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Özet 

Amaç: Dezmoplastik küçük yuvarlak hücreli tümör 
(DKYHT), genellikle çocukluk çağında görülen, abdo-
minal veya peritoneal yüzeylerde ortaya çıkan, ektoder-
mal ve mezenkimal immünfenotipik özellik gösteren bir 
tümördür. Amacımız ender görülen ve ayırıcı tanısı 
sorun yaratabilen bu tümörün özelliklerini irdelemektir. 

Olgu: Bu çalışmada;  retroperitoneal infiltrasyon yapmış 
büyük intraabdominal kitle saptanan 3 yaşındaki erkek 
olgu sunuldu. Eksploratif cerrahi sırasında abdominal 
kitle ve karaciğerdeki nodüller örneklendi. Ameliyat ma-
teryalleri solid, gri- beyaz renkte ve kolay parçalanır nite-
likteydi. Mikroskobik olarak tümör dezmoplazik stroma ile 
ayrılan, keskin sınırlı adalar oluşturmuş, uniform yuvar-
lak hücrelerden oluşuyordu. Bunlar belli belirsiz nükleol 
taşıyan hiperkromatik nükleuslu, dar eosinofilik sitoplaz-
malı hücrelerdi. İmmün dokukimyasal olarak tümör hüc-
releri, desmin, vimentin, sitokeratin, kromogranin, pla-
sental alkalen fosfataz ile olumlu; CD99 ve, AFP ile 
olumsuz bulundu. 

Sonuç: DKYHT başka birçok malignite ile histopatolojik 
ve fenotipik ortak özellikler gösterir. Ayırıcı tanısında 
özellikle iğne biyopsilerinde güçlükler yaşanabilir. Agresif 
gidişli olması ve sağaltım yaklaşımının daha komplike 
olması nedeniyle, ayırıcı tanısı çok önemlidir.  

Anahtar sözcükler: Dezmoplastik küçük yuvarlak hüc-
reli tümör, çocukluk çağı tümörleri, abdominal tümörler. 

Summary  

Introduction: Desmoplastic small round cell tumor 
(DSRCT) is an aggressive neoplasia that occurs mainly 
in childhood and involves abdominal or peritoneal sites, 
coexpressing ectodermal and mesenchimal immuno-
phenotypic markers. Since it is a rare tumor, we aimed 
to report an additional case and discuss the differential 
diagnosis. 

Case: In this study, a 3- year- old boy with a large 
irregular abdominal and retroperitoneal infiltrating mass 
is presented. A large biopsy from the abdominal mass 
and a nodule from the liver were excised during 
explorative surgery. The surgical specimens are irregular 
solid fragile tissues with a grey-white cut surface. 
Uniform malignant round cells are observed in sharply 
demarcated nests and sheets in a desmoplastic stroma 
in microscopic examination. The nuclei are hyperchromatic, 
nucleoli are inconspicuous and cytoplasm is scant and 
eosinophilic. Immunohistochemistry showed perinucleer 
positivity for desmin, diffuse positivity for vimentin, cyto-
keratin, chromogranin, plasental alkaline phosphatase 
and negativity for alpha fetoprotein and CD99 in tumor cells. 

Conclusion: DSRCT demonstrates histopathologic and 
phenotypic overlap with some other malignancies. 
Differential diagnosis includes problems especially on 
tru-cut biopsies. Its aggressive course and necessity of 
complicated therapy requires a definite differential diagnosis.  

Key words: Desmoplastic small round cell tumor, 
childhood cancer, abdominal tumor. 
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ezmoplastik küçük yuvarlak hücreli tümör  (DKYHT) 
genellikle batın içinde gelişen az görülen bir 

tümördür. Plevral kavitede de bildirilmiştir. Tanı anında 
genellikle hangi organdan köken aldığı saptanamayan 
peritona ve serozal yüzeylere dağılmış çok sayıda nodül-
lerle karşımıza çıkar (1). Kökeniyle ilgili tartışmalar so-
nuçlanmadığından günümüzde hala “kökeni bilinmeyen 
neoplazmlar” arasında anılmaktadır (2). Erkek kadın ora-
nı 5: 1 olup; adolesan dönemdeki erkeklerde biraz daha 
sık gözlenir (3). Ortalama görülme yaşı 22 olmakla bir-
likte kaynaklarda 3 ile 68 yaş arası olgular bildirilmiştir (4).  

Olgu sunumu 

Hastanemize güçsüzlük ve solukluk yakınmasıyla başvu-
ran 3 yaşındaki erkek çocukta, fizik bakıda abdominal 
kitle varlığı saptandı. Batın ultrasonunda sağ yanda lo-
kalize, 10X8 cm’lik, karaciğer ve sağ  adrenal bezi infiltre 
etmiş, retroperitoneal uzanımlı kitle saptandı. Serum 
NSE düzeyi 38 mikrogram/lt (N: 0-12.5) bulundu. Serum 
alfa fetoprotein düzeyleri normal sınırlardaydı. Batın 
BT’sinde birçok satellit peritoneal ve omental nodülleri 
olan malign tümör izlendi (Resim 1). Ayrıca karaciğerde 
de çok sayıda tümör odakları gözleniyordu (Resim 2).  

Eksploratif cerrahi sırasında abdominal kitle ve kara-
ciğerdeki nodüller biyopsi ile örneklendi ve örnekler 
solid, gri- beyaz renkte ve kolay parçalanır nitelikteydi.  

