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OzZET

Alveoler soft part sarkoma (ASPS) ilging morfolojisi v& his-
togenezinde belirsizlikler olan nadir bir yumusak doku
timaorddar, Bolimimizde bu taniyr almis 3 olgu yeniden
degerlendirilmistir. Olgular 26, 25, 35 yaglarinda; ikisi erkek bir
kadin hastadan olusmaktadir. Tani konuldugunda olgularnn iki-
sinde akciger metastazi mevcuttu. Spesmenlerden birisi
akcigerden metastazektomi materyali idi. 3 olgu da PAS (+)
kristaller iceren tipik morfolojik yapiya sahip olmakla beraber,
elektron mikroskopide (EM) grandler endoplazmik retikulum
gruplari ve bol mitokondri topluluklari saptanmig, ancak
‘rnomboid" kristaller gésterilememistir. Yapilan
immnhistokimyasal ¢alismada desmin, vimentin ve myosin,
literatiirdeki bazi 6rneklerdeki gibi negatif bulunmusgtur. Olgu-
lanmiz son literatiir verileri 1s1ginda tartisiimigtir.

Anahtar Kelimeler: Alveolar soft part sarkoma.

Girilg

Alveoler soft part sarkom histolojisindeki farkliik ve histo-
genezindeki belirsizlik nedeniyle ézellikle son yillarda dikkati
ceken bir timdrdir. Histolojik olarak tanisi ve ayirici tanisi
kolay olmakla beraber histogenezinde hala bazi belirsizlikler
mevcuttur. Immunhistokimyasal yéntemlerin isin igine girme-
siyle kas diferansiyasyonunu gdsteren bulgular artmakla birlik-
te, kesin yargiya varmak mimkin olamamaktadir. Biz bu
arastirmada hastanemizde izlenen (¢ alveoler soft part sarko-
ma olgusunu sunmaktayiz.

OLGU SUNUMU

Olgular (Tablo I) 26, 25, 35 yaslarinda iki erkek, bir kadin
hastadir. Tim hastalar kitle ve agrn yakinmalariyla
bagvurmustur. Lokalizasyonlar, sol diz, sol kalca ve sag ska-
puladir. Bu olgularin ikisinde (Olgu 1-2) hastalarin primer
timor spesmeni, digerinde ise akciger metastazektomi
materyali degerlendirilmistir.

Iki olguda (1-2) hastalar bagvurduklarinda akciger metas-
tazlari meveuttu. Her iki olguda metastazlar torakal CT ile
gosterildi. Olgu 2, hastanemize basvurdugunda radyoterapi ve
kemoterapi almisti. TUmér spesmenleri, 14x9, 5x8, 2x2x2,
5x4x3 cm boyutlarinda olup, kesit yiizleri sari-beyaz renkli
solid gériinimdeydi.

Mikroskobisinde timdrlerin degisik kalinlikta fibrovaskdler,
yer yer kalin kollajen demetler igeren septalarla ayriimig orga-
noid ya da alveoler nitelikte yuvalar yaptigi gérilmastdr.
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SUMMARY

ASPS is a rare soft tissue tumor with interesting morp-
hology and unknown histogenesis. 3 cases diagnosed as
ASPS in our department are reevaluated. Cases are 26,
25, 25 years old; two men and a woman. Two cases have
metastasis in lung when diagnosed. One of the specimen
is a metastasectomy material from lung. Aithough the tu-
mors are typical examples of ASPS with PAS (+) crystals,
we can reveal stacks of rough endoplasmic reticulum and
clusters of mitochondria but not show rhomboid bodies in
electron microscopic exam. We also study immunhistoc-
hemicaly desmin, vimentin and myosin but all are negative
like the similar examples in some of the literature. In dis-
cussion, we point out, histogenesis of ASPS with presen-
ted cases in the light of up dated literature.

Key words: Alveolar soft part sarcoma.

Tablo I: Olgularin Klinik dokiimantasyonu i
Olgu| Yag/ | Lokalizasyon | Boyut | Metastaz Tedavi | Takip
| Cins (cm) (Ay)

1 | 26/K| Sol diz 14x9x8| Akciger |CyVADIC | 10
2 25/E | Sol kalga 2x2x2 Akclgsr KT+RT | 24
35/E | Sag skapula 5x4x3 PRT+KT |13

%VADIC Cyclophosphamid, Vincristin, Adriamicin, Dacar bazin
Radyoterapi KT: Kemo!erapl 3

Resim 1: Alveolar ¢atiya sahip, genis eozinofilik ssIoplazmaln pohgonab
hiicrelerden olusan neoplazm, H+E (x230).

