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Berrak Hiicreli Sarkom:
Nadir Goriilen Bir Olgu Sunumu

Clear Cell Sarcoma: A Rare Case Report

OZET Tendon ve aponevrozlarin berrak hiicreli sarkomu, tiim yumusak doku tiimérlerinin %1'ini
olusturan, agresif seyirli bir tiimordiir. Daha ¢ok geng eriskinlerin alt ekstremitelerinde derin yu-
musak dokulari, tendon ve aponevrozlar: tutar. Yumusak dokunun malign melanomu olarak da bi-
linen berrak hiicreli sarkom, noral krest hiicrelerinden koken alir. Histomorfolojik ve
immiinhistokimyasal olarak malign melanomla benzer 6zellikler gosterse de molekiiler calismalar
bu iki lezyonun farkli oldugunu kanitlamigtir. Malign melanomlara gore daha yavas seyirli olma-
sina ragmen, yiiksek grade'li yumusak doku sarkomlarina benzer davranis gosterir ve agresif sey-
reder. Burada, sag ayak topugundaki kitleye berrak hiicreli sarkom tanis1 alan 18 yasinda erkek
hasta, klinik, histopatolojik ve immiinhistokimyasal bulgular ile birlikte sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Sarkom, berrak hiicreli; patoloji; immiinohistokimya

ABSTRACT Clear cell sarcoma of the tendon and aponeuroses is an aggresive tumor which accounts
1% of the soft tissue tumors. It occurs mainly in the deep soft tissue, tendon and aponeuroses of the
lower extremities of young adults. Clear cell sarcoma is considered as the malignant melanoma of
the soft tissue. It is originated from neural crest cells. Even though there are similarities with ma-
lignant melanoma histomorphologically and immunohistochemically, molecular studies proved
that the lesions are different. Comparing with malignant melanoma it has a slow appearence, but
likewise high grade soft tissue sarcomas it has an aggresive behaviour. A 18-year-old male with a
mass on the right heel which diagnosed as clear cell sarcoma has been presented with the clinical,
histopathological and immunohistochemical information.

Key Words: Sarcoma, clear cell; pathology; immunohistochemistry
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errak hiicreli sarkom (BHS), ilk kez Enzinger tarafindan 1965 yilinda

tanimlanmis olup, yumusak dokunun melanin {ireten bir sarkomu

olarak kabul edilmektedir.'® Noral krest hiicrelerinden kéken alan
bu tiimor, histolojik ve immiinhistokimyasal bulgulari ile malign melanom
ile benzer 6zelliklere sahiptir. Bu nedenle yumusak dokunun malign mela-
nomu olarak da ifade edilmektedir."®*’” Ancak yapilan molekiiler ¢caligmalar
ile BHS'lerin pek ¢ogunda t(12:22) (q13:q12)’nin gosterilmesi, BHS ile ma-
lign melanomun iki ayri antite oldugunu kanitlar niteliktedir.!® Esas olarak
geng erigkinlerde, alt ekstremiteye ait derin yumusak dokulari, tendon ve
aponevrozlar: tutan, yavas bityiiyen kitle olarak goriilmektedir.?*”# Lokal
rekiirrens, bolgesel lenf nodu metastazi ve uzak metastaz riskine sahip BHS,
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yliksek grade’li yumusak doku sarkomlarina ben-
zer davranis gostermekte ve agresif seyretmekte-
dir.?’

OLGU SUNUMU

On sekiz yaginda erkek hasta, sag ayak topugunda
iki y1ldir mevcut olan ve son alt1 ayda giderek bii-
ylime gosteren sislik ve artan agri nedeni ile hasta-
nemiz ortopedi klinigine bagvurdu. Fizik muaye-
nesinde sagda asil tendonunun kalkaneusa yapisma
bolgesinde, 3x3 cm boyutlarinda agrili, cevre do-
kuya fikse goriiniimde kitle saptandi. Yapilan man-
yetik rezonans incelemesindeki bulgular lipom
lehine degerlendirildi. Kitleye uygulanan cerrahi
girisimde kitlenin, sag ayak topugunda cilt altindan
baslayip, kalkaneus posterioruna kadar uzanim gos-
terdigi izlendi. Kitle sert kivaml ve sinirlar belir-
gin olmakla birlikte cevre dokudan diseksiyonu da
oldukca zordu. Eksize edilen kitle, makroskopik
olarak 4x3x3 cm ol¢iilerinde a¢ik kahverenkli ve
elastik kivamli olup, kesitlerinde sari-beyaz renkli
ve solid goriiniimde idi. Mikroskobik incelemede,
materyalin tamamen tiim6r dokusundan olustugu
ve tiimOr dokusunun da cerrahi sinirlarda devam-
hilik gosterdigi izlendi. “Fibréz bandlarla birbirin-
den ayrilan, gruplar ve yuvalanmalar olusturan
timor dokusunda fokal nekroz mevcuttu (Resim
1). Timor hiicreleri, genel olarak oval-yuvarlak

niikleuslu, belirgin niikleollii, seffaf sitoplazmal
fusiform veya igsi karakterde idi ve 10 biiyiik bii-
ylitme alaninda 1-2 mitoz saptand: (Resim 2). Baz1
odaklarda tiimor hiicreleri monoton goriintimde,
kiiciik yuvarlak hiicreler seklinde izlendi. Immiin-
histokimyasal olarak S-100 ve HMB-45 ile timor
hiicrelerinde yaygin ve kuvvetli ekspresyon izle-
nirken NSE ile boyanma goriilmedi (Resim 3, 4).

