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Mesanenin Nadir Malign Timorleri:
Literatiiriin G6zden Gecirilmesi

Rare Malign Tumors of Bladder:
Review of the Literature

OZET En sik primer mesane kanseri transizyonel hiicreli (iirotelyal) karsinomlardir. Adenokarsi-
nom ve skuamoz hiicreli karsinom, transizyonel hiicreli karsinomlardan daha az siklikla gériil-
mektedir. Bu ¢ tiimoriin disinda birkag yaygin olmayan, fakat tirotelyal karsinomdan ayrimlarinin
yapilmasi agisindan 6nemli olan malign mesane tiimorii vardir. Bu mesane kanserlerinin hepsi nadir
gortlmektedir ve kiigiik hasta serilerinde veya tek hastalik olgu sunumlarinda tamimlanmiglardir.
Bu nadir tiimorlerin farkli/spesifik tedavi yaklagimlarinin olmas: bunlarin taninmasini 6nemli hale
getirmistir. Bu tiimérlerin neden oldugu en sik sikdyet “gross” hematiiridir. Daha az siklikla hasta-
larda diziiri, obstriiktif iseme semptomlar1 veya abdominal kitle goriilebilmektedir. Mesanede go-
riilen nadir malign kitleler leiomiyosarkom, rabdomiyosarkom, anjiyosarkom, malign fibroz
histiyositom, primitif noroektodermal tiimor, malign periferik sinir kilifi tiimoéri, hemanjiyoperi-
ostoma, kii¢iik hiicreli mesane kanseri, mikropapiller iirotelyal karsinom, iirotelyal karsinomun
“nested” varyanti, sarkomatoid karsinom, alveolar “soft-parts” sarkom, liposarkom, kondrosarkom-
dur. Mesanenin nadir malign tiimérlerinin degisik biyolojik, patolojik ve klinik ¢zelliklerinin an-
lagilmas: klinisyenlere bu tiimérlerle karsilasmalar: durumunda hastaya uygun tedavi baglamalar
agisindan yol gosterici olacaktir. Bu tiimorlerin nadiren goriilmeleri ve genis hasta sayili ¢aligma-
larin olmamas: tedavi protokollerinin net olarak ortaya konulmasini engellemektedir. Bu nadir tii-
morlerin tedavi protokollerinin ve klinik seyirlerinin daha iyi anlagilmas: hastalarin hayat kalitesini
artiracaktir. Bu calismada, mesaneden ¢ikan bu nadir malign tiimérlerin yaygin klinik gostergeleri,
morfolojik 6zellikleri ve tedavi yaklagimlari ortaya konulmustur.

Anahtar Kelimeler: Mesane; leiyomiyosarkom; karsinom, degisici hiicreli

ABSTRACT Most primary bladder cancer are transitional cell (urothelial) carcinomas. Adenocar-
cinoma and squamous cell carcinoma are seen less frequently than transitional cell carcinomas.
Apart from these three tumors, there are several uncommon but significant malign bladder tumors
that must be differentiated from urothelial carcinomas. These bladder cancers are all rare and have
been described in small series and isolated case reports. The importance of recognizing these rare
tumors since some of them may require a different/specific therapeutic approach. Gross hematuria
is the most common clinical sign of these tumors. Less frequently, patients complain dysuria,
obstructive voiding symptoms or abdominal mass. These tumors are leiomyosarcoma, rhab-
domyosarcoma, angiosarcoma, malignant fibrous histiocytoma, primitive neuroectodermal tumor,
malignant peripheral nerve sheath tumor, hemangiopericytoma, small cell bladder carcinoma,
micropapillary urothelial carcinoma, nested variant of urothelial carcinoma, sarcomatoid carci-
noma, alveolar soft-parts sarcoma, liposarcoma, chondrosarcoma. Understanding the various bio-
logical, pathological and clinical features of the rare malignant tumors of the bladder, may provide
early detection and consistent treatment for the patients. The treatment regimens are not demon-
strated clearly in view of the lack of large, multicentered studies in patients. We hope that our re-
view will provide a tool for bladder cancer caregivers which will enable a better understanding of
the disease and its optimal approach to therapy. In this review, we describes common clinical pre-
sentations, morphological characteristics, and therapeutic approach of these rare malign tumors
arising in the urinary bladder.

