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Primer Renal Rabdomyosarkom: Bir Olgu Sunusu

Primary Renal Rhabdomyosarcoma: A Case Report

Duygu GUREL', Burcin TUNA', Kutsal YORUKOGLU', Giiven ASLAN?

Dokuz Eyliil Universitesi, Tip Fakiiltesi, 'Patoloji Anabilim Dali ve Uroloji Anabilim Dali, [ZMIR, TURKIYE
Department of 'Pathology and ?Urology, Dokuz Eyliil University, Faculty of Medicine, [ZMIR, TURKEY

(074

Renal sarkomlar tiim malign bébrek tiimérlerinin %1-3’tinii olus-
tururlar. Primer bobrek rabdomyosarkomu erigkin dénemde ender
olarak bildirilen, kotii prognozlu bir tiimérdiir. Burada, 50 yagindaki
kadin hastada bobregin primer pleomorfik rabdomyosorkomu ve es-
lik eden adrenal kortikal adenom olgusu eriskin donemde rabdom-
yosarkomun ender goriilmesi, primer ya da metastatik undiferansiye
malign timorlerle karisabilmesi nedeniyle ayirici tani ile birlikte su-
nulmustur.
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ABSTRACT

Renal sarcoma represents 1-3% of all renal malignant tumours.
Primary rhabdomyosarcoma of the kidney is a rare and highly
aggressive tumor in the adult population. Here, we report the case
of a 50-year-old woman with a large rhabdomyosarcoma of the
left kidney and associated adrenal cortical adenoma. Rhabdomyo
sarcoma is a very rare tumor in adults but it needs to be considered in
the differential diagnosis among undifferentiated malignant tumors.
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GIRIiS
Rabdomyosarkom (RMS) somatik gelisim ile baglantisi
nedeniyle 6zellikle infantil donemde olmak tizere ¢ocukluk

doneminde sik, eriskinlerde ise ender goriilen yumusak
doku tiimorleri arasinda yer almaktadir (1).

RMS erken ¢ocukluk doneminde genellikle prostat, {iriner
sistem, safra kesesi gibi iskelet kasi fibrillerinden yoksun
visseral organlardan, eriskin donemde ise siklikla ekstremite
ve gogilis duvarmnin iskelet kasindan koken almaktadir
(1). Primer bobrek RMS’u erigskin donemde ender olarak
bildirilen agresif seyirli bir tiimérdiir (2-6).

Burada 50 yasindaki kadin hastada, bobrek kokenli
pleomorfik RMS ve eslik eden adrenal kortikal adenom
olgusu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Her hangi bir semptomu olmayan 50 yasinda kadin hasta,
retroperitoneal kitle nedeniyle degerlendirilmistir. Kompu-
terize tomografide sol bobrek lojunda 18x13 cm boyutlar-
da, heterojen kontrastlagan, solid kitle yani sira sol adrenal
lojunda 6 cm ¢apinda kitlesel lezyon diginda baska kitlesel
lezyona rastlanmadi. Ust batin manyetik rezonans goriin-
tillerinde sol bobrek lojunda yerlesimli tiimoriin bobregin
yerini aldigi, renal pelvis ve {iretere uzandigi, miksoid ve

solid bilesenlerden olustugu, heterojen kontrastlasma gos-
terdigi izlendi.

Hastaya sol radikal nefrektomi ve adrenalektomi operasyo-
nu yapildi. Makroskopik degerlendirmede nefrektomi ma-
teryali 4240 gr agirhginda, 27x15x12 cm boyutlarinda idi.
Nefrektomi materyalinin kesit yiiziinde renal kapsiil ile si-
nirlanan, lobiilasyon gosteren, kirli beyaz renkli, solid 6zel-
likte, yer yer nekrozun da eslik ettigi tiimor izlendi ($ekil 1).
Seri kesitlerde renal pelvis kismen segilebilmekle birlikte,
bobrek parenkimi ayirt edilemedi. Histolojik incelemede
alinan Kkesitlerin bir kisminda tiroteliyum epiteli, birinde
ise tiimor arasinda, fibrotik bir zeminde, renal parankime
ait rezidii glomeriil ve tiibiil yapilar1 gozlendi (Sekil 2,3).
Timorin biyiik bolimiini gevsek, 6demli ve miksoid
bir stroma icerisinde daginik yerlesim gosteren rabdoid,
serit seklinde ya da igsi goriintimde neoplastik hiicreler, bir
boliimiinii ise fasikiiler dizilim gosteren, igsi gortiniimde
neoplastik hiicreler olusturmakta idi (Sekil 4,5). Baz1 neop-
lastik hiicrelerin sitoplazmasinda ¢aprazlasan ¢izgilenmeler
izlendi. Ayrica yaygin nekroz ve belirgin mitotik aktivite
belirlendi. Immiinhistokimyasal inceleme ile neoplastik
hiicreler vimentin, aktin, desmin, myogenin, myoglobulin
pozitif, S100, keratin ve kaldesmon negatif idi (Sekil 6,7).
Olgu yukarida tanimlanan morfolojik ozellikler, desmin,
myogenin ve myoglobiilin ekspresyonu goz oniine alinarak
pleomorfik rabdomyosarkom olarak degerlendirildi.
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Sekil 1: Tiimorin makroskopik goriintimii.

