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OzZET

Kistik parsiyel diferansiyasyon gosteren nefroblasto-
ma (KPDN) nadir gérulen bir lezyondur. Tumér septalar
disinda solid alanlar igermeyen gok sayida kistik yapilar
ve septalarda blastemal ve embriyonal hicrelerden olus-
mustur. Burada karin sigligi nedeniyle bagvuran, sol
Wilms timér( dntanisi ile nefrektomi yapilan ve histopa-
tolojik olarak KPDN tanisi alan 6 aylik bir erkek hasta su-
nuldu. Kistik nefroma ve Wilms timaértnin ayirict tanidaki
6nemi vurguland.

Anahter Kelimeler: Kistik parsiyel diferansiyasyon
gosteren nefroblastoma, kistik nefroma, Wilms tumard.

Wilms timori (nefroblastoma) histopatolojik yonden
metanefrik degisimin cesitli evrelerini taklit eden komp-
leks, embriyonal bir neoplazmdir. Cocukluk ¢aginda en
sik gérilen intraabdominal malign timordur.' Nefroblas-
tomanin kistik parsiyel diferansiyasyon tipine (KPDN) ise
seyrek olarak rastlanmaktadir. Simdiye kadar literatirde
46 olgu tespit edilmistir.?* Polikistik nefroblastoma, kistik
Wilms tuméri, kistik nefroma veya diferansiye nefroblas-
toma olarak da adlandirilan bu klinik tablo en ¢ok bébre-
gin multilokuler kisti (MLK) ile karistinimaktadir.*® KPDN'yi
MLK’dan ayirmada tek énemli kriter, KPDN'de kist lobul-
lerindeki septalar iginde az diferansiye olmusg renal ele-
mentlerin veya renal blastem hticrelerinin bulunmasidir.
KPDN’nin klasik Wilms timériine gére iyi huylu oldugu ve
nefrektomiden yarar gérdugu bildirilmektedir.

Burada karin sisligi nedeniyle hastanemize basvuran,
sol Wilms tuméril 6n tanisiyla nefrektomi yapilan ve histo-
patlojik olarak KPDN tanisi alan 6 aylik bir hasta sunula-
rak literatUr bilgileri gézden gegirildi.

OLGU SUNUMU

6 aylik erkek hasta karinda sislik nedeniyle bagvurdu.
Oykustnde; 10 gin énce dkstrugu igin gotirdikleri dok-
tor tarafindan karinda kitle tespit edildigi, bu nedenle

SUMMARY

Cystic, partially differentiated nephroblastoma
(CPDN) is an uncommon lesion. The essential featu-
res of CPDN are predominantly cystic lesions, lacking
noduler solid regions, in which blastemal or other
embryonal cells are present in the septa of the cyst.
In this study we reported a case of CPDN ocured in a
6 month old male infant. We discussed with cystic
nephroma and Wilms' tumor in the differential diagno-
sis.
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hastanemize refere edildigi, 26 yasindaki annenin 2. ge-
beliginden miadinda spontan vaginal yol ve bag gelisi
dogdugu, hemen agladigi, birinci gocugun saglikli oldu-
gu, ailede benzer hastalik bulunmadigi 6grenildi.

Fizik inceleme; A=37.4°C (R), N= 150/dk, TA= 80/60
mm Hg, Boy= 56 cm, Ag= 8 kg. idi. Genel durumu iyi,
sol kadranda 10x8 cm. boyutlarinda, sert, mobil olma-
yan, dizensiz kenarli kitle palpe edildi. Diger sistem bul-
gulari normaldi.

Wilms tumérd 6n tanisiyla ameliyata alinan hastadan
15x15x6 cm. boyutlannda bobrek alt kutbundan koken
alan kitle boébrekle beraber eksize edildi. Sag bébrek
normaldi.

Histopatolojik inceleme:

Makroskopik incelemede 9x8.5x5 cm. Olgulerinde
160 gr. agirhginda, Uzerinde 2 cm. uzunlugunda Ureter
bulunan sol nefrektomi materyali olup kesitinde bébrek
parankim kaliniginin en genis yerde 2 cm. oldugu, en
buytigi 2 cm. gapinda ve duvar kalinigi en kalin yerde
0.4 cm. olan agik san renkli sivi igeren kistik alanlarin
gozlendigi tumoér dokusu izienmektedir (Resim 1). Tamor
dokusundan 15 érnek alindi. Ayrica Ureter dokusu prok-
simali ve distalinden, kapsul ve gevre bébrek dokusunu
igine alacak sekilde 6rnekler alindi.

