Pamukkale Tip Dergisi
Pamukkale Medical Journal

NADIR GORULEN BiR YUMUSAK DOKU SARKOMU: BERRAK HUCRELi SARKOM

A RARE CASE OF SOFT TISSUE SARCOMA: CLEAR CELL SARCOMA

Erol Yalniz*, Banu Alicioglu**, Baris Yilmaz*, Filiz Ozyilmaz**, Omer Yalgin***

* Trakya Universilfz_asi, Tip Fakiiltesi, Ortopedi ve Travmatoloji AD, Edirne.
**Trakya Universitesi, Tip Fakiiltesi, Radyoloji AD, Edirne.
**Trakya Universitesi, Tip Fakiiltesi, Patoloji AD, Edime.

Ozet

Yumusak dokularin malign melanomu olarak da bilinen tendon ve ligamanlarin berrak hcreli
sarkomlari, néral krest hicrelerinden kdken alan seyrek rastlanan timdrlerdir. Geng yetiskinlerlerde ve
alt ekstremitede tendon ve apondrozlara bitisik olarak karsimiza cikar. Erken evrede klinik ve
radyolojik olarak benign lezyonlarla karisabilir. Prognozu kéti ve sag kalimi disuktir. Bu yazida 10
yasindaki bir erkek c¢ocukta medial kollateral ligamandan kaynaklanan berrak hicreli sarkom
sunulmustur. Dizinde bir yildir agri, G¢ aydir da giderek buyuyen kitle yakinmasi ile basvuran olguya
yapilan manyetik rezonans géruntilemede, sag diz medialinde medial kollateral ligamani ¢gepegevre
saran, iyi sinirl kitle saptandi. Patolojik olarak berrak hicreli sarkom tanisi konmasi Uzerine, kitlenin
genis eksizyonu ile femur ve tibia medial kondilinden parsiyel rezeksiyon uygulandi. Kemoterapi ve
adjuvan radyoterapi almasina ragmen yedi ay sonra rejiyonal lenf nodlari, kemik, akciger ve gluteal
kaslarda metastaz gelisti ve eksitus oldu. (Pam Tip Derg 2009;2(1):41-44).
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Abstract

Clear cell sarcoma which is also known as malignant melanoma of the soft tissues, is a rare tumor
which develops in tendons and ligaments. It derives from neural crest cells. In general, it is seen in
tendons and aponeuroses that unite in the lower extremity in young adults. In early phase it could be
indistinguishable from benign lesions clinically and radiologically. The prognosis is poor and the
survive is low. In this paper, a 10-year-old boy who has clear cell sarcoma in his medial collateral
ligament is presented. The patient admitted to our clinic with complaints of a pain in knee for a year
and a mass growing gradually for the last three months; the magnetic resonance imaging revealed a
well-defined mass surrounding the medial collateral ligament in his right knee. Clear cell sarcoma was
found pathologically; accompanying extensive resection of the tumor, with partial resection of the
femur and medial tibial condyle was applied. Despite the chemotherapy and adjuvant radiotherapy,
he developed regional lymph nodes, bone, lung and gluteal muscles metastases seven months later,
and he died. (Pam Med J 2009;2(1):41-44).
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Girig

Tendon ve ligamanlarin  berrak hdcreli  tanisi konmustur. Hasta, agrisinin gegmemesi ve

sarkomlari, noral krest hicrelerinden kéken alan
ve seyrek rastlanilan timdrlerdir. Geng
yetiskinlerin alt ekstremitelerinde tendon ve
aponérozlara yapisik olarak gelisirler. Prognozu
kotl, sag kalimi da oldukga dusuktur. Hastalgin
baslangicinda benign timorlerle
karisabildiklerinden genellikle dogru taniy1 ancak
ileri evrede alirlar [1-9]. Burada medial kollateral
ligamandan kaynaklanan, berrak hucreli sarkom
olgusu sunulmaktadir. Bu olguda terminal
dénemde lenf nodu, akciger, kemik metastazlari
yanisira literatirde daha 6nce tanimlanmamis
iskelet kas1 metastazi gelismistir.

