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OZET

Berrak hiicreli sarkoma, seyrek goértlen malign
yumusak doku tiiméridir. Bazen histopatolojik
olarak ayirici tanida sorunlar olusturabilmektedir. Bu
ylizden sinovyal sarkoma, fibrosarkoma, malign
periferik sinir kilifi timéri, desmoplastik malign
melanoma ve renal hiicreli karsinoma gibi
tiimoérlerden ayirimi 6nemlidir.

Olgu, 20 yasinda erkek hasta. Sol ayak topugunda iki
aydir devam eden agri ve siglik Syklsi bulun-
maktaydi. Hastaya, bagka bir hastanenin ortopedi
polikliniginde biyopsi yapilmistir. Histopatolojik
inceleme ile sinovyal sarkoma tanisi konmustur. Bu
tanidan sonra, hasta GATA Ortopedi Kilinigi'ne
goénderilmistir. Manyetik rezonans gériintiilemesinde;
6x4x3,5 cm boyutlarinda kitle saptanmistir. Hastanin
doku érnekleri, blok ve lamlari, GATA Patoloji AD'na
konslilte edilmigtir. Timér, histopatolojik olarak
yuvalar ve fasikiller olusturan atipik hiicrelerden
meydana gelmekteydi. Neoplastik hiicrelerde S 100
proteini, HMB 45 ve vimentin ekspresyonu saptanmis
olup, sitokeratin ve desmin ekspresyonu izlen-
memistir. Bu bulgularla berrak hlicreli sarkoma tanisi
konulan hastaya sol ayak amputasyonu yapilmistir.
Operasyondan 6 hafta sonra yaygin metastaz sap-
tanmistir. Torakal bélgeye palyatif radyoterapi
yapilmis ve kemoterapi planlanmigtir. Hasta,
kemoterapiden énce élmdistiir.

Calismada kisa slirede yaygin metastaz yapan bir
berrak hticreli sarkoma olgusu sunulmaktadir.
Anahtar Kelimeler: Berrak Hiicreli Sarkoma,
Yumusak Doku.

SUMMARY
Clear Cell Sarcoma (Case Report)

Clear cell sarcoma is an uncommon malignant soft
tissue tumor. It can cause some difficulties in
differential diagnosis histopathologically. So, dis-
tinction of clear cell sarcoma from synovial
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sarcoma, fibrosarcoma, malignant nerve sheath
tumor, desmoplastic malignant melanoma and renal
cell carcinoma is important.

The patient is twenty years old male. He has
described swelling and pain on the left foot heel for
about two months. Biopsy was performed the patient
in the orthopaedic clinic of the another hospital.
Biopsy was reported as synovial sarcoma by
histopathological examination. The patient was
referred to department of orthopaedics of the
Gulhane Military Medical Academy after this
diagnosis. Slides, blocks and tissue specimens of the
patient was consultated the department of the
pathology of the Gulhane Military Medical Academy.
The mass which was 6x4x3,5 cm in dimension was
determined in magnetic resonance imaging. Tumor
had formed atypic cells which had consisted of nests
and fassicules histopathologically. There was
expression of S 100 protein, HMB 45 and vimentin in
the neoplastic cells. But, no expression of cytokeratin
and desmin. The left foot amputation was performed
the patient who was diagnosed as clear cell sarcoma
with this findings. Disseminated metastases was
detected after six weeks from the operation. A
palliative radiotherapy was performed the thoracal
region and chemotherapy was planned. The patient
died before the chemotherapy

A clear cell sarcoma case which has shown
disseminated metastases in a short time, has
presented.

Key Words: Clear Cell Sarcoma, Soft Tissue.

