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Konjenital Mezoblastik Nefrom

Congenital Mesoblastic Nephroma: Case Report

OZET Konjenital mezoblastik nefrom, yenidogan bébreginin en sik gériilen tiimoriidiir. Ortalama
tan1 zamani iki aydir ve olgularin %90’ 1indan fazlasi ilk bir y1l i¢inde tan1 almaktadir. Klasik ve hiic-
resel olmak {izere iki alt tipi varduir. Klasik tip, tim mezoblastik nefrom olgularinin tigte birinden
azini olusturur. Hiicresel tip ise, daha sik goriilmektedir. Konjenital mezoblastik nefrom olgular: ra-
dikal cerrahi ile tedavi edilir, klinik gidis ¢ok iyidir. Calisjmamizda, ¢ok iyi prognozlu iki mezoblastik
nefrom olgusu sunulmaktadir. Hastalarimiz 22 ve 16 giinliik iki erkek bebektir. Her ikisinde de
timor sag bobrek yerlesimlidir ve her ikisine radikal nefrektomi uygulanmistir. Timoér gapn sira-
styla 5 cm ve 7 cm’dir. Makroskopik olarak uterin leiomiyomlara benzeyen tiimoral kitlelerin mik-
roskobik incelenmesinde, igsi hiicrelerin olusturdugu demet yapilar: gozlendi. Atipi ve nekroz
goriilmedi. Mitoz sayasi sirasiyla 10 BBA’da 20 ve 25 idi. Her iki olguya da konjenital mezoblastik
nefrom, klasik tip tanisi kondu. Ek tedavi uygulanmayan hastalarimiz 18 ve 16 aydir takiptedir ve
sag ve sagliklidirlar.

Anahtar Kelimeler: Nefroma, mezoblastik; bobrek tiimorleri

ABSTRACT Congenital mesoblastic nephroma is the most common tumor of the kidney in infant.
The median age of diagnosis is 2 months and over 90% of cases appear within the first year of life.
It comprises two histological subtypes, namely classic and cellular. The classic subtype accounts for
less than one-third of mesoblastic nephromas. The cellular subtype is more common. Prognosis is
usually excellent, even with only radical surgery. Here, we report two cases of congenital mesoblas-
tic nephroma with excellent prognosis. Our cases are two male infants which are 22 and 16-day-
old. The tumors located in the right kidney in both infants, are measured as5 cm and 7 cm in size.
The two patients underwent radical nephrectomy. The tumors were similar to uterine leiomyoma
grossly and contained interlacing fascicles composed of spindle neoplastic cells. There was neither
cellular atypia nor necrosis. The number of mitotic figures were 20 and 25 per 10 high power field
respectively. Both tumors were diagnosed to be congenital mesoblastic nephroma of classic type.
Both patients are well and tumor-free without additional treatment after 16 and 18 months of fol-
low-up.
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onjenital mezoblastik nefrom (KMN), yenidogan bébreginin en sik
gorilen timoridir.! Tim ¢ocukluk ¢ag: timérlerinin %3-10"unu
olusturur.? {1k kez Bolande ve ark. tarafindan Wilms tiimoriiniin
bir varyant: olarak tanimlanmistir.®> Ancak bugiin artik kistik hamartom ya
da leiomiyomat6z hamartom olarak bilinmektedir.* Ortalama tan siiresi
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dogumdan itibaren ilk iki ay olup, olgularin %901
ilk bir yil i¢inde tan1 almaktadir.!

Batin kitlesi, olgularin ¢ogunda goriilen en
yaygin klinik bulgudur. Tiimor genellikle bobrek
hilusuna yakin yerlesmektedir. Histopatolojik
olarak igsi hiicrelerin olusturdugu monomorfik
bir tiimordiir. Klasik ve hiicresel olmak tizere iki
alt tipi tanimlanmistir. Ayrica her iki tipin goriil-
diigii kombine tipi de vardir. Radikal nefrektomi
tedavi i¢in yeterlidir. Lokal rekiirrens ve metastaz
goriilme olasilig %5 kadardir, ilk bir yil i¢inde or-
taya ¢ikar ve genellikle hiicresel alt tipte goriil-
mektedir.

Aymni yas grubunda goriilen, daha agresif tedavi
gerektiren ve preoperatif olarak KMN ile karigsan
diger bobrek tiimoéri, Wilms tiimoridir. Ayiric
tan1 ise histopatolojik olarak yapilabilmektedir. Bu
makalede, KMN tanisi koydugumuz iki bobrek tii-
moriniin makroskopik ve mikroskobik 6zellikleri
tanimlanmaktadir.