Sekil 5: Biiyiik biiyiitmede rabdoid ve serit seklindeki neoplastik
bilesen (H&E; x20).
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Sekil 2: Tumoriin drotelyum epiteli altindaki fasikiiler patern
gosteren igsi hiicreli komponenti (H&E; x20).
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Sekil 4: Timoriin igsi, serit seklinde ve rhabdoid gortintimlii
hiicrelerden olusan pleomorfik alanlar1 (H&E; x20).
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Sekil 6: Neoplastik hiicrelerde myogenin pozitifligi (Myogenin;
x40).
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Komputerize tomografide tanimlanan sol adrenal lojunda
yerlesimli kitleye ait adrenelektomi materyali 50 gr agir-
likta, 6x4x1,5 cm boyutlarda olup, kesit yiizii homojen go-
riiniimde idi. Mikroskopik incelemede genis, soluk sitop-
lazmali, santral nitkleuslu hiicrelerin 2-3 sirali trabekiiller
olusturdugu ve arada ince vaskiiler ¢atinin yer aldig1 tiimoér
izlendi (Sekil 8). Tiimorde vaskiiler ve kapsiiler invazyon
olmamasi, mitozun bulunmamas: adrenal kortikal adeno-
mu desteklemekte idi.

Hastaya kemoradyoterapi rejimi uygulandi Alti aylik
izlemde rekiirrens ya da metastaza rastlanmadi.

TARTISMA

Uluslararas1 Kanser Enstitiisi siniflamasinda rabdomyo-
sarkom; embriyonal, alveolar, pleomorfik ve digerleri ol-
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Sekil 8: Tki-iig sirali trabekiiller olusturan genis, soluk sitoplazmals,
santral niikleuslu neoplastik hiicrelerin olusturdugu timor (H&E;
x20).
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mak {izere dort alt grupta degerlendirilmektedir (7). Bu alt
gruplardan embriyonal tip; heterojen orijinli, siklikla okul
oncesi donemde, alveolar tip; genellikle ekstremite ve aksi-
al kas kokenli, adolesan donemde, pleomorfik tip; hemen
daima 40 yas iizerindeki eriskinlerde gortlmektedir (1,7).
Erigskin donemde RMS oldukga ender olup, %43’ inii ple-
omorfik, %34’tinii embriyonal, % 23’tinii alveolar tip RMS
olusturmaktadir (8).

Pleomortfik tip rabdomyosarkom siklikla alt ekstremite
yerlesimlidir, ender olarak gogiis duvari, retroperiton, bas
boyun bolgesindeki iskelet kaslarindan gelismektedir (7).
Pleomorfik tip RMS diger pleomorfik sarkomlara gore
daha kot prognozlu olup, olgularin %70’inde hastaliga
bagl 6lim s6z konusudur (9).

Primer renal sarkom tiim bobrek timorlerinin %1-3"tinil
olusturmakta olup, tanisi timorin renal parankimden
koken almasi, metastatik sarkom ve renal hiicreli
karsinomun sarkomatoid varyantinin ekarte edilmesi
esasina dayanir (5). Bizim olgumuzda sistemik incelemede
sol bobrek ve sol adrenal lojunda yerlesimli kitleler diginda
bagka kitlesel lezyona rastlanmamasi, timor igerisinde
hapsolmus rezidii renal parankimin varligi, alinan ¢ok
sayida Ornekte sarkomatoid renal hiicreli karsinomu
ditstindiirecek epiteliyal bileseninin bulunmamasi primer
renal sarkom tanisini desteklemektedir. RMS tanisi i¢in son
zamanlarda kabul goren goris tiimérde, bizim olgumuzda
oldugu gibi, myogenin ya da MyoD1 gibi iskelet kasina
Ozgiin belirleyicilerin belirlenmesi esasina dayanmaktadir
(10,11).

