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Abstract

Berrak hiicreli sarkom; yumusak dokularintendon ve aponevrozlari
ile siki iligkili, malign melanom olarak da bilinen, olduk¢a nadir
rastlanan ve noral krest hiicrelerinden kaynaklanan timordir. 20-
40 yaslari arasinda daha sik goériilen bu tiimére kadinlarda daha
siklikla rastlanir. Yiksek derecede agresif bir timordir ve sag kalim
distktir. 71 yasindaki erkek hasta sol diz lateralinde agri ve niks
kitle sikayetleri ile bagvurdu. Biyopsi sonucu berrak hicreli sarkom
tanisi koyulan hastaya genis rezeksiyon uygulandi. Sonrasinda
tibbi onkoloji tarafindan tedavisine devam edilen hasta 10 ay sonra
kaybedildi.

Anahtar kelimeler: Berrak hiicreli sarkom, diz, malign melanom

Clear cell sarcoma also known as malign melanoma, is a rare
tmour originated from neural crest cells. It is closely related with
tendons and aponeurosis. It is most common in females between 2 nd
and 4 th decades. CCS is a high degree agresive tumour and survival
rate is low. In this paper, we report a patient whom wide resection
was applied for a clear cell sarcoma at his left knee and followed
by oncology clinic. Postoperatively however the patient was lost 10
months following the surgery.
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GIRIS

Berrak hiicreli sarkom; yumusak dokularin tendon ve aponevrozlari
ile siki sekilde iligkili, malign melanom olarak da bilinen, oldukga nadir
rastlanan ve noral krest hiicrelerinden kaynaklanan timdrdur (1-3).
20-40 yaslari arasinda ve kadinlarda daha sik gorilir. Yiksek derece
agresif bir timdrdur ve sagkalim dstkttr (1,2). 5 yillik sagkalim orani
%48-67'dir. Malign bir timér olmasina ragmen bazi olgularda yillar
boyunca primer lokalizasyonunda metastaz yapmadan kalabilmektedir.
Baslangigta iyi huylu tlimérlerle karisabildiklerinden tanida gecikme
olabilmektedir (4-12).

OLGU

71 yasindaki erkek hasta 2 yildir siiren sol diz lateralinde agr
ve sislik sikayetleri ile basvurdu. Hastamiz daha 6nce dis merkezde
mevcut sikayetleriyle takip edilip, tani amaciyla biyopsi ve sonrasinda
lokal eksizyon yapilmis. Patoloji raporu sinovyal sarkom olarak gelmis.
Hastada yaklasik 2 ay sonra tekrar kitle olusmasi tizerine niiks Sinovyal
Sarkom ontanisi ile klinigimize sevk edildi. Hastanin fizik muayenesinde
sol diz anterolateralinde 9x6 cm'lik hiperemik, mobil, palpasyonla
hassasiyet gosteren sert kivamli kitle mevcuttu.(Sekil 1)

Direk grafide sol diz eklemi lateralinde yumusak doku opasitesi
disinda patoloji yoktu.(Sekil 2) Manyetik rezonans gorintiilemesinde
femur lateral kondil stiperiorunda yumusak dokular icerisine yerlesmis
lobule, yaklasik 82x48 mm boyutlarinda, heterojen karakterde
yumusak doku kitlesi tespit dildi. Kitle lezyonu iliotibial trakt ve lateral
retinakulumlarin  gevresini  doldurmaktaydi. Lezyon komsulugundaki
kemik yapilarda (patella laterali ve femur lateral kondilinde) belirgin kemik
destriksiyonu ya da meddller kemik invazyon bulgusu saptanmadi.

Suprakondiler seviyede kitle femur lateralinde kortekse kadar
dayanmaktaydi, ancak bu diizeyde de belirgin kortikal destriiksiyon
saptanmadi. intravendz kontrast madde uygulanmasi sonrasi kitlede
belirgin heterojen kontrast tutulumu vardi. Lateral retinakulumda kiiglik
bir alanda devamlilik net izlenememis olup bu alandan lezyonun kapstl
icine dogru kuguk bir uzanimi mevcuttu. (Sekil 3) Hastanin yapilan
diger radyolojik tetkiklerinde sistemik metastaz saptanmadi. Hastaya
mevcut fizik muayenesi ve radyolojik gérintiiler sonucunda amputasyon
planlandi. Hastanin amputasyonu kabul etmemesi Uzerine radikal
eksizyon amaciyla operasyona alindi. Kitleye radikal eksizyon yapildi.
intraoperatif degerlendirmede kitlenin iliotibial bandi ve ciltalti yag
dokulari invaze ettigi ve diz eklemine kadar uzandigi kemik dokulari
destrukte etmedigi gézlendi.