Key Words: Urinary bladder; leiomyosarcoma; carcinoma, transitional cell
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esane kanserlerinin %90’ 1ndan transiz-

yonel hiicreli (iirotelyal) karsinomlar so-

rumludur.! Skuaméz hiicreli karsinom ve
adenokarsinom daha az siklikla goriilmektedir. Bu
ii¢ kanserin diginda kalan malign mesane tiimorle-
rine nadiren rastlanmakla birlikte, literatiirde daha
¢ok kiiciik hasta serilerine veya tek hastalik olgu
sunumlarina rastlanmaktadir. Bu nadir malign tii-
morler az siklikla goriilmelerine ragmen patolojik
acidan irotelyal karsinomdan ayrimlarinin yapil-
mas1 gerekmektedir. Klinik seyirlerinin ve tedavi
yaklagimlarinin iirotelyal karsinomdan farklilik
gostermesi, bu az rastlanan malign tiimoérleri {iro-
lojik agidan 6nemli hale getirmektedir. Bu tiimor-
ler klinik semptom olarak siklikla hematiiri ile
ortaya cikmaktadur. Irritatif ve obstriiktif semptom-
larla da kendini gosteren tiimorler vardir. Mesanede
goriilen nadir malign kitleler; leiomiyosarkom, rab-
domiyosarkom (RMS), anjiyosarkom, malign fibroz
histiyositom (MFH), primitif noroektodermal
timo6r (PNET), malign periferik sinir kilifi timorii
(MPSKT), hemanjiyoperiostoma, kiiciikk hiicreli
mesane kanseri, mikropapiller tirotelyal karsinom,
irotelyal karsinomun “nested” varyanti, sarkoma-
toid karsinom, alveolar “soft part” sarkom, liposar-
kom ve kondrosarkomdur.

Bu ¢alisgmada, mesanede nadir goriilen malign
tiimorlerin belirgin klinikopatolojik 6zellikleri lite-
ratiir gozden gegirilerek ortaya konulmustur.

I LEIOMiYOSARKOM

Leiomiyosarkom yaygin bir mezenkimal tiimor ol-
masina ragmen mesanede nadiren goriillmektedir.
Tiim mesane malignitelerinin %1’inden azini olus-
turmaktadir. Hastalarin yas araligi 15-75 arasinda
degismektedir. Erkek kadin oram 2:1°dir.? Siklo-
fosfamid kemoterapisi sonrasi goriilen leiomiyo-
sarkomlar da vardir.® Siklofosfamidin igindeki
akrolein metabolitinin mesane {izerine etkileri so-
nucu gelistigi diisiintilmektedir. En sik bagvuru si-
kéyeti “gross” hematiiridir. Sistoskopide tiimor
siklikla mesane lateral duvarlarinda saptanmakta-
dir. Mesanede leiomiyosarkom goriilen 18 hastalik
bir seride izlemde hastalarin %60’ 1nda metastaz sap-
tanmistir.2 Bu hastalardan diisiik dereceli tiimorii
olanlarda ortalama 65 ay sagkalim gozlenirken,

yliksek dereceli tiimorii olan hastalarda ortalama
sagkalim 7 ay olarak saptanmigtir.? Bu, leiomiyosar-
komun agresif seyir gosternesinin sonucudur. Le-
iomyosarkomlar hematojen metastaz yapsa da lokal
kalma egilimindedirler. Tiimoér cerrahi olarak ta-
mamen ¢ikarilabilecekse parsiyel sistektomi en
uygun tedavidir. Postoperatif kemoterapi ve radyo-
terapi uygulamasinin sonuglar1 net degildir.*

