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B Lenfosit Belirleyicisi CD20 Pozitif Mediastinal
Rabdomyosarkom Olgusu

A Case of CD20 Positive Mediastinal Rhabdomyosarcoma
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Biyilk mediastinal kitleyle bagvuran 16 yagindaki erkek olgu
sunuldu. Olgunun hem mediastinal tru-cut hem de kemik iligi
biyopsisinde malign kiigiik yuvarlak hiicreli tiimér varligi saptandi.
Mediastinal tru-cut biyopside tiimor hiicrelerinde CD20 ekspresyonu
da gozlendi. Klinik olarak losemi veya lenfoma varligindan
kuskulanilan hastada, rabdomyosarkom tanisi akim sitometrik
inceleme ve immiinohistokimyasal olarak izgili kas belirleyicilerinin
saptanmastyla konuldu.

Rabdomyosarkomlar geleneksel olarak lenfomalardan CD20 benzeri
lenfoid belirleyicilerin bulunmamasiyla ayrilir. Fakat bu olguda biz
tiimor hiicrelerinde CD20 pozitifligi saptadik. Bu bulgular bizi, bir
timorde lenfoid fenotip varliginda her zaman rabdomyosarkom
tanisini diglamamamiz gerektigi sonucuna gotiirdd.

Anahtar Sozciikler: Rabdomyosarkom, CD20 Antijeni, Akim
sitometri, Ayirici tani

ABSTRACT

We present the case of a 16-year-old boy admitted with a large
mediastinal mass. Both in the mediastinal tru-cut biopsy and the bone
marrow biopsy, a malignant small round cell tumor was determined.
The clinical diagnosis was leukemia or lymphoma. The cytoplasmic
CD20 expression was shown on the tumor cells of the mediastinal
tru-cut biopsy. Rhabdomyosarcoma was diagnosed by the flow
cytometric analysis and immunohistochemical demonstration of
muscle markers.

Rhabdomyosarcomas are traditionally distinguished from lymphomas
by their absence of lymphoid markers such as CD20. But in this case
we have encountered CD20 expression in the tumor cells. This finding
lead us to conclude that the presence of a lymphoid phenotype does
not absolutely exclude the diagnosis of rhabdomyosarcoma.
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GIRIS

Rabdomyosarkomlar (RMS) mezenkimal dokudan
gelisen ve ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen yumugak doku
sarkomlar1 olup, tim kanserlerin %3’ini olustururlar.
Goriilme siklig1 2-6 yas arasinda ve adodlesan donemde
en fazladir. Hastalarin ¢ogunlugu 10 yas altinda tani alir.
RMSde tani anindaki yas (1- 9 yasg), lokalize hastalik,
tam rezeksiyon, embriyonel histolojik tip, disik S faz
izlenen DNA proliferasyonu, genitoiiriner primer timor
yerlesimi iyi prognozun gostergesidir. Ancak infantil ve
adolesan donem, uzak metastaz varligi, alveolar histoloji,
primer timoriin ekstremite, retroperitoneal bolge ve govde
yerlesimi kotii prognozu gosterir (1-4).

1mmiinohistokimyasal olarak tumor hucreleri desmin,
myoD1, myogenin, sarkomerik aktin benzeri kas diferan-
siasyonunu gosteren belirleyicilerle pozitif boyanirlar. Len-

fadenopati veya kemik iligi tutulumuyla gelip, klinik olarak
lenfoma ve 19semileri taklit etse de, genellikle hematolojik
hiicrelere 6zgii belirleyicilerin ekspresyonu beklenmez
(5-7). Ancak nadir olgularda B lenfosit belirleyicilerinden
CD10, CD19, CD20, immiinglobiilinler ya da hematopoe-
tik hiicre belirleyicisi olarak kullanilan CD9, CD24, CD36,
CD56 benzeri belirleyicileri eksprese eden tiimérler bildi-
rilmistir (5).

