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Karinda kitle nedeniyle hastaneye basvuran 27 yasindaki bir kadin hastada klinik ve radyolojik
olarak over karsinomundan stiphelenilmistir. Bilgisayarli tomografide karin 6n duvarinda timér
implantlarini yansittigi diisiinilen lokalize kalinlasmalar gozlenmistir. Ultrasonografide sag ad-
nekste pelvik orta hatta uzanan 13 cm uzun capli solid bir kitle saptanmistir. Doppler ile yapilan
incelemede kitlenin santralinde belirgin bir kanlanma izlenmis ve bu paternin over timori ile
uyumlu olabilecegi dustintImustir. Hastada yaygin asit ve andrik klinik tablonun gelismesi ve ya-
pilan tedavilere cevap alinamamasi lizerine bilateral salpingooforektomi, omentektomi, splenek-
tomi ve apendektomi yapilmistir. Makroskopik olarak bilateral over, omentum, dalak ve apendiks
vermiformisin timor ile yaygin olarak infiltre oldugu gozlenmistir. Mikroskopik olarak sz edilen
bdlgelerde dezmoplastik bir stroma icerisinde yuvarlak-oval, hiperkromatik niikleuslu, dar eozino-
filik sitoplazmali kiiciik monoton hiicrelerden olusan bir timér izlenmistir. immiinhistokimyasal
olarak timor hicrelerinin desmin, vimentin, sinaptofizin, ytiksek molekdler agirlikli-sitokeratin,
epitelyal membran antijen ve CD56 ile reaktivite gosterdigi saptanmistir. Klinik, radyolojik, mak-
roskopik, mikroskopik ve karakteristik immunhistokimyasal bulgulara dayanarak olgu dezmop-
lastik kuicuk yuvarlak hicreli timér tanisi (DKYHT) almistir. Hasta kemoterapi tedavisi gérmis ve
operasyondan ¢ok kisa bir stire sonra eks olmustur. DKYHT over tutulumu gosterebilir ve primer
over timorlerini taklit edebilir. Bu nedenle adneksial kitlesi olan geng hastalarda akilda tutulmasi
gereken bir antitedir.

Anahtar Kelimeler: dezmoplastik kiiciik yuvarlak hiicreli tiimor,over tiimorii, kiiciik yuvarlak
mavi hiicreli tiimor,ayirici tani,

A 27-year-old woman was admitted to a hospital with a mass in the abdomen in which ovarian
carcinoma was suspected clinically and radiologically. Computed tomography showed localized
thickenings which were thought to represent tumor implants on the anterior abdominal wall.
Ultrasonography revealed a solid mass of 13 cm in its maximum diameter in the right adnex
which extended to the midline of the pelvic region. Doppler examination showed a conspicious
vascularization in the centre of the tumor, the pattern of which was consistent with an ovarian
tumor. Bilateral salpingo-oophorectomy, omentectomy, splenectomy, and appendectomy were
performed due to the presence of widespread ascitis and anuric clinical picture of the patient
and unresponsiveness to the treatment. Macroscopically, it was observed that bilateral ovari-
es, omentum, spleen, and appendix vermiformis were infiltrated by the tumor in a widespread
manner. Microscopically, a tumor consisting of small monotonous cells having round to ovoid,
hyperchromatic nuclei with scant eosinophilic cytoplasm in a desmoplastic stroma was observed
in the aforementioned areas. Immunohistochemically, the tumor cells showed reactivity for des-
min, vimentin, synaptophysin, high molecular weight-cytokeratin, epithelial membrane antigen,
and CD56. On the basis of clinical, radiological, macroscopical, microscopical, and characteristic
immunohistochemical findings, the case was diagnosed as desmoplastic small round cell tumor
(DSRCT). The patient received chemotherapy but died soon after the operation. DSRCT can show
ovarian involvement and can mimic primary ovarian tumors so this entity should be kept in mind
in young patients who have adnexial mass.