TARTISMA

BHS, oldukca nadir goriilen bir tiimér olup tiim yu-
musak doku tiimorlerinin %1 kadarini olustur-
maktadir.>*® Esas olarak adolesanlarda ve geng
eriskinlerde, alt ekstremitede yavas biiyiiyen ve na-
diren agrilh kitle olarak goriilmektedir. Olgularin
yaklasik olarak %40’1inda ayak ve ayak bileginde
goriilen BHS, tendon ve aponevrozlardan kaynak-
lanmaktadir.>*7# Bizim olgumuz da 18 yasinda idi
ve sag ayak topugunda iki yil 6nce agiga ¢ikan ag-
rili kitlenin son alt1 ayda giderek biiyiimesi {izerine
hastanemize bagvurdu.

BHS, tendon veya aponevrozlara tutunan, lo-
biile ve multinodiiler goriiniimde, 2-6 cm boyu-
tunda, gri-beyaz renkli kitle seklinde izlenir. BHS,
manyetik rezonans incelemede iyi sinirli, periferal
6dem, kemik invazyonu, satellit nodiil veya timor
ici nekroz gostermeyen benign bir kitleyi taklit
eder tarzda goriilir. Bizim olgumuzda da oldugu

RESIM 1: Fibroz bandlarla birbirinden ayrilan timér hiicre gruplari ve fokal
nekroz (HE, x100).

(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/turkiye-klinikleri-journal-of-case-reports/
1300-0284/tr-index.html)
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RESIM 2: Berrak veya soluk eozinofilik sitoplazmali, belirgin niikleolli, igsi
gOriinimdeki timor hicrelerinde mitoz (HE, x400).

(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/turkiye-klinikleri-journal-of-case-reports/
1300-0284/tr-index.html)
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RESIM 3: Tumér hiicrelerinde S-100 ekspresyonu (B-SA, DAB x100).
(Renkli haliigin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/turkiye-klinikleri-journal-of-case-reports/
1300-0284/tr-index.html)

gibi, yalanci benign radyolojik goriiniim kitlenin
yetersiz rezeksiyonuna neden olabilmektedir.’
Kesit yiizeyi hemorajik, nekrotik veya kistik
olabilir. Histolojik olarak tiimor, esas olarak fusi-
form veya igsi sekilli, berrak veya soluk eozinofi-
lik sitoplazmali hiicrelerin olusturdugu kompakt
yuvalar veya fasikiillerden olugur.!” Hiicrelerde iz-
lenen berrak veya soluk eozinofilik sitoplazma, int-
raseliiler glikojen iceriginden kaynaklanmaktadir.
Tiimor hiicrelerindeki vezikiiler niikleus ve malign
melanomdakine benzer belirgin bazofilik niikleol
karakteristik bir 6zelligidir. BHS lerin %50’inden
fazlasinda melanin mevcuttur ancak siklikla H&E
boyal1 kesitlerde goriilebilecek miktarda degildir.
Mitoz sayisinin, bu tiimorlerde genel olarak 10
biiyiik biiyiitme alaninda ikiden az oldugu bildiril-
mistir.” Histokimyasal olarak Masson Fontana veya
Warthin-Starry boyalar ile tiimér dokusundaki
melanin varlif gosterilebilir.! Timor hiicreleri im-
miinhistokimyasal olarak S-100, HMB-45, Melan
A ekspresse eder.!?®8 Ayrica timor hiicreleri NSE,
Leu-7 ve LN3 ile immiinhistokimyasal reaksiyon da
gosterebilmektedir."” Bu olguda da timér hiicrele-
rinde S-100 ve HMB-45 ile difiiz ve kuvvetli eks-
presyon izlenirken, NSE ile boyanma saptamadi.

