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EriTELOID SARKOM (BES VAKADA KLINIKOPATOLOJIK VE
IMMUNHISTOKIMYASAL BULGULAR)
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OZET: Epiteloid sarkom, geng eriskinlerde el, parmak ve énkolda sik olarak gériilen bir yumugak doku sarkomudur. Multinodiiler, santral nekroz igeren kitle geklindedir.
Epiteloid gdrindmld, genis eozinofilik stoplazmali hiicreler ve igsi sekilli hiicreler gérilir. Timaral hiicrelerde epitelyal membran antijen (EMA), sitokeratin ve vimen-
tin pozitiftir. TGmorin histogenezi tartismalidir. Lokal nilks ve metastaz potansiyeli yiiksektir. TGmor radikal cerrahi ile tedavi edilmelidir. Bu ¢alismada, biri kadin 5 epi-
teloid sarkom vakasi sunulmaktadir. Ortalama yag 28'dir. Tim vakalarda yerlesim parmak, el veya koldadir. Ug vaka metastaz ile kaybedilmistir. Bir vakada lokal niks
saptanmstir. Bir hastanin takibi yapilamamistir. Toplam takip siresi 2-5.5 yil arasinda degismektedir.

ANAHTAR KELIMELER: Epiteloid sarkom, el, imminhistokimya.

SUMMARY: EPITHELIOID SARCOMA (CLINICOPATHOLOGICAL AND IMMUNOHISTOCHEMICAL FEATURES IN 5 CASES). Epithelioid sarcoma is a soft tissue sar-
coma of young adults and the most common locations are fingers, hand and forearm. The tumor is often multinodular showing central necrosis. Epithelioid cells with
large, eosinophilic cytoplasm and spindle cells are both seen. Epithelial membran antigen (EMA), cytokeratin and vimentin are always positive. The histogenesis of
the tumor is debatable. The tumor has a high potential of local recurrence and metastasis and must be treated with radical excision. Five cases of epithelioid sarco-
ma were presented. One patient was female. The median age was 28. The tumor locations were finger, hand or forearm. Three cases had died with distant metasta-
sis. One patient had local recurrence. One patient was lost for follow-up. Follow-up ranged from 2 - 5.5 years.
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GENEL BILGILER

Epiteloid sarkom, 1970 yilinda Enzinger'in (1) epiteloid
sarkom adiyla sundugu 62 vaka ile tanimlanmistir. Dabs-
ka'ya gore (2), Laskowski aym tip timord, 7 vakalik bir seri
ile 1961'de yayinlamistir. Daha eski tarihlerde, atipik sinov-
yal sarkom tanis! alan benzer vakalar da kaynaklarda yer al-
maktadir. (3). Tumdr her yasta gérilebilmekle birlikte, en sik
20’li yaslardadir (1,4,5,6). Erkeklerde 2:1 oraniyla daha sik-
tir (1). Timor ¢api 1-20 cm arasinda degiskenlik gdsterebilir;
ortalama cap 4-5 cm'dir (1,5,7). Yerlesim parmak, el, bilek,
onkol agirlikhidir. Epiteloid sarkom, elde gériilen yumusak
doku sarkomlari iginde siklik agisindan 1. sirada yeralir (4).
Alt ekstremite, gévde, bas-boyun ve penis, vulva gibi nadir
yerlesimler de bildirilmistir (1,8,9). Klinige basvurus éncesi
sikayetler, genellikle birkag yil éncesinde baslar; bu nedenle
de selim bir lezyon sanilabilir (4). Bazi vakalarda travma ve
yabanci cisim hikayesi vardir (1,2). Morfolojik gérinim ol-
dukea tipiktir. Multinodiiler gelisim, bu nodiillerin ortasinda
nekroz karakteristik bir 6zelliktir. iki farkli hiicre tipi vardir;
genis, eozinofilik stoplazmali epitele benzer hiicreler ve igsi
sekilli huicreler gérilur. Bunlar solid topluluklar, demetler, ya-
riklar, alveoler yapilar, diziler meydana getirir. Timér ¢api,
nekrozun % 30'dan fazla olmasi, vaskiler invazyon ve rab-
doid morfolojinin kétl prognostik faktdrler oldugu ileri sordil-
mektedir (7,10).