Olgu:

Travma O6ykislU olmadan sag dizde bir yildir
agrisi bulunan 10 yasindaki erkek gocuga daha
Once basvurdugu dis merkezde meniskopati

U¢ aydir dizindeki giderek artan sislik sebebiyle
klinigimize basvurmustur. Fizik muayenede sag
diz medialinde 5x4 cm.lik ciltten kabarik, sert,
fikse, fluktuasyon vermeyen kitle palpe edildi.
Kitle Gzerinde hiperemi, lokal i1sI artisi, ekimoz
saptanmadi, diz hareketleri ile de agrisi yoktu.
Direkt grafilerinde diz eklemi medialinde
yumusak doku opasitesi disinda patoloji
saptanmadi. ik yapilan manyetik rezonans
goruntilemede (MRG), sag diz medialinde
medial kollateral ligamani ¢epegevre saran,
7x5x2 cm boyutlarinda, T1 agirlikh sekansta kas
ile ayni sinyal 6zelliginde, T2 agirlkh sekansta
hiperintens, iyi sinirli, homojen kitle saptand..
Medial kollateral ligamanin proksimaldeki fibrilleri
dizensizdi (Resim 1,2).

Banu Alicioglu
Trakya Universitesi, Tip Fakiiltesi, Radyoloji AD, Edime
E-mail: banualicioglu@trakya.edu.tr

Yazinin dergiye génderilme tarihi: 06.01.2009

Yazinin basima kabul tarihi:19.01.2009


mailto:banualicioglu@trakya.edu.tr

Nadir géviilen bir yumusak doku sarkomu: BERRAK HUCRELI SARKOM

Resim 1. T1 agirhkh kontrastsiz, koronal MR
goéruntilemede medial kollateral ligamani saran kas ile
es intensitede iyi sinirli, homojen yumusak doku kitlesi
izlenmektedir. Medial kollateral ligamanin proksimal
fibrilleri destriktedir (oklar).

Resim 2. Yag baskilamali T2 agirlikl aksiyal kesitte,

kitte hiperintens izZlenmektedir. Kitle icerisinde
olasilikla kan yikim Urlnlerine bagh sinyalsiz alanlar
mevcuttur.

insizyonel biyopsi sonucu berrak hicreli sarkom
tanisi gelmesi Uzerine kitlenin tam rezeksiyonu
planlandi. Operasyon &ncesi yapilan kontrol
MRG'de kitle boyutlari degismemekle birlikte,
icerisinde kistik nekroz alanlari izlenmekte idi
(Resim 3). Hastaya kitlenin, medial kollateral
ligamanla beraber total eksizyonu ile femur ve
tibia medial kondilinden parsiyel rezeksiyon
uygulandi.
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Resim 3. Biyopsi sonrasi kontrol MRG'de postkontrast
T1 agirhkh koronal kesitte timor icinde yapilimis
biyopsi islemine bagl sivi gértlmektedir (oklar).

Makroskopik incelemede Uzerinde 5.5x1.5 cm’lik
deri elipsi, altta cilt altt yumusak dokular ve
kemik dokular mevcuttu. Seri kesitlerde cilt alti
yumusak dokuyu tutmus ve kemik doku ile
komsu, 5.5x3.7x2 cm boyutlarda solid, dizensiz
ve sari-krem renkli timoéral kitle izlendi.
Mikroskopik incelemede, cilt alti yumusak
dokular ile tendonu infiltre eden ancak sinovya
ve kemik dokulara girmeyen sarkomatéz ve
alveoler yapida tumdral gelisim mevcuttu.
Tumodrla igsi ve oval, hiperkromatik nukleuslu,
berrak sitoplazmali atipik mezenkimal hucreler
olusturmakta idi (Resim 4).

Resim 4. H|stopatoI01|k incelemede; (;aprazla§an
demetlerin olusturdugu sarkomattz timér ve sol altta
ileri biytutmede hiicresel detay izlenmektedir (sirasiyla
HE, X 50 ve X 200).

