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Bobrek Ewing sarkomu olgu sunumu

A case report of renal Ewing sarcoma
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OzZET

Primitif néroektodermal timdrler (PNET) en ¢ok santral
sinir sisteminde gorulurler. Periferik yerlesimleri ise olduk-
¢a nadirdir. PNET Ewing sarkom ailesindendir. Ewing sar-
kom kemik ve kemik digi kdkenli olmak Uzere iki grupta
degerlendirilir. Renal PNET olduk¢a nadir gorulur. Renal
kokenli periferik yerlesimli PNET’ler genelde geng erig-
kinlerde goérilur, agresif seyirli bir klinik tablo ile ilerler ve
koétl prognoza sahiptir. Yirmi sekiz yasinda erkek hasta
klinigimize gross hematuri ve sol yan agrisiyla basvurdu.
Radyolojik degerlendirmesinde malign bdbrek timoérd ile
uyumlu 10x12 cm boyutlarinda renal kitle saptandi. Has-
taya radikal nefrektomi yapildi. Patolojik incelemede iri,
hiperkromatik cekirdekli, dar stoplazmali, bir kismi igsi
g6riinimde ¢ogu alanlarda rozet olusturan, CD99 ile yay-
gin ve gigli boyanma gdésteren, PNET/Ewing sarkom ta-
nisi konuldu. Hastaya kemoterapi planlandi. Kemoterapi
bitiminde hastanin radyolojik kontrollerinde herhangi bir
nikse rastlanmadi.

Anahtar kelimeler: Ewing sarkom, renal tiimér, olgu

GiRiS

Primitif noroektodermal timorler (PNET) santral
ve sempatik sinir sistemi dsindaki néronal krestten
kaynaklanan klg¢uk yuvarlak hicreli timorler gru-
bundandir. Primitif néroektodermal timérler Ewing
sarkom ailesindendir. Ewing sarkom kemik ve ke-
mik digi kdkenli olmak Uzere iki grupta degerlendi-
rilir. Psddo rozet formasyonu, CD 99 kiimelesmesi,
Noron Spesifik Enolaz (NSE) pozitifligi, sitogenetik
bulgu olarak translokasyon t(11;22)(q24;912) ile ka-
rakterizedir.' Renal PNET oldukga nadir gorilir ve
tanisi patolojik inceleme sonrasi konulur. Tedavinin
ilk ve en énemli asamasi cerrahidir. Tedavide mul-
timodal yaklagim oldukga énemlidir. Tam anlamiyla
lokal yerlesimli timdrlerde dahi nefrektomi sonrasi
metastaz gelisebilmektedir. Cerrahi sinirlari pozitif
hastalarda radyoterapi (RT) uygulanmalidir. Biyolo-

ABSTRACT

Primitive neuro-ectodermal tumors (PNETs) are seen
mostly at central nervous system. Peripheral localizations
are rare. PNETs are belong to Ewing sarcoma family. Ew-
ing sarcoma has two subtypes as originated from bones
or from another organ. Renal PNET is a very rare tumor.
Peripherally localized PNETs originated from kidney, usu-
ally found at young men, and have poor prognosis with
aggressive behavior. A 28-year-old man referred to our
clinic with left flank pain and gross hematuria. Radiologi-
cal investigations yielded gross renal mass compatible
with malignancy. Radical nephrectomy was performed.
Histopathological diagnosis was PNET/Ewing sarcoma
with findings of large and hyperchromatous nuclei, narrow
cytoplasms, spindle shaped cells- but mostly rosette for-
mation- and strong straining with CD99. Chemotherapy
was given to the patient. At the end of the chemotherapy,
there no recurrence was detected by radiological investi-
gations. J Clin Exp Invest 2012; 3(1): 127-129
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jik benzerliklerinden dolayl Ewing sarkom ve PNET
benzer KT protokoliine tabi tutulurlar.2® Bu yazida
geng erkek bir renal PNET vakasi olgu nadir oldugu
icin sunulmaktadir.

