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Bobregin Primitif Noroektodermal Timori
(PNET)

Primitive Neuroectodermal Tumor (PNET) of
the Kidney: Case Report

OZET Primitif néroektodermal tiimor (PNET) ler genellikle adélesan ve genglik caginda gévdede
ya da iskelet sisteminde yumusak doku kitlesi ya da kemik yap1 gibi kendini gosteren noéroektoder-
mal kaynakh oldugu diisiniilen bir grup neoplazmu igerir. Bébregin primitif néroektodermal tiimo-
rit ¢ok nadir goriilen bir hastaliktir. PNET biyolojik davranmisi daha agresiftir, ¢cevre dokulara
yayilarak ve uzak metastaz yaparak hizli progresyon gosterir. Degisik tedavi yaklagimlar gerektir-
digi ve daha kotii prognozu oldugu igin renal PNET’in diger primer renal kanserlerden ayirimi
6nemlidir. Caligmamizda, 27 yasinda kadin bir hastada renal PNET olgusunu ilgili literatiir esligin-
de sunduk.

Anahtar Kelimeler: Noroektodermal tiimorler, primitif; bobrek tiimoérleri; sarkom, Ewing

ABSTRACT Primitive neurocetodermal tumors (PNETs) constitute a family of neoplasms of presu-
med neuroectrodermal origin most often presenting as a bone or soft tissue mass in the trunk or axi-
al skeleton in adolescents and young adults. Primitive neuroectodermal tumor (PNET) of the kidney
is an extremely rare entity. The biological behaviour of PNET is more aggressive, with rapid prog-
ression and infiltration into the surrounding tissues and distant metastases. In view of poorer prog-
nosis and different therapeutic approach, renal PNET should therefore be differentiated from other
primary renal neoplasma. In our study, we report a case of PNET of the kidney in a 27-year-old wo-
man and reviewed literature.

Key Words: Neuroectodermal tumors, primitive; kidney neoplasms; sarcoma, Ewing's
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rimitif néroektodermal tiimo6r (PNET), ilk defa 1918 yilinda Arthur

Purdy Stout tarafindan tanimlanmistir ve kiigitk yuvarlak hiicreli tii-

mor grubundandir.! Néroektodermal kaynakli bu timéor genellikle
kemik veya gogiis duvari ile paraspinal yumusak dokular: tutar.? Bu timo-
rlin over, uterus, testis ve mesane gibi visseral organlarda da goriildiigii olgu
sunumlari ile bildirilmigtir.? Bobrek kaynakli PNET olgular oldukc¢a nadir
goriilmekle birlikte, ad6lesan ve geng erigkinlik donemi hastaligin en sik
gortldigt donemdir.*

Bobrek yerlesimli PNET diger yerlesim yerlerine gore daha agresif dav-
ranig gosterir.! Siklikla lokal niiks veya rejyonel lenf nodlari, akciger, kara-
ciger, kemik ve kemik iligine erken dénemde metastaz yapar. Olgularin
%25-50’sinde tan1 esnasinda metastatik hastalik vardir.? iskelet sistemi dis1
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tutulum gosteren iyi sinirli PNETli olgularda 5 yil-
lik hastaliksiz sagkalim sadece %45-55'tir. Ilerle-
mis hastalikta ise ortalama relapssiz sagkalim
sadece 2 yildir.?

Ayirici tanida rabdomiyosarkom, néroblastom,
nefroblastom, malign melanom, osteosarkomun kii-
¢iik hiicreli varyanti, lenfoma, bobregin “clear cell”
karsinomu, kii¢iik hiicreli karsinom ve desmoplas-
tik yuvarlak hiicreli tiimor digiintilmelidir.!

Biz, renal kitle tanisiyla radikal nefrektomi
uyguladigimiz ve patolojik inceleme sonucu
PNET/Ewing sarkomu tanis1 konulan bir olguyu li-
teratiirii de degerlendirerek tartigtik.