OLGU SUNUMU

[k olgumuz, batinda kitle nedeniyle hastanemize
getirilen 22 giinliik erkek bebektir.Yapilan ultra-
son incelemede sag bobrekte 2/3 alt kesimi doldu-
ran kitle saptanan hastaya bobrek tiimori tanisiyla
radikal nefrektomi uygulanmisti. Boliimiimiize ula-
san kitle 5x5x4 cm o6l¢iistinde solid yapida, gri-
beyaz renkli ve makroskopik olarak uterin
leiomiyoma benzer sekilde elastik kivamli ve kesit
yiizii lifsel yapida idi (Resim 1). Bobrek iist polde
en kalin yerde 1 cm’ye ulasan normal bobrek do-
kusu gorillmekteydi. Kitle bobrekte sinirh idi ve
bobrek kapsiilii kolayca siyrildi. Mikroskobik ince-
lemede tiimériin igsi hiicrelerin olusturdugu demet
yapilarindan olustugu gozlendi (Resim 2). Tiimor
kapsiilii yoktu ve sinirlar diizensizdi (Resim 3).
Nekroz ve atipi yoktu. 10 BBA’da mitoz sayis1 20
kadardi. Demet yapilarinin arasinda bobrege ait
tubul ve glomeriiller vardi (Resim 4). Olguya uy-
gulanan immiinohistokimyasal ¢alismada, timor
hiicrelerinde vimentin ile yaygin ve kuvvetli, aktin
ile fokal, zayif immiin boyanma goriildii, desmin
ile boyanma goriillmedi. Bu bulgularla olguya
KMN, klasik tip tanis1 kondu. Ek tedavi uygulan-
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RESIM 1: Nefrektomi materyalinin makroskopik gérinimii.
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)

RESIM 2: Mikroskopik gortinim: igsi hiicrelerin olugturdugu demet yapilari.
HE X 200.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)

RESIM 3: Mikroskobik gortiniim: infiltratif karakterde timér sinifan. HE X 200.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)
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RESIM 4: Mikroskobik gériintim: Ttmoriin iginde sikismis glomeriil ve tiibl
yapilar. HE X 100.
(Renkli hali icin Bkz. http:/www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)

RESIM 5: Mikroskobik gortinim: Kiigiik bir odak halinde gézlenen matiir kikir-
dak dokusu. HE X 200.
(Renkli hali icin Bkz. http:/www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)

mayan hasta 18 aydir takiptedir, lokal rekiirrens ya
da metastaz yoktur.

Ikinci olgumuz, 16 giinliik erkek bebektir. Ba-
tinda kitle ve Respiratuar distress sendromu nede-
niyle hastanemize getirilmistir. Sag bobrekte klinik
olarak Wilms tiimérii oldugu diisiiniilen kitle ne-
deniyle opere edildi. Makroskopik olarak timor
bobregi tamamen doldurmus 7x6x5 cm ol¢tisiinde,
gri renkli idi. Bobrekte kapsiil tutulumu yoktu.
Tiumor kesiti lifsel yapida idi. Mikroskobik ince-
lemede, ilk olgu ile benzer bulgular vardi. Timor
sinirlar1 belirsiz ve infiltratif gériintimde idi. Igsi
hiicrelerin olusturdugu demet yapilar1 mevcuttu,
ayrica fokal alanlarda mikroskobik diizeyde kikir-
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dak dokusu vardi (Resim 5). Nekroz ve atipi go-
riilmedi. Mitoz sayis1 ise 10 BBA’da yaklasik 25
kadardi. Olguya uygulanan immiinohistokimyasal
calismada, ilk olgu ile benzer bulgular elde edildi.
Timor hiicrelerinde vimentin ile yaygin ve kuv-
vetli immiin boyanma gozlenirken, aktin ile fokal
ve zayif immiin boyanma goriildii, desmin ile bo-
yanma goriilmedi. Bu bulgularla olguya KMN, kla-
sik tip tanis1 kondu. Ek tedavi yapilmayan hasta 16
aydir takiptedir, lokal rekiirrens ya da metastaz
yoktur.

