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Dezmoplastik kuguk yuvarlak hucreli tumor
(Olgu sunumu)

Desmoplastic small round cell tumor (Case report)
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Ozet

Amag: Dezmoplastik kiglk yuvarlak hicreli timor
(DKYHT), genellikle gocukluk c¢adinda gorilen, abdo-
minal veya peritoneal yuzeylerde ortaya ¢ikan, ektoder-
mal ve mezenkimal imminfenotipik 6zellik gdsteren bir
timordir. Amacimiz ender goérilen ve ayirici tanisi
sorun yaratabilen bu timorin 6zelliklerini irdelemektir.

Olgu: Bu caligmada; retroperitoneal infiltrasyon yapmis
blylk intraabdominal kitle saptanan 3 yasindaki erkek
olgu sunuldu. Eksploratif cerrahi sirasinda abdominal
kitle ve karacigerdeki nodiiller 6érneklendi. Ameliyat ma-
teryalleri solid, gri- beyaz renkte ve kolay pargalanir nite-
likteydi. Mikroskobik olarak timoér dezmoplazik stroma ile
ayrilan, keskin sinirli adalar olusturmus, uniform yuvar-
lak htcrelerden olusuyordu. Bunlar belli belirsiz nukleol
tasiyan hiperkromatik niikleuslu, dar eosinofilik sitoplaz-
mal hiicrelerdi. immiin dokukimyasal olarak timér hiic-
releri, desmin, vimentin, sitokeratin, kromogranin, pla-
sental alkalen fosfataz ile olumlu; CD99 ve, AFP ile
olumsuz bulundu.

Sonug: DKYHT bagka birgok malignite ile histopatolojik
ve fenotipik ortak Ozellikler gdsterir. Ayirici tanisinda
Ozellikle igne biyopsilerinde glclikler yagsanabilir. Agresif
gidisli olmasi ve sagaltim yaklagsiminin daha komplike
olmasi nedeniyle, ayirici tanisi gok énemlidir.

Anahtar sozciikler: Dezmoplastik kuguk yuvarlak hiic-
reli timor, ¢ocukluk gagi timaorleri, abdominal timorler.
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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 irreqular
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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Dezmoplastik kiclk yuvarlak hicreli timor (DKYHT)
genellikle batin icinde gelisen az gbrilen bir
timordur. Plevral kavitede de bildirilmistir. Tani aninda
genellikle hangi organdan kdken aldigi saptanamayan
peritona ve serozal yuzeylere dagilmis ¢cok sayida nodul-
lerle kargimiza ¢ikar (1). Kokeniyle ilgili tartismalar so-
nuglanmadigindan ginimizde hala “kdkeni bilinmeyen
neoplazmlar” arasinda anilmaktadir (2). Erkek kadin ora-
ni 5: 1 olup; adolesan dénemdeki erkeklerde biraz daha
sik gozlenir (3). Ortalama gorilme yasi 22 olmakla bir-
likte kaynaklarda 3 ile 68 yas arasi olgular bildirilmistir (4).

Olgu sunumu

Hastanemize gligstizlik ve solukluk yakinmasiyla basvu-
ran 3 yasindaki erkek gocukta, fizik bakida abdominal
kitle varhigi saptandi. Batin ultrasonunda sag yanda lo-
kalize, 10X8 cm’lik, karaciger ve sag adrenal bezi infiltre
etmis, retroperitoneal uzanimh kitle saptandi. Serum
NSE diizeyi 38 mikrogram/It (N: 0-12.5) bulundu. Serum
alfa fetoprotein dlzeyleri normal sinirlardaydi. Batin
BT’sinde birgok satellit peritoneal ve omental nodulleri
olan malign timor izlendi (Resim 1). Ayrica karacigerde
de ¢ok sayida timor odaklari gozleniyordu (Resim 2).

Eksploratif cerrahi sirasinda abdominal kitle ve kara-
cigerdeki noddlller biyopsi ile 6rneklendi ve &rnekler
solid, gri- beyaz renkte ve kolay parcalanir nitelikteydi.

Mikroskobik olarak timoér dezmoplazik stroma ile ayrilan,
keskin sinirli adalar olusturmus, uniform yuvarlak hicre-
lerden olusuyordu (Resim 3). Bunlar belli belirsiz niikleol
tasiyan hiperkromatik nikleuslu, dar eosinofilik sitoplaz-
mal hiicrelerdi (Resim 4). immiin dokukimyasal olarak
timor hicreleri desmin ile perintikleer olumlu; vimentin
(Resim 5), sitokeratin (Resim 6), kromogranin ve plasen-
tal alkalen fosfataz ile diffliz olumlu; AFP ve CD99 ile
olumsuz bulundu. Tim bu bulgular esliginde olguda dez-
moplastik kiglk yuvarlak hiicreli timér tanisina ulasildi.