Histolojik ve immiinhistokimyasal bulgularin
malign melanom ile benzerliginden dolayi, BHS ta-
nis1 vermeden 6nce kutanéz melanom tanisinin da
diglanmis olmas: gerekmektedir.” Bizim olgumuzda
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RESIM 4: HMB-45 ile timér hiicrelerinde boyanma (B-SA, DAB x200).
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/turkiye-klinikleri-journal-of-case-reports/
1300-0284/tr-index.html)

da kutan6z melanom siiphesine yonlendirecek her-
hangi bir deri lezyonu olmadig: gibi, daha 6nceden
gecirilmis bir deri biyopsi hikédyesi de mevcut de-
gildi. Genel olarak berrak hiicreli sarkomlar derin
dokulardan koken alirlar ve nadiren dermisi tutar-
lar. Nodiiler melanomdaki epitelioid goriiniimiin
tersine BHS de esas olarak, uniform, igsi hiicreli go-
riniim mevcuttur.! Biitiin bunlara ragmen ayiric
taniya gitmede sikintili olgularda, molekiiler gene-
tik analiz yontemi dogru taniya ulagsmada yardim-
cidir. BHS’lerin pek ¢ogunda 22q12’de bulunan
EWS geni ile 12q13’de bulunan ATF1 geninin fiiz-
yonuna neden olan rekiirren kromozomal translo-
kasyon t(12;22)) mevcuttur.'® Malign melanomda
ise bu kromozomal translokasyon goriilmemekte
ve BHS den farkl: olarak siklikla BRAF gen mutas-
yonlar1 saptanmaktadir.>¢”

Ayiric tanida ayni yas grubunda ve lokalizas-
yonda goriilebilen, seliiler blue neviis de akilda tu-
tulmas: gereken melanin {ireten bir lezyondur.
Ancak seliiler blue neviis, tipik olarak dermal ko-
kenli bir lezyon olup, lezyon periferinde kollajen
lifler arasinda, pigmente dendritik hiicrelerden
olusur. Hiicrelerde atipi yoktur ve kii¢tik niikleol
bulunur. Bununla birlikte, rekiirren seliiler blue
neviis olgularinda BHS’den ayirt edilmesi giic, ati-
pik sitolojik 6zellikler bulunabilir. Béyle durum-
larda dogru tani agisindan, olguya ait orijinal
materyalin incelenmesi ve/veya molekiiler genetik
analiz 6nemlidir. Paraganglioma-benzeri dermal
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melanositik tiimor de ayirici tani da yer alabilen
diger bir lezyondur. Zellballen benzeri yuvalar
olusturan, berrak-eozinofilik sitoplazmali, diisitk
niikleer grade’li hiicrelerden olusan lezyon, esas
olarak dermal yerlesimli olup, nadiren derin doku-
lara uzanmim gosterebilmektedir.!

Derin yerlesimli olmalar1 ve benzer mikrosko-
bik goriiniime sahip olmalarindan dolay1, ayirici ta-
nida malign periferik sinir kilifi tiimorii, monofazik
sinovyal sarkom, derin yerlesimli epiteloid sarkom
da akilda bulundurulmalidir.*® Immiinhistokimya-
sal caligmalar ile bu tiimoérlerin birbirinden ayrimi
miimkiin olabilmektedir. Immiinhistokimyasal ola-
rak BHS S-100, HMB-45, melan-A ile boyanma gos-
terir. Malign periferik sinir kilifi tiimériinde ise S-100
ile fokal reaksiyon izlenirken, HMB-45 ve melan-A
ile ekspresyon saptanmaz. Sinovyal sarkom genel ola-
rak sitokeratin, EMA, bcl-2, CD99 ve kalponin ile bo-
yanirken, karakteristik t(X;18)(p11;q11) translokas-
yonu mevcuttur. Epiteloid sarkom ise vimentin, si-
tokeratin, EMA, CD34 ekspresyonu gosterir.”

Nadir goriilmesi nedeni ile BHS lere ait klinik
gidis, prognostik faktorler ve ideal tedavi sekilleri
tartigmalidir.” Biiyiik verili caligmalara dayanarak
yiiksek grade’li bir sarkom olarak kabul géormekte
olan BHS i¢in kanitlanmis en saglam prognostik
faktorler tanm1 anindaki tiimér boyutu ve nekroz
kabul edilmektedir."® Optimal tedavi yaklagimi pri-
mer timorin total eksizyonudur.*® Adjuvan ke-
etkisi
bilinmemektedir.’ Rekiirrens oranlar1 %14-39 ara-

moterapi ve radyoterapinin heniiz
sinda degismekte olup olgularin yarisinda iki-sekiz
yil icerisinde akciger veya lenf nodu metastaz1 ge-
lismektedir.! Metastazlarin, tani aldiktan 10 yil
sonra da gelisebilmesi nedeni ile olgularin uzun sii-

reli takipleri gerekmektedir.”

Sonug olarak; BHS nin nadir gériilen ve ol-
dukga malign seyirli bir yumusak doku tiimérii ol-
masindan dolayi1, geng-orta yagh bir hastada,
tendon ve aponevrozlarda yavas biiyliyen nodiiler
bir lezyon saptandiginda, ayirici tanida BHSde
akilda bulundurulmalidar.
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