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OZET

Raporda, Kirsimiiz arsivinde bu-
lunan 33 wyillik siredeki (1946-1979)
oniic germ hiicreli ve sakrokoksigeal-
gluteal lokalizasyonlu tiumoér  bildiril-
mistir. Bildirinin hazirlanmasina  ne-
den, yeni olarak rastladigimiz ve yedi
aylik 6l dogmus fetustaki buyuk,
disa dogru celismis sakrokoksigeal
grade |l immatir teratomdur. Bu tera-
tomda hakim eleman, diger ornekler-
de de oldugu gibi, embriyonal néro-
epiteldir. Serimizdeki olgularin Gci ma-
tir kistik teratom (MKT), ikisi matir
solid teratom (MST), altisi immatar
teratom (iT) wve ikisi yolk sak karsi-
nomdur (YSK). Histolojik benzerlik
nedeni ile Dinya Saalik Teskilati over
germ hicreli tuméorleri klasifikasyonu
sakrokoksigeal timédrler icin de kulla-
nilmistir. Literatire ndre bunlarin prog-
nozlari da benzerdir. Bulgulanimiz lite-
ratlir verileri ile karsilastirllarak tarti-
stimistir. Ekstragonadal yolk sak kar-
sinomanin presakral ve gluteal lokali-
zasyonunun ender oldugu goérulmekte-
dir. Konjenital bulunan teratomlarin
cogunlugunun malign yapida oldugu da
dikkati ¢eker bir bulgudur. Bunlarin
biyiik kisminin kizlarda bulunusu ise
aciklanamayan bir olaydir.
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SUMMARY

Germ Cell Tumors of Sacrococcy-
geal and Gluteal Regions. Thirteen
cases of germ cell tumors of sacro-
coccygeal immatur teratoma grade |l
of a seven month-old still-born infant
gave us the opportunity to review the
similar cases. Embryonal component
dominating this case of tretoma was
neuroepithelial as in the others.

In our series, the cases were
grouped as follows :3 matur  cystic
teratomas, 2 matur solid teratomas,
6 immatur teratomas and 2 yolk sac
carcinomas. We have used the WHO
classification of ovarial tumors for
sacrococcygeal germ cell tumors due
to their similar histologies. Besides,
their prognosis are also comparable ac-
cording to the recent literature.

Our findings were discussed and
compared to the published cases. It is
interesting to note that the localisation
of yolk sac carcinoma in presacral or
gluteal regions is very rare. The sig-
nificant finding is that the most of
the congenital teratomas are malignant
in nature. There is no explanatory re-
mark why these tumors develop mostly
in females.
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Ekstragonadal germ hiicre kokenli timérler 6n mediasten, ka-
fa ici, retroperiton basta olmak lzere bir gok bdlgede bulunabilir. Do-
gumda ve ilk aylarda tespit edilenlerin en stk gorilme yerleri ise
sakrakoksigeal bolge ve boyundur®. Sakrokoksigeal bolgede gorilen
germ hiicreli timorler sakrum fi¢ veya dis yiiziine yapigtktir.
Bir kismi ise pelvis yumusak dokular igindedir. Timér genellikle ba-
caklarin arasina veya omurgadan arkaya dogru ilerler, az sayidaki
bir kisim vakada ise pelvis igine ve karin bosluguna dogru gelisme
izlenmistir®. Genellikle dogumda mevcut olan sakrokoksigeal veya
buna yakin gluteal timorlerin bir kismi ilk giinler veya aylarda far-
kedilir.22! Bir kismi da erken 8li dogum seklindeki fetuslarda goz-
lenir. Bu rapcrun hazirlanmasina neden, bir 7 aylik oli dogumdaki
fetusta bulunan sakrokoksigeal teratom olgusudur (No. 11).

Raporda kullandigimiz siniflama, Dinya Saglik Teskilati'nin (WHO)
over germ hiicreli timdrleri icin kabul ettigi sinmiflamadwr ve aym
terimler kullaniimistir'®. Bunun nedeni ayni histolojik yapilarin izlen-
mesi ve prognozlarinin benzerligidir?3,13,52!. Konu edilen bélgelerde-
ki germ hiicreli timorler cogunlukla matiir-immatir teratomlardir,
Seyrek olarak yolk sak karsinom goriliir? 313151921,

MATERYEL VE METOD

A.U. Tip Fakiiltesi Patoloji Kurstsl arsivinden 33 yillik sirede
(1946 - 1979) elde edilmis 13 sakrokoksigeal-gluteal germ hiicreli
timor incelenmistir. Bloklari elde edilebilenlere ileri tetkik amaci
ile 6zel boyama metodlari uygulanmistir. Bunlar Gomori trikrom, PAS
ve diastaz, Bielschowsky nérofibril metodlaridir. Tamo6r uzun ¢apin-
da ortalama 2.5 cm. basina bir blok incelenmistir. Arsivdeki germ
hiicreli timor tanilari disinda, ilgili bdlgelerde indiferansiye timar,
anaplastik karsinom, sarkom, kistik yapi gibi ve ozellikle erken yasg-
lar tutan tani almis olgular da yeniden gdzden gecirilmistir.