IOLGU SUNUMU

Yirmi yedi yasinda kadin hasta, sol yan agris1 sika-
yeti ile klinigimize bagvurdu. Fizik muayenesinde
sol hipokondriak bolgede diizgiin kontiirli yaklagik
20 x 15 cm boyutlarinda sert kivamda, yar1 mobil
solid kitle ele geliyordu. Diger fizik muayene bul-
gular1 normaldi. Laboratuvar incelemesinde idrar
tetkikinde mikroskobik hematiiri disinda anormal-
lik yoktu. Ayrica P-A akciger grafisinde patolojik
bulgu yoktu. Klinigimize bagvurmadan 6nce yapil-
mis olan ultrasonograminda sol bobrek alt polden
net olarak ayrilamayan yaklasik 20 x 12 cm boyu-
tunda kistik nekrotik alanlar iceren retroperitone-
al kitle lezyonu mevcut idi. Bunun iizerine istenen
kontrasth tiim karin bilgisayarli tomografisinde, sol
bobrek alt polden koken aldig diistiniilen bobregi
posteriora iten, diizgiin sinirli, kapsiillii, 18 x 15 x
13 cm boyutunda kistik karakterde solid kompo-
nentleri olan heterojen igerikli kitle tespit edildi
(Resim 1). Diger karin ici organlar dogal idi. Bu
bulgularla hastaya sol renal timor 6n tanist ile sol
radikal nefrektomi operasyonu uygulandi. Operas-
yonda bobrek alt polden koken alan ve inen kolo-
na yapisik 20 x 15 cm ebatlarinda yer yer kistik
alanlar iceren kitle kolondan kiint diseksiyonla ay-
rilarak bobrekle beraber ¢ikarildi. Patolojik lenf
nodu palpe edilmedi.

Yapilan patolojik incelemede makroskobik
olarak; bobrek alt poliinde bobrek kapsiilii ile de-
vamlilik gosteren 15 x 8 x 4 cm ebatlarinda diizgiin
cidarli kistik yap1 mevcuttu. Mikroskobik incele-
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RESIM 1: Bobrekteki kitlenin BT taramasi.

mede ise, timor hiicreleri niikleolii belirgin olma-
yan, yuvarlak ya da oval niikleuslu, dar sitoplaz-
mali hiicreler olup diffiiz infiltrasyon olusturmak-
tayd: (Resim 2A). Spesmende tiimoriin kist formas-
yonu, hemoraji ve nekroz alanlar1 goriilmekteydi
(Resim 2B).

Immiinohistokimyasal incelemede sitokera-
tin7 (-), LCA(-), kromogranin (-), sinaptofizin (-),
Bcl-2 (-), pansitokeratin (-), C-kit (-), Desmin (-),
CD56 (-), NSE zayif (+), S100 (-), vimentin (+),
MIC-2 (CD99) kesitlerin periferinde pozitif olarak
tespit edildi. Histolojik, immiinohistokimyasal ve
sitolojik degerlendirme sonucunda olguda renal
PNET/Ewing sarkomu tanisina ulagildi. Postopera-
tif donemde 2 kiir kombine kemoterapi uyguland:
(vinkristin, ifosfamid, doksorubisin, etoposid). An-
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RESIM 2: Tiimor hiicrelerinin normal bobrek dokusu ile birlikteligi (A),
timardn kist formasyonu, hemoraji ve nekroz alanlari (B).
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cak postoperatif 6. ayda kemoterapiye ragmen ak-
ciger metastazi gelisti. Daha sonra takibimizden ¢1-
kan ve bagka bir onkoloji merkezi tarafindan
tedavisine devam edilen hasta karaciger ve kemik
metastazlar1 sonucu postoperatif 26. ayda 6ldi.

I TARTISMA

PNET, oldukga seyrek goriilen ve siklikla ad6lesan
ve geng erigkinlik doneminde ortaya ¢ikan primitif
noroektodermal hiicre kokenli bir tiimordiir. Lite-
ratiirde 50 kadar hastadan bahsedilmektedir.® Ayi-
rict tamida bobregin kotii diferansiye kiiciik
yuvarlak hiicreli timoérleri géz dniinde bulundu-
rulmalidir. Bunlar; PNET, blastemal Wilms tiimo-
rii, néroblastom, rabdomyosarkom, berrak hiicreli
karsinom, lipom, sinovyal sarkom, desmoplastik
kiiciik hiicreli timor, kiigtik hiicreli karsinomdur.
Bu ayrimi yapmak ¢ok 6nemlidir ¢iinkii, biitiin
bunlarin tedavi ve takip protokolleri ¢ok faklidir.
Bobregin en sik primitif timorii olan Wilms timo-
ri, standart ¢oklu ila¢ kemoterapisine ¢ok iyi yanit
vermektedir.” Renal PNET ise diger bolgelerden
koken alan PNET e gore daha agresif davranis gos-
terir.!