Key Words: desmoplastic small round cell tumor, ovarian tumor, small round blue cell tumor,
differential diagnosis

tedir. Kugiik yuvarlak mavi hiicreli
timorler grubunun bir yesi olan
bu timor spesifik morfolojik, im-
miunhistokimyasal ve sitogenetik
ozellikleri ile grupta yer alan diger

timor (DKYHT) ilk defa Gerald ve
Rosai (1) tarafindan tanimlanmuis,
oldukca agresif klinik seyir goste-
ren, nadir bir klinikopatolojik anti-
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antitelerden ayrilir (2). Kugik, az
diferansiye hiicrelerin dezmoplas-
tik bir stroma icerisinde proliferas-
yonu ve immiuinhistokimyasal ola-
rak polifenotipik diferansiyasyon
ile karekterizedir (3,4). Genellikle
intraabdominal lokalizasyonda ve
geng erkeklerde izlenirler (5,0).
Literattirde daha seyrek olarak
ozellikle genc yasta kadin hastalar-
da bildirilmis olgular bulunmakta-
dir (7).

Bu olgu sunumunda geng bir kadin

hastada over kitlesi olarak ortaya
c¢tkan DKYHT’nin literatiir esli-
ginde tartisiimas: amaglanmustir.
DKYHT nadir olarak goriilmesine
karsin adneksiyel kitlesi olan geng
hastalarda ayiric1 tanida goéz 6niin-
de bulundurulmasi gereken bir
antitedir.

Olgu Sunumu

27 yasindaki bir kadin hasta karinda

kitle nedeniyle 24.06.2002 tarihin-
de Sosyal Sigortalar Kurumu Dis-
kapit Hastanesine basvurmustur.
Bu hastanede yapilan bilgisayarl
tomografide uterus normal olarak
izlenmis, asit nedeniyle overler
degerlendirilememis ancak karin
on duvarinda timor implantlari-
ni yansittigt distinilen lokalize
kalinlasmalar saptanmistir. Ultra-
sonografi (USG)’de sag adnekste
pelvik orta hatta uzanan 13 cm
uzun capl solid bir kitle tespit
edilmistir. Yapilan Doppler ince-
lemesinde kitlenin santralinde be-
lirgin bir kanlanma izlenmis ve bu
paternin over timord ile uyumlu
olabilecegi dustunulmiustir. Hasta
over karsinomu On tanisi ile Anka-
ra Universitesi Tip Fakiiltesi Kadin
Hastaliklar1 ve Dogum Anabilim
Dalina sevk edilmistir. Klinige ya-
tist yapildiktan sonra yaygin asit
ve antrik klinik tablonun gelistigi
gozlenen hasta yapilan tedavilere
cevap vermemistir. CA125 diize-
yi 630 IU/mL ve asit miktart 5 It
uzerinde tespit edilmistir. Bunun

uzerine renal USG yapilan hasta-
da her iki bobrekte hidronefroz
saptanmustir. Obstriiktif nefropati
distintlerek sol nefrostomi agil-
mis ve drenaj saglanmistir. Bu
operasyondan sonra olguya 2002
temmuz ayinda laparotomi ile bi-
lateral salpingooforektomi, omen-
tektomi, splenektomi ve apendek-
tomi yapilmistir. Lenfadenektomi
uygulanmamuistir. Operasyon son-
rast yaygin peritoneal implantlar
nedeniyle rezidi >2 cm olarak
rapor edilmistir.

Makroskopik incelemede her iki ove-

rin timoral lezyon ile infiltre oldu-
gu gozlenmistir. En biyiak timor
kitlesinin uzun cap1 13 cm olarak
olcilmistir. Timorin dis yuzi-
niin nodiler gorunimde oldugu,
kesit ylUzinin gri-beyaz renkli,
solid oOzellikte alanlardan olustu-
gu, bazi alanlarda ise kanama ve
nekroz odaklart bulundurdugu
saptanmistir. Omentum incelendi-
ginde cok sayida nodiiler implant
seklinde timor varligr dikkat cek-
mistir. Splenektomi materyalinde
hilusta izlenen tiimorin parankim
icerisinde odaklar halinde infilt-
rasyon gosterdigi tespit edilmis-
tir. Apendiksin de genis alanlarda
timor ile infiltre oldugu gozlen-
mistir. Mikroskopik incelemede
bilateral over, omentum, dalak ve
apendikste genis alanlarda koagu-
lasyon nekrozu ve yer yer kanama
odaklart iceren, dezmoplastik bir
stroma igerisinde solid adalar, yu-
valanmalar, kiicik kiimeler veya
kordonlar meydana getiren timo-
ral olusum izlenmistir. TGmor hiic-
relerinin genellikle yuvarlak-oval,
hiperkromatik nitikleuslu, kaba
kromatinli, dar eozinofilik sitop-
lazmaly, kiigiik monoton hiicreler-
den olustugu gozlenmistir (Sekil
1). Tumor igerisinde sik mitoz ve
apopitoza rastlanmistir. Histomor-
folojik bulgular, overin primer ve
metastatik kiig¢iik yuvarlak hiicreli
timorlerinde de gorilebilecegin-
den, ayirict tani icin diisiik mole-
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Sekil 1: Dezmoplastik bir stroma igerisinde
yuvarlak-oval, hiperkromatik ntikleuslu, dar
eozinofilik sitoplazmali kiicik monoton huic-

relerden olusan timoér (H&E, x200).