Tidmérin farkh gorinimleri nedeniyle ayirici taniya bir-
¢ok timar girebilir (3,7,11). Timdrln histogenezi tartismali-
dir. Bu konuya 1s1k tutmak amaciyla elektron mikroskopik in-
celemeler de yapilmaktadir. Bunlarin bazilarinda, kesin ol-
mamakla birlikte sinovyal kaynakl olabilecegini diistindiiren
bulgularin varhgi ileri striilmektedir (12,13). Bifazik sinovyal
sarkomdan farkli, ancak monofazik tip ile uyumlu olabilecek
Ozellikler bulunmustur (14). immﬂnhistokimyasal inceleme-
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lerde epitelyal (EMA ve sitokeratin) antijenler, vimentin pozi-
tiftir (1,15). Diger antijenler ile ilgili sonuglar farkhidir; S-100,
CD 34, aktin, desmin birkag seride arastiriimistir. Bunlardan
CD 34 incelenen vakalarin yarisinda pozitif bulunmustur
(1,7,16,17). Tedavi oncelikle cerrahidir. Radikal cerrahinin
niksleri azalttigl, ancak genel sagkalimi etkilemedigi ileri su-
rilmektedir. Kemoterapi ve radyoterapi cerrahi tedaviye ek-
lenebilir (1,4,5,10). Niks % 70-80, metastaz %40 oraninda
gdrulebilir (1). En sik metastaz lenfatik sistemde ve akciger-
dedir. Otuzyedi vakay kapsayan bir ¢alismada, 5 yillik sag-
kalim %70, 10 yilik sagkalim %42 olarak verilmistir (18).
Hastalar ¢ok uzun sire izlenmelidir, niks ve metastazlar yil-
lar sonra ortaya ¢ikabilir (1).

MATERYEL VE METOD

Bes vakaya ait %10’uk formalinde fikse dokularin para-
fin kesitleri, oncelikle hematoksilen-eozin ile boyanarak in-
celendi.Tim vakalarda imminhistokimyasal inceleme, strep-
tavidin-biotin-peroksidaz sistemi ile yapildi. Kullanilan primer
antikorlar: Pansitokeratin (Biogenex,1/100, 30dak, mikrodal-
ga), disik molekdl agirlikli keratin (Signet, 1/40, 60 dak.,
mikrodalga), yiiksek molekil agirhkh keratin (Biogenex, kul-
lanima hazir, 60dak.), EMA (Biogenex, 1/100, 30 dak.), vi-
mentin (Novacastra, 1/200, 60dak., yiiksek basingli 1si), des-
min (Dako, kullanima hazir, 30dak., mikrodalga), S-100 pro-
tein (Biogenex, 1/100, 60dak.), CD34 (Biogenex,1/25, 60
dak, ylksek basincl isi)

BULGULAR

Vakalara ait yas, cins, yerlesim, timdr ¢ap1, immunohis-
tokimyasal inceleme, cerrahi ve sagkalim ile bilgiler Tablo
1'de verilmektedir. Vakalarin biri kadindir. Ortalama yas 28,
ortalama tiimér capi 3.3 cm'dir. TUmor yerlesimi 4 vakada el,
bir vakada 6nkoldur. Tim olgularda epiteloid hiicreler (Re-
sim 1) ve igsi hicreler (Resim 2), aralarinda keskin bir sinir
olmaksizin birbirine degisim gdsteren tarzda gorilmektedir.
Tumérin karakteristik 6zelligi olan multinoduler yapilar ve
santral nekroz (Resim 3) tim vakalarda degisen oranlarda
mevcuttur. Timédral hicreler farkli alanlarda solid nodiller,
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TABLO 1: BES VAKAYA AIT KLINIKOPATOLOJIK OZELLIKLER
Vaka Yas Cins Yerlesim Timér imminhistokimyasal Cerrahi Sag kalim
capi ozellikler
1 a0 K Sol 6n kol 6 cm EMA (+), YMAK (+), Eksizyon 2-5 yilda beyin,
DMAK (+), Desmin (-), S-100 (-) 6.ayda niiks sonrasi akciger metastazi
amputasyon ile exitus
2 28" E Sol el, 1. parmak distali 1.5cm EMA (+), SK (+), Vimentin (+), Eksizyon Takibi yapilamadi.
S-100 fokal (+), Desmin (-),
CD34 (-)
3 30 E  Solel, MCP eklem 25cm  SK (+), Vimentin (+), S-100 (-), Eksizyon, 2 ay sonra 2 ay sonra lokal niks
gevresi CD34 (-), FVllira (-) niiks eksizyon, ve aksilla metastazi,
aksiller kiraj akciger metastazi
ile exitus.
4 22 SE Sol el, 2-3. parmak 25cm  EMA (+), Sk (+),Vimentin (+), Eksizyon 2 sene sonra lokal
arasi S-100 (-), Desmin (-), CD34 (-) niiks
5 22 E  Sagel, avug igi 4 cm EMA (+), Vimentin (+), 1. parmak amputasyonu, Akciger metastazi ile
1. parmak uzanimli S-100 fokal (+), CD34 (+) subdermal lenfatik 2 sene sonra
yayihm sonrasi exitus
amputasyon
alveoler yapilar (Resim 4), kordonlar (Resim 5) ve yariklar 5% e ™o s T R TR