GiRiS

Berrak hiicreli sarkoma (BHS) tendonlarin ve
apondrozlarin seyrek goriilen malign yumusak doku
timoridiir. Biitiin yumusak doku sarkomlarinin % 1
kadarint olusturmaktadir. Genellikle 20-40 yaslar
rasindaki bireylerde alt ekstremitelerde (%70); 6ze-
likle de ayak ve ayak bileginde daha sik goriilmek-
tedir (1,2,3). Kadinlarda erkeklere gore goriilme sik-
lig1 daha fazladir. Bu timér ilk olarak 1965 yilinda
Enzinger tarafindan tanimlanmistir (1) BHS,
melanin Uretiminin ve S-100 proteini ile HMB 45
ekspresyonunun olmasina karsin, klasik malign
melanomadan farkli bir antitedir (1,3,4,5). BHS,
genellikle derin yerlesimli olup, siklikla tendon ve
apondrozlarla iliskilidir. Epidermisin tutuldugu
olgularda bile, epidermo-dermal bileskede aktivite
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goriilmemektedir. Sitogenetik c¢aligmalarda klasik
malign melanomada goriilmeyen 6zel bir kromo-
zomal translokasyon (t(12;22) (ql3;ql2)) saptan-
mustir (6). Onceleri BHS ile esdeger olarak kabul
edilen "yumusak dokunun malign melanomas1" teri-
mi artik pek sik kullanilmamaktadir. "Yumusak
dokunun malign melanomasi" terimi ilk olarak 1983
yilinda Enzinger ve Chung tarafindan tanimlanmistir
(4). BHS biiyiik kitleler olusturdugunda bile, yalniz-
ca alt dermise ve derialt1 dokulara kadar infiltrasyon
gostermektedir; epidermis ve iist dermis genellikle
normaldir (1).

Berrak hiicreli sarkomanin akciger, bolgesel lenf
nodlart ve kemik metastazlart siktir (1-5,7,8,9). BHS
tanis1 kondugu andan itibaren ortalama yasam siiresi
2 yil olmakla birlikte, bu siirenin birkag hafta ile 20
yil arasinda degistigi bildirilmektedir (1,3,5,7,9).
Caligmamizda, tan1 konduktan 3,5 ay sonra dlen ve
yaygin metastazlar1 bulunan bir hastadaki BHS
olgusunun histopatolojik, immiinohistokimyasal ve
ayiricl tant 6zelliklerini sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

Olgumuz 20 yasinda erkek hasta. Sol ayak to-
pugunda bir travma ve arkasindan yaklasik 2 aydir
devam eden agr ile birlikte giderek biiyiiyen bir sis-
lik oykiisii bulunmaktaydi. Hasta bu sikayetleri ile
bulundugu bolgedeki bir hastanenin ortopedi poli-
klinigine bagvurmustur. Hasta klinik olarak deger-
lendirildiginde; oOncelikle "plantar fibromatozis"
veya "organize hematom" olabilecegi diisiniilmiis
ve insizyonel biyopsi yapilmistir. Olguya patolojik
inceleme ile "sinovyal sarkoma" tanisi konulmustur.
Bu tani ile GATA Ortopedi Klinigi’'ne sevk edilen
hastaya ait doku ornekleri, 3 adet blok ve lam kon-
stiltasyon i¢in GATA Patoloji A.D.'na gonderilmistir.
GATA'da yapilan MR incelemesinde, kalkaneusu da
destriikte eden ve diizensiz kontrast tutan 6x4x3.5
cm. boyutlarinda tiimor izlenmistir (Resim-1). Daha
once orneklenmis pargalar halindeki doku &rnekleri
topluca 4x3x2 cm. boyutlarinda olup; gri-beyaz
renkli, yer yer lobille ve kismen yag dokusu ile
cevriliydi. Bu materyalden de tekrar OSrnekleme
yapildi.

Konsiiltasyona gonderilen orneklerin ve yeni
parcalarin histopatolojik incelemesinde; farkli
boyutlarda lobiiler yapilar olusturan ve cevre
yumusak dokulara infiltre timér gorilmiistiir.
Neoplastik hiicrelerin yer yer ince fibroz bantlarla,
yer yer de genis hyalinize bantlarla ayrilmis yuvalar
olusturdugu dikkati ¢ekmistir (Resim, 2a-2b). Daha
az oranda kisa fasikiiller (Resim-2c) ile yer yer
kii¢iik hiicreli karsinoma benzeri sekilde ezilme arte-
fakt1 iceren kordonlar ve yuvalar izlenmistir (Resim-
2d).

Resim - 1: Tiimoriin MR gériintiisti.

Neoplastik hiicrelerin, belirgin tek niikleoluslu
vezikiiler oval-yuvarlak niikleuslarmin ve berrak-
soluk eozinofilik, sinirlar1 belirgin sitoplazmalarinin
oldugu goriilmiistiir (Resim-3a). Tiimorde belirgin
pleomorfizm, genis nekroz alanlari (Resim-3b) ve 10
biiyiik biiyiiltme alaninda 8-10 mitotik sekil bulun-
maktadir. Timor ¢evre yumusak dokulara ve kemige
infiltredir (Resim-3c). Giimiisleme yontemiyle
yapilan incelemede neoplastik hiicrelerin yuvalan-
mas1 daha iyi goriilmektedir (Resim-3d).

