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OZET: Alveoler soft part sarkom yumusak dokularin ender bir malign t0mérddir. Bu calismada transbronsial biopsi ile tani konan bir alveoler soft part sarkom olgusu su-
nuimug ve bu tGmdrin 151k ve Elektron Mikroskopik {EM) dzellikleri literatiriin 1513inda gdzden gegirilmistir.
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SUMMARY: Alveolar Soft Part Sarcoma (ASPS) is a rare, malignant tumor of the soft tissues. In this study, a case of alveolar soft part sarcoma, diagnosed by means of
transbronchial biopsy, is presented and the light and electron microscopic features of the tumor are reviewed in the light of the literature.
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GIRIS

Alveoler soft part sarkom (ASPS) yumusak dokularin
ender rastlanan bir malign timoridir ve adini hicrelerinin
psodoalveoler diziliminden almaktadir (2). Bu timér ilk kez
1952 yilinda Christopherson ve ark. tarafindan ayr bir anti-
te olarak tanimlanmistir (5). Gegen siire iginde bu timérin
histogenezi tam olarak aydinlatilamamakla birlikte &zellikle
miyojenik veya paraganglial orijin Uzerinde durulmus ve
Schwann hiicresinden kéken alabilecegi iddia edilmistir (1).
Bugiin son caligmalar miyojenik orijin Gzerinde yogunlas-
missa da bu konuda geliskili yayinlar mevcuttur (1,4,8). Bu
timore kadinlarda daha ¢ok rastlanmakta olup ortalama
gorilme yasi 22'dir. Ancak 2 ile 71 yaslar arasinda bildiri-
len olgular mevcuttur. En gok alt ekstremiteler ve kalcalar-
da yerlesir (4). Kemoterapi ve radyoterapinin kayda deger
bir etkisi bulunmadigi ve klinik gidisin yavas olmakla birlik-
te her zaman fatal olarak sonuclandigi bildirilmektedir
(3,4).

Olgu:

Hasta 45 yasinda erkek olup 6 aydir istahsizlik ve hal-
sizlik yakinmalan mevcuttur. 2 ay 6nce gekilen akciger gra-
fisinin patolojik bulunmasi nedeniyle non-spesifik tedavi
gormis, ancak kontrol grafisinde diizelme saptanmayinca
basvurdugu bir Universite hastanesinde sputum sitolojisi
arastinlmistir. Bu, her hangi bir taniya gétirmemistir. Ayni
kurumda onerilen bronkoskopiyi kabul etmeyen hastaya
20.11.1989'da E.U.T.F. Gogis Hastaliklari Kliniginde bron-
koskopi uygulanmistir. Hastanin 19.10.1989 tarihli Akciger
grafisinde her iki hilusta dolgunluk izlenimi veren homojen
dansite artimi ile sag paratrakeal lobile dansite artimi ya-
ninda, ézellikle sag akciger periferinde iist ve alt zonlarda
dizensiz kenarli daginik opasiteler bulunmaktadir. Bron-
koskopide karine hafif kiintge, sag orta lob bronsu ayrildik-
tan hemen sonra bazal segment bronslar! i¢ ve dis duvar-
dan itilerek daralmisg, sol alt lob bazal segment bronslar
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konsantrik olarak distan basi ile daralmis olarak bulunmus-
tur. Karina ve sol alt lob bronslar diizeyinden transbronsial
biopsi yapilmistir.

Mikroskopik Bulgular:

Biopsinin timi timoér dokusundan olusmustur. TUmor
alveoler bir cati yapan hiicrelerden meydana gelmektedir.
Bu hicreler genis asidofilik sitoplazmalidirlar. Polimorfizm
gosteren vezikiler nukleus tasimaktadirlar (Resim 1). Ayiri-
ci1 tani igin uygulanan Periodic Acid Schiff (PAS) 6zel boya-
sinda timor hicrelerinin sitoplazmalarinda diastaza rezis-
tan, graniler ve kristal benzeri yapilar dikkati gekmistir.
Histolojik bulgular 151§inda s6z konusu timériun alveoler
soft part sarkom oldugu tanisina varilmistir.