BULGULAR

Elde edilen 13 germ hiicreli timoniin ¢l matir kistik teratom
(MKT), ikisi matiir solid teratom (MST), altisi immatir teratom (im,
ikisi yolk sak karsinomdur (YSK), immatiir teratomlarin biri grade I,
ikisi grade II, licii grade IlI'dir. Tablo I'de gorildiigi gibi 2 MKT ve
bir YSK disindaki timérler kizlardadir. Bir 18 yasindaki MKT olgusu
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TABLO | — SERIDEKI OLGULARIN GENEL OZELLIKLERI VE TANILARI
Olgu yas cins lokalizasyon- uzun ¢ap Makroskopl Tam
gelisim yoéni
1 sakral-
2563/972 ? eksternal 20 cm. kistik MKT
2 lumbo-sakral 6 cm. kistik MKT
323/979 18 eksternal
3 sakrum on yiz- ? kistik MKT
11531/979 14 ay internal
4 sakrokoksigeal- 8 cm. mikrokistik MST
603/957 8 ay eksternal -solid
5 sakral- 6 cm. mikrokistik MST
919/957 7 ay eksternal -solid
6 sakral- ? 7 ITgr. |
36/955 21 gin eksternal
7 sakrokoksigeal- 9 cm. mikrokistik ITgr. 1l
1305-6/951 5 ay eksternal -solid
8 gluteal- biopsi — ITgr. 1l
3042/977 8 gin eksternal
9 gluteal- 7 cm. kistik IT gr. 11l
2141/58 20 gin eksternal
10 sakral- 10 cm. solid IT gr. 11
3629/967 6 aylk eksternal
o6l dogum
11 sakrokoksige- 13 cm. mikrokistik IT gr. 1
3303/79 7 ayhk al-eksternal -solid
ol dogum
12 sakrogluteal biopsi —_ YSK
78/957 4 -eksternal
i3 bilateral gluteal, — YSK
3783/968 18 ay eksternal biopsi
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disinda diger teratomlar konjenitaldir veya dogumdan sonraki ilk gln
veya aylarda ortaya ciknmstir. Makaleye konu olan 11 No. lu olguya
benzer bir diger olgu da 10 No. lu olandir. Bunlar 7 ve 6 aylik erken
6lii dogum seklinde ortaya cikmistir. Sekil 1'de gorildugt gibi 11
No. lu olgudaki tiimor, sakrokoksigeal bdlgeden disari dogru masif
kitle seklinde gelismektedir. Bu iki timorin mikroskopik yapilari da
benzerdir.

Tamorlerin dis yiizii diizgiin, lobiiler ve ince kapsulli, kesit ylz-
leri kistik, mikrokistik-solid veya solid yaprdadir. Killar, sebase ma-
teryel, kemikkikirdak, ansefaloid sahalar, ozellikle IT larda kanama
ve nekroz sahalart bulunur. Caplari 6-20 cm. arasinda degismekte-
dir. 12 No. lu olgunun ilk tanisi embriyonal teratomdur. 13 No.lu ol-
gunun ilk tanisi ise embriyonal karsinomdur ve bu tani ilk operasyon-
dan sonra olusan rekiirens materyeline verilmistir. Bu olguda timor
konjenital olarak vardir.

Serideki teratomlarin mikroskopik analizinden elde edilen sonug-
lar Teblo Il'de 6zetlenmistir. MKT ve MST larin mikroskopisi benzer-
dir. Bunlarda ve IT larda mide-barsak kanali, brons taslagi gibi or-
ganoid yapilar bulunmaktadir. Bir MKT da (olgu 1) leiomyoblasta ben-
zer hiicre grubu, iki MST da (olgu 4,5) cizgili kas kitlesi, bunlardan
birinde kikirdak yapisindan tipik kemiklesme sahasi ($ekil 2) izlen-
mistir. Bir MKT (olgu 3) ve bir IT da (olgu 11) karaciger ve birlikte
ekstramediiller hematopoetik doku ilginctir (Sekil 3).