OLGU

Yirmi sekiz yasinda erkek hasta klinigimize 3 gln
Once baslayan gross hematuri, sol yan agrisi ve
ates yiksekligi ile bagvurdu. Ozgegmis ve soygeg-
misinde herhangi bir 6zellik olmayan hastanin fizik
muayenesi normaldi. Hastanin tam kan ve serum
biyokimya tetkiklerinde anormal bulguya rastlanma-
di. Tam idrar tetkikinde hematurisi mevcuttu. Direkt
Uriner sistem grafisi normal olarak degerlendirildi.
Uriner sistem ultarsonografisinde (USG) sol bdb-
rekte kitle tesbit edilmesi Gzerine hastaya intrave-
ndz kontrasth tim abdomen bilgisayarli tomografi
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(BT) ¢ekildi. Cekilen BT’ de sol bobrek boyutlarinda
blylme, sol bdbrek Ust-orta bolimden renal pelvi-
se uzanan 10x12 cm boyutlarinda sivi ve yumusak
doku dansitesinde alanlar iceren, bobrek parankimi-
ne gore belirgin kontrast tutulumu gostermeyen kitle
(hemorajik-nekrotikrenal cell ca (RCC)) saptandi.

Hastaya RCC 6n tanisiyla radikal nefrektomi
plandi ve sol bdgur insizyonla radikal nefrektomi
yapildi. Renal kitle tst kutuptan gevre dokulara ol-
dukga yapisikti. Kitle oldukga buyulk ve Ust-orta pol
yerlesimli oldugundan surrenalektomi yapildi. Pos-
top 3. gun dreni gekilen hasta postoperatif ddnem-
de komplikasyonsuz olarak taburcu edildi. Patoloji
raporunda, 15x10x7 cm boyutlarindaki nefrektomi
materyalinde 10x9x7 cm boyutlarinda timaéral doku
g6zlendi. Timor dokusu kesitlerinde kirli beyaz
renkli solid gérinimde olup yer yer kanama ve nek-
roz alanlari gézlendi. Tumor dokusu yer yer kapsulu
infiltre etmekte ancak kapsul digina gikmamaktaydi.

Mikroskobik incelemede iri, hiperkromatik ce-
kirdekli, dar sitoplazmali, bir kismi igsi gérinimde
¢ogu alanlarda rozet olusturan, mitotik aktivitesi
yuksek, atipik hiicrelerden olustugu gézlendi. (Re-
sim 1, 2) Tiumorde genis nekroz alanlari dikkat gekti.
imminhistokimyasal galismada CD99 ile yaygin ve
gUgli boyanma gosterdi. Vimentin ile fokal boyandi.
S-100, LCA, Desmin, PanCK, CD56 ve Kromgranin
ile boyandi ve PNET/Ewing sarkom olarak patolojik
tani konuldu. Hastaya vakit kaybedilmeksizin kemo-
terapi planlandi. Kemoterapi 6ncesi hastaya ¢ekilen
Toraks BT'de ve kemik sintigrafisinde metastaza ait
herhangi bir goriintiiye rastianmadi. KT’si VAC+IE
(siklofosfamid (C), aktinomisin (A), vinkristinin (V),
ifosfamid (i) ve etoposid (E)) olarak planlandi. KT
bitimini takiben 5.ayda cekilen torako-abdominal
BT’sinde metastaz veya niks bulgusuna rastlanma-
dr.

Resim 1. Bébrek parankimi komsulugunda timor dokusu
(HE X40)

Resim 2. Timor dokusu igerisindeki rozet yapilari (HE
X400)

TARTISMA

Primitif néroektodermal timorler onceleri santral
sinir sisteminde yer alan embriyonel kdkenli timor-
leri adlandirmak icin kullanilsada sonralari periferik
yerlesimli ayni tipte histolojiye sahip timorler i¢cinde
kullaniimaya basglanmistir."

Primitif ndroektodermal tumdrler genellikle
addlesan ve geng erigkinlerde gorilen agresif se-
yirli timorlerdir. Erkek baskinligi biraz daha fazla-
dir. Hastalarda renal timoérlerin klasik triadi olan
hemattiri, agri ve ele gelen kitle gézlenmektedir, bi-
zim hastamizda ise bu klasik triad yoktu. Hastalarin
laboratuar bulgulari genelde normal sinirlarda iken
bazi hastalarda LDH ve NSE yuksekligi gdzlenmis-
tir* Bizim hastamizinda biyokimyasal testerinde
anormallik yoktu.

