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Atipik mesoblastik nefroma#*
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Ozet

Konjenital mesoblastik nefroma (KMN) erken cocukluk
caginda ender gériilen bir neoplazmdir. lkisi erkek biri
kiz li¢ atipik mesoblastik nefroma olgusu saptadik. Ol-
gularimizin en kiigigii alt aylik, en biiyigii dort yaginda
idi. Her ii¢ olguya, preoperatif dénemde Wilms’ timérii
tanist konuldu. ki olguya preoperatif dénemde kemote-
rapi uygulandi. Nefroktomi mataryellerinin histolojik
incelenmesinde yalmz bir olguda hiperselliirite ve nek-
roz odaklart saptandi. Olgularimizin ligiinii postoperatif
dinemde kemoterapi, bir olguya da, ilave olarak, radio-
terapi uygulandi.

Anahtar kelimeler: Atipik mesoblastik nefroma,
konjenital mesoblastik nefroma

Summary
Atypical mesoblastic nephroma

Atypical mesoblastic nephroma is a rare neoplasm of
early childhood. We have followed three patient, two
boys and a girl with congenital mesoblastic nephroma.
The youngest one was 6-month-old and the eldest was 4-
year-old. The preoperative diagnosis was Wilms' tumor
for all three cases. Two had preoperative chemotherapy.
On the histological examination of the nephrectomy
specimens, only one had hypercellularity and focal ne-
crotic areas. All of them had postoperative chemothera-
py and one was irradiated additionally.

Key words: Atypical mesoblastic nephroma congeni-
tal mesoblastic nephroma

Giris

Konjenital mesoblastik nefroma (KMN) yenidogan -

ve erken bebelik donemi tiimérleri arasinda 6nemli
bir yer tutan nadir bir neoplazmdir. Baglangigta be-

- nign bir antite olarak kabul edilen KMN'in daha son-
raki yillarda morfolojik 6zellikleri ve klinik davra-
niglari tamamen farkli olan atipik variantlar da ta-
mimlanmigtir (1-2-8),

Klinik, radyolojik ve makroskopik olarak Wilms' tii-
moriint taklit eden KMN fetal renal hamartom, le-
lomyomatdz hamartom, gocukluk ¢aginin mezanki-
mal hamartomu ve fibroz mezankimal hamartom
olarak da adlandirilmaktadir ¥, Ulusal Wilms' ensti-
tiistiniin yaptig1 bir ¢aligmada ¢ocukluk ¢ag1 bsbrek
timdrleri arasinda goriilme sikhifinm % 2.8 oldugu
bildirilmektedir ),

KMN Wilms' tiimariiniin aksine siklikla bir yasin
alunda ortaya ¢ikmakla birlikte genellikle 3 yas civa-
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rinda goriilir,

Giintimiizde gelismis invazif ve noninvazif yontem-
lere karsin operasyon ncesi Wilms' tiimoriinden
ayrrmak miimkiin degildir.

Mesoblastik nefromanin gergek bir kapsiilii yoktur.
Bobrek parankimini iterek biiyiirler. KMN makros-
kopik olarak degeneratif degisiklikler igermeyen yu-
varlak, solid, myomatd kitle olarak goriiliirlerken,
atipik mesoblastik nefroma (AMN)'da bu goriintiiye

kanama, nekroz ve ¢evre dokulara infitrasyon cklenir
(6-9)

KMN'nin mikroskopik goriintiisii fuziform hiicrele-
rin bantlar halinde dizilmeleri ile karakterizedir, Nek-
roz ve mitoz igermezler. AMN ise genellikle hiper-
kromatik nukleuslu, yuvarlak hiicrelerin olugturdugu
solid alanlara sahiptir,

KMN'mn tedavisinde tiimoral kitlenin timiiniin ¢1-
karilmast yeterlidir. {lave tedaviye (kemoterapi rad-
yoterapi) gereksinim yoktur, Ancak tiimér tam ola-
rak ¢ikarilamazsa, morfolojik olarak AMN kriterleri
tagiyorsa ve ¢ocuk 3 ayliktan daha biiyiikse lokal
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nitks ve metastaz yapma riski olclukc;él yiiksektir.
Bundan dolay: tedaviye kemoterapi ve radyoterapi ila-
ve edilmelidir ).

Olgularmm Sunumu

SSK Tepecik Hastanesi Cocuk Cerrahisi Servisi'nde
1983-1990 yillart arasinda opere edilen 28 bobrek
tiimdrii olgusunun 25t Wilms' tiimorii 3'ii de Me-
soblastik Nefroma tanisi almigtir. Bu olgular nadir
oluglari, davraniglarinin ve tedavi protokollarinin
Wilms' tiimériinden farkly olmalart nedeniyle sunul-
MUSLur.