Matiir teratom deyimi ile biitiin kesitlerde embriyonal eleman
icermeyen tiimor anlasilir. immatiir teratom ise matiir dokularin ya-
ni sira, basta embriyonal néroektoderm olmak lzere cesitli embriyo-
nal primitif dokulari iceren malign tiimérdir. Embriyonal dokunun
miktarina gore (grade) timériin malignitesi degisir. iT larda grade’le-
me kriteri olarak Norris ve Zirkin'in2 sistemi esas alinmistir. Buna go-
re grade I'de embriyonal noroepitel cok az veya yoktur veya herhan-
gi bir kesitte 1 kiigiik bilyiitme sahasindan (KBS) fazla degildir. Gra-
de I'de embriyonal noroepitel herhangi bir kesitte 3 KBS dan fazla
degildir. Grade lll'de bundan fazladir. Ayrica timiinde degisen mik-
tarlarda diger embriyonal immatiir dokular vardir.

Olgu 7'de (iT grade 1) embriyonal eleman olarak embriyonal kar-
sinomdakine benzer primitif ve cok sayida mitoz gosteren hiicre
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TABLO | — SERIDEKI TERATOMLARIN MIKROSKOPIK ANALIZI
MKT MST IT

Olgu No, 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11
Cok kath yassi epitel X X X X X X X X X
Deri ekleri X X X X X
Matir glial doku X X X X X X X
Epandim X X X
Gliada noronlar X X X
Periferik ganglion X
Periferik sinir >3 X
Melanin pigmenti X X X X
Misinoz epitelli bezler vb. % X X X X X X
Serdz epitelli bezler vb. X X X A ¥ X X
Karaciger dokusu X X
Hematopoetik doku x X
Kemik % X
Kikirdak X X X X X
Yag dokusu X X X X X X
Diz kas X X X X X x
Cizgili kas X X
Organoid yapilar X X % X X X
Embriyonal glia X X X X
Embriyonal noroepitel X X % X X
Embriyonal mezensim X X 14 X X
Embriyonal karsinom benzeri
hiicreler X

grubu izlenmistir. Her kesitte 2-3 KBS da bu yapi vardir. Diger iT lar-
da immatiir eleman embriyonal néroepiteldir. Bu hiicreler tiipler, ro-
zetler. noroblastoma benzer solid kitleler ve araliklarin déseyici epi-
teli seklinde dizilmektedir. Embriyonal néral tiiplere benzer taslak-
larda «i¢ smirlayict membrani» da izlemek olasidir (Sekil 4). Embriyo-
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Sekil : 1 — Yedi aylik ol dogmus fetusta sakrokoksigeal, disa dogru gelismis im-
matiir teratom, olgu No. 11

Sekil : 2 — MST da kikirdaktan kemiklesme sahasi, olgu No. 5 (H.E. 100x)

nal néral hiicreler bazen pigmentli medulloblastomaya benzer sekil-
de glandiiler pigmentli yapilar olusturabilir (Sekil 5). Bunlara ek ola-
rak spongioblastlar (olgu 8), matir ve immatiir glial doku ilkel n6ro-
epitelle karisik olarak gériliir. ilkel noroepitel hiicrelerinin gosterdi-
gi mitoz ve atipi tumor grade’i ile paralel olarak artmaktadir. Rozet
benzeri yapilar bulunamazsa, noroepitel taninamayacak kadar ana-
plastik olabilir. ileri grade'li timorlerde ara dokuda diferansiye ma-
tiir elemanlarin yani sira sarkomatoz goriiniimler de vardir.

YSK olgularinda tipik retikiiler ve psodopapiller yapilarin karisi-
mi seklinde mikroskopi izlenmistir (Sekil 6). Bol hyalen globil ve
eozinofilik bazal membran materyeli vardir. Perivaskiiler dizilen yolk
endcderm hiicrelerinden olusan Schiller-Duval cisimleri bir olguda
(No. 12) bulunmamakta, 13 No. lu olguda ise bol miktarda izlenmek-
tedir. Seyrek musinle dolu araliklar dikkat cekicidir. Genis nekroz-
kanama sahalari vardir.
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Sekil : 3 — IT da karaciger dokusu ve icinde ekstramediiller hematopoez odak-
lari, olgu No. 11 (H.E. 100x)
Sekil : 4 — IT da embriyonal ilkel néral tiip benzeri yapi ve ic sinirlayici membran,

olgu No. 11 (H.E. 250%)