Hiicrelerin poligonal, graniiler sitoplazmall, vezikiile niikleuslu
oldugu, yer yer belirgin pleomorfizm gésterdigi izlenmistir
(Resim 1). PAS yontemiyle (¢ olguda da, hiicrelerin buyiik
kisminda PAS (+) kristaller gosterilmistir (Resim 2). Yapilan
immunhistokimyasal ¢alismada Desmin (BioGenex), Vimentin
(Dako) ve myosin (BIO Genex) ii¢ olguda da negatif bulun-
mustur. iki olguda yapilan elektron mikroskobik galismada
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(Olgu 1-3)-ASPS'a iligkin bol mitokondrial elemanlar yani sira
gruplar yapan grantler endoplasmik retikulum kiimeleri izlen-
mistir (Resim 3), "rhomboid" kristaller gosterilememistir

TARTISMA

Alveoler Soft Part Sarkom genellikle 15-35 yaslar
arasinda gorilen nadir bir yumusak doku timéridur.
Yumusak doku sarkomlar arasinda % 0.5-1'lik bir orani
olugturur. Kadinlarda erkeklere oranla daha siktir (1). Sik ola-
rak iki bolgede (Basboyun ve alt ekstremiteler) gérilir.
Bagboyun bélgesine lokalize timérler genellikle daha erken
yaglarda, kiiglik boyutta olan tlimérlerdir. Bu lokalizasyondaki
timdrlerin bazilar belirgin organoid patern yapmayip diffiiz bir
gdrinime sahip olabilirler ve prognozlan daha iyidir (1-3). Ol-
gulanmizin ikisi alt ekstremitede, biri ise skapulada yerlesimli
olmasina ragmen ileri yagtayd (35 yas). ASPS kas iskelet sis-
temi disinda da tanimlanmistir. Ekstraskelatal olarak en sik
gozde ve dilde izlenir. Vajina, retroperiton, uterus ve vulvada
bildirilen olgular vardir (4).

ASPS histolojik olarak genellikle belirgin tani glgligu
gstermez ve olgudan olguya histolojik farklilik gok azdir. Biz
de (¢ olgumuz arasinda belirgin bir morfolojik farkhlik sapta-
madik. Ancak literatiirde bir olguda Psammom cisimcikleri
gorlimistir (3). ASPS'nin spesifik bulgusu PAS (+) kristaller
ve graniiller olup tani igin dnemli bir kriterdir EM de iki olgu-
muzda da izlenen graniler endoplasimik retikulum kiimeleri ve
bol mitokondrial elemanlar ASPS tanisini destekler niteliktedir.

Resim 3: Paralel dizilm gosteren grantler endoplazmik retikulum
gruplar (yildiz) ve mitokondriler (M), uranil asetat-kursun sitrat (x12500)

'Aynca ASPS'de "rhomboid" kristaller gordlebilir. Bu kristaller

her ne kadar ASPS igin spesifik olsa da patognomonik
degildir. ASPS disinda islet cell tiimorlerinde, paraganglioma,
rhabdomyoma, schwannoma, Wartin's timérlerinde de bulun-
dugu bildirilmistir (5). Ayrica nérojenik muskuler atrojisi olan
bir olguda kas igciginde bu tip kristallere rastlanmistir, ancak
bu olguda PAS pozitivitesi saptanamamustir (5).

ASPS'nin histogenezi immunhistokimyasal ¢alismalarla
aydinlatiimaya galisiimistir. Kasa spesifik antikorlarla yapilan
calismalar birbirleriyle gelismekte tim olgularda pozitiflik
gbsterilememektedir. Bizim olgulanmizin hepsi tipik ASPS
morfolojisi géstermesine ragmen, desmin ve myozinin negatif
olmasi literatiirle uyumludur. Bu farkli immunhistokimyasal
sonuglarin, kullanilan antikorlarin spesifikligine ve ozellikle de
fiksatiflerin etkisine bagh oldugu distnilmektedir. Y Matsuna
ve arkadaglarinin yaptidi calismada 10 olgunun 5'inde des-
min, 6'sinda ise B-enolaz pozitifligi saptanmistir ve digital
image analiz teknigiyle rhabdomyoblastik diferansiyasyonu
gostermislerdir (2). Aktin pozitifligi de son yillarda bildirilmistir
(5). Buttn bu bulgular ASPS'nin muhtemel kas diferansiyasyo-
nu gosteren bir sarkom oldugunu destekler niteliktedir. Diger
bir muhtemel teoride myoendokrin diferansiyasyondur (4-6).

Bizim inceledigimiz (¢ olguyla histogenezi agiklayabilecek
bir yoruma gitmek gl¢ gibi gérlinmektedir. Ancak literatirde
olusan bilgi birikimi ASPS'nin rhabdomyosarkomun farkli bir
tipi oldugu lehinedir.

KAYNAKLAR

1. Enrzinger F. M and Weiss, Malignant tumors of uncertain
histognesis, in Soft Tissue Tumors 2nd ed, C.V. Mosby St
Lousis. 1988, 929-936.

2. Matsuna Y, Mukai K et all, Alveoler Soft Part Sarcoma.
Acta, Pathologica Japonica. 1990; 40: 199-205.

3. Chetty R. Alveoler Soft Part Sarcoma With Psammom bo-
dies Histopathology. 1990; 17: 188.

4. Yagihashi S, Yagihashi N. Primary Alveoler Soft Part Sar-

coma Of The Stomach. Am. J. Surg. Pathol. 1991; 15:
399-406.

5. Per. H. B. Contens M.P. Membrane Bound Cytoplasmic
Crystals Similar to those in ASPS in A Human Muscle
Spindle. Ultrastructural Pathology. 1990; 14: 423-428.

6. Miettinen M, Exforts T. ASPS Immunohistochemical evi-
dence For Muscle cell Differantiation. Am. J. Clin, Pathol.
1990. 93: 32-38.

I_. A R I R A AR A A LR R A A

Ankara Patoloji Biilteni « Cilt: 12 (1), 68-69, 1995

69