I RABDOMIYOSARKOM

Rabdomiyosarkom, genellikle ¢ocukluk ve adole-
san yas grubunda goriilen bir yumusak doku timo-
ridiir. Cocuklarda en sik goriilen mesane malign
neoplazisidir.> Norofibromatoz Tip 1’li ¢ocuklarda
prevalans: artig gostermektedir.® Erigkin yag gru-
bunda mesanede nadiren goriilmektedir. Litera-
tiirde erigkin yag grubunda 2 hastada gosterilmistir.”
Klasik ¢ikis semptomlar: hematiiridir. Ayrica, ab-
dominal kitle ve obstriiktif iseme semptomlariyla da
kendini gosterebilmektedir. Sistoskopide genellikle
mesane trigonunda saptanmaktadir. Bu yerlesim te-
davide parsiyel sistektomi yapilmasini giiclestir-
mektedir. Mesanede goriilen en sik histolojik tipi
embriyonel RMS’dir. Cocuklarda goriilen mesane
RMS’si genellikle primer kemoterapi ve lokal
radyoterapi ile tedavi edilmektedir. Hastalarin
%30’undan fazlas: radikal sistektomiye ihtiya¢ duy-
maktadir. Bes yillik sagkalim oranlari, hastaligin ilk
tan1 aninda yaygin yayilim yoksa %82’dir.® Morbi-
dite genellikle radyoterapi sonras: goriilmektedir.
Relaps genellikle tedavi sonras: ilk bes yilda goriil-
mekte ve salvaj kemoterapi ile tedavi edilmektedir.
Tedavi sonras1 biyopsilerde matiir tiimor hiicreleri
saptanmas! durumunda tedavi protokolii tartigmali-
dir. Bu matiir hiicrelerin ileride gelisebilecek tiimor
nitkstiniin isareti olabilecegi diigtiniilmektedir.’

I ANJIYOSARKOM

Epitelyum kan damarlarindan kaynaklanan me-
sane anjiyosarkomu olduke¢a nadir goriilen bir tii-
mordiir. Literatiirde 10 hasta rapor edilmistir. Bu
hastalarin 2’si mesane hemanjiyomadan, 2’si rad-
yoterapi tedavisi sonrasi, 2’si cilt lezyonu sonrasi,
kalan 4’1 de sporadik olarak saptanmigtir.'” Sistos-
kopide mesanede herhangi bir lokalizasyonda sap-
tanabilmektedir. Hastalarin yas araliklar1 38-85 yil
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arasinda degismektedir. Erkeklerde daha sik goriil-
mektedir. Anjiyosarkom gelisiminin vinil kloriir ve
arsenik maruziyeti ile iligkili olabilecegi gosteril-
mistir. Tim hastalar hematiiri ile kendini goster-
mistir. Anjiyosarkomun tani aninda siklikla uzak
metastaz yaptig1 bilinmektedir. Siklikla akciger ve
karaciger metastazi yapmaktadir. Mesanede gorii-
len anjiyosarkomlar diger bolgelerde goriilen anji-
yosarkomlardan daha koétii prognoz gostermektedir.
Tani alan hastalarin %701 ilk 24 ay i¢inde hastaliga
bagl kaybedilmektedir.!" Rapor edilen 10 hastadan
sadece 2’sinin 32 ay sonunda multifokal tedavi so-
nunda hayatta oldugu gozlenmistir.'? Tedavide ra-
dikal cerrahi ile birlikte kemoterapi ve radyoterapi
kullanilmaktadir.

I MALIGN FIBROZ HiSTiYOSITOM

Erigkin tiriner sistem sarkomlar1 arasinda en sik
ikinci olmasina ragmen mesanede olduk¢a nadir
goriilmektedir. Genelde erkeklerde besinci ve al-
tinct dekadlarda ortaya ¢ikmaktadir. En genis hasta
sayili seri olan Kunze ve ark.nin ¢aligmasinda 8
hastanin 7’si erkek olup, yas araliklar1 45-79 y1l ara-
sinda degismektedir.!® Hastalarda ¢ikig semptomu
“gross” hematiiridir. Sistoskopide biiyiik kitleler
seklinde goriilmektedir. Timor boyutlar: 1-15 cm
arasinda degismektedir. Dort farkli morfolojik tipi
tamimlanmigtir: miksoid, inflamatuar, fasikiiler ve
pleomorfik. Bu seride 8 hastanin 3’ti fasikiiler tipte,
41 inflamatuar tipte, 1'i de pleomorfik tipte sap-
tanmigtir. MFH oldukga agresif seyir gosteren bir
timordir. Erken lokal niiks ve uzak metastaz gos-
termektedir. Egawa ve ark.nin ¢caligmasinda, mesa-
nesinde inflamatuar tipte MFH olan, tedavi 6ncesi
metastaz saptanmayan 84 yasindaki kadin hastada
cerrahi ve kemoterapi sonrasinda 4. ayda lokal niiks
saptanmigtir. Lokal niiks tedavisi i¢in lokal radyo-
terapi uygulanmis ve bu tedaviden 3 ay sonra hasta
kaybedilmistir.'* Literatiirde sadece bir hastada
miksoid tipte mesane MFH’si sonrasi cerrahi, ke-
moterapi ve radyoterapi tedavisi ile 3 yillik sagka-
lim rapor edilmistir."!