Sekil : 5 — IT da pigment yiiklii, cok sirali hiicrelerle doseli aralik ve cevresin-
de embriyonal doku, olgu No. 11 (H.E. 100x)
Sekil : 6 — YSK da psodopapiller yapi sekli, olgu No. 13 (H.E. 100x)
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TARTISMA

.Ekstragoriadal germ hiicreli tiimorler igin buglin genellikle kabul
edilen koken teorisi, migrasyonu sirasinda sekestre olmus primor-
dial germ hiicresinden gelistikleri seklindedir?,*,”, Buna alternatif
olarak, bu tiimérlerin diferansiyel genom blokajindan 6énce primer or-
ganize edici elemanlarin etkisinden kacarak sekestre olmus blasto-
merlerden gelistigi de one siriiliir> Damjanov'’ hayvan deneylerine
dayanarak teratomlarin histogenezinde primordial germ hiicresi ve
blastomerik ana hiicre teorilerinin birlestigini yazmaktadir. Normal
migrasyonlari sirasinda sekestre olmus primordial germ hiicreleri,
retroperitoneal veya genitoliriner kanal germ hiicreli timorleri igin
bir actklama clabilir’,°. Ancak histolojik olarak benzsr timdrlerin
germ hiicrelerinin yolu iizerinde bulunmayan yerlerde olusunu agik-
lamak zordur®. Yeni olarak ileri siiriilen bir goriise gore, erken embri-
yonal devrede primitif «streak» sahasinda bir bozukluk orta hatta sik
gorillen germinal timorlerin nedeni olabilir™ *.

Blastomerik teoriye gore teratomlar bir anlamda «tam olmayan
bilesik ikiz» derivatifleri de sayilabilir’. Teratomlarin ve ikizlesmeye
yonelik abortif davranislarin ayirimi bazen giic olabilir”. Ayrim esas ola-
rak teratomun bagimsiz bityiime yetenegi iledir. Tam olmayan (inkom-
plet) bilesik ikizde (parazitik ikiz) bir dereceye kadar internal simet-
ri ve simirh biiyiime, fetus in fetuda kranio—kaudal diferansiasyon
vardir®. Teratomda ise tiim embriyonal germ tabakalarina ait doku-
larin bagimsiz ve karmasik bir gelisimi bulunur.

Serimizdeki 13 olgudan yalmizca tgl erkektir (% 23). % 77 ti-
mor ise kizlardadir. Literatiirde de benzer veriler bulunmaktadir?.
Willis'in? ondént olgusunun iicii erkektir. Timorin neden kizlarda bu
derece hakim oldugu bilinmemektedir. Diger lokalizasyonlardaki
ekstragonadal germ hiicreli tiimérlerde de bu tip seks hakimiyetleri
goriflmektedir. Ornegin pineal bolgede bu timérler erkeklerde daha
coktur®. Potter” % 95 idantik ikizin kiz oldugunu yazmaktadir. Bel-
ki de teratomlarla olan bu paralellik blastomerik teorinin bir kani-
tidir.

Yine literatiir verilerine benzer olarak olgularimizin % 50'si kon-
jenitaldir®?'. Digerleri de ilk aylarda tespit edilmistir. Olasilikla bun-
lar da dogumda kiiciikk olarak vardi veya ihmal edilmisti. 2 No.lu ol-
gu 18 yasindadir, ancak konjenital lumbosakral kitle varligi hikayesi
vermistir. 14 aylik 3 No.iu olguda geiisim sakrum on ylzdedir ve
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rektum duplikasyonu klinik tamisi almistir™. Bu olgudaki internal geli-
sim disinda, diger timorlerin timi esas olarak disa dogru gelismis-
tir. Bu bulgu da literatiire uygundur®?'. Iki olgu 6 ve 7 aylik fetuslar-
dadir. Literatiirde 4 aylhk fetusta buyitk sakrokoksigeal teratom bildi-
rilmistir®. Biryiikk caplari nedeni ile bu tip olgularin gebeligin ilk ay-
larinda gelismeye basladigi dusiinilmektedir®.

