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On ug¢ yasinda bir kiz cocukta, uyluk yumusak
dokusunda lokalize granuler hucreli timor olgusu

A case of granular cell tumor in the soft tissue of thigh of a 13-
year-old girl
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Ozet

Girig/amag: Grandler hucreli timor, kokeni bilinmeyen,
daha cok bas-boyun bdlgesinde gelisen, az gbérilen
benign bir yumusak doku timdéridir. Genellikle erigkin-
lerde goérilmekte olup; pediatrik ve adolesan dénemde,
az sayida olguda bildirilmigtir.

Olgu sunumu: Sag proksimal femur komsulugunda
lokalize, bir graniler hiicreli timoér olgusu sunuldu. On
U¢ yasinda kiz gocugu, sag uylugunda, 1 yildir var olan
yumusak doku kitlesi yakinmasiyla bas vurdu. Manyetik
rezonans goruntilemede, iyi sinirl, damarlanmasi az
kitle saptanip total olarak ¢ikaltildi. Materyalin mikrosko-
bik incelemesinde timorin; yuvarlak ya da poligonal
sekilli, bol graniler sitoplazmali, santral piknotik nikleus-
lu hiicrelerin yaptigi kime ve adalardan olustugu gorl-
dii. immiin doku kimyasal incelemede S-100 proteini
diffiz sitoplazmik pozitiflik gdsteriyordu.

Sonug: Bir pediatrik graniler hicreli timor olgusu;
cocukluk ¢aginda az gérilmesi ve lokalizasyonunun sira
disi olmasi nedeniyle sunuldu. Ayrica daha 6nce sunul-
mus pediatrik dizilerdeki lezyonlarin yerlesim yerleri,
klinik ayirici tani sorunlari, sagaltim yaklagimlari ve his-
togenezi kaynaklar esliginde tartisildi.

Anahtar soézciikler: Graniler hicreli timor, gocukluk
¢adl, yumusak doku, S-100 protein.

danler hicreli timoér (GHT) ilk kez 1926 yilinda
Abrikossoff tarafndan dilde gelisen bir timor olarak
tanimlanan; néral kokenli oldugu dustnilen ve az
gorilen bir neoplazmdir (1-3). En sik dil ve adiz boslugu
basta olmak Ulzere gastrointestinal traktiisde gelisir (1,2).
Deri ve derialti dokusu da sik goruldigi bdélgelerdendir
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Summary

Introduction/Purpose: Granular cell tumor is a rare
benign soft tissue neoplasm of uncertain histogenesis
commonly encountered in the head and neck region. It
has been generally seen in adult patients and rarely
reported in the pediatric and adolescent population.

Case report: A case of granular cell tumor localized in
soft tissue of right thigh is reported. A 13-year-old girl
presented with a painful mass of one year duration.
Magnetic resonance imagig examination revealed a well-
circumscribed, poorly vascularised, solid soft tissue
tumor. A total excision was performed. Microscopically,
the tumor was composed of sheets and clusters of round
to polygonal cells with an abundant amount of granular
cytoplasm and centrally located pycnotic nucleus. Immu-
nostaining for S-100 protein showed diffuse granular
cytoplasmic positivity.

Conclusion: A granular cell tumor is presented because
it is rare in the pediatric population and thigh is an
unusual localization. The anatomic distribution of granu-
lar cell tumors in pediatric series, clinical implications,
therapeutic management and histogenesis are dis-
cussed with a review of the pertinent literature.

Key words: Granular cell tumor, childhood, soft tissue,
S-100 protein.

(3). Ayrica ilk tanimlandigi tarihten glinimuize dek, Uro-
enital sistemden solunum sistemine, retroperitoneal
bodlgeden meme dokusuna dek hemen her boélgede, tek
olgu sunumlari seklinde bildirilmistir (3-6).

Olgularin ¢ogu 30-60 yas arasinda olup; ¢ocuklarda ¢ok
az gorulur (2, 7-9). Siklikla 3 cm’'den kuguk capli, iyi
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sinirhdir (1). Genellikle benign bir timoér oldugu kabul
edilir (1,2). Malign biyolojik davranis ilk kez 1945'de
Ravich ve ark. Tarafindan bildirilmigtir (10). Olgularin
% 1-2'sinde agresif gidis beklenmekte olup; mitoz artisi
ve nukleer degisiklikler ayirici tanida yol gostericidir (1,2,
10-12).