Resim - 2 a, b, ¢, d: Ince-kalin (a veb) fibréoz bantlarla
ayrilmis ve yuvalar olusturan tiimor. Tiimérde fibrosarko-
maya (c) ve malign yuvarlak hiicreli tiimore (d) benzeyen
alanlar bulunmaktadir (H&E, x100).

Immiinohistokimyasal incelemede; neoplastik
hiicrelerde S-100 proteini (Resim-4a), HMB 45
(Resim-4b) ve vimentin (Resim-4c) ekspresyonu
belirgin ve yaygin olup, sitokeratin, desmin ve aktin
ekspresyonu izlenmemistir. Ki 67 ekspresyonu ¢ok
az sayida neoplastik hiicrede saptanmistir (Resim-
4d).
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Resim - 3 a, b ¢ d: Belirgin tek niikleoluslu, eozinofilik ve
berrak sitoplazmali tiimér hiicrelerinin  goriiniimii (a)
(H&E, x400). Tiimérde; genis nekroz (b), kemige
infiltrasyon (c) (H&E, x100) ve retikiilin liflerinin dagilimi
(d) (Gomori'nin giimiigleme yontemi, x100).

Resim - 4 a, b, c, d: Tiimorde S 100 proteini (a), HMB 45
(b), vimentin (c) ve Ki 67 (d) ekspresyonu (Immiinohis-
tokimya, x200)

Bu morfolojik ve immiinohistokimyasal bulgu-
larla BHS tanis1 konulan hastaya ilk biyopsisinden 1
ay sonra sol ayak dizalti amputasyonu yapilmistir.
Dizalti amputasyonu materyali 20 cm. uzunlugunda
olup, i¢ malleolar bdlgede topuga yakin kisimda 2
cm. ¢apinda ve 3 cm. derinliginde (muhtemelen eski
cerrahi girisime bagl) tiimoral doku defekti alani
bulunmaktadir. Makroskobik olarak timor gri-beyaz
renkli olup, doku defekti alani ile birlikte yaklasik
6x4x3.5 cm. (MR incelemesindeki) boyutlarindadir.
Tiimor tendonla iliskili goriinimde olup, g¢evre
yumusak dokulara ve kemige infiltre goriinimdedir
(Resim-5a ve b).

Amputasyondan 6 hafta sonraki toraks ve karin
tomografisinde paraaortik lenf nodu, akciger, torakal
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6 ve 11 vertebra metastazlar1 (Resim-5¢) saptan-
mistir. Metastazlarinin saptanmasi lizerine 6 kiir
kemoterapi ve radyoterapi planlanmistir. Oncelikle
vertebra metastazlari i¢in lokal ve palyatif amagli 10
giin siireyle toplam 6000 cGy radyoterapi uygulan-
mistir. Vertebra metastazlarinin yol agtigt kompresy-
on kirigia bagli nérolojik bulgular radyoterapiyle
diizelmistir. Hasta kemoterapiye baslanamadan ilk
biyopsi tanisindan 14 hafta sonra 6lmistiir.

.‘ \_ Y

Resim - 5 a, b, c: Timériin makroskobik (a ve b) ile
vertebra metastazinin MR gériiniimii.

