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OZET: Pulmoner Blastom nadir gdriilen bir akciger timéridir. Bu galismada bu nadir timdr bir otopsi vakasinda histopatolojik ve immiinohistokimyasal Gzellikleri ile aynntil
olarak incelenigtir. Caudo conus sendromu bulgulan ile hastaneye bagvuran 70 yagindaki erkek hastanin akcigerinde kitle saptandi. Biyopsilerde malign mezenkimal ti-
mér diginilen hasta, daha sonra solunum yetersezligi ile exitus oldu. Yapilan ofopside sol akcigerdeki timdrde genis immatiir mezenkimal alanlar, arada tibiler epitel-
yal kisimlar, seyrek matiir kikirdak doku odaklan saptandi. Vimentin ile mezenkimal alanlarda fokal, Sitokeratin ve EMA ile epitelyal kisimlarda boyanma gérildii. S-100,
Kromogranin, Lizozim, HMB-45, Alfa fotoprotein ile boyanma gérilimedi. Beyin, serebellum, siirrenal ve pankreas kuyrugundaki bir lenfadenopatide metastaz mevcut-
tu. Beyinde daha gok mezenkimal, diger metastazlarda epitelyal 6zellikler dikkati gekti. Timdriin fenotipik olarak mikst bir timér oldugu, kii¢ik biyopside tani koyma

zorlugu vurgulandi.
ANAHTAR KELIMELER: Akciger, timér, Pulmoner blastom..

SUMMARY: Pulmonary blastoma (An Autopsy case). Pulmonary blastoma is a rare lung tumor. In the present study, this tumor is examined histhopathologically and immu-
mohisthopathogically in an autopsy case. 70 years old male patient hospitalized with caudo conus syndrome. In his clinical examination a pulmonary mass was detected
and multiple biopsies revaled "mesenchimal tumor”. After his death, an autopsy was performed. The tumor was located at the left lung and microscopically, had large
immature mesenchimal areas, between them epithelial areas of fubuler type and rare mature cartilage tissue. Mesenchimal areas, had focal positive immunostaining
with vimentin antibody and epithelial parts were positive for cylokeratin and EMA. There was no staining for S-100, Chromogranin, Lysozim, HMB-45 and AFP.
There were metastasis in the brain, cerebellum, adrenal gland and in a lymph node located near the tail of pancreas. Mesenchimal component was dominant in the brain
metastasis and epithelial component in others. We conclude that pulmonary blastoma is a phenotypically mixed tumor and pathologists may have diagnostic difficulties

in bronchoscopic biopsies.
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GIRIS

Pulmoner blastom, histolojik olarak psédoglandiiler faz-
daki fotal akcigere benzeyen, malign epitelyal tibiler yapi-
lar ve malign fuziform hiicreli stromadan olusan nadir bir ak-
ciger tamoradar (1). llk kez 1952'de Barnard (2) tarafindan
"akcigerin embryomasi” olarak tanimlanmisgtir. 1961'de
Spencer (3) timora "pulmoner blastoma" olarak adlandir-
mustir. 19-77 yaslar arasinda genis bir yas dagilimi gdsterir
(4).

Ancak bazi yazarlar gocuklarda gorilen tipini ayn bir an-
tite olarak kabul etmektedirler (5,6). Tumérin histogenezi
ile ilgili cok gesitli gérasler vardir (1,3,7).

Bu calismada nadir ve histogenezi tartismali olan timér,
bir otopsi vakasinda ayrintil olarak incelenmistir.

VAKANIN KLINIK VE OTOPSI BULGULARI

Vakamiz 70 yasinda erkek hasta, cifici ve Yugoslav
gb¢meni. Sag alt ekstremitede sogukluk, uyugma, agr, id-
rar ve gaita inkontinansi bulgulan ile Istanbul Tip Fakiltesi
Noroloji Klinigi'ne bagvurmus. Caudo conus sendromu di-
sunilerek interne edilmis. Tomografi, vertebral MR, Miye-
lografi ile bu tabloyu agiklayacak patoloji saptanamamis.
Toraks BT'de total kollaps, plevral kalinlasma ve kalsifikas-
yon goriulmesi uzerine hasta Gogius Hastaliklan Klinigi'ne
sevk edilmig. Bronkoskopide sol ust lob bronsunu tamamen
tikayan kitle saptanmisg.