olusturmaktadir. Imminhistokimyasal incelemede EMA, sito-
keratin ve vimentin pozitifligi tim vakalarda saptanmistir Bir
vakada yiksek ve disik molekil agirlikl keratinler pozitif
bulunmustur. Desmin G¢ vakanin timiinde negatif, S-100
proteini 5 vakanin ikisinde fokal pozitif bulunmustur. CD34'

un varhigr 4 vakada arastinlmis, birinde pozitif bulunmustur
(Resim 6). Vakalarin timiinde ilk operasyonlar lokal eksiz-
yon seklindedir. Amputasyon iki olguda, niiks sonrasi uygu-
lanmigtir. Takibi yapilamayan bir hasta disindaki tim hasta-
larda 2 ay-2 sene arasinda, lokal nilks saptanmistir. Bir va-
kada 2 ay sonra aksiller lenf ganglionu metastazi, digerinde
ise 1 yil sonra tim kol boyunca subdermal lenfatik yayilima
baglh multipl cilt nodiilleri ortaya gikmistir. Ug vaka, 2-2.5 se-
ne sonra akciger ve bunlarin birisinde ek olarak beyin me-
tastazi ile kaybedilmistir.

Resim 1: 2398/99, olgu 4, HEx310
stoplazmali tiiméral hiicreler.

TARTISMA

Epiteloid sarkom yas, cins, yerlesim yeri, morfolojik ve
imminhistokimyasal &zellikleri oldukga karakteristik olan,
nadir gérilen bir yumusak doku sarkomudur. Vakalanmizin
timi cins, yas, yerlesim yeri, timér ¢api ve histopatolojik
bulgulari agisindan, literatirde yeralan tipik ézellikler ile
uyumlu bulunmustur (1,4,5,7). Hastalarda, klinige bagvurma-
dan énce genellikle uzun bir 6ykl bulunmaktadir; bu neden-
le de bazi vakalarin baglangicta selim lezyon olarak yanilgi-
Yy ' Lt AR ya sebep olabilecegdi belirtimektedir (1,4). Vakalarimizin éy-
(\ .;i%} e\ kiisi 7 ay ile 8 yil arasinda de@ismektedir. Bir vakada klinik

Ak ﬁ‘ A 6n tani tiberkilozdur. Timériin ortasi nekrotik, nodiler ya-
s LT %5004 pisi kigik biiyitmede nekrotizan bir grandlom ile karisabilir.
Resim 2: 17416/98, olgu 2, HE x310: Igs hiicrelerin baskin oldugu alan. Epiteloid sarkom farkl morfolojik gériinimd ile, degisik pato-

- "\

: &\o‘




EPITELOID SARKOM (BES VAKADA KLINIKOPATOLOJIK VE IMMUNHISTOKIMYASAL BULGULAR) : : <BH

(The Turkish Journal of Pathology)

Resim 4: 17416/98, olgu 2, HE x310: Alveoler yamlarin belirgin oldugu
hir alan.
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Resim 5: 19748196, olgu |, HE x310: ik olarak karsinom tamst alan
HEMATiin gorinimii.

