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OZET: Ik olarak 1965 yilinda 21 olguluk bir yayininda Enzinger tarafindan tanimlanan tendon ve aponevrozlarin clear cell sarkomu dzellikle alt ekstremitelerde yerlegim gos-
termekte ve yumusak dokularin malign melanomu olarak da adlandinimaktadir. Gok seyrek grilen; snovial sarkom, epiteloid malign schwannom, epiteloid ya da spindle
malign melanomdan oldukga zor ayrilan clear cell sarkom immGnhistokimyasal olarak gdsterilen S-100 protein ve HMB-45'in de destegiyle bu taniyi alan bir olgu nede-
niyle timérin Klinik, histopatolojik, ayirici tani dzellikleri ve hitogenezi hakkindaki gdrasler literatdr bilgileri igi§inda tartigildi.

ANAHTAR KELIMELER: Yumusak Doku, Malign Melanom

SUMMARY: First described by Enzinger in 1965 clear cell sarcoma of tendons and aponeuroses arises in tendons and aponeuroses of the lower extremities. Also named
melanoma of soft parts, histogenesis of this tumor is uncertain. We report a case of clear cell sarcoma that was diagnosed with the help of immunhistochemical de-
monstration of S-100 protein and HMB-45 and discuss the clinical, histopathological aspects as wel as differential diagnosis and histogenetic characters in the view

of the present literature.
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GIRIS

Enzinger'in ilk tanimlamasindan bu yana ingilizce yayin-
lanan literatiirde yaklasik 250 olgu bildirilmistir (2,3,5,12).
Tendon ve aponevrozlarla iligkili yerlesim gdsteren timér
gevsek bir retikiilin agi iginde yuvalar ve kordonlar halinde
dizilim gosteren poligonal yer yer fuziform sekilli, soluk si-
toplazmall, iri oval-yuvarlak gekirdekli, bazilarinda birden
fazla olmak Gzere belirgin gekirdekgikli hiicrelerden olug-
maktadir (1-12). ik tan1 konduktan sonraki yasam siiresi ol-
dukega degiskendir ve sik rekiirrenslerle seyreder; dncelikle
akciger, bolgesel lenf nodlari ve kemik olmak Gizere metas-
tazlarla seyreder (2-4,7-9). Tumériin histogenezine yonelik
galismalar kesin bir sonuca ulagsmamis olup ancak néral or-
jinli oldugu; schwann hiicrelerinden ya da melanositlerden
mi gelistigi agiklida kavusturulamamgtir (2-7,10,11).

* Ondokuz Mayis iiniversitesi Tip Fakiiltesi Patoloji ABD.

OLGU SUNUMU

52 yasinda kadin hasta sag ayak bas parmagindaki 20
yildir var oldugunu soyledigi sisligin son zamanlarda agrn
yapmasi Uzerine ortopedi poliklinigine bagvurdu. Muayene-
de sag bas parmak dorso-lateralinde 3x3 cm.lik kitle bulun-
du ve total olarak eksize edildi.

Makroskopik olarak 3x3x1.5 cm. boyutlarinda, disi kah-
verengi renkte elastik kivamdaki materyalin hemen tamami-
nin belirgin bir kapsiili segilmeyen, kirli-beyaz renkte, sert-
ce elastik kivamda, yer yer kanama alanlarina sahip timo-
ral yapidan ibaret oldugu izlendi. Timdrin histolojik incelen-
mesinde iri oval-yuvarlak gekirdekli, bazilarinda birkag tane
olmak Uzere belirgin gekirdekgikli, soluk sitoplazmali poli-
gonal yada fuziform sekilli hiicrelerin yuvalar ve kordonlar
halinde dizildigi ve yer yer gevre yumusak dokulari infiltre
ettigi goriildi (Resim 1, 2,3). Hicre topluluklar retikiilin lifle-
ri tarafindan sariimakta idi (Resim 4). Fontana-Masson y6n-
temi ile melanine rastlanmamis olup hemosiderin igin yapi-
lan Prusia reaksiyonu genis alanlarda pozitif sonug vermis-
tir. Bu bulgularla yiiksek gradeli malign timar tanisi verip ol-
gunun malign melanom ile uyumlu oldugunu belirttik (B: 470/
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Resim 1: Yer yer fuziform yer yer de poligonal ve bir kismu
seffaf sitoplazmali atipik hiicrelerden olugan timdral doku
(H.E.x200).

91). Yurt icinden istedigimiz konsultasyonlardan Kaposi
sarkomu, malign melanom ya da clear cell sarkom olabile-
cegi ancak ayirici taninin gok gii¢ oldugu geklinde sonug al-
dik.

Daha sonra spesmenden yeni parafin bloklar hazirlaya-
rak yurt digi bir merkezden istedigimiz konsultasyon sonu-
cu S-100 protein ve HMB-45'in de destegiyle clear cell sar-
kom (melanoma of soft parts) olarak geldi.

TARTISMA

En gok geng erigkinlerin alt ekstremitelerinde tendon ve
aponevrozlar ile iligkili olarak yerlesim gosteren clear cell
sarkom gerek yerlesim gerekse yas dagilimi yéniinden ol-
dukga farklilik gdsterir.