Tan1 immiinohistokimyasal ve sitogenetik ca-
ligmalara dayanir. Bu konuda morfoloji ve immii-
nohistokimyasal ¢alisma ¢ok énemlidir. Immiino-
histokimyasal uygulamada kromogranin, sinapto-
fizin, CD56 negatifligi ile néroblastomdan uzakla-
silmistir. Kii¢tik hiicreli karsinom morfolojik olarak
PNET ile benzerlik gostermesine ragmen CK pozi-
tifligi, CD99 negatifligi tani i¢in 6nemlidir. Ayiri-
c1 taniya alinan akcigerin kii¢lik hiicreli timor
metastazinda CK7, TTF-1 ekspresyonu ¢ogu olgu-
da mevcuttur. Lenfomalarda kii¢iik hiicreli timor-
lerdir, tedavi ve prognozlar1 PNET ten farkhidir. Bu
nedenle ayirici tani ¢ok 6nemlidir. Kii¢tik yuvar-
lak hiicrelerin lenfoid kokenli oldugunu gostermek
icin LCA (CD45) ekspresyonu gereklidir. Bu tiir ol-
gularda ¢ok sik olmasada malign melanomlar da
ayirici taniya alinabilir ama melanom hiicreleri S-
100 pozitif hiicrelerdir. Rabdomiyosarkomda rab-
doid hiicre morfolojisi mevcut olup, bu hiicreler
desmin (+)'dir. Desmoplastik yuvarlak hiicreli tii-
morde desmin, vimentin CK ve EMA ile pozitif bo-
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yanma mevcuttur. Bizim olgumuzda tiimor hiicre-
leri vimentin ve CD99 (MIC-2) kuvvetli, noron
spesifik enolaz (NSE) ile zayif pozitiflik gosterdi.?
Sitogenetik analizlerde kromozomal translokas-
yonlar t(11;22) (q24;q12) gosterilmistir.!® Farkli
aragtirmacilar cesitli laboratuvar parametrelerini
degerlendirmis olmalarina ragmen PNET i¢in spe-
sifik bir parametre bulamamaiglardir. Yitksek serum
LDH’nin kotii prognostik faktor oldugu rapor edil-
mistir.” Hastada sitogenetik caligma yapamadik,
LDH ise normal olarak 6l¢tildi.

Perirenal dokulardan kaynaklanan PNET ge-
nellikle daha agresif seyirlidir. Lokal ileri hastaliga
ek olarak, lokal rekiirrens ve lenf nodlarina, akci-
gere, karacigere ve kemik iligine erken metastaz ol-
gularin %50’sinde karakteristik klinik prezentas-
yondur.’ Renal PNET’li olgularda renal ven ve ve-
na kavaya timor trombiis yayilimi da rapor edilmis-
tir.!® Multimodal kemoterapi kullanim1 ve cerrahi
olarak tamamen ¢ikarilmasina ragmen yasam siire-
si kisadir. Renal PNET tanisi alan hastalarin ¢ogu
teshisin ilk yili igerisinde yagsamlarini kaybetmek-
tedirler.” Rodriguez-Galindo ve ark., dort olguluk
serilerinde hastalarin {i¢iinde metastatik hastalik
tespit etmis ve bu olgular cerrahi, radyoterapi ve ke-
moterapi iceren tedavi protokolii uygulanmasina
ragmen, tani sonrasi 1 yil i¢cinde hayatlarini kaybet-
mislerdir.!! Jimenez ve ark., 11 vakalik serilerinde
takip edebildikleri sekiz hastanin besinde tedaviye
ragmen ortalama 16.8 ay icerisinde 6ldiigiini bil-
dirmislerdir.* Bizim olgumuzda da, cerrahi sonras:
6. ayda kemoterapiye ragmen akciger metastazi go-
riilmiis ve daha sonra gelisen karaciger ve kemik
metastazi sonrasi hasta 26. ayda 6lmiistiir.

Cerrahi sonras: uygulanacak multiagent kemo-
terapi ile daha uzun sagkalim elde edildigini bildi-
ren yayinlar mevcuttur. Ancak bu caligmalar bir
kag olgu ile simirlidir.'?!® Kemoterapide vinkristin,
doksorubisin, siklofosfamid, etopusid, ifosfamid ve
bazen aktinomisin D iceren kombinasyonlar kulla-
nilir.

Renal PNET diger renal tiimorlere gore daha
agresif bir davranis gosterir ve multidisipliner bir
tedavi gerektirir. Multimodal kemoterapiye ve cer-
rahiye ragmen yasam siiresi kisadir.
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