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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Gogiis duvar yerlesimli, nadir bir yamusak doku sarkomu: Berrak hiicreli sarkom

A rare chest wall localized soft tissue sarcoma: Clear cell sarcoma

Ulas Alabahik!, Ayse Nur Keles', Hiiseyin Biiyiikbayram!, Ugur Firat!,
Mehmet Kiiciikoner?, Arif Hamidi!

OzZET

Yumusak dokunun berrak hiicreli sarkomlari, néral krest
hicrelerinden koken alan, koti prognozlu ender timorler-
dir. Histolojik 6zelliklerinin malign melanoma benzemesi
sebebiyle (S-100 ve HMB- 45 pozitifligi, ultrastriktirel
melanozomlarin varlidi gibi) yumusak dokularin malign
melanomu olarak da adlandiriimistir. Ancak berrak hiic-
reli sarkom kutandz melanomdan farkli olarak hemen her
zaman derin yerlesimlidir ve davranisi farkhdir. Desmop-
lastik veya igsi hiicreli malign melanomun, dermis yerle-
simli olusu nedeniyle ayirici tanilari daha zor olabilmek-
tedir. Vakamizda, genis nekroz alanlari yanisira, gevsek
stroma iginde, uniform gorinidmli, vezikiler nikleuslu,
belirgin nukleolll, dar ve soluk-eozinofilik, kismen seffaf
sitoplazmali hiicrelerden olusan infiltratif tUmor izlen-
di. imminohistokimyasal calismada timériin vimentin,
S-100, HMB45 ve SMA eksprese ettigi, CD34, PanCK,
EMA, LCA, CD99 ve desmin ile immiinreaksiyon goster-
medigi Ki-67 proliferasyon indeksinin ise %50 civarinda
oldugu tespit edildi. Derin yerlesim 6zelligi ve morfolo-
jik-immUinohistokimyasal bulgulari bir araya getirildiginde
vaka “berrak hiicreli sarkom” olarak degerlendirildi. Has-
tanin 1 ay sonra gonderilen vertebra biyopsisinde benzer
morfolojide timor izlendi ve timorin vertebraya metasta-
z1 seklinde yorumlandi.

Anahtar kelimeler: Berrak hucreli sarkom, gégus duvari,
metastaz, vertebra, HMB-45, S-100

ABSTRACT

The clear cell sarcomas of soft tissue are rare tumors
originating from neural crest cells and presenting with
poor prognosis. By the reason of the resemblance of
histological properties to malign melanoma (eg. the im-
munoreactivity to S100 and HMBA45, the presence of me-
lanosomes ultrastructurally), these tumors are also de-
fined as malign melanomas of soft tissue. But distinctively
from cutaneous melanoma, clear cell sarcoma is almost
always deeply localized and the biological behaviour of
the last one is also different. The differential diagnosis
between clear cell sarcoma and desmoplastic or spindle
cell malign melanoma may be more difficult because of
the dermal localization of the last ones. In our case, it
was observed an infiltrative tumor composed of uniform
seeming cells with vesicular nuclei, distinct nucleoli, pale
eosinophilic and sometimes clear, scant cytoplasms, in
addition to necrotic areas. On immunohistochemical ex-
amination, the tumoral cells showed a positive immunore-
activity to vimentin, S100, HMB45, and SMA, while show-
ing negative immunoreactivity with CD34, PanCK, EMA,
LCA, CD99 and desmin. Ki-67 proliferation index was de-
termined as approximately 50%. Because of deep local-
ization and different morphological-immunohistochemical
findings of the tumor, the case was diagnosed as “clear
cell sarcoma”. It was observed a tumor with similar mor-
phology in the biopsy sample taken from vertebra of the
patient one month later than the first material and this was
commented as the metastasis of the tumor to vertebra.
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GIRIS

