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Ekstremite yerleşimli alveoler yumuşak doku sarkomu:
Dört olgunun değerlendirilmesi

Alveolar soft part sarcoma of the extremities: an evaluation of four cases

Cüneyd GÜNAY,1 Hakan ATALAR,1 Gülşah KAYGUSUZ,2 Yusuf YILDIZ,3 Yener SAĞLIK3

Bu yazıda, kliniğimizde alveoler yumuşak doku sarkomu 
tanısıyla tedavi edilen dört olgu (3 kadın, 1 erkek; ort. yaş 
40; dağılım 20-56) sunuldu. Tutulum bölgeleri sırasıyla 
sol kol, sağ dirsek, sağ tibia ve sol uyluk idi. Tüm hastalar 
kitle yakınmasıyla başvurdu. İki olguda tanı konduğu anda 
akciğer metastazı saptandı. Tüm hastalara uygulanan man-
yetik rezonans görüntülemede T1- ve T2-ağırlıklı kesitlerde 
hiperintens sinyal karakteri gösteren ve heterojen kontrast 
tutan yumuşak doku kitlesi saptandı ve tanı biyopsi ma-
teryalinin histopatolojik incelemesi ile kondu. Olguların 
tamamına kemoterapi, üç olguya da cerrahi tedavi uygu-
landı. Sol kol ve sağ dirsek tutulumlu olgular ilk üç yıl 
içinde kaybedildi. Sol uyluk tutulumu olan hastada sekiz 
yıllık takip süresi sonunda akciğer ve beyinde metastaz 
gelişti. Tibia tutulumu olan hastanın ise 10. ay takibinde 
sorunu yoktu.
Anahtar sözcükler: Tümör metastazı; sarkom, alveoler soft part/ 
tedavi/cerrahi; yumuşak doku neoplazileri/patoloji.

We presented four patients (3 women, 1 man; mean age 40 
years; range 20 to 56 years) who had alveolar soft part sar-
coma in the left arm, right elbow, right tibia, and left thigh, 
respectively. All the patients presented with a mass. Two pa-
tients had lung metastasis at the time of diagnosis. T1- and 
T2-weighted magnetic resonance images of all the patients 
showed a soft tissue lesion with hyperintense signal changes 
and heterogeneous contrast enhancement. Diagnoses were 
made by histopathologic examination of biopsy samples. All 
the patients received chemotherapy. Surgical resection was 
performed in three patients. Two patients with involvement 
of the left arm and right elbow died within three years after 
diagnosis. One patient with involvement of the left thigh de-
veloped lung and brain metastases at the end of postoperative 
eight years. One patient with tibial involvement remained 
disease-free during 10 months of follow-up.
Key words: Neoplasm metastasis; sarcoma, alveolar soft part/thera-
py/surgery; soft tissue neoplasms/pathology.
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Alveoler yumuşak doku sarkomu (AYDS) nadir 
görülen tümörlerdendir; tüm yumuşak doku sar-
komlarının %0.5-%1’ini oluşturur.[1] Genellikle 15-
35 yaşları arasında ve yavaş büyüyen ağrılı kitleyle 
ortaya çıkar.[1] Çocuklarda %0.8-1.8 oranında görü-
lür.[2] Dil, uterus, mide, vajina, kemik ve damarlar-
dan sakruma kadar vücudun herhangi bir yerinde 
ortaya çıkabilir ve çoğunlukla da gövde ve ekstremi-
telerde görülür.[1,3-7] Metastaz oranı sık olup genellik-
le akciğer, beyin, kemik ve lenf nodlarına metastaz 
yapar.[3,8]

Tümör damarsal açıdan zengindir; bazen klinik 
olarak üfürüm duyulabilir.[1] Bu gibi durumlarda ar-
teriyovenöz malformasyonlar ile karışabilir. Mikros-
kobik olarak, tümör hücrelerinin etrafında çok sayıda 
vasküler kanallar bulunur.[4] Tümörün makroskobik 
görüntüsü yuvarlak veya lobüle yumuşak kitle şeklin-
dedir; sarı-beyaz arası bir renkte izlenir.[9] Işık mik-
roskobundaki poligonal hücreli, kapillerle çevrili, 
alveolleri andıran görüntü karakteristiktir.[2] Elektron 
mikroskobunda AYDS hücreleri, sitoplazmalarında 
elektrodens poligonal tipik kristaller içerir.[3] 
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Bu tümörlerin primer olarak kemikten de gelişe-
bileceği öne sürülmekle birlikte,[10] kas kökenli ola-
bileceğini öne süren immünhistokimyasal çalışmalar 
da vardır.[11] Moleküler çalışmalarda spesifik kromo-
zomal translokasyon gösterilmiştir.[12,13] 

Metastaz yapmamış tümörlerde cerrahi, tedavinin 
temelini oluşturur. Adjuvan radyoterapi ve kemotera-
pi lokal kontrolü sağlamada ve metastaz varlığında 
kullanılan seçeneklerdir.