Otopsi yapmak olanagini buldugumuz 11 No. lu olguda baska her-
hangi bir gelisme bozuklugu veya tiimor metastazi bulunamamistir.
Willis'e?' gbre bu timérler genellikle benigndir. Potter” ise dogum-
da bulunanlarin % 10 malign, ilk iki ayda olusanlarin % 93 malign
oldugunu yazmaktadir. Serimizde ise dogumda ve ilk iki ayda bulu-
nan 6 timériin hepsi de maligndir. Burada, bir YSK olgusu disinda
daha ileri aylarda ve yaslarda tespit edilen timorlerin genellikle
benign oldugu dikkati cekmektedir (Tablo 1). Malign komponentin ge-
nellikle «karsinom» oldugu belirtilmistir®?'. Bu terim yeteri kadar
actk degildir. Baz tariflerden bu komponentin YSK yapisinda olabile-
cegi disiiniilmistir’. Serimizde malign komponent noroepitel,
embriyonal karsinom veya YSK seklinde izlenmistir. Bir IT grade Il
olguda izlenen embriyonal karsinom odaklari testis ve over embriyo-
nal karsinomlarina benzer yapidadir. Bu olguya IT tanisi diger embri-
yonal elemanlar ve embriyonal karsinom hiicrelerinin hakim olarak
bulunmamasi nedeni ile verilmistir (clgu 7). Teratomdaki embriyonal
noroepitelin mealign davrams: bilinen bir olaydir ve milctan ile has-
talarin yasam siiresi yakindan iliskilidirl,".

Sakrokoksigeal teratomlarda oldukca diferansiye organoid vyapi-
lar olabilir’*?'. Nadir bir teratom komponenti olan karaciger dokusu
bir MKT ve bir IT da izlenmistir. Willis?® bunun 3 olgusunda bulundu-
gunu bildirmistir. Ayrica olgularimizda ilging olarak, karacijerde
ekstramediiller hematopoez izlenmektedir. Sakrokoksigeal teratom-
larda noral elemantar genellikle hakimdir.®*! Serimizde de matiir gli-
anin 11/7 oranda oldugu; embriyonal glianin iT larda 6/4 oranda,
embriyonal néroepitelin 6/5 oranda bulundugu izlenmistir (Tablo 1).
Gonadal yolk sak karsinomanin (endodermal sinus tiiméri) tarif ve
kabuliinden sonra, gittikge artan sayida ekstragonadal ve ekstrapel-
vik lokalizasyonlarda tiimorler bildirilmeye baslamistir. YSK 6n me-
diastende®,°, %Y, pineal bélgede’’" karacigerde®, vaginada', retroperi-
tonda’ !, ve baska bdlgelerde goriilmistiir. Presakral ve gluteal bdl-
gede ise diger lokalizasyonlara gére nadir bildiriler vardir.” " Hun-
tington'in bu tip iki YSK olgusundan biri’ konjenital internal kistik
sakrokoksigeal teratomdan, digeri® ise barsak epiteli ile doseli kon-
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jenital sakrokoksigeal kistten gelismistir. Thiele'nin® olgusu 1.5 yasin-
daki erkekte gluteadadir. Biopsi ile YSK tespit edilmistir. Serimizde-
ki iki YSK dan 13 No. lu olam bu sonuncu olguya yakin olarak ben-
zemektedir. Konjenital bilateral gluteal timor ameliyat edilmis, bun-
dan kisa siire scnra rekirensler YSK seklinde olusmustur. Roth'un®™
iki presakral YSK olgusu da 1 ve 2 yaslardadir ve rekiirensler ile
siiratle 6lmislerdir. Literatiirdeki olgular serimizdekilere benzer se-
kilde psddopapiller (endcdermal sinus) yaprdadir. Schiller-Duval
cisimlerinin yani sira, hyalen globuller ve bazal membran materyeli
tanida yardimcidir, YSK piir veya teratom kompecnenti seklinde ola-
bilir (mikst germ hiicreli timor). Buradaki olgularda baska bir tera-
tomatdz komponent gorilmemistir.

Testisteki YSK lar iki yas altinda iyi prognoz gdésterirler. Ancak
ekstragonadal YSK lar her iki sekste ve erken yasta kétii prognozlu-
durlar®,

YSK elemanlarinin esas olarak ekstraembriyonik mezoblast ve
yolk endoderm hiicreleri oldugu diistniiliirse, bu tiimor bir anlamda
ekstraembriyonik bir malign teratom olarak kabul edilebilir. Bu aci-
dan bakilirsa, presakral bolgede teratomlarin yani sira YSK nin bulu-
nup, diger germ hiicre kokenli tiimorlerin, 6rnedin germinomanin bu-
lunmamas: belki agiklanabilir. Bu noktada, gonadal ve ekstragonadal
germ hiicreli timorler icin farkli histogenetik yollarin bulunabilecegi
gorusleri de destek kazanmaktadir.
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