[kisi erkek, biri kiz olan olgularimizin en kii¢iigii 6
aylik en biiyiigii de 4 yagindadir. U¢ olguda karinda
kitle yakinmalar: ile klinige kabul edildiler. Gerekli
laboratuvar incelemeleri yanisira karin ve akciger
CT'si, karin USG'si, yapilrugs olmasina kargin kitle
Wilms' tiimoriinden ayirt edilemedi. Dért yasindaki
bir nolu olgunun akciger grafilerinde ve toraks
CT'sinde metastaz olarak yorumlanabilen solid gdrii-
niimlii kitleler saptandi. Bir ve iki nolu olgularin
kitlelerinin caplarinin 13 ¢cm - 8 cm olmast nedeniy-
le operasyon éncesi 3 hafta siire ile Actinomycin-D
(15 Uglkg), Vincristina (1,5 mglkg)'den olusan ke-
moterapi yapildt.

Operasyonda makroskopik rezidiiel timor kalmaksi-
zin, tiimdral kitlenin tiimii ¢ikarildi. Kitlelerin mak-
roskopik incelemesinde bir nolu olguda kitlenin til-
mii cikariddt.

Kitlelerin makroskopik incelemesinde bir nolu olgu-
da kitlenin 13x8x6 cm boyutlarinda, yuvarlak, solid,
yer yer nekroz odaklari icerdigi, iki ve ii¢ nolu olgu-
larda kitleler 8x7x7 cm ve 4x4x3 cm olup yuvarlak,
solid ve myomatd bir gériiniime sahip olduklari sap-
tandi. Her santimetrekare icin bir blok hesabi ile
tiimoral kitle morfolojik inceleme igin drneklendi.
Dért yasinda ve alti aylik olan bir ve fi¢ nolu olgu-
larda morfolojik gériintiiye fuziform hiicreler hakim-
di. Selliilarite ve mitotik indeks normal sinirlarda ka-
bul edilmesine karsin AMN kriterleri arasinda dnem-
Ii bir yer tutan olgunun yag: agisindan bakildiginda
her iki olguda 3 ayliktan daha biiyiik oldugu, I nolu
olguda ise akcifer metastazlart bulundugu dikkate
alinarak olgularimiz AMN olarak kabul edildiler. 2
nolu olguda ise morfolojik incelemede hiperkromatik
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nukleusly yuvarlak hiicrelerin solid alanlar olugt-
urdugu, selliilaritenin ve nekrozun bu tabloya eglik
ettigi izlendi. Bu olgu, hem morfolojik olarak AMN
kriterleri tasidigt hem de 3 ayliktan biiyiik oldu-
gundan AMN olarak tarmumlandr. Her ii¢ olguda da 10
biiyiik biiyiitme alaninda mitoz saptanmadi (Resim
1-2).

Ug¢ olguya operasyon sonrast 8-10 kiir aktinomisin-
D (15 Uglkg) vinkristin (1,5 mglkg)'den olusan ke-
moterapi uygulands. Bir nolu olguya ayrica 2000 r
radioterapi yapidi. Bu olgular 8 ay ile 3 yil arasinda
takip edilmekie, niiks ve metastaz saptanmad. Bul-
gularimiz tabloda dzetlenmigtir (Tablo 1),

Tartisma

KMN ilk defa 1987 yilinda Bolande tarafindan ta-
mmlanmis ve benign bir form oldugu belirtilmigtir

Resim 1. Kongenital mesoblastik nefromada tubu-
li ve glomeriller cevresinde fuziform timiral hiic-
reler. H.E.X275

Resim 2. Atipik Mesoblastik Nefromada hiperk-
romatik nukleuslu yuvarlak hicreler, H.E.X275



A. Artkan ve ark. Atipik mesoblastik nefroma

Tablo 1 Olgularin 6ézellikleri

Yag
Cins
Lokalizasyon
Semptom

Fizik Muayene

Laboratuvar
Tiimor Marker.

UsG

CT

Preop Tedavi
Operasyon

Makroskopi

Mikrokobik Tani

Amin Kriter
(Selii.
Nekroz

Mitoz 10 IPF)

Postop Tedavi

OLGU 1 OLGU 2 OLGU 3
4 3 6/12
E E K

Sol bobrek Sol babrek Sag bobrek

Baunda kitle

Solda 15 em ¢apta solid kitle

Sed. 108mm/h
SSA 3.3 mmol/L

Sol bibrekte 134 mm gapta
lobule nekrotik kitle

Ake.'de-sagda orta ve altta
soliter nodiil

Kemoterapi
Nefrektomi

Babrekte 13x8x6x cm Lobule
Nekrotik Kitle

KMN (4672/88)

0

RT+KT

Kann agnsi, baunda kitle

Sol 10x12 em solid yuvarlak
kitle

N
CA 13.9 ng/ml

Sol bobrek iist polde 13x9x6.5
cm gapta solid kitle

Sol bébrek iist polde 9x7 cm
¢apta hipodens kitle

Kemoterapi

Nefrektomi

Babrekte 18x7x5 fibromyomatd

kitle
AMN (3917/90)
i
+

0

KT

Baunda kitle

Sagda 6x5 cm capta sert yuvarlak
kitle

N
AFP 40.2 TU/ml

Sag bobrek alt polde 43x33 mm
gapta solid diizgiin kitle

Sag bobrek alt polde lobule
smirlt kitle

Nefrektomi

Bébrekte 4 cm ¢apta myomatd
kitle

KMN (4070/90)