Tumorun orta kisimlarinda genis nekroz alanlari
da vardi. Imminohistokimyasal incelemede,
tumér hicre sitoplazmalarinda vimentin  ve
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HMB45 ile diffiz kuvvetli, S-100 ve Melan A ile
fokal zayif pozitif reaksiyon alindi. Aktin, desmin,
LCA, NSE, CD99, kromagranin ve EMA ile
negatif sonug¢ alindi. Olgu bu bulgular ile berrak
hiicreli sarkom olarak rapor edildi.

Yan ve derin cerrahi sinirdaki yumusak
dokularda timoér pozitif olmasi sebebiyle adjuvan
terapi icin onkoloji boélimine konsllte edildi.
Hasta 5 kur metotreksat ve siklofosfamidden
olusan kemoterapi ile 10 kir adjuvan radyoterapi
almasina ragmen ilk tanidan yedi ay sonra
inguinal ve pelvik lenf nodu, akciger, kemik ve
gluteal kaslarda metastaz gelisti ve eksitus oldu.

Tartigsma:

Tendon ve aponérozlarin berrak hicreli sarkomu
geng erigkinlerde, genellikle ekstremitede
yerlesen malign timorlerdir. Kas-iskelet sistemi
malign tamdrlerinin yalnizca %0.8-1"ini
olustururlar [4]. ik kez 1965'de Enzger
tarafindan tanimlanmistir. Histolojik 6zelliklerinin
malign melanoma benzemesi sebebiyle (néral
krest kdkenli olmasi, melanin sentezi, S-100
proteini ifadesi, melanosit benzeri antijen HVB-
45 ve ultrastriktirel melanozomlarin varlidr)
yumusak dokularin malign melanomu olarak da
adlandiriimigtir [1-3,7-9].

Tipik olarak yetiskinlerde ve 3-4. dekatta goérulir.
Hastalarin yasi 7-83 yas arasinda degismekle
birlikte median yas 27 dir. Cocuklarda son
derece nadir olup olgularin yalnizca %?2'si 10
yasin altindadir. Tumdr genellikle ayak ve ayak
bilegi olmak Uzere alt ekstremiteden (%70)
kaynaklanir. Derin yerlesimli, tendon, aponéroz
ve fasyalara sikica yapisik olarak bulunur.
Gastrointestinal sistem ve kemikte de
tanimlanmis olgular bulunmaktadir [1,3]. Klinik
olarak birka¢ ay hatta yildir var olan agrisiz,
yavas bilylyen kitle seklinde karsimiza gikar. ilk
tani  kondugunda timoér boyutu genellikle
5cm.den kigUktar (mediyan boyut 2-5cm) [1].

Berrak hicreli sarkomda, timérin MRG'deki
goruntisd  benign bir kitleyi taklit etmektedir.
Yani iyi sinirlidir, lezyon periferinde 6dem, kemik
invazyonu, satellit nodil veya tumér i¢i nekroz
bulunmaz. Bu vyalanci benign radyolojik
goérundm, kitlenin yetersiz rezeksiyonu ile yanlis
tedavi verilmesine sebep olabilir. Kitle T1 agirlikl

goruntllerde hipo veya hiper, T2 agirhki
gorintllerde hipo-intermediyer intensitede
izlenir. Melanositik ayrimlasmasi olan bu

timorlerin T1-agirlikh  gérlntulerde hiperintens
izlenmesi beklenir. Ancak bildirilen olgularin
sadece vyarisinda T1 agirikli  goérintllerde
hiperintensite saptanmigtir [4,6]. Bizim
olgumuzda da kitle T1 agirhikh gdérintllerde
hipointens idi. Kitle siklikla (%86) homojen i¢
yapidadir, kemik destriksiyon ve tUmor igi
nekroz oldukg¢a seyrektir (%5 ve 10). T1 ve T2
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agirhikh géruntilerin sinyal 6zellikleri ile tGmdrun
histopatolojisi arasinda bir iliski bulunmamistir
[4]. Bizim olgumuzun ilk MRG'sinde kitle oldukca
iyi sinirli ve homojen olmasina ragmen, hastanin
yasinin kiguk olmasi, kitlenin tendon yerlesimli
olmasi ve kisa zamanda bilylmesi sebebiyle
malignite kuskusu vardi. Ameliyat éncesi yapilan
MRG'de tumoér igindeki kistik alanlarin, tumor
nekrozuna bagll oldugu dasdndldid.  Ancak
kitlenin patolojik tanisi konduktan sonra yapilan
literatir taramasinda, berrak hucreli sarkomda
kitle ici nekrozun daha c¢ok biyopsi girisimine
bagh oldugu oldugu bildirildiginden, olgumuzdaki
timoral nekrozun yapilan biyopsi islemine bagl
oldugu dusunaldid [4] (Resim 3).