Mikroskobik olarak tümör dezmoplazik stroma ile ayrılan, 
keskin sınırlı adalar oluşturmuş, uniform yuvarlak hücre-
lerden oluşuyordu (Resim 3). Bunlar belli belirsiz nükleol 
taşıyan hiperkromatik nükleuslu, dar eosinofilik sitoplaz-
malı hücrelerdi (Resim 4). İmmün dokukimyasal olarak 
tümör hücreleri desmin ile perinükleer olumlu; vimentin 
(Resim 5), sitokeratin (Resim 6), kromogranin ve plasen-
tal alkalen fosfataz ile diffüz olumlu; AFP ve CD99 ile 
olumsuz bulundu. Tüm bu bulgular eşliğinde olguda dez-
moplastik küçük yuvarlak hücreli tümör tanısına ulaşıldı. 

Tartışma 

Dezmoplastik küçük yuvarlak hücreli tümörün patogene-
zine ilişkin çalışmalar tümörün; periton ve plevranın mul-
tipotansiyel sellüler diferansiasyon kapasitesi bulunan 
subserozal hücrelerinden geliştiğini düşündürmektedir 
(2). Bu tümör birçok başka malignite ile histopatolojik 
ortak özellikler gösterir (5). İmmün dokukimyasal olarak 
tümörde hem epitelial hem de mezenkimal belirleyiciler 
olumlu bulunur (6). 

Tümörün klasik kitaplara girmiş immün profili şöyledir 
(2): Tümör hücreleri WT1 antikoru ile olguların tama-

mında, sitokeratin ve desmin ile % 90’ında, EMA, Vimen-
tin ve NSE ile % 80- 85’inde, CD57 ile olguların yarı-
sında olumlu boyanır. Kromogranin, S-100 protein, alfa 
SMA, sinaptofizin ise olguların ancak % 10-15’inde 
olumlu boyama ortaya koyar. GFAP, CEA, HMB-45, 
AFP, CD99 ve myoglobülin olumsuz boyanma gösteren 
antikorlardır. Sunulan olguda da benzer immün boyan-
ma özellikleri vardır. 

Bu olgularının hemen tümünde Wilms Tümör (WT1) protein 
ekspresyonuna yol açan EWS-WT1 füzyon geni varlığı 
gösterilmiştir (7- 8). WT1 geni 11p13 lokusunda, Ewing 
Sarkom (EWS) geni ise 22q12 lokusunda lokalizedir (9). 
DKYHT için karakteristik translokasyon t(11;22) (p13; 
q12)’dır (10, 11). Bu translokasyon EWS ve WT1 geninin 
füzyonuyla sonuçlanır (12).  

Makroskobik olarak tümörün en karakteristik özelliği; 
çoğul satellit nodüller biçiminde serozal yüzeyler boyun-
ca gelişmesidir (2). Mikroskobik olarak ise oldukça dez-
moplazik stromayla ayrılmış keskin sınırlı tümör adaları 
tipiktir (13).  Bu adaları oluşturan hücreler, olgumuzdaki 
gibi uniform yapıda, belli belirsiz nükleol taşıyan hiperk-
romatik nükleuslu, dar eosinofilik sitoplazmalı ,yuvarlak 
hücrelerdir. Stroma ödemli ve miksomatöz görünümde 
olabilir (14). Nüks olgularda dezmoplazi azalma eğilimi  
gösterir (15). Ayırıcı tanıda, çocukluk çağında PNET, 
Ewing sarkomu, nöroblastom ve embryonal rabdomyo-
sarkom bulunur. Yaşlı kadınlarda, metastatik ovaryum 
tümörleri benzeri klinik tabloya yol açabilir. İnce iğne 
aspirasyon sitolojisinde genellikle adenokarsinom olarak 
rapor edilmektedir (2).  

Prognostik çalışmalar az sayıda olmakla birlikte, hemen 
tüm olgu sunumlarında oldukça, tümörün biyolojik dav-
ranışının agresif seyirli olduğu belirtilmektedir. Sağaltım 
multidisipliner kemoterapi, cerrahi eksizyon ve radyo-
terapiyi kapsar (16). Kemosensitif bir tümör olmasına 
karşın, sağkalım oranları yüz güldürücü değildir. Ancak 
tümör lokalize olduğu erken dönemde saptanırsa sağka-
lım süresi 60 ayın üzerine çıkar. En uzun sağkalım 
komplet rezeksiyon uygulanabilen lokalize tümörlü olgu-
larda saptanmıştır (17). Sunulan olguda tanı anında 
tümör tüm batın içi ve retroperitoneal bölgeye yayılmış 
olup, hasta 3 ay içinde eksitus olmuştur.  

Dezmoplastik küçük yuvarlak hücreli tümörün birçok 
başka malignite ile histopatolojik ve fenotipik ortak özel-
likler gösterir. Ayırıcı tanısında özellikle iğne biyopsile-
rinde güçlükler yaşanabilir. Agresif gidişli olması ve sağal-
tım yaklaşımının daha komplike olması nedeniyle ayırıcı 
tanısı çok önemlidir. 
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Resim 1. Batın BT’de tümör. 

 

     

Resim 3. Dezmoplazik stromada tümör adaları (H+Ex 40). 

 

 

Resim 5. Stromada belirgin vimentin pozitifliği (DABx100). 

 

 

Resim 2. Karaciğer’ de multipl nodüller. 

 

 

Resim 4. Yuvarlak hücrelerden oluşan  tümör dokusu (H+Ex 400). 

 

 

Resim 6. Tümörde sitokeratin pozitifliği (DABx200). 
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