Lieberman ve ark.[8] 91 olguda iki yıllık sağkalım 
oranını %77, beş yıllık sağkalım oranını %60 olarak 
bildirmişlerdir. 

Bu yazıda, Mart 1986-Aralık 2006 tarihleri ara-
sında kliniğimizde yumuşak doku sarkomu tanısıyla 
tedavi edilen yaklaşık 300 olgu içinde AYDS sapta-
nan dört olgu sunuldu. 

Olgu sunumu
Olgu 1 – Otuz dokuz yaşında erkek hasta, yakla-

şık bir aydır sol kol posteriorunda var olan kitle ve 
ağrı yakınmalarıyla başvurdu. Düz grafide humeru-
sun proksimal-lateralinde yumuşak doku gölgesi iz-
lendi. Manyetik rezonans görüntülemede (MRG), sol 
humerus orta-üst posterolateral kesiminde kemiğe in-
vazyon yapmayan, T1- ve T2-ağırlıklı kesitlerde hipe-
rintens sinyal karakteri gösteren ve heterojen kontrast 
tutan 8x11x15.5 cm’lik bir kitle saptandı. Akciğer 
bilgisayarlı tomografisinde (BT) yaygın akciğer me-
tastazı vardı. İnce iğne aspirasyon biyopsisinde, ka-
piller kesitleri arasında alveoler çatı oluşturan, geniş 
poligonal eozinofilik sitoplazmalı tümör hücreleri gö-
rüldü. Histopatolojik olarak yüksek dereceli AYDS 
tanısı konan hastaya dört kür kemoterapi uygulandı 
(ilk kür ifosfamid 1.8 gr/m2, 5 gün; adriamisin 25 
mg/m2, 3 gün; diğer kürlerde endoksan 750 mg/m2, 
1 gün; vinkristin 1.5 mg/m2, 1 gün; dakarbazin 250 
mg/m2, 5 gün). Cerrahi tedavi açısından gecikmiş 
olarak kabul edilen hasta ilk tanıdan sekiz ay sonra 
kaybedildi. 

Olgu 2 – Kırk altı yaşında kadın hasta, sağ dir-
sek üstünde yaklaşık bir yıldır var olan ağrısız kitle 
yakınmasıyla başka bir merkeze başvurmuştu. Düz 
grafide patoloji saptanamayan hastanın MRG tetki-
kinde dirsek posteriorunda olekranon fossaya uzanan 
2x3x5 cm boyutlarında, T1- ve T2-ağırlıklı kesitlerde 
hiperintens karakterli ve heterojen kontrast tutan lez-
yon saptanmıştı. Hastaya açık biyopsi yapılıp AYDS 
tanısı konmuş ve daha sonra lezyon eksize edilmişti. 

Ameliyat sonrası dönemde kemoterapi ve lokal rad-
yoterapi uygulanan hastada bir yıl sonra nüks geliş-
mişti. İkinci ameliyat materyalinin incelenmesinde 
cerrahi sınırda tümör hücrelerine rastlanarak hasta 
kliniğimize sevk edildi. Yapılan tetkiklerde uzak me-
tastaz saptanmaması üzerine hastaya cerrahi tümör 
eksizyonu ve latissimus dorsi rotasyon flebi uygu-
landı. Patolojik incelemede cerrahi sınırda tümöral 
hücreye rastlanmadı. Merkezimizde yapılan ame-
liyattan yedi ay sonra lokal nüks saptanan hastaya 
tekrar cerrahi girişim uygulanarak tümör marjinal 
sınırdan çıkarıldı. Üç ay sonraki kontrollerde tekrar 
nüks ve latissimus dorsi pedikülünün olduğu bölgede 
lenf nodu metastazı saptanması üzerine hastaya omuz 
dezartikülasyonu önerildi. Bu öneriyi kabul etmeyen 
hastaya tekrar marjinal cerrahi girişim ve altı kür 
adjuvan kemoterapi uygulandı (ifosfamid 2 gr/m2, 3 
gün; adriamisin 25 mg/m2, 3 gün). Merkezimize baş-
vurduktan 27 ay sonra yaygın akciğer metastazları 
nedeniyle hasta kaybedildi.