Yumusak dokunun berrak hiicreli sarkomlari, ge-
nelde tendon ve ligamanlarda goriilen, az rastlani-
lan, malign yumusak doku tiimoérleridir. Genellikle
20-40 yas arasindaki bireylerde, alt ekstremitelerde
(%70); ozellikle de ayak ve ayak bileginde tendon
ve apondrozlara yapisik olarak goriilmektedirler.'-
Kadinlarda erkeklere gore daha sik goriiliirler. ilk
olarak 1965 yilinda Enzinger tarafindan tanimlan-
mistir.2 Onceleri berrak hiicreli sarkom ile esdeger
olarak kabul edilen ve ilk olarak 1983 yilinda En-
zinger ve Chung tarafindan tanimlanmis olan “yu-
musak dokunun malign melanomasi” terimi artik
pek sik kullanilmamaktadir.* Melanin {iretiminin ve
S-100 proteini ile HMB 45 ekspresyonunun olmasi-
na karsin, klasik malign melanomadan farkli bir an-
titedir.>* Berrak hiicreli sarkomlar, genellikle derin
yerlesimli olup, siklikla tendon ve aponevrozlarla
iliskilidir. Epidermisin tutuldugu olgularda bile, epi-
dermo-dermal bileskede aktivite goriilmemektedir.
Sitogenetik ¢alismalarda klasik malign melanoma-
da goriilmeyen 6zel bir kromozomal translokasyon
t(12;22) (q13;q12) saptanmustir.’ Berrak hiicreli sar-
komlar biiyiik kitleler olusturdugunda bile, yalnizca
alt dermise ve deri alti dokulara kadar infiltrasyon
gostermektedir, epidermis ve ilist dermis genellikle
normaldir.?

Hastaligin prognozu kétii, sagkalim orani ol-
dukea diistiktlir. Berrak hiicreli sarkomun akciger,
bolgesel lenf nodlari ve kemik metastazlari siktir.!
Berrak hiicreli sarkom tanist kondugu andan itiba-
ren ortalama yasam siiresi 2 yil olmakla birlikte, bu

stirenin birkag hafta ile 20 yil arasinda degistigi bil-
dirilmektedir.>*

OLGU SUNUMU

Vakamiz gogiis duvarinda agr1 ve sislik sikaye-
ti olan 18 yasinda erkek hastadir. Dig merkezde
gecirdigi kitle eksizyonu operasyonun ardindan
4x3x2,5 cm boyutlarinda kahverenkte, kesit yiize-
yi grimtrak-kahverenkte olan ameliyat materyaline
“’malign neoplazm” tanis1 konulup parafin bloklari
konsultasyon amaciyla bolimiimiize gonderilmistir.

Hastanin bagvuru zamanindaki laboratuar degerleri
sedimentasyon hizinin yiiksekligi (30 mm/s) disinda
normal sinirlarda tespit edilmistir. Timor belirtegle-
ri negatiftir. Hastanin dis merkezli operasyonundan
sonra hastanemizde yapilan torakal MR inceleme-
sinde sagda, paravertebral alanda, T5 vertebra sag
yarisini destrilkte ederek spinal kanal igine ilerle-
yen, 5.kot posteriorunu da destriikte eden 75x42
mm boyutunda, nekrotik alanlar igeren, intravendz
kontrast madde sonras1 yogun heterojen kontrast-
lanan kitle izlenmistir. Kitle lezyonunun T4-T5
vertebra korpusunu da destriikte etmis gdriinlimde
oldugu saptanmigtir. Hastada cilt tutulumu saptan-
mamistir. Bolimiimiize gonderilen 4 adet hazir blok
incelendiginde; dokunun genis nekroz alanlar1 yani-
sira, neoplastik yapidan meydana geldigi izlenmis-
tir (Resim 1A). Neoplastik yapinin gevsek fibroz
stromada, vezikiiler niikleuslu, belirgin niikleolld,
dar, soluk eozinofilik, kismen seffaf sitoplazmali,
hiicrelerden olustugu ve bazi odaklarda yogunlagan
kahverenkte pigment varligi saptanmistir (Resim
1B). Tiimorde sik mitoz dikkati ¢ekmistir (Resim
1C). Baz1 odaklarda yogunlasan nekrozun cografik
tarzda oldugu tespit edildi (Resim 1D). Yapilan im-
miinohistokimyasal calismada timoriin Vimentin
(Resim 2A), HMB-45 (Resim 2B) ve S-100 (Resim
2C) eksprese ettigi, CD34, PanCK, EMA, LCA,
CD99 ve desmin ile immiinreaksiyon gostermedigi,
Ki-67 proliferasyon indeksinin ise %50 civarinda
(Resim 2D) oldugu tespit edilmistir.