I PRIMITIF NOROEKTODERMAL TUMOR

Literatiirde mesanede PNET’in goriildugi ¢ok az
sayida olgu sunumu vardir.”® Hastalarin yas aralig

15-81 yil arasinda degismekte olup, ortalama
43’tiir.’® Cikig semptomu diziiri, hematiiri, sikigma
tipi inkontinanstir. Malign seyirli bir timdr olup
hizh bitylime paterni gostermektedir.'® Tan1 aninda
siklikla mesane digina yayilim gostermektedir.
PNET kromozomal anormallikler bakimindan
Ewing sarkomu ile yakin iliski gostermektedir.’
Okada ve ark.nin ¢aligmasinda, 65 yasindaki kadin
hastanin hematiiri ve diziiri sikdyetleri sonras: ya-
pilan tetkiklerinde mesanesinde tiimdr saptanmig
ve bu tiimoriin cerrahi rezeksiyonu sonrasi gonde-
rilen patolojik 6rneklerde PNET saptanmas: iize-
rine hastaya kemoterapi tedavisi uygulanmistir.
Tanidan 8 ay sonra akciger metastazi saptanmig
olan hasta, 22. ayda akut mezenter arter trombozu
nedeni ile kaybedilmistir."”

I MALIGN PERIFERIK SINIR KILIFI TUMORU

Mesanede MPSKT nin goriilmesi olduk¢a nadirdir.
Literatiirde sadece birka¢ hastada bildirilmistir.®
Genellikle 40 yas altinda goriilmektedir. ilk semp-
tom siklikla hematiiridir. Baz1 hastalar norofibro-
matoz Tip 1 ile birliktelik gostermektedir. Bu
hastalarda MPSKT nin mesane duvarindaki otono-
mik pleksustaki sinirlerin kiliflarindan orijin aldig:
disintlmektedir."” Sistoskopide siklikla trigonda
gortilmektedir. Yiizey iilserasyonu veya nekrozu
gortilebilmektedir. Tiimor mesane duvarini tam kat
tutup perivezikal yumusak dokuya yayilma egilimi
gostermektedir. Prognoz kotii olup, ilk cerrahi re-
zeksiyon sonrasi 2 ay i¢inde lokal niiks ve uzak me-
tastaz yapmaktadir.?

I HEMANJIYOPERIOSTOM

Mesanede nadir olarak hemanjiyoperiostoma rast-
lanmaktadir. Ortalama 45 yasindaki hastalarda go-
rillmektedir. Kadin ve erkeklerde esit sikliktadir.?!
Hipoglisemi ile iligkisi gosterilmistir. Hipoglisemi,
timor hiicreleri tarafindan tiretilen insiilin benzeri
biiyiime faktorii nedeni ile olugsmaktadir. Mesanede
yavas biiyliyen agrisiz kitle olarak kargimiza ¢ik-
maktadir. Cok biiyiik boyutlara ulasip obstriiktif
semptomlara yol acabilmektedir. Siklikla tami
aninda uzak metastaz goriilmektedir. Sistoskopide
iyi simirli, ince yogun damarlanma gosteren kap-
stilii olan kitle olarak goriilmektedir. Rezeksiyon
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sirasinda kirmizi-kahverengi goriiniimde hemo-
raji ve nekroz alanlar1 goriilmektedir. Tedavi genis
cerrahi eksizyonu takiben kemoterapi ve lokal
radyoterapi ile yapilmaktadir. Tedavi 6ncesi em-
bolizasyon uygulanabilmektedir.?