Magnetic rezonans goérintileme (MR) ve BT
lokal yayillimi ve uzak metastazi gbéstermede ol-
dukga 6nemlidir. MR vaskuler tutulumu gostermede
Onemlidir. PNET tanisi patolojik inceleme sonrasi
konulur. Addlesan ve geng eriskinlerde biylk ha-
cimli renal kitlelerde akla getirilmelidir.5> Kurodo ve
ark. yayinladigi derlemede PNET igin ortalama ya-
sin 27 oldugunu belitiimistir.® Bizim vakamizda da
hastanin yagsi 28 idi.

Hizh ilerleyen ve agresif seyirli timdrlerden
oldudu igin taninin hizlica koyulmasi ve tedavinin
geciktirimemesi gerekmektedir. Bu ylzden buyuk
hacimli nekrotik alanlar igeren renal kitlelerden igne
biyopsisi ile taninin hizlica koyulmasi gerekebilir.®

Kucguk yuvarlak hucrelerin rozet ve psddorozet
formasyonu olusturmasi PNET icin tipik olsada im-
munhistokimya ile taninin dogrulanmasi gerekmek-
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tedir. Yizeyel membran proteini olan CD99 un artisi
Ewing ailesi timorleri igin genel bulgudur.®¢

Tedavinin ilk ve en 6nemli asamasi cerrahidir.
Biyolojik benzerliklerinden dolayi Ewing sarkom ve
PNET benzer KT protokoliine tabi tutulurlar. Rutin
uygulanan adjuvan KT éncesi Ewing sarkomun sur-
veyi %10 un altindaydi.® Bu grup tiimorlerde VAC
kemoterapi rejiminin etkili oldugu 1960’ yillarda
Agrenildi. Daha sonralari doksorubisinin de etkili bir
ajan oldugu belirlendi. Son yillarda en glncel olan
kemoterapétik ajanlar ise ifosfamid (i) ve etoposid
(E)’tir. Bu son iki ajanin klasik tedavi olan olan VAC
veya VCD’ye gore hastaliksiz sagkalimi, metasta-
tik olmayan iskelet tutulumu olan Ewing sarkomda,
uzattigina dair galismalar mevcuttur.”'® RT, cerrahi
sinir pozitifligi olan gerota fasyasi tutulumu olan ve
rezeksiyon sonrasi rezidiel doku kalan hastalarda
tercih edilmelidir. Hastalar genelde lokal hastalik
evresinde tesbit edilselerde bu hastalikta gorilen
yuksek niks oranlari mikrometastazlari akla getirir.
Cerrahi sinirlari pozitif hastalarda RT uygulanmali-
dir. Lokalize hastaligi olanlarda dahi 5 yillik hasta-
liksiz sagkalim %60-70 dizeylerindedir. Agresif te-
davi rejimlerine ragmen metastatik hastalikta prog-
noz oldukga kéttidar. Kir orani yaklasik %20’dir.”#

IESS-I ve IESS-2'de (Uluslararasi Ewing Sar-
kom Calistay1) Ewing sarkom/PNET kemoterapdotik
tedavisinde vinkristin (V), doksorubisin (A), siklofos-
famid (C), aktinomisin (A)'nin kullaniimasi gerektigi
belirtilsede, 2003 yilindaki IESS-3'de ifosfamid (1)
ve etoposid (E) kombinasyonun eklenmesinin tek
basina VDCA rejimine gore 5 yillik hastaliksiz sag-
kalhmi uzattigi belirtiimektedir (%54’e karsi %69)."

Sonug olarak, bébrek kaynakli PNET timor
agresif davranisi nedeniyle farkl bir klinik antitedir.
Adolesan ve geng erigkin donemi renal kanserlerde
mutlaka akla gelmelidir. Tanisi temelde histolojik ve
imminhistokimyasal incelemeler sonucinda konu-
labilir. Bu tir timorlere agresif multimodal (cerrahi,
RT, KT) tedaviler uygulanmalidir. Tedavinin ilk kis-
mi lenf nodu diseksiyonunu iceren radikal nefrek-
tomidir. Kemoterapétik olarak en iyi sonuglar diger
kuguk hucreli timorlerde (Ewing Sarkom gibi) uy-
gulandidi gibi kombinasyon kemoterapisinden alin-
mistir. Radyoterapinin ne zaman kullanilacagi kesin

olmamakla beraber lokal ileri evre, gerota fasyasi
tutulumlarinda kullaniimasi daha uygun olacaktir.
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