
endon ve aponörozların berrak hücreli sarkomu (TABHS) 1965 yı-
lında Enzinger tarafından tanımlanmış nadir bir yumuşak doku tü-
mörüdür.1 Churg ve Enzinger bu tümörün embriyonel yaşam

sırasında nöral krestten göç eden potansiyel melanojenik hücreden köken
alan nöroektodermal bir tümör olduğunu ve malign melanom ile yakın ak-
raba olduğunu düşünmüşlerdir. Bu nedenle bu tümöre “yumuşak dokunun
malign melanomu” adı verilmiştir.2 Daha sonraları yapılan çalışmalarda, bu
tümörün malign melanomdan farklı klinik seyir göstermesi ve özel yerle-
şimi sebebiyle “tendon ve aponörozların berrak hücreli sarkomu” ismi kabul
görmüştür.3 Bu tümörün histolojik ve immünohistokimyasal bulguları ma-
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Tendon ve Aponörozların 
Berrak Hücreli Sarkomu: 4 Olgu Sunumu

ÖÖZZEETT  Tendon ve aponörozların berrak hücreli sarkomu yumuşak dokunun nadir görülen bir
tümörüdür. Bu tümörler sıklıkla adolesan ve genç erişkin erkeklerde yavaş büyüyen sert kitleler
şeklinde gözlenir. En sık alt ekstremitenin kasları ile ilişkili tendon ve fasyalarda izlenir.
Mikroskobik olarak kas liflerini ve bağ dokusunu yararak ilerleyen üniform neoplastik hücrelerin
oluşturduğu küçük ada ve fasiküllerin düzensiz diziliminden oluşur. Malign melanomla benzer
immünohistokimyasal bir profil gösterir. Histomorfolojik ve immünohistokimyasal olarak malign
melanomla benzer özellikler gösterse de, moleküler ve klinik çalışmalarla bu iki lezyonun farklı
olduğu kanıtlanmıştır. Prognostik olarak berrak hücreli sarkomlar malign melanoma göre daha yavaş
seyirli olmaları nedeniyle, ayırıcı tanının doğru yapılması önemlidir. Bu çalışmada, nadir görülen
bu tümörlerin klinik ve patolojik özellikleri, sunduğumuz bu dört olgu üzerinden tartışılmıştır.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Sarkom, berrak hücreli; patoloji; immünohistokimya

AABBSSTTRRAACCTT  Clear cell sarcoma of tendons and aponeuroses is a rare tumor of soft tissue. These tu-
mors often develop as slow-growing firm masses in adolescent and young adult males. It is most
commonly found in tendons and fascias related to the muscles of the lower extremity. It micro-
scopically comprises of irregular arrangement of small islands and fascicules constituted of uniform
neoplastic cells spreding by splitting muscle fibers and connective tissue. It shows a similar im-
munohistochemical profile to malignant melanoma. Although it shows similar histomorphologic
and immunohistochemical properties with malignant melanoma the two lesions were proven to be
distinct with molecular and clinical studies. Accurate differential diagnosis is essential as clear cell
sarcomas are more slowly progressing compared to malignant melanoma. In this study, clinical and
pathologic properties of these rare tumors were discussed based on four cases.

KKeeyy  WWoorrddss::  Sarcoma, clear cell; pathology; immunohistochemistry
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lign melanomla benzer görünse de, günümüzde
malign melanomdan farklı bir neoplazi olduğu
kabul edilmektedir.4

Klinikte TABHS, komşu olduğu tendon, fasya
ve aponörozlardan köken alan,, yavaş büyüyen, sert
bir kitle şeklinde gözlenir. Adolesan ve genç eriş-
kinlerde daha sık görülmekle birlikte her yaşta sap-
tanabilir.5,6

Mikroskobik olarak tendon ve fasyayı ayırarak
ilerleyen üniform neoplastik hücrelerden oluşur.
Tümör hücrelerinin sitoplazması açık eozinofilik
görünümde, çekirdeği merkezde yerleşmiş ve çe-
kirdekçiği belirgindir. Mitoz genellikle azdır,, ancak
fokal nekroz odakları içerebilir. Olgularda periyo-
dik asit-Schiff (PAS) pozitif, diyastaza duyarlı in-
trasitoplazmik globüller ile daha az sıklıkla melanin
pigmenti bulunabilir.5-9

İmmünohistokimyasal olarak HMB-45, S-100
ve Melan-A gibi melanoma özgül olanların yanı
sıra, NSE, kromogranin gibi nöroendokrin belirle-
yicilerle de boyanma izlenebilir.4-7,9,10

OLGU SUNUMLARI
Kasım 2000-Haziran 2010 tarihleri arasında bö-
lümümüzde tanı alan 4 adet TABHS olgusu de-
ğerlendirilmiştir. Olgularla ilgili yaş, cinsiyet
lokalizasyonu, tümör çapı, tedavi şekli gibi klinik
parametrelerin yanı sıra histopatolojik özellikler,
histokimyasal ve immünohistokimyasal bulgular da
araştırılmıştır. 