2. Ancak bir siire sonra bu olgularda lokal niiks ve

metastaz goriilmesi tizerine bu timdriin samldigi ka-
dar benign olmadign kamisina varilmistr (12), 1986
yilinda belirgin selliirite, yiiksek mitotik aktivite,
nekroz, kanama ve ¢evre dokulara infitrasyon gos-
teren 3 ayliktan daha bityiik KMN olgulanin "ATI-
PIK MESOBLASTIK NEFROMA" olarak adlan-
dirild1. Ancak gocufun 3 ayliktan kiigiik olmasi ha-
linde bu kriterler bulunsa bile AMN olarak kabul
edilmemesi gerektigini de vurgulamaktadir ®).

Atipik mesoblastik nefromalarm KMN ile clear -cell
sarkoma arasinda bir gecis formu oldugu, yeterli ve
uygun bir tedavinin yapilmamast durumunda kisa bir
siire sonra niiks ve metastaz yapma gansmin yiiksek
oldugu bildirilmektedir () (Tablo 2).

Bectwith AMN tanisi koymak igin atipik makrosko-
pik dzelliklerden (kanama, nekroz, ¢evre dokulara in-
filtrasyon) en az birinin ve atipik mikroskopik 6zel-

liklerden (selliilar rite, yiiksek mitotik indeks) biri-

nin veya ikisinin olmas1 gercktigini vurgulamaktadir
¢y

KMN 3 yasin altinda sik goriilmekle birlikte bizim
olgularimizdan biri 6 aylik, digerleri 3 ve 4 yagla-
rindadir. Bu hastalarimizin hastaneye geg bagvurma-
lari ile ilgili olabilir.

AMN olgular1 Wilms' tiimériinde oldugu gibi batin-
da kitle bulgusu verirler. Bizim 3 olgumuzda da ka-
rinda kitle yakinmalart meveut idi.

KMN tanist koymada CT, renal US, renal sintigrafi
ve IVP'nin yardimi sinirhidir. Ancak sonografinin da-
ha spesifik oldugu bildirilmektedir. Bizim olgula-
rimiza yapilan radyolojik incelemelerle KMN tanist
konulamadi (4,
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Tablo 2. renal moriogenezis
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URETERIK TOMURCUK

METANEFRIK BLASTEM

METANEFROZ

STROMAL

PELVIS,KALIKS (Santral lok)

ve

TOPLAYICI TUPLER

minance

yasyon)

MESOBLASTIK NEFROMA

Stromal predo

(tam diferansi

SOLID

KISTIK

Stromal dokularin

farklilasmasi

MULTILOKULER KIST

(Eriskin Dbobregi)
EPITELYAL

(Periferik)

Epitelial

predominance

INATCI BLASTEM

WILMS' TUMORU

soLID

KiS%IK

Parsiyvel farklilasma

KISTIK PARSIYEL
DEGISMIS
NEFROBLAST

\ Renal elemanlarin

KMN'nin tedavisinde tiimor kitlesinin rezidi kal-
maksizin ¢ikarilmast yeterlidir. Rezidiiel tiimdriin
kaldif1 durumlarda, atipik morfolojik 6zelliklerin
varlifinda ve cocufun 3 ayliktan daha biiyiik olmast
durumunda ilave tedaviye gereksinim vardir 11, Bi-
zim olgularimizin tiimiinde kitle, makroskopik re-
zidtiel kitle birakilmaksizin ¢ikarildi. Morfolojik in-
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degigimi

celemede yalmz bir olguda (iki nolu olgu) atipik kri-
terleri tagtyordu. Ancak 3 olguda 3 ayliktan biiyiik,
bir olguda da akciger metastazlar saptandigindan ke-
moterapi programina alindilar. Akcifer metastazi
olan olguya ayrica radioterapi uygulandu. 8 ay ile 3
yil arasinda takip edilen olgularimizda lokal niiks ve
metastaz saptanmadi,



A. Arikan ve ark. Atipik mesoblastik nefroma

Konjenital mesoblastik nefroma ile Wilms' timorii-
niin klinik ve radyolojik olarak aymrici tamsi yapmak
oldukga zordur G-19), Ancak Wilm's tiimoriiniin 3
yagindan kii¢iik cocuklarda ender goriildii, kongenital
Wilms' olgularinin da nadir oldugu dikkate alinarak,
3 yagmdan kii¢iik cocuklarda &zellikle bir yagin altin-
daki ¢ocuklarda batinda kitle saptandifinda, ayiric
tanida klinik davramg ve prognozu farkl olan kon-
genital mesoblastik nefroma akla gelmelidir.
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