Lezyondan yapilan biyopsiler Patoloji Anabilim Dali'na
. génderildi. Iki kez tekrarlanan biyopsilerde (Prot No 4422/
92, 5568/92) malign mezenkimal tumér yapisi gérilda. S-
100, Vimentin, EMA uygulandi. Ancak timér hiicrelerinde
boyanma saptanmadi ve timoran kdkeni hakkinda yorum
yapilamadi. Sol bacagi damar tikanikligi nedeni ile ampute
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olan hastada, sagda periferik nabizlar alinamiyordu. Hasta
genel durumu agisindan inoperabl kabul edildi. Dekubitus
Ulserleri ve idrar yolu infeksiyonuna yonelik tedavi uygulan-
di. Onkolojik tedavi planlandi. Ancak hastanin genel duru-
mu giderek bozuldu ve exitus oldu.

Hastaya Istanbul Tip Fakiltesi Patoloji Anabilim Dali'nda
tam otopsi yapildi (Otopsi Prot No 38/92). Otopsi bulgulari:
70 yasinda sol bacak diz Usti amputasyonu mevcut, aste-
nik gérinimli erkek ceset. Sag bacak distalinde ve sak-
rumda yaklasik 10 cm él¢iilerinde lserasyon gorildid. Mak-
roskopik bulgular ézetlendiginde; Perikardda kalinlagma ve
sol tarafta akcigerle yapisiklik, kalpte hipertrofik géramim,
aortada yagh cizgilenmeler ve bazilan kalsifiye plaklar gé-
rildii. Sol akciger toraks cidarindan yapigikliklar nedeni ile
guglikle cikartildi. Ust lobda 11 x 10 x 6 cm olgllerinde nek-
rotik, kanamali, kolay parcalanabilir yapida, soluk pembe

Resim 1: Sol akciger iist lobdaki nekrotik tvimor kitlesi.
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Resim 2:Imatiir gériintimlii mezenkimal alanlar (H-F x 310).

timor kitlesi gortilmekte idi (Resim 1). Bronglar acildiginda
timordn st lob brongunu tamamen tikadigi gériildi. Akci-
gerlerin diger kisimlari hiperemik gérinimde idi. Mikrosko-
pik incelemede; Akcigerden hazirlanan kesitlerde kanama
ve nekroz, genis alanlarda oval ya da yuvarlak hiperkroma-
tik niveli, sitoplazma sinirlan segilemeyen hicrelerin yer
yer miksoid stromada yerlestigi dikkati cekti (Resm 2). Nek-
roz nedeni ile damarlar gevresinde belirgin dizilim, demet
yapilar veya organoid yapilar goérildi. Baz alanlarda hiic-
reden fakir bag dokusu izlenmekte idi. Arada seyrek algak
silendrik ya da kibik epitelle doseli yariklar goéralmekte idi
(Resim 3). Mezenkimal alanlarda kiigiik odaklar halinde ki-
kirdak dokusu dikkati ¢ekti (Resim 4). Timér kesitlerine uy-
gulanan PAS, Diastazli PAS ile hiicrelerde boyanma sap-
tanmadi. Immunohistokimyasal tetkiklerde Pansitokeratin
ve EMA ile tibuler alanlarda, Vimentin ile mezenkimal alan-
larda bazi hiicrelerde boyanma gérildi. S-100, Kromogra-
nin, Lizozim, Alfa fétoprotein ve HMB-45 ile boyanma sap-
tanmadi. Bu bulgularla timor pulmoner blastom olarak de-
gerlendirildi.

Diger organlarda dikkati geken bulgular sunlardi; Kalin
barsakta mukozada kanama odaklari, bobreklerde korteks-
te ¢okuntl alanlan, kapsil yapisikligi, mesane mukozasin-
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Resim 3: Mezenkimal alanlarda sikigmig epitelyal tibiiler yapilar
(H-E x 310).
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da kanama odaklari, her iki siirrenalde diizensiz beyaz sert
alanlar (Resim 5), Pankreas kuyrugu- mide buyik kurvaturu
arasinda metastatik gortinimli lenfodenopati saptandi.
Merkezi sinir sisteminin incelenmesinde, her iki lobda yay-
gin, gri-ak madde sinirinda daha yogun olmak {izere en bu-
yagl 1 cm oélgilerinde, cok sayida ortast jelatindz, kenarlari
gri-beyaz renkte, yer yer yumusak kivamda odaklar, sere-
bellumda her iki lobda ve vermiste biiyGga 1.5 cm élgulerin-
de bazilan kanamali, ponsta orta hatta 0.8 cm ve bulbusta
0.5 cm'lik iki odak izlendi. Mikroskopik incelemede; Myo-
kardda édem ve dejeneratif degisiklikler, bobreklerde abse-
lesmeler gbsteren kronik piyelonefrit, hemorajik kolit ve sis-
tit bulgulart mevcuttu. Her iki strrenalde, pankreas kuyru-
gundaki lenfadenopatide ve beyin-serebellumda metastaz
saptandi. Strrenal ve lenfadenopatiden hazirlanan kesitler-
de oval hiperkromatik ¢ekirdekli, genisge soluk pembe si-
toplazmal hicrelerin gruplar, yer yer adenoid yapilar olus-
turarak epitelyal timér 6zelligi gosterdigi dikkati ¢cekti (Re-
sim 6). Sitokeratin ile boyanma gosteren hiicrelerde, Vi-
mentin (-) kaldi. Beyinden hazirlanan kesitlerde ise daha
¢ok mezenkimal hiicrelerden olusan yapi dikkati gekti ve si-
tokeratin (-) iken, vimentinle boyanma dikkati gekti.
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Resim 4: Kiigiik odaklarda kikirdak dokusu (H-E x 125).