Bu diagnoza dayanilarak hospitalize edilen hastada sol
iliak, sag femoral ve sag kostal kemiklerde metastaz ile
uyumlu litik lezyonlar saptanmis ve ayrica abdominal ultra-
sonografisinde sol bobrek st polde 12x14 cm olgllerinde
solid kitle lezyonu bulunmustur. Endoxan, Oncovin ve Ad-
riablastin ile Uglu sitostatik tedavi altina alinan hastada be-
lirgin olarak radyolojik progresyon ve klinik agirlasma de-
vam etmistir. Son olarak 22.11.1989 ve 24.11.1989 tarihle-
ri arasinda ayni tedavi yarim dozla uygulanarak hasta ta-

Resim 1: Tiimiir dokusunun alveoler patterni, 200xH&E.
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Resim 2: Elektron Mikroskopunda intrasitoplazmik
kristalloid cisimler (okla isaretli), 30.000x.

burcu edilmistir. Daha sonra hastanin exitus haberi gelmis-
tir.

Bu arada timéor hiicre sitoplazmalarinda saptanan PAS
pozitif ve diastaza rezistan granillerin ve kristallerin yapisi-
ni aydinlatmak amaciyla elimizdeki parafin blokta bulunan
dokulardan EM inceleme yapilmigtir. Bu, Rotterdam Eras-
mus Universitesi Tip Fakiiltesi patoloji laboratuvarinin
Elektron Mikroskopi Unitesinde Dr. W. C.'de Bruyn tarafin-
dan gerceklestirilmistir. Her ne kadar bu cok kuciik ve timu
ile histopatolojik degerlendirme igin hazirlanmis doku parca-
ciklarindan optimal EM gorinti elde etmek mimkiin degilse
de, yine de histolojik olarak saptanan intrasitoplazmik gra-
niiller EM olarak kristalloid cisimler seklinde gozlenebilmis-
lerdir. Bunlarda biiyiik biyutmelerde gizgilenmeler secil-
mektedir (Resim 2,3). Ayrica, yapisi bozulmus endoplazmik
retikulum ile poliribozomlar izlenmistir.

TARTISMA

Halen orijini aydinlatilamis olan ASPS'un histopatolojik
ayirici tanisinda, alveoler bilyiime patterni gosteren ve sito-
lojik olarak ASPS'dan ayrilmasi gig olabilecek timdérler ara-
sinda paraganglioma, melanoma, graniler hicreli tumorler
ve renal hiicreli karsinoma ekarte edilmelidir (6). Bu ayirim-
da 6zellikle bu timér igin tipik olan diastaza rezistan PAS
pozitif- intrasitoplazmik grandller ve kristallerin saptanmasi
gerekmektedir. Bunlar EM olarak degisik biyukliklerdeki
yuvarlak homojen graniiller seklinde kendini gostermekte
ve yine bunlar kristal sekline déniiserek romboid yapi ka-
zanmaktadirlar (4,8). Mukai ve ark. (5) EM fotomikrograflar-
dan kompiter yardimiyla elde ettikleri kristalloidlerin 3 bo-
yutlu modelinden bunlarin aktin filamanlarina benzediklerini
gdstermislerdir. Biz de olgumuzda tipik olarak benzer histo-
kimyasal ve EM o6zellikleri saptadik.
~ Her ne kadar ASPS genellikle ekstremitelerde gérilmek-
te ise de (4,7), dil, retroperitoneum gibi lokalizasyonlar da
bildirilmistir (4). Ayrica adrenal glandda yerlesim g&steren
ve akciger metastazinin eksizyonu ile tani alan bir olgu da
mevcuttur (3).

Bizim olgumuz bu yayinda s6zii edilene benzemektedir,
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Resim 3: Bir biiviik kristalloid cisim (c) ve Poliribozomlar
(r). 50.000x. Uranyl acetate ile boyanmugtir.

ancak otopsi ile verifiye etme sansimiz ne yazik ki olamadi-
gindan, histolojik olarak saptadigimiz timorin primer lokali-
zasyonu konusunda kesin yorum yapmak olanaksizdir. So-
nuc olarak, ASPS kendine 6zgi bir sellller striktire sahip,
orijini tartismali, yavas seyretmekle birlikte mutlaka fatal
sonuglanan bir yumusak doku timéridir. Sundugumuz ol-
gu, bu patolojik ve klinik 6zellikleri tasimaktadir. Ayrica, ru-
tin histoteknik ¢alismada kullanilan dokularin, daha sonra
EM arastirma icin kullanilabilecegi gosteriimektedir.
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