Hastanin operasyon sonrasi yapilan histopatolojik incelemesinde
oval, poligonal niveli, belirgin nukleolll, seffaf yada eozinofilik
sitoplazmali hiicrelerin fibréz bandlarla ayrilan gruplar, noduler yapilar
ve yuvalanmalar olusturdugu saptandi. Timor icerisinde fokal nekroz
alanlari da mevcuttu. Immunhistokimyasal boyamalarda timér hiicreleri
S-100 ve HMB-45 ile (+), aktin, demsin, CD68, myoglobin, Mart-1 ile
(-) ekspresyon gostermekteydi. (Sekil 4) Bu bulgularla berrak hucreli
sarkom tanisi konuldu.

TARTISMA

Enzinger tarafindan 1965 yilinda tendon ve aponevroz kdkenli
malign yumusak doku tliméri olarak tariflenmis olan berrak hucreli
sarkom, malign melanom ile bir takim fenotipik Gzelliklerini paylasir
ve bu yiizden yumusak dokunun malign melanomu olarak adlandirilir
(1-3,13,14). Bu ortak ozellikler noral krest kokenli olmasi, melanin
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Kitahya ve ark.
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Sekil 1. Kitlenin klinik gérinimu

sentezi, S-100 ve HMB-45 ile (+) boyanmasidir. Kutanéz melanomdan
ayiran ozellikler de berrak hiicreli sarkomun hemen her zaman derin
yerlesimli olmasi (tendon, tendon kilifi, aponevroz), nadiren epidermise
invazyon yapmasl, daha ¢ok akcijere metastaz yapmasi ve (12;22)
q(13;12) translokasyonunu gdriiimesidir. Bu translokasyon kutandz
malign melanomda hi¢ tanimlanmamistir (4). Kas iskelet sistem malign
timérlerinin yalnizca %0.8-1'ini olusturur. Kadinlarda erkeklere gore
daha sik rastlanir ve hastalar genelde 20 ile 40 yas arasindadir. Yasin
prognoz izerinde belirgin etkisi yoktur (5). Neoplazinin primer olarak
rastlandigi yerler ayak ve ayak bilegi bolgeleridir (%70), bunlari diz uyluk
ve el takip eder. Bas ve boyun tutulumuna nadir rastlanir. Gastrointestinal
sistem ve kemikte de olgular bildirilmistir (4,6). Ekstremite yerlegimli
tiimorlerde prognoz daha iyidir.

Sekil 2. Direk grafi géruntist
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Sekil 3. MRG Gériintiist

Vakalarin yarisinda tiimor yavasga blylyen ve agriya sebep olan
kitle olarak gorillr. Bu yuzden timdrin ilk olusumu ile tedavi arasinda
uzun yillar olabilir. Ve tani kondugu anda timoriin boyutu sag kalim
uzerinde etkilidir ve genellikle metastaz mevcuttur (15). Siklikla akcigere
ve lenf nodlarina metastaz yapar. Metastaz ve rekiirrens genellikli 2 ila
4 yil arasinda olmakla beraber metastazlari ge¢ donemde gelisebilmesi
nedeniyle (10 yil icinde) uzun stireli takip yapiimalidir (4,5,8-12,16,17).
Cilt, beyin karaciger kemik ve kalp metastazlari bildirilmistir.

Yumusak doku kitlesine ek olarak radyolojik olarak fark edilebilen
kalsifikasyon nadiren gortilebilir (1,2). Yumusak doku tumérleri hatta
sarkomlar bile kemige veya ekleme dogru blylUmek yerine digari
dogru blyudtkleri igin anormal radyolojik bulgu olarak tanimlanmazlar.
Goruntiileme ¢alismalari lezyonun yumusak doku kokenli oldugunu ve
yakin kemiklerde kortikal yikima sebep olup olmadigini gdsterebilir.
Ayirict tani blylk hicreli timér, malign fibroz histiyositom, sinovyal
sarkom, fibrosarkom ve rabdomyosarkomu icermektedir.




Selguk Tip Dergisi

Cogu yazar berrak hiicreli sarkomun yiiksek malign 6zelligi Gizerinde
durmustur (1,2,3,5,18). Tedavide radikal eksizyon ve amputasyon
birer secenektir ve hafifletici tedaviye ihtiya¢ duyuldugunda adjuvan
kemoterapi ve radyoterapi uygulanmasi tartismalidir (2). Bizim
olgumuzda taninin atlanmasi ve yetersiz cerrahi ile lokal nikstine neden
olunmasi sézkonusudur. Tedavinin basarili olmasi igin timoriin tam
rezeksiyonu ok 6nemlidir. Klinigin yavas seyretmesi ve radyolojik olarak
benign olarak nitelendiriimesi bizim vakamizda da oldugu gibi yetersiz
tani ve dolayisiyla yetersiz tedavi yapiimasina ve tedavi basarisinin
dismesine neden olmustur.
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