kiler agirlikli-sitokeratin  (DMA-
SK) (klon: AE1, Neomarkers,
1:100), ytiksek molekiiler agirlikli-
sitokeratin (YMASK) (klon: AE3,
Neomarkers, 1:100), diiz kas aktin
(DKA) (klon: 1A4, Neomarkers,
1:300), CD99 (klon: HO036-1.1,
Neomarkers, 1:30), CD45 (C-Pan-
LCA) (klon: C-Pan-LCA, Neo-
markers, 1:500), kromogranin-A
(Kr-A) (klon: LK2H10+PHES, Ne-
omarkers, 1:1000), HMB-45 (klon:
HMB45+HMB50, Neomarkers,
1:50), S-100 (klon: 4C4.9, Neo-
markers, 1:200), epitelyal memb-
ran antijen (EMA) (klon: GP1.4,
Neomarkers, 1:1000), CD56
(klon: CD564, Novocastra, 1:100),
vimentin (klon: V9, Neomarkers,
1:200), desmin (klon: DE-R-11,
Novocastra, 1:150) ve sinaptofizin
(SNP) (klon: 27G12, Novocastra,
1:200) belirleyicilerini iceren ge-
nis bir immiunhistokimyasal panel
uygulanmustir.

Immiinhistokimyasal olarak desmin
ile timor hiicrelerinin neredeyse
tamaminda kuvvetli sitoplazmik
noktasal tarzda spesifik bir boyan-
ma dikkat cekmistir (Sekil 2). Vi-
mentin ile timor hiicrelerinin bir
kisminda kuvvetli sitoplazmik (Se-
kil 3), SNP ile timor hiicrelerinin
buytk bir kisminda kuvvetli gra-
niiler sitoplazmik (Sekil 4), YMA-
SK ile az sayida timo6r hicresinde
orta siddette-kuvvetli sitoplazmik,
EMA ile seyrek timor hiicresinde
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Sekil 2: Desmin ile sitoplazmik noktasal
tarzda spesifik boyanma gésteren timér
hacreleri (Diaminobenzidin, immersiyon).

Sekil 3: Vimentin ile sitoplazmik boyanma
gosteren tumar hucreleri (Diaminobenzidin,
x400).
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Sekil 4: Sinaptofizin ile graniler sitoplazmik
boyanma gdsteren timér hicreleri (Diamino-
benzidin, x400).

soluk-orta siddette sitoplazmik ve
CD50 ile bir kisim tiim6r hiicresin-
de soluk membrané6z bir boyanma
saptanmistir. DMA-SK, DKA, CD99,
CD45, Kr-A, HMB-45 ve S-100 ile
timor hiicrelerinde immunreakti-
vite izlenmemistir.

Klinik, radyolojik, makroskopik, mik-
roskopik ve karakteristik immiin-
histokimyasal bulgulara dayanarak

olgu DKYHT tanist almistir. Posto-
peratif donemde medikal onko-
lojik degerlendirme sonucunda
2 kiir Carboplatin ve Etoposide,
daha sonra 4 kir Taxol, Carbop-
latin tedavisi alan hasta progresif
hastalik nedeniyle operasyondan
8 ay sonra ex olmustur.

Tartisma

DKYHT daha cok genc yasta (ortala-

ma yas 25) ve erkeklerde (erkek/
kadin oranit 4:1) gozlenen, olduk-
ca agresif seyirli, nadir gorilen bir
malignitedir (3,8). Tipik olarak ilk
abdominal kavitede ozellikle de
pelviste prezente olur ve koken
aldig viseral bir organin bulunma-
masi ve periton ylizeyinde degisik
boyutta ¢ok sayida nodul icermesi
ile karakterizedir (5,8,9). Kadin-
larda DKYHT ile over tutulumu
arasinda bir iliskinin bulundugu
ileri strtilmektedir (10). Literatiir-
de DKYHT tanist almis kadinlarin
%30’unda over tutulumu saptan-
mustir (11). Bu olguda da genc bir
kadin hastada over tutulumu ile
seyreden bir DKYHT sunulmustur.
Hastada klinik, radyolojik ve ope-
rasyon sirasinda alinan izlenim,
timorin dagilimi nedeniyle yay-
gin periton ve omentum tutulumu
goOsteren bilateral over timorini
distindirmustiir. DKYHT nadir
gorilmekle birlikte adneksiyel kit-
lesi olan geng bir kadin hastada
g6z 6ntinde bulundurulmasi gere-
ken antitelerden biridir.