[ KUGUK HUCRELI MESANE KANSERI

Kiiciik hiicreli mesane kanseri, akcigerdeki var-
yantina benzer histopatolojik 6zellik gosteren, tire-
telyumdan tireyen nadir noéroendokrin bir
timordir. Mesanede goriilen kiiciik hiicreli tiimor
kot prognoz gostermektedir. Siklikla tirotelyal
karsinomla birlikteligi mevcuttur. Bazi arastirma-
cilar, kiiciik hiicreli mesane kanserini iirotelyal
kanserin bir tiri olarak siniflandirmaktadirlar.?®
Cheng ve ark.nin yaptig1 kiiciik hiicreli mesane
kanseri olan 64 hastalik seride, hastalarin ortalama
yast 66 yil; erkek kadin orani 3,3:1’dir. Hastalarin
%88inde hematiiri goriilmektedir, %66’sinda tani
aninda metastaz saptanmistir. Hastalarin 35’inde es
zamanli iiretelyal karsinom rapor edilmistir. Hiper-
kalsemi, hipopotasemi paraneoplastik sendrom ola-
rak gozlenmistir. Yapilan 21 aylik izlem sonunda
hastalarin %68’i mesane kanserine bagl kaybedil-
mistir. Sistektomi yapilan ve yapilmayan hastalar
arasinda sagkalim farki gézlenmemistir. Genel sag-
kalim oram: 1 yillik %56, 18 aylik %41’dir.** Grig-
non ve ark.nin 22 kii¢iik hiicreli mesane kanserli
hasta serisinde ortalama hasta yas1 62,4 yil olup, 2
yillik sagkalim orani %33 olarak saptanmigtir.”
Kiiciik hiicreli mesane kanserinde tedavi tartigmali
olmakla birlikte, radikal sistektomi ve adjuvan ke-
moterapi tedavi segenegi olarak 6nerilmektedir.

I MIKROPAPILLER UROTELYAL KARSINOM

Mikropapiller iirotelyal karsinom, iirotelyal karsi-
nomun nadir bir varyantidir. Tiim {irotelyal karsi-
%0,6’s1n1
metastaz potansiyeli ve kotli prognozu nedeni ile

nomlarin olusturmaktadir.?® FErken
iirotelyal karsinomdan patolojik ayriminin yapil-
mas1 6nemlidir. Erkeklerde daha sik goriillmekte-
dir. Ortalama goriilme yas1 64,7 yildir.” Literatiirde
mesanesinde mikropapiller iirotelyal karsinom sap-
tanan yaklagik 400 hasta rapor edilmigtir. Kamat ve
ark.nin 100 hastalik serisinde 5 yillik sagkalim
orani %51°dir.®® Mikropapiller tirotelyal karsinom

tedavisinde radikal sistektomi onerilmektedir.
Wang ve ark., mikropapiller iirotelyal karsinom
nedeni ile sistektomi yapilan hastalarda %50 lenf
nodu metastazi saptamis ve bu hastalarda 5 yillik
sagkalimi %42,3 olarak rapor etmiglerdir.?’ Sistek-
tomi tedavisi 6ncesi intravezikal Bacillus Calmette-
Guérin uygulamasinin sagkalim tizerine etkileri
tartigmalidir.*

I UROTELYAL KARSINOMUN
‘NESTED” VARYANTI

Urotelyal karsinomun “nested” varyanti ilk kez
1979 yilinda Stern tarafindan tanimlanmigtir.!
Giinlimiize kadar literatiirde 50’den az mesanede
iirotelyal karsinomun “nested” varyant: rapor edil-
mistir. {1k kez 2004 yilinda Diinya Saghk Orgii-
ti'ntin simiflama sistemine déahil edilmistir.!!
Epidemiyolojisi ve goriilme yag: iirotelyal karsi-
nomla benzerlik gostermekte ve erkeklerde daha stk
gorilmektedir.”” Cok kotii prognozlu bir kanser
olup tani alan hastalar 4-40 ay i¢inde hastaliga bagh
kaybedilmektedir.”” Patolojik olarak “von Brunn
adalar1”n1 taklit edebilmektedir. Bu 6zelliginden do-
lay1 ps6do-benign neoplazi olarak adlandirilmakta-
dir.? Drew ve ark.nin mesanesinde iirotelyal
karsinomun “nested” varyanti saptanan 16 hastalik
serisinde tiim hastalara transiiretral rezeksiyon uy-
gulanmus ve ortalama 16,6 aylik izlem sonrasi sadece
3 hastanin sag oldugu bildirilmistir.*® Lin ve ark.nin
12 hastalik serisinde mesanesinde iiretelyal karsino-
mun “nested” varyanti saptanan hastalara radikal sis-
tektomi tedavisi uygulanmis ve ortalama 17,6 aylik
izlem sonunda bir hasta digindakilerin sag oldugu ve
3 hastada metastaz gelistigi rapor edilmigtir.>*