Tamamı erkek hastalardan oluşan olgularımı-
zın yaşları 11-59 arasında değişmekle birlikte, or-
talama yaş 38,2 olarak bulunmuştur. Tümörlerin
ikisi üst ekstremite, ikisi alt ekstremite yerleşimli
olup, alt ekstremite yerleşimli olanlardan birisinin
karın ön duvarına invazyonu saptanmıştır. Tümör
çaplarının 3,5 ile 13 cm arasında değiştiği belirlen-

miştir. Olguların klinik özellikleri Tablo 1’de gös-
terilmiştir.

Olgulardan ikisi organ amputasyonu, bir olgu
eksizyon, bir olgu ise (tümöral lezyon çok büyük
olduğundan) palyatif radyoterapi ve kemoterapi ile
tedavi edilmiştir. Cerrahi tedavi yapılan üç hasta-
nın cerrahi sınırlarında tümör izlenmiştir.

MİKROSKOBİK ÖZELLİKLER

Tümörlerin tamamı adalar oluşturan, yer yer lobü-
lasyonlar gösteren, genellikle dar sitoplazmalı, vezi-
küler nukleuslu, tek belirgin nukleollü hücrelerden
oluşmaktaydı (Resim 1, 2). Bir olguda monoton özel-
likte küçük yuvarlak hücreler ile bazı alanlarda dev
hücreler bulunmaktaydı. İki olguda nekroz izlendi.
Üç tümörde 10 büyük büyütme alanında 1-2 kadar
mitoz sayılırken sadece bir olguda 10 büyük bü-
yütme alanında 5 kadar mitoz saptandı (Tablo 2).

HİSTOKİMYASAL VE İMMÜNOHİSTOKİMYASAL
ÖZELLİKLER 

Tümörlerden sadece birinde intrasitoplazmik ola-
rak PAS pozitif, diyastaz duyarlı glikojen lehine bo-
yanma izlendi.

S-100 ve HMB-45 olguların tamamında yay-
gın ve güçlü olarak boyanırken, CD 57 olguların
üçünde saptandı (Resim 3). Melan-A sadece bir
olguda güçlü boyanma, bir olguda ise zayıf bo-
yanma gösterdi. NSE olgulardan ikisinde saptandı
(Tablo 2).

TARTIŞMA
TABHS tüm yumuşak doku tümörlerinin %1 kada-
rını oluşturan nadir bir tümördür. Az görülmesi ne-
deniyle davranışı, prognostik faktörleri ve ideal
tedavi şekilleri tartışmalıdır.7

Bu tümörler tipik olarak 3. on yıldaki genç
erişkinlerde görülmekle birlikte, her yaşta ortaya

Turkiye Klinikleri J Med Sci 2012;32(3)838

Yaş Yerleşim Tümör çapı Tedavi şekli

Olgu 1 59 Sağ el 1. parmak 4 cm Amputasyon + RT*

Olgu 2 32 Üst glutea + karın duvarı 13 cm Eksizyon + RT* + KT**

Olgu 3 11 Sağ dirsek 3,5 cm Eksizyon

Olgu 4 51 Sağ ayak 8,5 cm Amputasyon

TABLO 1: Olguların klinik özellikleri.

* RT: Radyoterapi; ** KT: Kemoterapi.
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çıkabilir. Bizim olgularımızın yaş ortalaması da li-
teratürle uyumlu şekilde 38,2 olarak bulundu.

En sık yerleşim yeri alt ekstremite olmakla
birlikte, vücuttaki değişik kasların fasya ve apo-
nörozlarında da görülebileceği bildirilmiştir.
Bizim olgularımızda iki tümör üst ekstremite, iki
tümör de alt ekstremitede yerleşmiştir. Alt eks-
tremitede yerleşen olgulardan birinin karın ön
duvarına da invazyonu bulunduğu tespit edilmiş-
tir. 