TARTISMA

KMN, konjenital bobrek tiimoérii olup, kistik ha-
martom ya da leiomiyomat6z hamartom olarak da
bilinmektedir."* Olgularin ¢ogunda ilk klinik bulgu
batin kitlesidir, ancak polihidramnios, hidrops, hi-
perkalsemi, hematiiri ve erken dogum da rapor
edilmigtir.>¢ Daha nadir goriilen bulgular ise hi-
pertansiyon ve oligohidramniostur. Tiimor tek ta-
rafli olmakla birlikte, taraf ya da cinsiyet baskinligi
yoktur. Histolojik olarak klasik ve hiicresel olmak
tizere iki alt tipi vardir, herhangi bir tipin baskin
olmadig iiglincii tip ise kombine tip olarak bilin-
mektedir. KMN olgularinin %24’iini klasik alt tip
olusturmaktadir; en sik goriilen tip ise, hiicresel
tiptir ve %66 oraninda goriiliir. Kombine tip ise ol-
gularin sadece %10 unu olusturmaktadir. Klasik tip
en erken tani alan tiptir; ortalama tani yag1 yedi
glindiir. Hiicresel tip dort ay, kombine tip ise orta-
lama iki ayda tani almaktadir.>’ Literatiirde intrau-
terin olarak tamimlanan bir olgu ve fatal gidisli
yetiskin bir olgu da mevcuttur.”® Ayrica bir olgu da
yenidogan otopsisinde rastlantisal olarak bulun-
mustur.’ Bizim olgularimizin tani yas: 16 giin ve 22
glindiir. Her ikisi de erkek hastadir ve tiimorler sag
bobrek yerlesimlidir.

Timor boyutu klasik tipte ortalama 5,1 cm,
hiicresel tipte 9,1 cm, kombine tipte ise 10,5 cm
olarak bildirilmektedir. Olgularimizin tiimér bo-
yutu 5 cm ve 7 cm’dir. Makroskopik bulgular, her
iki timorde benzer olup, bobrekte sinirli, elastik
kivamli, kesiti lifsel solid yapida idi; makroskopik
goriiniim uterin leiomiyomlar ile benzerdi. KMN
olgularinda klasik tipte ek olarak kistler de goriile-
bilmektedir. Hiicresel tipte ise, nekroz ve kanama
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alanlar1 olabilir, timo6r perirenal yag dokusu in-
vazyonu yapabilir. Klasik tipte timor elastik ki-
vamli, hiicresel tipte yumusaktir, kombine tipte ise
kivam degiskendir.’

Mikroskobik olarak klasik tipte, timor sinir-
lar infiltratiftir; ancak, perirenal yag dokusu tu-
tulumu olmaz; hiicresel tipte ise sinirlar itici
karakterdedir, tiimor hiicreden zengindir, mitoz sa-
yis1 yiiksektir ve sarkomat6z bir goriintii vardir.*4
Bizim olgularimizin her ikisinde de sinirlar infilt-
ratif karakterde idi. Nekroz ve kanama alani yoktu;
demet yapilari her iki tiimore de hakimdi ve bir ol-

guda kikirdak dokusu da gozlendi.

Konjenital mezoblastik nefrom olgularinda go-
riilen mitoz sayisy; klasik tip i¢in 10 BBA’da 0-1, ol-
gumuzda hiicresel tip icin ise 10-30’dur. Bu
yoniiyle her iki olgumuzda da mitoz say1s1 olduk¢a
fazladir. Ancak mitozun disindaki tiim bulgular
(makroskopik olarak elastik kivamli olmalari, mik-
roskobik olarak infiltratif sinirli olmalari, nekroz,
kanama ve atipi goriilmemesi, sarkomatdz alanla-
rin olmamasi) tiimorlerin klasik tip oldugunu gos-
termektedir. Ayrica lokal niiks ve metastazlarin ilk

bir yil i¢inde goriildiigii de bilinmektedir. Her iki
hastamiz da bu kritik stireyi agmistir, hastaliksiz ve
saglikli durumdadirlar.

KMN olgularinda radikal nefrektomi tedavi
i¢in yeterlidir; ancak olgularin %5’i 6zellikle hiic-
resel alt tipte olmak tizere lokal rekiirrens ve me-
tastaz gosterir.' Rekiirrens i¢in risk faktorleri
pozitif cerrahi sinirlar, operasyon sirasinda tiimor
rliptiirii ve hastanin yag1 olarak siralanmaktadir.? En
6nemli prognostik faktor ise tam cerrahi rezeksi-
yondur.>® Metastazin en sik goriildiigii organlar ak-
ciger, kalp, kemik, beyin ve karacigerdir. Daha kotii
seyretmesi nedeniyle hiicresel alt tipte tedaviye ke-
moterapi veya radyoterapi eklenmektedir.!! Litera-
tlirde sagkalim orani, klasik tip i¢in %100, hiicresel
tip i¢in ise %85 olarak gosterilmektedir.?

Preoperatif radyolojik incelemede, KMN ol-
gular1 Wilms tliimoérii, rabdoid tiimdr ve bobregin
berrak hiicreli tiimorleri ile karigabilir, daha agre-
sif tedavi gerektiren bu tiimoérler ile ayiric1 tam
histopatolojik inceleme ile yapilabilmektedir. Ye-
nidogan bebeklerde saptanan bobrek kitlelerinde
KMN akilda tutulmalidar.
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