Makroskopik olarak DKYHT; yer yer

yumusak, jelatind kivamda mikzo-
id alanlarin da izlendigi solid, gri-
beyaz renkli, oldukc¢a fibrotik bir
kesit yuziine sahiptir. Fokal nekroz
ve hemoraji alanlar: icerebilir (8).
Histolojik olarak dezmoplastik bir
stroma igerisinde hiperkromatik
nukleuslu, dar eozinofilik sitoplaz-
mali monoton goriinimde kuguk,
yuvarlak timor hicrelerinden olu-
sur. Kolajenden zengin bir stroma
icerisinde fibroblastlari veya myo-

fibroblastlart hatirlatan spindl hiic-
reler de saptanabilir. Koagiilasyon
nekrozu ve mitoz sik olarak izlenir.
(8,12). Timor icerisinde morfolo-
jik olarak bir diferansiyasyon lehi-
ne degerlendirilebilecek bir alana
rastlanmaz. Ancak rozet benzeri
olusumlar, tubuler veya glanduler
yapilar, trabekuler dizelenme, tas-
I1 ytzik hiicreleri, seffaf hiicreler
gibi morfolojik varyasyonlar nadir
olarak gorulebilir (5,12-14). Bu ol-
guda timorin tipik bir morfolojik
gorunum sergiledigi ve dezmop-
lastik bir stroma igerisinde diftiz
bir infiltrasyon gosterdigi gozlen-
mis, diferansiyasyonu distndiire-
cek bir alan saptanmamustir.

DKYHT, bu olguda da gozlendigi gibi

epitelyal ve mezenkimal belirleyi-
cilerin koekspresyonu ile karekte-
rize bir immunhistokimyasal profil
gosterir. Keratin ile timor hiicrele-
rinde yaygin bir boyanma izlenir-
ken, EMA ile olan immunreaktivi-
te genellikle fokaldir. Vimentin ile
timor hicrelerinin buyuk bir kis-
minda difiz bir boyanma izlenir.
Desmin ile tiimor hicrelerinde
paranikleer sitoplazmik noktasal
tarzda spesifik bir ekspresyon pa-
terni gozlenir. Olgularin bircogun-
da niikleer Wilms timo6r 1 (WT1)
pozitifligi gozlenir. DKYHT lerde
noral diferansiyasyon fokal olarak
izlenebilir (1,5,8,12).

DKYHT’lerin kokeni henitiz aydinla-

tilamamis olmakla birlikte polife-
notipik diferansiyasyon potensi-
yeli olan progenitor hiicrelerden
koken aldigi distnilmektedir.
Mezotelyal dosenme gosteren yu-
zeylerle iligkisi olmasi1 ve primer
tutulum olarak bir parankimal or-
ganin bulunmamasi nedeniyle pri-
mitif mezotel veya submezotelyal
mezenkimden koken alabilecegi
ileri stirilmektedir (12,15,16). Si-
togenetik analizlerde DKYHT nin
EWS ve WT1 genlerinde fiizyona
yol acan t(11;22)(p13;qll veya
q12) translokasyonu ile iliskisi bu-
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lunmustur. Bu tir genetik anor-
malliklerin fenotipik diferansiyas-
yonun nedeni olabilecegi ileri si-
rilmektedir (17).

Over tutulumu gosteren DKYHT;

periferik  primitif noéroektoder-
mal timor, kiciuk hucreli karsi-
nomun pulmoner (ndéroendokrin
tip kigik hitcreli karsinom) ve
hiperkalsemik tipleri, andiferan-
siye yuzey epitel kokenli timor,
malign melanom, lenfoma, no6-
roblastom, rabdomyosarkom ve
graniloza hicreli timor gibi ove-
rin kiglik yuvarlak mavi hiicreli
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