Onceleri hiicresel goriinim 6zellikleri nedeniyle kas ko-
kenli oldugu disgtnulerek “graniler hiicreli myoblastom”
olarak tanimlanan bu timor; 1983'te Apisarnthanarax
tarafindan GHT olarak isimlendirilmis ve bu isim yaygin
olarak benimsenmigtir (12). Guglu ve diffiiz S-100 pro-
tein immun reaktivitesi saptanan bu timérin, Schwann
hicrelerinden kdken aldigi dustndlmektedir.

Olgu sunumu

On (¢ yasinda kiz gocugu sag uylukta yaklasik 1 yildir
var olan siglik yakinmasiyla basvurdu. Fizik bakida
trokanter mayor hizasinda; vastus lateralis ile guadriseps
femoris kasi arasinda ele gelen, kemige yapisiklik gos-
termeyen, orta sertlikte, mobil kitle saptandi. Direkt gra-
fide 6zellik yoktu. Lezyon, manyetik rezonans gorintule-
mede; 3 cm ¢apinda, kapsilli, kanlanmasi az, solid kitle
goérinimundeydi (Resim 1). Klinik olarak malignite disu-
ndlmeyen kitle; glvenli cerrahi sinir birakilarak total ola-
rak eksize edildi.

Makroskopik incelemede eksizyon materyali 4 cm ca-
pinda, dis yuzeyi yag dokusuyla cevrili gériinimdeydi.
Yapilan kesitlerde kapsulsiiz, makroskopik olarak iyi
sinirli, solid, gri-beyaz renkte, 3.3 cm ¢apinda kitle sap-
tandi (Resim 2). Parafin bloklardan hazirlanan kesitlere,
rutin Hematoksilen Eosin boyasi ile S-100 protein, CD68
ve desmin immun doku kimya boyamasi uygulandi.

Mikroskopik incelemede timoérin; yuvarlak poligonal
sekilli, bol eosinofilik graniler sitoplazmali ve santral
yerlesimli, piknotik nikleuslu hicrelerden olustugu goé-
rildi (Resim 3). Hicre sinirlari belirsizdi. Timor hiic-
releri, yogun kollojenize bag dokusu ile gevrili yuvalar ve
adalar seklinde gelisim gostermekteydi (Resim 4, 5). Bu
hicreler S-100 protein ile diffiz ve guglu sitoplazmik
immunreaktivite gosteriyorlardi (Resim 6). CD68 ile daha
zayif pozitiflik izlendi. Tumor ¢evre yag dokusu ve cizgili
kas icine mikroskopik diizeyde infiltreydi.

Tartisma

Grandler hucreli timér genel popllasyon géz énine
alindiginda bile; sik karsilasilan neoplazmlardan degildir
(1,2). Bildirilenolgularin cogu 30-60 yas arasindadir (1).
Cocukluk yas grubunda ¢ok az gérulmekte olup; gunu-
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miize dek ingilizce kaynaklarda 19 yas altinda, yalnizca
40 olgu tanimlanmistir (7-9, 11,13). Brannon ve ark. (7)
2004 yilinda 34 olgunun dékimudni yapmislar ve orta-
lama yasin 14.5 yil oldugunu, kiz/erkek oraninin 3.1/1
oldugunu bildirmislerdir. Olgularin yarisinda timor dilde,
%25’inde dudakta lokalizedir (7). Ayni yil Le ve ark (11),
Amerika’da ¢ok merkezli retrospektif bir ¢alismada 19
yas altinda 5 olgu bildirmiglerdir. Olgularin ortalama yasi
10.2 olup; kiz/erkek orani 1.5/1°dir. Onceki olgulardan
farkli olarak bu dizide dil, deri ve deri alti lokalizasyonu
yani sira 1 olguda omuz yumusak dokusunda lokalizas-
yon tanimlanmigtir (11). Olgumuz 13 yasinda olup;
bildirilen 40 pediatrik olgunun yas ortalamasina yakindir.
S6z konusu 40 olgunun hig birinde uyluk yumugak doku-
su yerlesimi yoktur.