Klinik, histopatolojik ve immiinohistokimyasal
bulgular 15181nda vakayr yumusak dokunun berrak
hiicreli sarkomu olarak degerlendirdik. Hastalik lo-
kal ileri evrede oldugundan cerrahi yapilamadi ve
palyatif tedavi planlandi1. Oncelikle ifosfamid 2500
mg/m? (3 giin) adriamycin 60 mg/m? (1 giin) kom-
bine kemoterapisi uygulandi. Hastanin 1 ay sonra
T5 vertebrasindan yapilan biyopsisi de benzer mor-
folojik ve immiinohistokimyasal goériiniimdeydi ve
bu biyopsiyi de berrak hiicreli sarkom invazyonu
olarak tanimladik. Hasta tedaviyi takiben grade 4
notropeni ve sepsis nedeniyle basvurusundan 2 ay
sonra eksitus oldu.
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Resim 1. A) iri hiperkromatik niiveli, yeryer pigment iceren neoplastik hiicreler (H&E, 100x), B) Vezikiiler niikleuslu,
belirgin nlkleolll, dar, soluk eozinofilik, kismen seffaf sitoplazmali, kahverenkte pigment (oklar) iceren atipik hiicreler
(H&E, 400x) C) Neoplastik gelisimdeki yogun mitotik aktivite (oklar) (H&E, 400x) D. Cografik nekroz odaklari (oklar)
(H&E, 100x).
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Resim 2. Timorde Vimentin (A), HMB-45 (B), S-100 (C) immunoreaktivitesi ve Ki-67 proliferasyon indeksi (D) (immu-
noperoksidaz, 400x)
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TARTISMA

Berrak hiicreli sarkom, seyrek goriilen ve agresif bir
seyir gosteren malign yumusak doku timoriidiir.'>
Biitiin yumusak doku sarkomlarinin %1 kadarini
olusturmaktadir.®> Diger agresif yumusak doku sar-
komalarindan farkli olarak bolgesel lenf nodlarina
yayillma egilimi gosterir.! Akciger ve kemik me-
tastazlari siktir.!*¢ Hastamizdan 1 ay sonra yapilan
vertebra biyopsisinde tiimoriin kemigi invaze etmis
oldugunu gordiik ve radyolojik bulgular esliginde
bunun rezidii timoér dokusu oldugunu diisiindiik.
Yas, cinsiyet, irk, lokalizasyon, belirtilerin siiresi,
baslangi¢ tedavisi, mitotik oran, nekroz, epiteloid
hiicre oram1 ve niikleer pleomorfizm gibi patolo-
jik-klinik faktorlerle yasam siiresi ve uzak metas-
tazlar arasinda anlamli bir iliski bulunmamaktadir.
Ancak, ¢cap1 5 cm’den biiyiik tiimorlerin yaygin me-
tastaz potansiyellerinin oldugu ve bu tiir hastalarin
yasam siirelerinin de daha kisa oldugu belirtilmek-
tedir.! Hastamizin dig merkezde tarifienen dokusun-
da makroskopik olarak en biiyiik timor boyutu 4
cm idi. Vakalarin yaklasik %75°1 alt ekstremitede,
%20-25°1 st ektremitede, %2’si gdvdede ve %1°1
de basg-boyun bolgesinde yerlesir.? Bizim vakamiz
toraks duvarinda yerlesmis olup bu lokalizasyonda
oldukga nadir goriilmesi 6nem arz etmektedir.