Renal kokenli pleomorfik RMS aywrict  tanisinda
sarkomatoid renal hiicreli karsinom yani sira metastatik
karsinom, melanom, rabdoid tiimér, indiferansiye
pleomorfik sarkom ve pleomorfik alanlar iceren embriyonal
ya da alveolar RMS yer alir. RMS desmin, myogenin,
MyoD1 porzitif iken sarkomatoid renal hiicreli karsinom
keratin, EMA ve CD10, metastatik karsinomlar keratin,
melanom S100 ve HMB45, rabdoid tiimorler ise EMA ve
keratin pozitiftir. Indiferansiye pleomorfik sarkomun ise
Ozglin bir imminprofili yoktur (2,7). Pleomorfik RMS
ve pleomorfik alanlar iceren embriyonal ve alveolar RMS
ayrimi yeterli drnekleme ile klasik odaklarin belirlenmesi
esasina dayanir. Ayrica embriyonal ve alveolar RMS’lerde
pleomorfik alanlar pleomorfik RMS’ye gore daha fokaldir.

Bobrek disi pleomorfik RMS ayirict tanisinda 6zellik-
le heterolog rabdomyoblastik ayrimlasma gosteren ma-
lign mezenkimoma, malign periferik sinir kilifi timéri
(MPSKT), dediferansiye liposarkom, dediferansiye kond-
rosarkom gibi sarkomlar yer almaktadir. Ayrica leiomyo-
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sarkom ve melanomda da rabdoid hiicre morfolojisinden
bahsedilmektedir. Ayirici tani timorlerde iyi diferansiye
alanlarin belirlenmesi ile saglanir (10,11).

Rabdomyoblastik diferansiasyonun s6z konusu oldugu bu
timorler arasinda en fazla sorun yaratan, ender goriilmekle
birlikte, MPSKT (malign triton tiimérii) ve dediferansiye
liposarkomdur. MPSKT ayirici tanist olgularinin 1/3%iinde
$100’in negatif olmasi nedeniyle tiimériin sinir traktiisiin-
den koken almasi, Tip 1 nérofibromatozis varligi, tiimoérde
klasik MPSKT alanlarinin yaygin, rabdomyosarkomat6z
diferansiyasyonun ise fokal olmasi gibi klinik ve morfolojik
bulgular ile saglanir. Heterolog rabdomyoblastik diferansi-
yasyon gosteren dediferansiye liposarkomlar iyi diferansiye
liposarkom/ dediferansiye liposarkom ailesi igerisinde yer
alan MDM2/CDK4 gen amplifikasyonunun oldugu lez-
yonlardir. Dediferansiye liposarkomlarin prognozu iyidir.
Pleomorfik RMSden ayrimui i¢in FISH ya da CISH y6ntemi
ile MDM2/CDK4 gen amplifikasyonlarinin gésterilmesi
gerekmektedir (9,10).

Eriskin donemde RMSde tedaviye yonelik deneyim az
olmakla birlikte cerrahi ve destekleyici radyoterapi 6n
planda gelen tedavi segenegidir (12).

RMSnin bir baska dikkat cekici ozelligi ailesel kanser
sendromlar1 ile birlikteligidir. Li ve Fraumeni ailesel
RMS olgular ile yaptiklar1 galismalar sonucunda kansere
yatkinlik sendromu tanimlamig, daha sonra bu sendromun
p53 geninin yapisal mutasyonu ile iliskisi kanitlanmigtir
(1,13). Bu sendrom erken meme kanseri, adrenal kortikal
neoplazi, glioma, hematopoietik tiimorler, kemik ve
yumusak doku sarkomlarinda artigla karakterlidir.
Bizim olgumuzda aile Oykiisii olmamakla birlikte renal
rhabdomyosarkom ve adrenal kortikal adenom birlikteligi
soz konusudur.
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