kan degerlerinin de normal sinurlarda seyretmesi
nedeniyle acil bir durumda cocuk acile bagvurmast
telkiniyle taburcu edildi.

TARTISMA

Konjenital mezoblastik nefroma nadir gérilen bir
bébrek timoriadirs. KMN  olgulart  cogunlukla
antenatal USG’de genel bir bobrek patolojisi olarak
taninirlar ve olgulara genellikle polihidroamniyoz
prematiirite ve neonatal hipertansiyon eslik eder?
Son zamanlarda, kalsiyum diizeyi mezoblastik
nefromayla  iliskilendirilmis ~ ve  hiperkalsemi
mezoblastik nefromada polihidramniosun altinda
yatan mekanizma olarak 6ne  stralmustir?
Hiperkalsemi dénem bebeklik
déneminde etyolojisi acisindan ¢ok genis bir
yelpazede degerlendirilebilir. Term bebeklerde nadir,
preterm bebeklerde ise géreceli olarak daha fazladir.
Iyatrojenik olarak kan degisimi sirasinda  veya
hipokalsemi tedavisi i¢in fazla kalsiyum ve D vitamini
vermekten kaynaklanir®. Eger annede hipokalsemi
var ve anneye D vitamini fazla verilmisse de anneyle
birlikte bebekte de hiperkalsemi gelisebilir. Diger
nadir nedenler arasinda hiperparatiroidi (primer veya
annedeki hipoparatiroidiye ikincil) ve subkutan yag
nekrozu, idiyopatik infantil hiperkalsemi, ciddi
infantil hipofosfatazya, Bartter varyantt ve CaSR gen
mutasyonlarina bagh hiperkalsemi sayilabilir®.

neonatal ve

Olgumuzda ise polihidroamniyozdan bagimsiz olarak
hasta 9  aylikken  hiperkalsemi ve  diger
komplikasyonlarla prezente oldu. KMN USG’de, tek
tarafli renal kitle, biyik noduler dansiteler ya da
diffiiz renal genisleme olarak ortaya cikabilir. Bu
timorler cogunlukla kati, ancak bazen kistik alanlar
gortlebilir?2.  Wilms  timérinin  aksine  iyi
stnirlandirilmig kapsiili vardir. Ama yine de cerrahi
eksizyon sonrasi patoloji sonuglanana kadar Wilms



Demir ve ark.

timoriyle ¢ogu zaman karisabilit. USG bobrek
timotlerinin antenatal tanist acisindan eslik eden
semptom ve bulgularla beraber yeterli olsa da prenatal
tanist konamamis ve bebeklik donemindeki vakalarda
BT yardimct olarak 6nemli yer tutar. Bizim
vakamizda da USG’de sol bobrekte Wilms tiimoriiyle
uyumlu lezyonlar izlendi. BT°de yine sol bobrekte
Wilms timoériyle uyumlu 6zellikle iist pol ve orta
kesim korteksi orijinli egzofitik biiylime gbsteren st
polde nekrotik alanlar barindiran kitle izlendi. KMN
olgularinda yuksek kalsiyum dizeyi
izlenebilmektedir?. Bizim vakamizda da ylksek
kalsiyum duzeyleri dikkat ¢ekmektedir?.

KMN’nin bir USG’de prenatal tanisinin
konulabilmesi mimkiin olmasina ragmen kesin tani

iyi

cerrahi cksizyon sonrasi patolojik incelemelerle
konulur. Bizim vakamizda prenatal takibinin
yapilmadigi ve kesin tansinin cerrahi eksizyon sonrast
sol bobrek yerlesimli gri beyaz renkli nodiler solid
kivamli yer yer fibrotik gbriintimde; hiperseliler,
demetler ve suriler halinde igsi niikleus ve
sitoplazmalt hiicrelerden olusan timor varligi ve yer
arada sitkismig nefron yapiart dikkat c¢ekmesiyle
yuksek  mitotik  aktivite immunohistokimyasal
boyamada CD99 fokal (+), SMA fokal (+), Siklin D-
1(+) boyanma &zellikleriyle konuldugu gorildi.

KMN olgulart igin ek bir patoloji ve komplikasyon
varligi olmadigr strece cerrahi eksizyon hemen her
zaman tedavi icin yeterli olabilmektedir?. KMN i¢in
ameliyat 6ncesi kemoterapi 6zellikle etkili ve gerekli
degildir'. Ameliyat sonrast kemoterapinin etkinligi
daha fazla arastirma gerektirir, ancak prognoz
olumludur!. Bununla birlikte, bu timotlere sahip
hastalarin kiigiik bir yiizdesi, yetersiz rezeksiyon veya
potansiyel olarak malign bir timor olan hiicresel veya
atipik KMN nedeniyle lokal niks veya uzak metastaz
yasar’. Bu hastalar ameliyat sonrast kemoterapi
etkinligi  acisindan  degerlendirilebilir. ~ Hastalar
rezeksiyon sonrast ¢ok iyi bir prognozla hayatlarina
devam  edebilmektedir. Bizim  vakamizda ne
rezeksiyon Oncesi ne de rezeksiyon sonrast bir
kemoterapi  verilmeksizin  tedavisi  saglandu.
Nefrotreterektomi yapilarak bébrek, kitle ile gevre
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dokulardan ayrilarak c¢tkarildt ve ¢ikan kolonda
mezenterde bulunan lenf nodu, ileogekal valf yakin
mezenterinden lenf nodu eksize edildi. Rezeksiyon
oncesi 16,27 mg/dl olarak seyreden kalsiyum
degerleri, operasyon sonrasi ayni 8
degetlendirmesinde 11,79 mg/dl, takip eden gunlerde
8,1 mg/dl ve 8,6 mg/dl olarak Slculdu.

gun

Sonug olarak KMN hem prenatal olarak glinimiiz
tan1 olanaklarinin gelismesiyle hem de erken bebeklik
déneminde komplikasyonlariyla hastaneye erken
bagvurusunun mimkiin olmastyla prognozu oldukea
iyi olan bir timordir. Ayrica cerrahi rezeksiyon
hemen her hastada tam kir icin yeterlidir. KMN
vakalarinin tani aninda hiperkalsemi ile prezente
olabilecegi akilda tutulmalidir.
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