Olgu 3 – Yirmi yaşında kadın hasta, sağ tibia ön 
yüzünde üç aydır var olan kitle ve ağrı yakınmasıyla 
kliniğimize başvurdu. Düz grafide, tibia diyafizinde 
kortekste harabiyet ve genişlemeye neden olan yakla-
şık 4x2 cm’lik lezyon saptandı (Şekil 1). Bilgisayarlı 
tomografide, kortekste düzensizlik ve harabiyete yol 
açan yaklaşık 60 mm uzunluğunda kitle saptandı. 
Kruris MRG incelemesinde, sağ tibia orta kesimde 
4 cm’lik segmenti tutan, intravenöz kontrast mad-
de sonrası hafif kontrast artışı gösteren, T1’de hipo, 
T2’de hiperintens intramedüller lezyon ve kruris 1/3 
proksimal posteriorda yaklaşık 8x5x3.5 cm’lik, T1- ve 
T2-ağırlıklı kesitlerde hiperintens, öncelikle heman-
jiyomu düşündüren kitle saptandı (Şekil 2). Akciğer 
BT’de multipl metastazlar saptanan hastaya histo-
patolojik tanı amacıyla tibiaya açık biyopsi yapıldı. 
Histopatolojik inceleme sonrası AYDS tanısı konan 
hastaya, aynı taraf gastroknemius kası içinde MRG 
incelemesinde hemanjiyom olarak düşünülen lezyona 
da tru-cut biyopsi yapıldı. Bu lezyonun histopatolojik 
tanısının da AYDS çıkması üzerine, primer odağın 
yumuşak dokudaki lezyon olduğu, tibiadaki lezyonun 
ise metastaz olduğu kabul edildi (Şekil 3). İki kür ne-
oadjuvan kemoterapi uygulandı. (ifosfamid 3150 mg/
gün, 1 gün; mesna 3150 mg/gün, 5 gün; adriamisin 44 
mg/gün, 3 gün). İki ay sonra, yumuşak doku kitlesi 
marjinal sınırdan cerrahi olarak çıkarılarak histopa-
tolojik olarak AYDS tanısı doğrulandı. Üç hafta son-
ra ikinci bir ameliyatla tibiaya geniş sınırdan tümör 
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rezeksiyonu, intramedüller çivileme ve çimentolama 
yapıldı. Mikroskobik incelemede cerrahi sınırda tü-
möral hücreye rastlanmadı. Hastaya medikal onkoloji 
bölümü tarafından sekiz ay süreyle imatinib 3x100 
mg tedavisi uygulandı. Ameliyat sonrası 10. ay taki-
binde hastanın sorunu yoktu.

Olgu 4 – Elli altı yaşında kadın hasta, sol uyluk 
anteriorunda yaklaşık bir aydır var olan kitle yakın-
masıyla kliniğimize başvurdu. Düz grafide patolojik 
bulguya rastlanmadı. MRG’de uyluk anteromedialin-
de 10x8x6 cm boyutlarında, kemiğe invazyon yapma-
yan, T1- ve T2-ağırlıklı kesitlerde hiperintens sinyal 
özellikleri gösteren yumuşak doku kitlesi saptandı. 
Yapılan açık biyopsi sonucunda AYDS tanısı konan 
hastada uzak metastaz saptanmadı. Geniş rezeksiyon 
yapılan hastaya ameliyattan sonra dört kür kemotera-

pi uygulandı (ifosfamid 2 gr/m2, 5 gün; adriamisin 25 
mg/m2, 3 gün). Sekiz yıllık takip süresi içinde lokal 
nüks ve metastaz gelişmemesine karşın, son kontrol-
de akciğer ve beyinde metastaz saptandı. Hasta başka 
bir merkeze giderek takibimizden çıktı. 

Şekil 1. Ön-arka tibia grafisinde kortekste harabiyet ve 
ekspansiyona yol açan litik karakterli kitleye ait 
görüntü.

Şekil 2. (a) Yağ baskılı T2 koronal kesitlerde sağ tibia 
cisminde intramedüller yerleşimli, yaklaşık 4 cm 
kraniokaudal boyutlu, hiperintens lezyon izleni-
yor. (b) Tibia proksimali ve posteriorunda gastrok-
nemius kası içerisinde hiperintens lezyon ve üzerin-
deki sinyalsiz, kıvrıntılı damar yapıları görülmekte.

