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Desmoplastik Kucuk Yuvarlak Hucreli Tumor: Olgu Sunumu

Diriye Betiil Yilmaz', Ahmet Boduroglu®, Muhittin Yaprak?, inanc Elif Girer?

! Akdeniz L:Jniversitesi Tip Fakultesi, Tibbi Patoloji Anabilim Dali, Antalya
2 Akdeniz Universitesi Tip Fakiltesi, Genel Cerrahi Anabilim Dali, Antalya

Giris

Desmoplastik kicuk yuvarlak hicreli timér (DKYHT) ikinci ve GcUncu dekatta goértlen, agresif seyirli,
nadir bir mezenkimal timordur. Genellikle abdominal ve pelvik lokalizasyonda, genc erkeklerde izlenir.
Kaynaklandigi bir organin bulunmamasi, periton ve serozal ylizeylerde yayllma egilimi géstermesi ile
karakterizedir.Olgumuzda ender goérllen ve ayirici tanisinda sorun olusturabilen bir DKYHT olgusu
sunulmustur.

Olgu

Onsekiz yasinda karin agrisi ile basvuran erkek hastanin BT incelemesinde batin alt kadrani ve pelvisi
dolduran, kistik-nekrotik alanlar barindiran kitle ve mezenterik nodulller saptandi ve intraabdominal
tumor suphesi ile opere edildi. Makroskopik incelemede barsak mezosuna bitisik nekrotik ve solid
alanlar iceren 20x21x7 cm boyutlarinda kitlesel lezyon izlendi. Histopatolojik incelemede fibréz
stromada solid ve fibrovaskiler merkez etrafinda rozet benzeri yapilanma goésteren oval-yuvarlak,
hiperkromatik nukleuslu, uniform hlcrelerden olusan timérde, yaygin nekroz, kanama ve c¢ok sayida
mitoz goéraldd. immuinohistokimyasal vimentin ve WT-1 ile diffiz, CD56 fokal boyanma ve Ki67 ile %
70-75 oraninda proliferasyon izlendi. CD99, Desmin, Myogenin, Sinaptofizin, Kromogranin , PanCK, S100
ve CD10 ile immuinreaksiyon izlenmedi. FISH ile EWSR1 gen yeniden diizenlenmesinin gosterildigi
olguda DKYHT tanisina ulasildi. Tumorin komplet eksize edildigi hastada vac/ie kemoterapisine baslandi.

Sonug

DKYHT, genellikle cocukluk caginda, peritoneal ylzeylerde ortaya cikan, mezenkimal timaordir. Ayiricl
tanisinda Ewing sarkomu, rabdomyosarkom, PNET, néroblastom ve lenfoma yer alir. Mikroskopik olarak
desmoplastik stromada dar sitoplazmali,yuvarlak hiperkromatik ntkleuslu hlcrelerden olusan timor
adalarinda, sik mitoz ve nekroz,epiteliyal diferansiyasyon, papiller yapilanma, rozet formasyonlari
gorulebilir. DKYHT lerin histogenezi belirsiz olmakla birlikte polifenotipik farklilasma potansiyeline sahip
bir progenitér hicreden gelistigi distnidlmektedir. Timoér hiicreleri epitelyal, néral ve mezenkimal
antikorlar ile reaksiyon verir. Sitogenetik ve molekdiler calismalarda DKYHT'Gin EWSR ve WT1 genlerinde
flizyona yol acan t(11,22) (pl3; ql2 yada qll.2) traslokasyonu saptanmis olup olgularin hemen
timinde WT1 protein ekspresyonu gortulmektedir. Abdominal kavitede, serozal yuzeylerle iliskili
primerin saptanamadigi kitlelerde ayirici tanida didstnilmelidir. Agresif seyir gosteren bu timédrlerin
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sagaltiminda en 6nemli noktalar erken tani, komplet rezeksiyon ve multidisipliner kemoterapi ve
radyoterapidir.

Anahtar Kelimeler :Dezmoplastik kiclk yuvarlak htcreli timor, abdominal timoérler, periton
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