Tartisma

Dezmoplastik kiiglik yuvarlak hiicreli timdérin patogene-
zine iligkin galismalar timoriin; periton ve plevranin mul-
tipotansiyel selliiler diferansiasyon kapasitesi bulunan
subserozal hucrelerinden gelistigini dusundurmektedir
(2). Bu timor birgok baska malignite ile histopatolojik
ortak dzellikler gésterir (5). immiin dokukimyasal olarak
timérde hem epitelial hem de mezenkimal belirleyiciler
olumlu bulunur (6).

Tumorin klasik kitaplara girmis immin profili soyledir
(2): Tamor hicreleri WT1 antikoru ile olgularin tama-
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minda, sitokeratin ve desmin ile % 90’inda, EMA, Vimen-
tin ve NSE ile % 80- 85’inde, CD57 ile olgularin yari-
sinda olumlu boyanir. Kromogranin, S-100 protein, alfa
SMA, sinaptofizin ise olgularin ancak % 10-15inde
olumlu boyama ortaya koyar. GFAP, CEA, HMB-45,
AFP, CD99 ve myoglobilin olumsuz boyanma gdsteren
antikorlardir. Sunulan olguda da benzer immiin boyan-
ma ozellikleri vardir.

Bu olgularinin hemen timinde Wilms Tumor (WT1) protein
ekspresyonuna yol agan EWS-WT1 flizyon geni varligi
gosterilmigtir (7- 8). WT1 geni 11p13 lokusunda, Ewing
Sarkom (EWS) geni ise 22912 lokusunda lokalizedir (9).
DKYHT igin karakteristik translokasyon t(11;22) (p13;
g12)’dir (10, 11). Bu translokasyon EWS ve WT1 geninin
fizyonuyla sonuglanir (12).

Makroskobik olarak tiimoériin en karakteristik 6zelligi;
cogul satellit noduller bigciminde serozal ylzeyler boyun-
ca gelismesidir (2). Mikroskobik olarak ise olduk¢a dez-
moplazik stromayla ayriimis keskin sinirli timor adalar
tipiktir (13). Bu adalari olusturan hiicreler, olgumuzdaki
gibi uniform yapida, belli belirsiz nikleol tasiyan hiperk-
romatik nikleuslu, dar eosinofilik sitoplazmal ,yuvarlak
hiicrelerdir. Stroma 6demli ve miksomatdz goériinimde
olabilir (14). Niks olgularda dezmoplazi azalma egilimi
gOsterir (15). Ayirici tanida, gocukluk ¢aginda PNET,
Ewing sarkomu, néroblastom ve embryonal rabdomyo-
sarkom bulunur. Yasl kadinlarda, metastatik ovaryum
timérleri benzeri klinik tabloya yol agabilir. ince igne
aspirasyon sitolojisinde genellikle adenokarsinom olarak
rapor edilmektedir (2).

Prognostik galismalar az sayida olmakla birlikte, hemen
tim olgu sunumlarinda oldukga, timaorun biyolojik dav-
ranisinin agresif seyirli oldugu belirtiimektedir. Sagaltim
multidisipliner kemoterapi, cerrahi eksizyon ve radyo-
terapiyi kapsar (16). Kemosensitif bir timdr olmasina
karsin, sagkalim oranlari ytz guldirici degildir. Ancak
timor lokalize oldugu erken donemde saptanirsa sagka-
lIim suresi 60 ayin Uzerine ¢ikar. En uzun sagkalim
komplet rezeksiyon uygulanabilen lokalize timarli olgu-
larda saptanmistir (17). Sunulan olguda tani aninda
timér tim batin igi ve retroperitoneal bdlgeye yayiimis
olup, hasta 3 ay icinde eksitus olmustur.

Dezmoplastik kuglk yuvarlak htcreli tumorin birgok
baska malignite ile histopatolojik ve fenotipik ortak 6zel-
likler gosterir. Ayirici tanisinda 6zellikle igne biyopsile-
rinde guglukler yasanabilir. Agresif gidisli olmasi ve sagdal-
tim yaklagiminin daha komplike olmasi nedeniyle ayirici
tanisi gok 6nemlidir.
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Resim 1. Batin BT'de timor.

Resim 3. Dezmoplazik stromada tmdr adalari (H+Ex 40). Resim 4. Yuvarlak hicrelerden olusan timor dokusu (H+Ex 400).

Resim 5. Stromada belirgin vimentin pozitifligi (DABx100). Resim 6. Timérde sitokeratin pozitifligi (DABXx200).
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