lojik tanilar alabilir; epiteloid gdrinum ve epitelyal antijenlerin
varligi nedeniyle karsinom sanilabilir (3,7,10). Ug numarali
vaka, baska bir patoloji laboratuarinda karsinom tanisi almis-
tir. Birinci vakada, insizyonel biyopside karsinom, hatta bir
meme karsinomu olabilecegi disiinilmis, ancak primer bir
timaor olmadiginin bildiriimesi Uzerine vaka tekrar degerlen-
dirilmis ve epiteloid sarkom tanisina varilmistir. Karsinom di-
sinda rabdomyosarkom, anjiosarkom, melanom ayirici tani-
ya giren diger timérlerdir (1,7,11). Yapilan ¢alismalarda, im-
munohistokimyasal yontem ile gesitli antijenlerin varlig aras-
tirimistir. Daima pozitif olan EMA, SK ve vimentin disinda
desmin, S-100, CD34, CD31, aktin, HMB-45 pozitifligi de bil-
dirilmistir. Bunlarin icinde, ¢ seride de yaklasik %50 oranin-
da pozitif olan CD34 dikkati cekmektedir (7,15,16). S-100
proteini 2/5, CD34 1/4 vakada pozitif bulunmustur. Desmin
3/3 negatif, Faktér VIII ile iliskili antijen de 1/1 negatif sonug
vermistir. Bu antijenlerin pozitifligi ile prognoz veya histoge-
nez arasinda bir iligki belirtiimemistir. Ancak keratin alt tiple-
rinin arastirldigi epiteloid sarkom (15) ve sinovyal sarkom
serilerinde, K19, K8, ve K7'nin her iki timdrde de pozitif ol-
masi, tartigilan sinovyal sarkom-epiteloid sarkom iligkisine
Isik tutabilir (19). Tidmériin histogenezi tartismalidir. Ultrast-
riktirel dizeyde, sinovyal sarkomun bifazik tipinde gérilen
glandler yapilar, intraseliler misin ve bazal membran epi-
teloid sarkomda yoktur (1,12). Bir baska g¢alismada, bulgular
monofazik sinovyal sarkom ile uyumlu bulunmustur (14). Blo-
ustein'a (13) gore, elekiron mikroskopik bulgular epiteloid sar-
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Resim 6: 17685/99, olgu 5, HE x310: Damar ¢evresinde, yayemn ve
kuvverli CD34 pozitifligi gasteren tiimdr hiicreleri.

komun primitif mezenkimal hiicrelerden ¢iktigini distndir-
mektedir ve bu hicreler sinovyal veya histiyositik yone farkli-
lagsmistir. Epiteloid sarkom ile ilgili az sayida sitogenetik ¢alis-
ma vardir. lwasaki ve ark. (20), 18 ve 22. kromozomlar arasin-
da translokasyon olmasi ve 18q11'de saptanan kinlmanin si-
novyal sarkom ile iligkili olabilecegini ileri sirmuslerdir. Farkh
goruste olan yazarlar da vardir; sinovyal sarkomda gorllen
x;18 translokasyonun epiteloid sarkomda saptanmadig, dola-
yistyla bu iki timérin farkli timérler oldugu savunulmaktadir
(21,22). Epiteloid sarkom prognozu iyi olmayan bir timér ol-
makla birlikte, bazi bulgularin daha da kétu prognoza isaret
ettigi belirtimektedir; bunlar genis nekroz, rabdoid gérinimli
hiicre morfolojisi, 5cm’den blylk timorler, proksimal yerle-
sim, lokal niiks ve vaskiiler invazyondur (7,10)

Vakalarimizin ikisinde (2 ve 5 numarali) nekroz genistir,
ikinci vaka metastaz ile kaybedilmistir. TUmdr ¢aplari 6 ve 4
cm olan iki hasta da metastaz ile kaybedilmistir. Tedavide ra-
dikal cerrahinin lokal niiksleri azalttigi disinilmektedir, an-
cak genel sagkalim degismemektedir (1,5,10). Amputasyon
yapilan ii¢ olgu da metastaz ile kaybedilmistir, ancak bu am-
putasyonlar lokal niks ve subdermal lenfatik yayihm sonrasi
yapildigindan sagkalima etkisi olmamistir.

Sonug olarak epiteloid sakom, karakteristik 6zellikleri ol-
sa da cgesitli timérleri taklit edebilen ve ayirici tanida zorluk
yaratan seyrek goriilen bir yumusak doku sarkomudur. Er-
ken tani ve uygun cerrahi, sagkalmi uzatmada en énemli
faktordir. Bu hastalarda, bizim vakalarda da oldugu gibi (7
ay-8 yil arasinda degigen) uzun bir Sykinin bulunusu, timé-
rin benign bir lezyon ile karistirlmasina yolagabilir. Ozellik-
le el/kol yerlesimli lezyonlarda, uzun bir hikaye ve 1-2 cm gi-
bi kiigiik caplarda dahi epiteloid sarkom ayirici tanida yeral-
malidir.
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