Ayirict  tanida, T1  agirhkli  sekanslarda
hiperintensitesi  bulunan  olgularda, lipom,
hibernom, iyi diferansiye liposarkom ve
lipoblastom gibi lipomat6z tumorler

distnldlmelidir. Yag baskilamali sekanslarda
lipomatdz lezyonlarda sinyal kaybi gorilmesi
bunlari ekarte ettirir. Alveolar yumusak doku
sarkomu da T1 adirlkll sekanslarda yuksek
sinyal intensitesinde izlenebilir. Bu kitlelerin
icerisinde flow void vaskiler akimlar saptanmasi
tipik &zellikleridir. Melanositik schwannomalar
daha c¢ok spinal sinir kokleri ve santral sinir
sisteminden  kaynaklanmaktadirlar.  Subakut
hematomlar da  kontrastlanma  gdsterme-
diklerinden ekarte edilebilir [4]. Bunlarin disinda,
sinoviyal sarkomlar da tendonlar boyunca
yerlesir ve agrisiz kitle olarak karsimiza ¢ikar.
intraartikiler olmalari daha seyrektir. Dizde tipik
olarak Baker kisti igerisinde, suprapatellar reses,
infrapatellar yag yastik¢igi, interkondiler oluk ve
patellofemoral eklem iginde yerlesirler. Olgularin
%22-32'sinde kalsifikasyon bulunabilir ve kemik
erozyonu olugturabilirler [10,11]. Gangliyon
kistleri de eklem kapsuli veya tendon kilifindan
kdken alan berrak jelatindz icerikli benign
kitlelerdir. Siklikla el biledi ve elde gorilir ancak
diz ekleminde de olabilir. Literatirde krusiat
ligaman vyerlesimli gangliyon kistleri bildirilmis
olsa da, kollateral ligaman lokalizasyonuna
rastlamadik. Gangliyon Kkistleri igerigine bagl
olarak kistik 6zellikte olup, kontrastlanmamalari
sebebiyle diger malign kitlelerden rahatlikla ayirt
edilebilir [12].

Berrak hicreli sarkom metastazlarini rejiyonal
lenf nodlari, akciger ve kemiklere yapar [2].
iskelet kasi metastazi olduk¢a nadir olarak
bildirilmistir [7]. Bizim olgumuzda da tani aldiktan
7 ay sonra gluteal kaslari da iceren dissemine
metastaz gelisti.

Tani kondugu andaki timér boyutu, sagkalim
Uzerinde etkilidir. Ekstremite yerlesimli
timdrlerde prognoz diger lokalizasyonlara oranla
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biraz daha iyidir. 10 yas Uzerindeki hastalarda
prognoz biraz daha kétl olsa da yasin prognoz
Uzerinde belirgin bir etkisi yoktur [2].

Berrak hucreli sarkom ile melanom arasindaki
iliski uzun suredir tartismalidir. Her iki neoplazm

da melanositik ayrimlagsmanin  morfolojik
ozellikleri (melanin pigmenti), immuno-
histokimyasal ve  ultrastiktirel  &zellikleri
(melanozomlar) tasidigindan baz yazarlar

berrak hucreli sarkomu yumusak dokularin
malign melanomu olarak da adlandirmaktadir.
Ancak  berrak hicreli  sarkom  kutandz
melanomdan baz noktalarda ayriimaktadir:
hemen her zaman derin yerlesimlidir (tendon,
tendon kilfi, aponérozlar), nadiren epidermisi
tutar, davranigi da farkhidir, daha ¢ok akcigere
metastaz yapar. Buna ilave olarak, berrak hicrel
sarkom 1(12;22) (q13;912) translokasyonu
tasimaktadir ki bu translokasyon kutanéz malign
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