Olgularımızdaki tümörlerin, literatürde bil-
dirildiği şekilde, adalar ve gruplar oluşturan dar
sitoplazmalı, veziküler nukleuslu, belirgin tek
nukleollü hücrelerden oluştuğu görülmüş, ayrıca
bir tümörde küçük monoton hücreler ile dev hüc-
reler dikkati çekmiştir. Daha önce bildirilen olgu-
lardan sadece birinde yoğun pigment içeren
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RE SİM 1: Kas lif le ri ni ayı ra rak iler le yen tü mör hüc re le ri (HE, x40).
(Renkli hali için Bkz. http://tipbilimleri.turkiyeklinikleri.com/)

RE SİM 2: Atipik monoton hücrelerin oluşturduğu tümör (HE, x200).
(Renkli hali için Bkz. http://tipbilimleri.turkiyeklinikleri.com/)

Olgu no Genel görünüm Mitoz * Nekroz Hücre özellikleri PAS** S-100 HMB-45 Melan-A CD57

1 Lobülasyon solid adalar 1 Yok Nukleollü + + + + +

2 Monoton, hiyalinize alanlar 1-2 Var Küçük yuvarlak hc. ve - + + Fokal zayıf+ -

dev hücreler

3 Adalar gruplar 1 Var Nukleollü - + + - +

4 Solid adalar 3-5 Var Nukleollü - + + - +

TABLO 2: Olguların mikroskobik, histokimyasal ve immünohistokimyasal özellikleri.

**10 büyük büyütme alanında,** Periyodik asit Schiff (PAS) diyastaz dirençli.

RE SİM 3: İmmünohistokimyasal olarak HMB45 boyanması x100.
(Renkli hali için Bkz. http://tipbilimleri.turkiyeklinikleri.com/)
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pleomorfik hücreler gözlenmiş olup, ayrıca rabdoid
hücreler ile alveolar yapılar oluşturan kohezyon
kaybı ve mukoid materyal içeren tümörler de bil-
dirilmiştir.8,9 Mitoz sayısının bu tümörlerde genel-
likle ikiden az olduğu bildirilmiştir.4-7,9,10,13 Bizim
olgularımızın üçünde, 10 büyük büyütme alanında
1-2 kadar mitoz sayılmıştır. Sadece bir olguda
mitoz sayısının 5’e ulaştığı gözlenmiştir.

Histokimyasal olarak literatürdeki olguların
bir kısmında PAS ile boyanan, diyastaza duyarlı in-
trasitoplazmik glikojen varlığı bildirilmiş olup,
bizim olgularımızın sadece birinde bu bulguya rast-
lanmıştır. 

İmmünohistokimyasal olarak bu tümörlerde
sunulması beklenen S-100 HMB-45 ve Melan-A
gibi melanoma özgül göstergeler ile nöroektoder-
mal orijini destekleyen NSE ve CD 57 gibi göster-
gelerin bizim olgularımızda da değişik oranlarda
sunulduğu görülmüştür.

Olgularda TABHS tanısı koymada en önemli
morfolojik kriter, deride yerleşmiş melanom tanı-
sının dışlanmasıdır. Bu sebeple tanıdan önce mut-
laka bunun araştırılması gereklidir. Bu nedenle
bölümümüzde berrak hücreli sarkom tanısı alan,
ancak deride tümör gözlenen olgular bu sunumun
dışında tutulmuştur.

Malign melanom ve TABHS ayırıcı tanısında
genetik bulgular önemlidir. TABHS’de t(12;22)
q13q12 (chimeric EWS/ATF geni) geni bulunurken
malign melanomda bu translokasyonun görülme-
yişi, benzer şekilde BRAF gen mutasyonunun ma-
lign melanomda bulunup TABHS’de olmayışı, iki
antitenin ayırıcı tanısında önemlidir.7,12 Ayrıca ber-
rak hücreli sarkomda mikroftalmi transkripsiyon
faktörü de saptanan diğer genetik değişikliklerden-
dir. Her ne kadar histomorfolojik ve immünohis-
tokimyasal bulguları örtüşse de, yukarıda belirtilen
bu bulgular nedeniyle bu iki tümörün farklı gene-
tik yolaklardan gelişen ayrı antiteler olduğu kabul
edilmektedir.

Literatürde TABHS için en çok vurgulanan
özellik, nadir bir tümör oluşu nedeniyle progrozu-
nun belirlenmesi amacıyla daha çok çalışma yapıl-
masının gerekliliğidir. Bu nedenle TABHS olarak
sunulan büyük serilerde, tümörün prognozunu be-
lirlemede histopatolojik özelliklerden çok tümörün
boyutunun, tedavi şeklinin, tanı anında metastatik
hastalık bulunup bulunmamasının önemli olduğu
vurgulanmıştır.7,10,11 Kesin olmamakla birlikte prog-
nozun malign melanomdan farklı olarak daha yavaş
seyirli olduğu gözlemlenmiştir. Bu nedenle yumu-
şak doku tümörlerine yaklaşırken bu tümörün de
akılda bulundurulması önemlidir.13
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