Makroskopik olarak timérin iyi sinirli olugu, nekroz ve
dejenerasyon alanlari bulundurmamasi ve yavas buyu-
mesi nedeniyle; ayirici tanida dncelikle benign yumusak
doku timodrleri digtindlmelidir. Bu olgunun klinik 6n tani-
sinda disunulen timérler arasinda GHT yoktu. Bunun
nedeni; timoérin sira disi lokalizasyonu ve buyuk boyutta
olusu idi. Kaynaklardaki en genis dizilerde, timor icin
tanimlanan 3 temel gelisim bolgesi; dil basta olak lGzere
bas-boyun bdlgesi, goégis duvari ve omuz bdlgesi deri-
derialt dokusudur (1). Lezyonlar genellikle 3 cm’den
ufak capli subkutan yada submukozal kitle gériinimtin-
dedir (2). Ekstremite yumusak dokusunda c¢ok az yer-
lerde ve i¢ organlarda gelisen timoérlerin genellikle daha
blylk boyuta ulastigi bildiriimektedir (3, 11). Le ve ark.’-
nin (11) 29 olguluk dizisinde 3 cm’den buyuk ¢cap gds-
teren 5 olguda lezyonlar i¢ organlarda, karin ve uyluk
yumusak dokusunda ortaya ¢ikmislardir. Benzer sekilde
Bean ve ark.’nin (3) bildirdigi mediastinal yerlesimli
GHT’de 3 cm’den buyuktir. Olgumuzda da timér; yumu-
sak dokudan zengin uylukta ortaya c¢ikmistir ve boyut
olarak kaynaklarda buyuk olarak anilan GHT ¢apindadir.
Lokalizasyon ile boyut arasindaki bu iligkinin nedeni;
yuzeyel yerlesen timoérlerin erken saptanip eksize edil-
mesine karsin; digerlerinin belirti vermeden daha buytk
boyutlara ulasabilmesidir (1, 4-6).

Grandiler hiicreli timor ilk tanimlandiginda, mikroskopik
gorinim Ozelliklerine dayanilarak kas kokenli oldugu
disinllmis ve myoblastom olarak tanimlanmistir (1-3).
Ancak yapilan gelismis ultrastriktirel incelemeler ve
immin dokukimyasal calismalar daha ¢ok noral kdkeni
desteklemektedir (1,2). Schwann hicrelerinden koken
aldig1 dusunulen timoérde; immin dokukimyasal olarak
S-100 protein diffiiz ve glgli pozitiftir. Buna karsilik kas
differensiasyonunu goésteren higbir belirleyici ile pozitif
boyanma saptanmaz (10, 11). Sitoplazmik granllerin,
blyiuk oranda asit fosfataz benzeri hidrolitik enzimler
icerdigi gosterilmistir (2). Bu graniller ultrastriiktirel ola-
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Resim 1. Kitlenini MRG gérinimu (kirmizi ok). Resim 2. lyi sinirli, kapsiilsiiz, 2-3 mm kalinliginda yag§ dokusu
ile gevrili solid, gri-beyaz renkte kitle.

Resim 3. Yuvarlak sekilli, tUniform gériniimde, kaba granller  Resim 4. Adalar bigiminde gelisim gosteren timér hiicreleri
eosiofilik sitoplazmali, santral yerlesimli nikleuslu (H+E X100).
tumor hucreleri (H+E X400).