Hastamiz klinik bulgulariyla 6ncelikle hematolojik bir
malignite izlenimi vermistir. Timor hiicrelerinde bazi
B lenfosit belirleyicilerinin varlig1 da geldirici bir unsur
olmugtur. Akim sitometrik inceleme sonucu ayirici taninin
yapilabildigi bu olgu, literatiirde nadir bildirilen bir antite
oldugu i¢in sunulmustur. Bu olgu araciligiyla ¢ocukluk
caginda B lenfosit belirleyicileri pozitif bulunan yuvarlak
malign hiicreli bir tiimérde, mutlaka rabdomyosarkom
ayirict tanisinin da yapilmasi gerektigi vurgulanmaktadir.

(Turk Patoloji Derg 2012, 28:270-273)
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OLGU SUNUMU

Solunum sikintis1 ile bagvuran 16 yasinda erkek olguda,
tim mediasteni dolduran kitle saptandi. Plevral sividan
yapilan torasentezde neoplastik hiicre izlenmedi. Periferal
lenfadenopati yoktu. Yapilan taramalarda yaygin kemik/
kemik iligi tutulumu izlendi. Mediastinal kitleden tru-
cut biyopsi ile alinan kiigitk doku pargasinda, sikigma
artefakt1 gosteren, dar sitoplazmali malign yuvarlak hiicreli
tiimor gorildii (Sekil 1A-D). Bu arada yapilan kemik iligi
aspirasyon sitolojisinde neoplastik infiltrasyon izlendi (Sekil
2, 3). Kemik iliginin akim sitometrik ¢aligmasinda diisiik
orandaki normal lenfositer ve myelositer hiicre gruplarinin
yani sira var olan ve neoplastik oldugu diistiniilen hiicre
grubunda (Sekil 4, 5) lenfositer ve myelositer seriye
ait antijen ekspresyonu izlenmedi. $ekil 4deki FS-SS
histogramindaki dagilim o6zellikleri, bu hiicre grubunun
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normal hematopoetik hiicrelerden daha biiyiik morfolojiye
sahip oldugunu destekler nitelikteydi. Sonug olarak,
aspirasyon sivisinin akim sitometrik incelemesi hematolojik
malignite dig1 bir timori disiindiiriiyordu. Mediastinal
biyopsi materyaline uygulanan immiinohistokimyasal
incelemede tumor hiicreleri vimentin, desmin, sarkomerik
aktin ve CD20 ile diffiiz, CD10 ile fokal, sitokeratin, NSE,
CD99, CD3, CD30, HCG, AFP ve CD79a ile negatif
boyandilar. Tekrarlanan, kontrollii boyamalarda, CD20
antikoru ile boyanma sitoplazmik membran boyunca degil,
diffiiz sitoplazmikti. TdT ile de beklendigi gibi niikleer
degil, sitoplazmik sapkin bir boyanma vardi. Olgunun
kemik iligi biyopsisindeki infiltratif hiicreler de desminin
daha fokal boyanmasi ve CD20 negatifligi diginda benzer
boyanma profili sergiliyorlardi. S6z konusu bulgularla
olguya rabdomyosarkom tanis1 kondu.

Sekil 1: Mediastinal kitleden alinan tru-cut biyopsi 6rneginde sikisma artefakt: gosteren, kiigiik- yuvarlak hiicreli malign timor
infiltrasyonu. (A) Hematoksilen ve Eosin (x100), (B) CD20 (x 200), (C) Desmin (x 200), (D) Sarkomerik aktin (x200).
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Sekil 2: Kemik iliginde kiigitk gruplar olusturmus neoplastik
hiicre infiltrasyonu (H&E, x100).

DINIZ G ve ark: Rabdomyosarkomda CD20 Pozitifligi

Sekil 3: Kemik iligini infiltre eden timor hiicrelerinde sitoplazmik
desmin ekspresyonu (x400).
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Sekil 4: Kemik iligi hiicrelerinin akim sitometride FS (One
Sacilim) ve SS (Yandan Sagilim) histogramindaki dagilimi ve
neoplastik hiicre grubu (A Kapist).