Berrak hiicreli sarkomlar histolojik 6zellikleri-
nin malign melanoma benzemesi sebebiyle (noral
krest kokenli olmasi, melanin sentezi, S-100 prote-
ini ifadesi, melanosit benzeri antijen HMB- 45 ve
ultrastriiktiirel melanozomlarm varligl) yumusak
dokularm malign melanomu olarak da adlandiril-
mustir.’ Kutandz malign melanomadan farkli ola-
rak, derin yerlesimli olup, retikiiler dermise kadar
da uzanabilmektedir.? Vakamizda tiimér derin yer-
lesimliydi ve cilt ile baglantis1 yoktu. Desmoplas-
tik veya igsi hiicreli malign melanomanin, dermis
yerlesimli olusu nedeniyle daha ¢ok sorun olustu-
racag1 diistiniilmektedir. Berrak hiicreli sarkom, bi-
fazik paternin olmayis1 nedeniyle, bifazik sinovyal
sarkomdan ¢ok monofazik sinovyal sarkomlar ile
ayirict tani sorunu olusturmaktadir. EMA ekspres-
yonunu; sinovyal sarkomlarda, HMB 45 ekspres-
yonunu; berrak hiicreli sarkomda, S-100 protei-
ni ekspresyonunu ise her iki timorde de gérmeyi
bekleriz.? Vakamiz S-100 ve HMB-45 ekspresyonu
gosterirken EMA ekspresyonu gostermemektey-
di. Timérde EMA ekspresyonu olmayisi sonucu
sinovyal sarkom tanisim1 ekarte ettik. Berrak hiic-
reli sarkom, berrak hiicreli gorliniimiin belirgin ol-

madig1 durumlarda fibrosarkom ile karistirilabilir.
Boyle bir durumda S-100 pozitifligi ayiric1 tanida
yardimet olabilir. Kollajenizasyonun yogun oldugu
alanlarda timor hiicrelerin fibr6z stromadan fiksas-
yon artefakti nedeniyle ¢ekilmesine bagli kiimelen-
meler olusabilir ve bu goriiniimleriyle basta alve-
olar rabdomyosarkom olmak tizere diger yuvarlak
hiicreli tiimorlerle karistirilabilir. Ancak, alveoler
rabdomiyosarkomda gérmeyi bekledigimiz desmin
ekspresyonunun olmayisi, berrak hiicreli sarkomu
destekleyecektir.? Olgumuzda S-100 pozitifligi ile
fibrosarkomu, desmin negatifligi ile de rabdomyo-
sarkomu disladik. Renal hiicreli karsinom metastaz-
lar1 da seffaf goriiniimleri nedeniyle berrak hiicreli
karsinomlarla karisabilir. EMA negatifligi berrak
hiicreli karsinom lehine degerlendirilir.? Vakamizda
EMA ekspresyonu izlenmemis ve bir renal hiicre-
li karsinom metastazi olamayacag1 diistiniilmiistiir.
PEComa’lar morfolojik goriiniimleri ve ozellik-
le HMB 45 ekspresyonu yapabilmeleri nedeniyle
ayirict tant giicliigiine yol acabilmektedirler.” Bu
durumda PEComa’larda S-100 ekspresyonunun ol-
mamasi ya da ¢ok az olmasi1 ayirici tanida yardimei
olur. Vakamizdaki kuvvetli S-100 ekspresyonu bizi
PEComa tanisindan uzaklastirdi.

Sonug olarak, oldukg¢a seyrek goriilen, yaygin
metastazlari, agresif klinik seyirleri ve kisa siirede
Olimle sonuglanmalar1 nedeniyle 6nemli olan, ve
toraks duvarini ¢ok nadir tutan berrak hiicreli sar-
komlarin, 6zellikle noral krest kokenli olmasindan
dolay1 malign melanomlar ile karistirilabilecegi ve
ayirict tanilarinda dikkatli olunmalidir.
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