TARTISMA

Pulmoner blastom oldukga nadir bir timérdiir (1). ilk kez
pulmoner blastom olarak isimlendirildiginden (3) bu yana
farkl diferansiasyon gosteren vakalar yayinlanmis (8,9,10)
ve histogenezi tzerinde cesitli yorumlar yapilmistir (1,3,7).
Timéra diger embryonel timarlerden ayiran en garpici klinik
ozellik 19-77 yas gibi genis bir yas grubunda goriilmesi ve
ozellikle 5-7. yas dekadinda, erkeklerde baskin olmasidir
(4). Cocukluk ¢aginda oldukga nadirdir (5,7). Cocuklarda
tanimlanan vakalarda plevra-pulmoner tutulum, primitif
embryonik blastem ve stroma, karsinomatdz komponentin
olmayisi, sarkomatoz diferansiasyon potansiyeli gibi farkli-
liklar vurgulanmigtir (5).

Timorin histogenezi Gzerindeki fikirler G¢ ana grupta
toplanabilir. 1- Timor mesodermal hiicrelerden kékenini alir
ve fotal bronsial epitele benzer tubulus ve glandlar yapar
(3). 2- Endoderm ve mezodermden birlikte ¢ikar (4,11). 3-
Endodermal kdkenlidir (9,10,12). Spencer (3)'in ileri stirdi-
gu mezenkimal blastem kokeni fotal akcigerde, bronsioler
ve alveoler yapinin endoderm kékenli oldugunun gésteril-
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Resim 5: Stirrenaller ve lenf ganglionunda metastatik odaklar.

mesi ile (13) dnemli dlgide zayiflaistir. Son yillarda timérin
imminohistokimyasal karakterini belilemek amaci ile yapi-
lan galismalarda, tumériin tibiler komponentinde epitelyal
markerler, stromal komponentte mezenkimal markerler sap-
tanmistir (1). Stage-spesifik embryonik antijenler kullanila-
rak yapilan bir caligmada (14), periferik blastik alanlardan,
santraldaki daha diferansiye alanlara gegis gériilmesi, farkli
yonlere diferansiye olan primitif hicre kdkenini distndar-
mastir. Dieneman ve ark. (15)'nin caligmasinda tanimlanan
t¢ vakada farkh immunohistokimyasal 6zellikler saptanmig
ve timdrin heterojen bir timor oldugu ve embryogenezi be-
lilemeyi glglestiren metaplazik degisiklikler oldugunu vur-
gulamistir.

Vakamizda mezenkimal kisimlar genis alanlarda imma-
tir gorinimde idi ve diferansiye komponent olarak ancak
birkag odakta kikirdak dokusu izleniyordu. Epitelyal kom-
ponentin de oldukga az oldugu dikkati ¢ekti. Sitokeratin ve
EMA ile epitelyal kisimlarda boyanma, vimentin ile mezenki-
mal kisimlarda zayif boyanma izlendi. liging olan bir 6zellik
tomorin sdrrenal ve lenf ganglionu metastazinda epitelyal,
beyin metastazinda mezenkimal alanlarin baskin gériilmesi
idi. Bu boyanma ozellikleri ile Berean'in (1) pulmoner blasto-
mun fenotipik olarak mikst bir timér oldugu, ancak bunun
primitif bir hiicrenin metaplastik differansiasyonu ile gelig-
mis olabilecegi fikrini de ortadan kaldiramayacagi gorusunu
destekledik. Farkli komponentleri degisik dl¢llerde iceren
timorde, vakamizda oldugu gibi kiigiik biyopsilerde ve sito-
lojik olarak tani koyma zorlugu (16,17) da gdzénine alindi-
ginda timérin cgesitli yonleri ile aynntili bigcimde incelenmesi
gerekliligini vurgulamak istedik.
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