Resim 5. Matiir kollojen bantlar ile sarili tiimér hiicre adalari  Resim 6. Timér hiicrelerinde diffiz ve glcli S-100 protein
‘Gomori Trikrom X100). immun reaktivitesi (S-100 protein X400).
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rak lizozom goérinimundedirler (2). Tumoér hicreli ay-
rica CD68 ile pozitif boyanmaktadir (2,3,10,11). Bu reak-
tivite lezyonun histiosit kdkenli olmasindan degil; zengin
sitoplazmik lizozom igeriginden kaynaklanmaktadir (2,
11). Ayrica elektron mikroskopik incelemede hicrelerin
cevresinde bazal lamina materyalinin birikimi; yineleyen
hicre incinmesi ve onarim doéngisind kanitlamaktadir
(2). Tim bu veriler 1s1ginda glinimuzde; bu lezyonun
buyuk olasilikla spesifik bir antite olmayip, Schwann
hicrelerinde sitoplazmik lizozom birikimiyle sonuglanan
dejeneratif degisikliklere bagh olustugu disinilmektedir
(2). Hatta schwann hucresi diginda baska hucrelerin de
dejeneratif degisikliklere ugrayabilecegi saptanmis ve bu
nedenle son yillarda S-100 protein negatif GHT ler bil-
diriimeye baglamistir (14). Ayrica pek ¢ok timorde ben-
zer fokal degisikliklere rastlanabilir (1,2). Genel egilim,
diffiz olarak grandler hucrelerden olusmamasi duru-
munda, bir timoérin GHT olarak adlandirilammasidir
(2,11). Cunki grandler hiicre degisiklikleri gosteren farkl
bir timor olabilir (1,2,11).0lgumuzda yapilan ¢ok sayida
orneklemede, lezyonun tamaminin ayni 6zellikte oldugu
izlenmistir. immiindokukimyasal olarak, klasik néral ko-
kenli GHT ler gibi S-100 protein ve CD68 pozitif; desmin
negatif bulunmustur.

Granuler hucreli timér genellikle benign biyolojik davra-
nis goésterir (3,6-9). Kaynaklarda malign GHT olarak
bildirilen olgularin bir kisminin gercekte, alveoler yumu-
sak doku sarkomu o6rnekleri oldugu gdsterilmistir (2).
Histopatolojik ve ultrastriiktiirel olarak kanitlanmis ma-
lign GHT cok az gérulir. Bu olgularin yas dagilimi 23-82
(ortalama 48 yil) arasindadir (10). Hastanin yasi; benign
malign timoér ayiriminda 6nemlidir. ClnkU pediatrik ve
adolesan dénemde gelisen malign GHT olgusu bildiril-
memistir (2,10,11). Malign GHT’lerde ¢ap 5 mm ile 17
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cm arasinda degismektedir (10). Bildirilen olgularin ya-
risinda timoér capi 4 cm’nin Uzerindedir (10). Tumor
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nikleus bulunmasi, artmis mitoz (>2 mitoz/10-200X-ala-
ni), artmis nukleo-sitoplazmik oran, pleomorfizm ve nek-
roz varligidir (2,10,11). Bu olgutlerden 3 ya da daha
¢ogunun varligi malign GHT tanisini destekler (10).
Ayrica son yillarda p53 ve Ki67 indeksi, agresif gidisle
iliskili bulunmustur (10,11). Benign timdrlerde p53 nega-
tif, Ki67 indeksi %1’in altinda iken; malignlerde p53 %10
oraninda pozitif, Ki67 indeksi %30 dolaylarinda pozitif
saptanmistir (10). Olgumuzda malignite Olgutlerinin hig
birisi olmadigo gibi; olgunun yasi ve timoérin 4 cm’den
kiiglik olmasi da benign GHT tanisini desteklemektedir.

Malignite kuskusu olmayan GHT’lerde secilecek cerrahi
sagaltim timorin total olarak cikartiimasidir (1-3,10).
Kaynaklarda ince igne aspirasyon sitolojisinin tanida yar-
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dokuyla eksize edildi. Kir beklenmesine karsin; sinirli
sayida pediatrik olgu olmasi nedeniyle, aile bilgilendirildi
ve klinik izlem o6nerildi. Olgunun 3 aylk izlemi sorun-
suzdu.

Sonug olarak ¢ocukta benign izlenimi veren bir yumusak
doku kitlesi varlinda, GHT de ayirici tanida disiniime-
lidir. Eksizyon &6ncesi yapilacak bir aspirasyon sitolojisi,
eksizyon sinirlarinin belirlenmesinde yardimci olabilir..
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