Mikroskobik incelemede; bazilar yassi, bazilar kibik
epitelle yer yer de kabara givisi seklindeki epitelle dogeli
kistik yapilar ve kistik yapilar gevresindeki septalar iceri-
sinde fibroz doku, blastemal hiicreler ve az diferansiye
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lastemal hiicreler
ve firoz dokudan olusan septalar igeren KPDN (HE X40).

mezankim ve tubuler farklilagma izlenmekteydi (Resim
2,3). Ayrica bazi alanlarda septumda iyi diferansiye giz-
gili kas fibrilleri dikkati cekmekteydi (Resim 4). Makrosko-
bik ve mikroskobik olarak papillonoduler yapilar gézlen-
medi.

TARTISMA

Kistik parsiyel diferansiyasyon gosteren nefroblasto-
ma'yl 1990 yilinda Joshi ve arkadaslarinin yaptiklar calig-
mada yeniden degerlendirmislerdir.? Buna gbre dnerilen
tani kriterleri sunlardir: 1) Lezyon kist ve septalardan
olugmalidir, 2) Kistik olmayan renal parakimden iyi bir si-
nirla aynimis farkl bir kitledir. 3) Septalar (ve intraluminal
papillonoddller) tdmdéran solid kismini olusturmaktadir, 4)
Papillonodtler septa i¢cinde ekspansil solid bélgeler yap-
mamall, 5) Kistler yassi klibik veya kabara civisi seklinde
epitelle gevrelenmeli, 6) Septa (ve varsa papillonoduller)
blastemal hiicreler ve glomerdl, tubuli, mezenkim, gizgili
kas, kikirdak, fibréz doku ve yag htcreleri igermelidir
(Bazen hepsi birden olabilir). Bu calisma ile arastiricilar
KPDN'y1 klasik ve papillonoduler tip olarak iki gruba ayir-
miglardir.? Bu ¢alismada National Wilms' Tumor Study
(NWTS) Pathology Center'a génderilen ve kistik Wilms ta-
mord tanisi alan olgulardan 46 tanesinin KPDN oldugu,

Resim 3: Yassi epitel ve kabara givisi seklindeki epitelle doseli
kistik yapilar arasinda lastemal hiicrelerin ve tiibiiler farklilagma-
nin goziendigi saptalar iceren KPDN (HE X40).

Resim 4: kist septumunda iye diferansiye cizgili kas fibrillerinin
gdzlendigi KPDN (HE X400).

bunlardan 11 tanesinin papillonoduler tip oldugunu be-
lirtmiglerdir.

Olgumuzda mikroskobik olarak timor dokusu yassi,
kibik ve kabara ¢ivisi goérinimuandeki epitelle doseli Kis-
tik yapilar ve septalardan olugmakta ve renal parankim-
den iyi sinirla ayriimakta idi. Septalar iginde fibroz doku,
az diferansiye mezenkim, blastemal hicreler, tubuler
farklilagma ve iyi diferansiye ¢izgili kas fibrilleri bulun-
maktaydi. Bu bulgular klasik tip KPDN ile uyumlu idi.

KPDN'nin ayirici tanisinda bébregin multilokdler kistik
hastalg veya kistik nefroma (KN) énem tasimaktadir.®
KN'da lezyon ayni KPDN'de oldugu gibi renal parankim-
den iyi sinirla aynlmis kist ve septalardan olusan farkl bir
kitle olup septalar timortn tek solid kismini olusturmakta-
dirlar ve kist duvari yassi, kibik veya kabara civisi seklin-
deki epitelle déselidir. Ancak septalar iyi diferansiye ti-
bullerin bulunabildigi fibréz dokulardan olusmustur.
KPDN'da gérilen az diferansiye yapilar ve blastem hic-
releri géralmez. Ayrica bazi aragtiricilar KN'nin gelisimsel
orijinli olmadigini bunun da KPDN'da ayriimasinda kriter
olabilecegini 6ne strmuslerdir.”

KPDM'nin ayirici tanisinda onemli olan ikinci olugum
Wilms tamoradar. Wilms timérindn histopatolojik incele-
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mesinde kistik degisiklikler fokaldir. KPDN ve KN ise total
olarak multikistiktir. Pratikteki Gnemi ise KPDN'nin Wilms
timoranden daha iyi gidis gostermesi ve yalnizca nefrek-
tominin yeterli olmasidir.’?

Literaturde bildirilen KPDN olgularina yalnizca nef-

rektomi uygulanmig, 35 klasik KPDN olgusunun 34'Gnde

ve 11 papillonodler tip KPDN olgusunun 8'inde lokal re-
kurens veya metastaz gézlenmemistir. Klasik KPDN tani-
si alan bir olguda lokal reklrens saptanmis, papillonodd-
ler KPDN'li 3 olgunun takibi elde edilememigtir.?*

Ameliyat sonrasi ailesi hastamizi bir Ust merkeze go-
tardtgu icin takibi yapilamamustir.
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