Literatiirde 7 ve 83 (3) yasinda olgular bildirilmigtir. Ka-

Resim 2: Resim 1'deki tiiméral dokunun ileri biyiitme ile gé-
riiniimii (H.E.x400).

dinlarda gériilme sikhigi biraz daha fazladir (2,3,10). ik tani
konduktan sonraki yagam siresi oldukga degiskendir; bir-
kac hafta gibi gok kisa siirelerde kaybedilen olgularin yani-
sira (2,3,9) 46 yil yasayip bagka nedenlerle kaybedilen bir
olgu da bildirilmistir (2). llk semptomun ortaya gikisinda
travma tarif edenlerin sayisi da oldukga fazladir (2,3,9). 20
yillik bir 6ykisiniin olmasi, cinsiyet ve lokalizasyon yoniin-
den olgumuz literatir bilgileri ile uyumludur. TUmérin igik
mikroskopi seviyesinde yukarda tanimlanan morfolojisinin
yanisira olgularin % 50'sinde uygun boyama yéntemleri ile
melanin pigmenti gdsterilebilir (3,4,7,10,12). Intrasitoplaz-
mik musin ve fiksasyon yontemlerine bagl olarak glikojen,
alcian blue ve PAS boyalari ile gosterilebilir (3,4,12). Timé-
rin histogenezi elektron mikroskopik ve ayirici tanida da
énemli bir yer tutan immiinhistokimyasal galigmalar ile ay-
dinlatilmaya galigilmigtir (1,3,4,6,9,11). Bu galismalarin bir-

Resim 3: Tiimdriin tipik gériinimiinii olugturan gseffaf sitop-
lazmali belirgin gekirdekgikli hiicrelerin ayrintili goriniimii
(H.E.x600).

Resim 4: Tiimor hiicrelerini kordonlar ve kiigiik gruplar halin-
de saran gevgek retikiilin lifleri (Gomori-silver impregnas-
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birleri ile tam uyustuklari séylenemez. Hatta bunlardan bi-
rinde timériin snovial ve melanotik olarak iki ayr antiteden
olusan heterojen bir toblo oldugu ve bu iki antitenin elektron
mikroskopi ve 151k mikroskopi seviyesinde belirgin farklilik-
lar igerdigi iler striilmusgtir (11). Ancak bu goériise timéru
elektron mikroskopi seviyesinde inceleyen diger arastirici-
lar katiimamislar ve tiimériin néral tiip kdkenli tek bir antite
oldugunu ileri sirmiglerdir (1,3,4,6). Bu gérisi savunanlar-
dan bazilarn timériin schwann hiicrelerinden gelistigini (1),
biyik bir kismi ise schwann hiicrelerinden ya da melano-
zom kokenli oldugunu ve ikisinden hangisinden gelistiginin
kesin olarak belirli olmadigini ileri siirmektedirler (3,4,6). Im-
milnhistokimyasal yéntemlerle gésterilebilen S-100 protein
(1,4,6,9) ile immatir ve neoplastik melanositlere spesifik ol-
dugu ileri stiriilen HMB-45 (9)'in pozitif olmasi ayirici taninin
yanisira timérin noral tip kdkenli oldugunu desteklemek-
tedir. Olgumuzda her iki antikorun da pozitif oldugu goéril-
mistir.

Literatirdeki gogu olgunun ilk tanisi olan snovial sar-
komdan hiicrelerin iniform olusu, intraselliler misin birikimi
ve olgularin yarisinda gosterilebilen melanin pigmenti varligi
ile ayriimaktadir (3). Ayrica S-100 protein (3) ve HMB-45
(3,97) snovial sarkomda negatiftir. Snovial sarkomda sito-
keratin ve epitelyal membran antijenin pozitif olmasi da ayi-
rici tanida oldukga degerlidir (3,9).

Tumér hicrelerinin geffaf gériinimde olmadidi ve spind-
le sekilli oldugu durumlarda karistigi fibrosarkomdan hiicre-
lerin 6zel dizilimi, melanin pigmenti ile glikojen birikiminin
gosterilmesi (3) ve yukarda sézi edilen imminhistokimya-
sal yontemlerle ayirdedilir (3,9).

Epiteloid malign schwannomdan hiicre morfolojisine go-
re ayirmak oldukga zordur. Ancak malign schwannomda
mitotik aktivite gok fazla, melanin birikimi gok seyrek ve tii-
mor genellikle biiylik bir periferik sinir gevresinde yerlesim
gostermekte ya da hastada nérofibromatozis vardir (3).

En gok karigabilecedi ve morfolojik olarak ayirici tanisi-
nin nerdeyse olanaksiz olduju desmoplastik ya da spindle
malign melanomdan ayirtetmekte timériin deri ile iligkisinin
olmamasi 6nemlidir (3).

Metastatik renal hicreli karsinomdan hiicrelerin daha
fuziform, sitoplazmanin daha eozinofilik olmasi ve belirgin
cekirdekgik bulunmasi ile ayirdedilir (3).

Yukaridaki tanimlama ve tartigmalardan da anlagilacagi
gibi yumusak doku timdrleri arasinda ayirici taniya gider-
ken yumusak dokunun malign melanomunun da géz éniinde
bulundurulmasinin son tanida isabetli karar verebilmek igin
gerekli olacagini séylememiz mimkiindiir,
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