TARTISMA

Mediasten olarak tanimlanan bosluk, ist, 6n, arka ve orta
mediasten olmak {izere 4 béliimde incelenir. Mediastinal
lezyonlar kompartmanlara gére farklidir. Ust mediastende
tiroid ve paratiroide ait lezyonlar ile metastatik tiimorler
siktir. On mediastende; iist béliimde oldugu gibi tiroid ve
paratiroide ait lezyonlarla metastatik tiimorler goriilebilir.
Normal timus iist mediastende oldugu halde timik lezyonlar
orta boliime tagar. Dogal olarak lenfoproliferatif hastaliklar
da bu bolgede ¢oktur. Anjiofollikiiler hiperplazi (Castleman
hastalig1), en ¢cok mediastende yerlesir. Ayrica bu bolgenin
kistleri siktir. Orta mediastende kistler, mezotelyal veya
perikardial lezyonlar ve kronik fibrotik mediastinit
gozlenebilir. Arka mediastende ise basta gastroenterik
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Sekil 5: Akim sitometride CD45 ve SS (Yandan Sa¢ilim)
histograminda kemik iligi hiicrelerinin dagilimi ve neoplastik
hiicre grubu (A Kapist).

kist olmak tizere kistler, paraganglioma, néroblastom,
schwannom, ganglionérom, néro-fibrom gibi nérojenik
timorler ve spinal lezyonlar gelisir (8).

Tim mediasten goz Oniine alindiginda ve klinik olarak
malign bir timoér goézlendiginde, hastanin yasina gore
degismekle birlikte en sik hematolojik maligniteler,
norojenik tiimorler ve germ hiicreli timorler akla gelir.
Rabdomyosarkom primer olarak mediastende nadiren
gelisir. Hele B hiicre belirleyicilerinden CD20 pozitifligi
gosteren bir primer mediastinal tiimériin RMS tanis1 almasi
son derece enderdir (7-9). Ancak literatiirde az sayida
rabdomyosarkom olgusunda B lenfosit belirleyicilerinden
CD10, CD19, CD20, immiinglobiilinler ya da hematopoetik
hiicre belirleyicisi olarak kullanilan CD9, CD24, CD36,
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CD56benzeribelirleyicilerin varligi bildirilmistir (5). Ancak
bu yaymlarin hicbirinde boyanma paterni ayrintili olarak
belirtilmemigtir. Bilindigi gibi “cluster of differentiation”
sozciiklerinin kisaltmasi olan CD ile gosterilen ¢ogu
hematopoetik belirleyici, sitoplazmik membranda gosterilir.
Bazilarinda ise boyanma bolgesi hiicre matiirasyonuna gore
degisir. Ornegin T lenfositlerde, CD3 ekspresyonu matiir
timosit asamasina kadar sitoplazmada lokalize olup, matiir
T-hiicrelerinde sitoplazmik membrandadir (10). CD20
de, ¢cogu hematopoetik belirleyici gibi hiicre yiizeyinde
eksprese olur. Sunulan olguda tekrarlanan kontrollii
boyamalarda sitoplazmik CD20 ekspresyonu gozlenmistir.
Boyanmanin devamlilifi ve siddeti, bu boyanmanin
artefakt olarak degerlendirilmesini olanaksiz kilmistir.
Ancak ekspresyonun sitoplazmik olmasi, rabdomyosarkom
hiicrelerinin sitoplazmik antijenlerinden bazilariyla CD20
antijeninin ayni antikorla reaksiyon vermesi seklinde
yorumlanabilir.

Sonug olarak; cocukluk ¢caginda mediastinal kitle varliginda,
klinik olarak hematolojik bir malignite distniildiigiinde,
incelenen yuvarlak hiicreli malign tiimérde bazi B lenfosit
belirleyicilerinin pozitif bulunmasi durumunda ayirici
tanida mutlaka rabdomyosarkom da akla gelmelidir.
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