(a)

(b)
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Tartışma
Alveoler yumuşak doku sarkomu oldukça nadir gö-

rülen bir yumuşak doku sarkomudur. Daha çok genç 
yaşlarda ortaya çıkar ve kadınlarda daha çok görülür.[1] 
Yetişkinlerde ekstremitelerde (özellikle alt ekstremi-
te), çocuklarda baş ve boyun bölgesinde daha sıktır.[1] 
Ogose ve ark.[10] bu tümörlerin yaklaşık %10’unun pri-
mer kemik tümörü olarak da ortaya çıkabileceğini bil-
dirmişlerdir. Olgularımızın üçü 30 yaşın üzerinde idi; 
üçü kadındı. Tümör ikisinde alt ekstremitede, ikisinde 
üst ekstremitede ortaya çıkmıştı.

Başvuru nedeni genellikle kitle ve ağrıdır ve yavaş 
büyüyen bir tümör olduğu için önemli bir kısmında 
tanı konduğunda metastaz saptanır.[1] Olgularımızın 
dördünde kitle, ikisinde ek olarak ağrı yakınması vardı. 
İki olguda tanı sırasında akciğer metastazı saptandı.

Düz grafide nadiren yumuşak doku gölgesi ve 
kalsifikasyon görülebilir.[14] Kemiğin etkilendiği 
durumlarda ise harabiyet görülebilir. Üçüncü olgu-
muzda düz grafide tibiadaki metastaza bağlı olarak 
korteks ekspansiyonu ile harabiyet görüldü (Şekil 1). 
İlk olguda ise yumuşak doku gölgesi izlendi. Bilgi-
sayarlı tomografide kemik harabiyeti, santral nekroz 
ve zengin damarsal yapı nedeniyle kontrast tutulu-
mu görülür.[15] Üçüncü olguda, düz grafide kemikte 
harabiyete neden olan lezyonun ayrıntılı incelenme-
si için BT’ye başvuruldu. Burada kortekste incelme 
ve harabiyete neden olan, malign karakterli olarak 
yorumlanan lezyon görüldü. Agresif yapısından do-
layı radyolojik incelemede lezyon etrafında skleroz 
ve periost reaksiyonu beklenmez.[16] Radyolojik ayı-
rıcı tanıda lenfoma, plazmasitoma, Ewing sarkomu, 

malign fibröz histiyositom gibi kemiğin diğer agre-
sif lezyonları da akılda tutulmalıdır. Olgularımızda 
yumuşak dokulardaki lezyonların değerlendirilmesi 
için MRG tercih edildi. Alveoler yumuşak doku sar-
komu hem T1- hem T2-ağırlıklı kesitlerde artmış sin-
yal özellikleri gösterir ve bu yönüyle hemanjiyomlar 
ile karışabilir.[17] Damarsal yapılara ait düşük sinyal 
alanlarının (flow voids) olması ve gadolinium veri-
lerek alınan görüntülerde heterojen kontrast tutulu-
munun olması AYDS’nin diğer MRG özellikleridir. 
Düşük sinyal alanları, arteryel yapısının ön planda 
olmasından dolayı AYDS’de hemanjiyoma göre daha 
belirgindir. Olgularımızda, hem T1- hem T2-ağırlıklı 
kesitlerde heterojen hiperintens sinyal karakteri iz-
lenmesi, düşük sinyal alanlarının olması ve heterojen 
kontrast tutulumu dikkat çekici özelliklerdi. Ayırıcı 
tanıda T1-ağırlıklı kesitlerde hiperintens sinyal özel-
likleri gösteren berrak hücreli sarkom, metastatik 
melanom, liposarkom, hemorajinin eşlik ettiği yumu-
şak doku tümörleri de akılda tutulmalıdır. Fakat, bu 
tümörlerde düşük sinyal alanları görülmez.[17] Ayrıca 
BT’de, hemanjiyomdan farklı olarak, AYDS’de peri-
ferik kontrast tutulumu ve santral nekroz görülebilir. 
Tümörün uzak metastazlarının ve kemiğe invazyo-
nunun değerlendirilmesi için sintigrafik yöntemler de 
kullanılabilir.[18]