TARTISMA

BHS, seyrek goriilen ve agressif bir seyir
gosteren malign yumusak doku tiimoridir (1-9).
Biitiin yumusak doku sarkomlarinin % 1 kadarimi
olusturmaktadir (3). BHS ilgili ¢alismalar i¢inde en
genis seri (141 olgu) Enzinger ve Chung tarafindan
bildirilmistir (4). Bu ¢alismadaki olgularin 115'inde
"izlem" vardir. Bu olgularin biiyiik ¢ogunlugu (50
olgu) metastatik hastalik ile, ¢ok azi da (3 olgu)
bilinmeyen nedenlerle 6lmistir. BHS diger agresif
yumusak doku sarkomalarindan farkli olarak bolge-
sel lenf nodlarina yayilim egilimi gosterir (2).
Bolgesel lenf nodu metastazi veya hematojen
yayilim oldugunda prognoz kétiidiir (4). Hastamizda
da yaygin metastazlar bulunmaktaydi. Hastamiz tani
konduktan 3,5 ay sonra ¢ok hizli bir klinik seyir
gostererek olmiistiir. Yas, cinsiyet, irk, lokalizasyon,
belirtilerin siiresi, baslangi¢ tedavisi, mitotik oran,
nekroz, epiteloid hiicre oram1 ve nikleer
pleomorfizm gibi patolojik-klinik faktorlerle yasam
siiresi ve uzak metastazlar arasinda anlamli bir iliski
bulunmamaktadir (2,7). Ancak, ¢ap1 5 cm.den biiyiik
tiimorlerin yaygin metastaz potansiyellerinin oldugu
ve bu tiir hastalarin yasam siirelerinin de daha kisa
oldugu belirtilmektedir (2,7). Olgumuzda da timor
¢ap1 en genis oldugu yerde 6 cm.'dir.
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BHS, kutandz malign melanomadan farkl
olarak, derin yerlesimli olup, retikiiler dermise kadar
da uzanabilmektedir. Epidermis ve {ist dermis
normaldir. Olgumuzda tiimdr epidermisden yaklasik
1 cm. uzaklikta olup, subkutan yag dokusuna kadar
uzanmaktaydi. Desmoplastik veya igsi hiicreli
malign melanomanin, dermis yerlesimli olusu
nedeniyle daha ¢ok sorun olusturacagi diigiiniilmek-
tedir (1). Bu tiimorlerin BHS'dan farki; epidermo-
dermal bileskede aktivasyon veya pigmentasyonun,
yiiksek mitotik etkinligin ve daha soluk S-100 pro-
teini ekspresyonun bulunusudur.

BHS, bifazik paternin olmayisi nedeniyle,
bifazik sinovyal sarkomadan c¢ok monofazik
sinovyal sarkomalar ile ayirici tant sorunu olustur-
maktadir. Sitokeratin ekspresyonunu; sinovyal
sarkomalarda, HMB 45 ekspresyonunu; BHS'da,
S-100 proteini ekspresyonu ise; her iki tiimorde de
gormeyi bekleriz. Hastamizda neoplastik hiicrelerde
HMB 45 ekspresyonu mevcut olup, sitokeratin
ekspresyonu bulunmamaktaydi.

BHS, berrak hiicreli goriiniimiin belirgin
olmadigi durumlarda fibrosarkoma ile karistirilabilir.
Olgumuzda fibrosarkomayi diisiindiiren alanlar
(resim 2c¢) da bulunmaktaydi. S-100 proteini
ekspresyonunun (resim 4a) gosterilmesi, ayirict
taniya yardimci olabilir.

BHS'da kollajenizasyonun yogun oldugu alan-
larda timor hiicrelerin fibroz stromadan fiksasyon
artefakti nedeniyle ¢ekilmesine bagh kiimelenmeler
olusabilir. Bu kiimelenmeler (resim 2d), basta
alveolar rabdomiyosarkoma olmak iizere diger
yuvarlak hiicreli timorlerle karigtirilabilir. Ancak,
alveoler rabdomiyosarkomada gormeyi bek-
ledigimiz desmin ekspresyonunun olmayist, BHS'y1
destekleyecektir. Olgumuzda desmin ve sitokeratin
ekspresyonu izlenmemisgtir.

Malign periferik sinir kilifi timori, epiteloid
goriiniimleri nedeniyle BHS ile karistirilabilir.
Genellikle biiytik bir periferik sinir ile iliskili olan bu
timorde; hiperkromatik niikleuslu hiicreler ve yiik-
sek mitotik etkinlik goriiliir. Oysa, BHS'da vezikiiler
ntikleuslu hiicreler, seyrek mitoz ve HMB 45
ekspresyonu izlenir.

BHS, berrak goriintimli hiicreleri nedeniyle,
renal  hiicreli karsinomanin  metastazlariyla
karigtirtlabilir. Ancak, iyi bir klinik arastirma ve
sitokeratin ayirict tanida yardimci olacaktir.
Hastamizin bobreklerinde herhangi bir kitle saptan-
mamistir.  Neoplastik  hiicrelerde  sitokeratin
ekspresyonu da goriilmemistir.

Yaygin metastazlartyla agressif bir klinik seyir
gosteren, kisa bir siire i¢inde oliimle sonuglanan,

seyrek goriilen bir BHS olgusunu sunulmustur.
Ayirict tanida karsilagilabilecek sorunlar ele ali-
narak imminohistokimyasal bulgularla birlikte
tartistlmigtir. Kaynaklarda c¢api 5 cm.'nin lizerinde
tiimorleri olan hastalarin yasam siirelerinin kisa ve
bu tiimdrlerin metastaz potansiyellerinin yiiksek
oldugu belirtilmektedir (2,7). Olgumuzda da benzer
davranis saptanmustir.
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