I SARKOMATOID KARSINOM

Mesanede sarkomatoid karsinom goriilmesi nadir-
dir. Wang ve ark., “Surveillance, Epidemiology and
End Results (SEER)” kayitlarindaki 1973-2004 y1l-
lar1 arasinda tani almig, mesanesinde sarkomatoid
karsinom saptanan 221 hastay1 inceledikleri ¢alis-
mada sarkomatoid karsinomun tiim mesane kan-
serlerinin %0,11’i oldugunu saptamiglardir. Bu
calismada hastalarin ortalama yag1 75 yildir. Yiiz on
dokuz hasta transiiretral rezeksiyon, 79 hasta sis-
tektomi ile tedavi edilmistir. Otuz dort hastaya te-
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davi sonrasi radyoterapi uygulanmistir. Ortalama
sagkalim siiresi 14 ay olarak rapor edilmigtir.®

I ALVEOLAR “SOFT PART” SARKOM

Alveolar “soft part” sarkom, olduk¢a nadir goriilen
bir yumusak doku sarkomudur. Genellikle alt eks-
tremitede ve bag-boyun boélgesinde goriilmektedir.
Adolesan yas grubunda daha sik rastlanmaktadur.
Literatiirde mesanede rastlanan tek vaka, Amin ve
ark.nin ¢aligmasinda 25 yagindaki kadin hastada sap-
tanmustir. Hasta diziiri ve hematiiri sikayetleri ile
bagvurmustur. Yapilan sistoskopide intravezikal
genis kitle saptanmis ve rezeke edilmistir. Izlemde
timorde niiks saptanmis ve rezeke edilmistir. Re-
kiirrens timor nekroz olarak bildirilmistir. Bunun
disinda 45 aylik izlemde niikse rastlanmamugtir.®

I LIPOSARKOM

Mesanede liposarkom oldukga nadir goériilmekte-
dir. Literatiirde ii¢ hastaya rastlanmigtir. Veiga ve
ark.nin tek hastalik caligmasinda; 80 yasindaki
kadin hastada, hematiiri sikayeti iizerine saptanan
6,5 cm’lik kitlenin rezeke edilmesi ile elde edilen
patoloji 6rneginde rapor edilmistir. Hasta tanidan
10 ay sonra kaybedilmistir.%

I KONDROSARKOM

Kondrosarkomun iskelet sistemi disinda goriilmesi
nadirdir. Kondrosarkom, genitotiriner sistemde

daha ¢ok bobrek ve peritestikiiler yumusak dokuda
gorillmektedir. Mesanede saptanmas: oldukc¢a na-
dirdir. Literatiirde 6 hastaya rastlanmigtir. Sadece
birinde radyoterapi tedavisine sekonder gelisen
mesane kondrosarkomu bildirilmistir.?® Diger me-
sane sarkomlar: gibi erken metastaz yapma egili-
mindedir. Prognozu kotidiir.¥

0 SONUC

Mesanenin nadir malign tiimérlerinin degisik bi-
yolojik, patolojik ve klinik &zelliklerinin anlagil-
masi, klinisyenlere bu tiimoérlerle karsilagmalar:
durumunda hastaya uygun tedavi baslamalar agi-
sindan yol gosterici olacaktir. Bu tiimérlerin histo-
patolojik agidan tirotelyal kanserden ayriminin
yapilmas: gereksiz invaziv tedavilerden hastalar:
koruma agisindan 6nemlidir. Bu nadir tiimoérlerin
tedavi protokollerinin ve klinik seyirlerinin daha
iyi anlagilmasi hastalarin hayat kalitesini artiracak-
tir.

Cikar Catigmasi

Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢atismas: veya finansal destek bil-

dirmemigtir.
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