Alveoler yumuşak doku sarkomu histopatolojik 
olarak alveolar rabdomiyosarkom, paraganglioma, 
metastatik renal hücreli karsinom, metastatik hepa-
toselüler karsinomlar ve endokrin neoplazileriyle ka-
rışabilir.[1,4,19,20] Histopatolojik incelemede poligonal 
hücreli, kapillerle çevrili, alveolleri andıran görüntü 
karakteristiktir.[2] Malign melanom, granüler hücreli 
tümör, paraganglioma ve alveoler rabdomiyosarkom 
da histolojik olarak alveoler görüntü verebilir. Tanı 
güçlüğü durumunda elektron mikroskobunda tipik 
kristallerin görülmesi ve tümör çeşitlerine yönelik 
immünhistokimyasal çalışmalar yararlı olabilir. Al-
veoler yumuşak doku sarkomunun tanısına yönelik 
çeşitli epitelyal, nöral ve kas ile ilgili immünhisto-
kimyasal parametreler araştırılmakla birlikte spesifik 
bir belirteç bildirilmemiştir.[21] 

Alveoler yumuşak doku sarkomu genelde akciğer, 
beyin ve çevre kemiklere metastaz yapar. Beyin ve 
akciğer metastazları dışında, göğüs duvarı, retroperi-
toneum, karaciğer, dalak gibi yerlerde de metastazlar 
gösterilmiştir.[3] Hastaların %40’ında tanı konduğun-
da akciğer metastazı bildirilmiştir.[8] Literatürde pa-
rotis bezindeki tümörün cerrahi tedavisinden 35 yıl 

Şekil 3. Kapiller kesitleri arasında alveoler çatı oluşturan 
geniş poligonal eozinofilik sitoplazmalı tümör hüc-
releri izleniyor (H-E x 400).



330 Acta Orthop Traumatol Turc

sonra akciğer metastazı bildirilmiş ve geç metastaz-
lara dikkat çekilmiştir.[1] 

 Lokalize AYDS tedavisindeki en önemli adım 
tümöral dokunun mikroskobik açıdan cerrahi sınırlar 
temiz olacak şekilde çıkarılmasıdır.[3] Adjuvan kemo-
terapi ve radyoterapi tedavide kullanılmakla birlikte 
etkinlikleri tartışmalıdır.[3,10] 

Prognostik faktörler açısından, tanı anında metas-
taz olması, tümörün 5 cm’den büyük olması ve tümö-
rün olduğu tarafta kemik tutulumu olması en önemli 
kötü prognostik faktörlerdir.[3,10] Çapı 5 cm’den küçük 
tümörlerde 5, 10, 15 yıllık sağkalım oranları sırasıyla 
%72, %65 ve %65 iken, çapı 5 cm’den büyük tümör-
lerde bu rakamlar %46, %9, %0 olarak bildirilmiş-
tir.[10] İlk tanı anında metastaz saptanmayan hastala-
rın 5, 10, 15 yıllık sağkalım oranları %81 iken, tanı 
konduğunda metastazı olan hastaların beş yıllık sağ-
kalım oranı %46, 10 yıllık sağkalım oranı %0 olarak 
bildirilmiştir.[10] Yaş, cinsiyet, primer tümörün yerle-
şiminin prognozu etkilemediği bildirilmiştir.[10] 

Ekstremite yumuşak doku sarkomlarında lokal 
kontrolü sağlamada mikroskobik cerrahi sınırın te-
miz olması çok önemlidir.[22] Alveoler yumuşak doku 
sarkomunda lokal nüks %20’lere kadar çıkmaktadır.[8] 
Sherman ve ark.[23] AYDS’li altı hastada radyoterapi 
ile çok iyi lokal kontrol sağlamışlar ve rutin olarak 
radyoterapi uygulanması gerektiğini belirtmişlerdir. 
Ogose ve ark.[10] ise radyoterapinin yetersiz cerrahi 
sınırı olan hastalarda düşünülmesi gerektiğini bildir-
mişlerdir. Genel kabul edilen görüşe göre, radyotera-
pi ve kemoterapinin prognoz üzerine anlamlı etkileri 
yoktur.[3,4,8,24,25] Olgularımızdan sadece ikincisine lo-
kal radyoterapi uygulanmasına rağmen yeni nüksler 
ortaya çıkmıştır. 

Sonuç olarak, birçok tümör tipinde olduğu gibi 
AYDS’de de cerrahiden önce biyopsi yapılarak tanı 
konması ve planlı cerrahi girişim yapılması, daha son-
ra oluşabilecek hayati komplikasyonların önlenmesi 
açısından çok önemlidir. Bu sarkom türünde, tanının 
metastaz gelişmeden önce konması ve mikroskobik 
cerrahi sınır temiz olacak şekilde tümörün rezeke edil-
mesi tedavideki başarı şansını artırmaktadır.
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