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0ZET

Seffaf hiicreli sarkom tendon ve aponevrozlarla siki sekilde iliskili olan na-
dir bir tiimordiir. Kadinlarda erkeklere gdre daha sik rastlanilir ve hastalar
genelde 20 ile 40 yas arasindadir. Seffaf hiicreli sarkom tipik olarak eks-
tremiteleri tutar. Ayak ve ayak bilegi sik olarak tutulan bolgelerdir. Ayrica
yiiksek derecede agresif bir tiimordiir ve genelde genis yada radikal cerrahi
ile gikarilmasi gerekir. 52 yasindaki bayan hastanin sol ayaginin anterome-
diyalinde Seffaf hiicreli sarkom tespit edilmistir. Bu nadir tiimor ile diger
yumusak doku tiimérlerinin ayina tanisini yapmak icin; Seffaf hiicre sarko-
munun klinik durumu, radyolojik goriiniimii ve histolojik degerlendirmesi
yapildi. Ayrica, tiimoriin tedavi ilkeleri tanimlandi. Bu vaka Seffaf hiicreli
karsinoma histolojik degerlendirme olmadan tani koymanin zor oldugunu
ve bir kez tani kondugu zaman tiimériin yeniden ortaya cikmasini ve metas-
tazini engellemek icin yeterli cerrahi eksizyon ile tedavi edilmesi gerektigini
gostermektedir.

Anahtar sozciikler: seffaf hiicreli sarkom, cerrahi eksizyon

Giris

Seffaf hiicreli sarkom tendonlarla ve aponevrozlarla siki sekilde
iliskili olan nadir bir timd&rdir (1,2,3). Kadinlarda erkeklere gore
daha sik rastlanilir ve hastalar genelde 20 ile 40 yas arasindadir
(1,2). Seffaf hiicreli sarkom tipik olarak uzuvlari tutar, ayak ve ayak
bilegi sik olarak tutulan bolgelerdir. Hayli agresif bir timor olmasi-
na ragmen, agresif 6zellik géstermeden ve yeniden ortaya ¢ikma-
dan primer lokalizasyonunda yillar boyu kalabilir (1,2,3). Bu vaka,
sefaf hicreli karsinoma histolojik degerlendirme olmadan tani
koymanin zor oldugunu ve bir kez tani kondugu zaman timériin
yeniden ortaya ¢ikmasini ve metastazini engellemek icin yeterli
cerrahi eksizyon ile tedavi edilmesi gerektigini gdstermistir.
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CLEAR CELL SARCOMA AT ANTERO-MEDIAL PORTION OF THE FOOT;
A CASE REPORT AND REVIEW OF THE LITERATURE

ABSTRACT

Clear cell sarcoma is a very rare tumor that is intimately associated with ten-
dons and aponeuroses. Females are affected more commonly than males, and
the patients are usually between 20 and 40 years of age. The typical sites for
clear cell sarcoma are the limbs, especially the foot and ankle region. It is a
highly malignant tumor that usually requires wide or radical excision. A case
of a clear cell sarcoma in the anteromedial aspect of the left foot of a 52-year-
old woman is described. Clinical and radiologic presentation and histologic
evaluation of clear cell sarcoma is discussed, in order to make a differential
diagnosis between this rare tumor and other soft tissue tumors. In addition,
the treatment principles of the tumor are identified. This case demonstrates
that clear cell sarcoma can be difficult to diagnose without histologic evalua-
tion and, once diagnosed, should be treated by adequate surgical excision in
order to prevent recurrence and distant metastases.

Key words: clear cell sarcoma, surgical excision

Vaka sunumu

Sol ayaginin anteromedialinde siskinlik ve hassasiyeti olan 52 ya-
sindaki hastanin sikayetleri 6 yil &nce baslamis. Bu zaman diliminde
kitle blytyerek sigkin ve agrili hale gelmis. Bunun tizerine hasta bas-
ka bir kuruma giderek sol ayaginin radyografi, sintigrafi, bilgisayarl
tomografi (BT) ve manyetik rezonans goriinttilemelerini (MRG) yap-
tirmig. Gorlintllemelerin sonuglarina gore sol ayagin medial bolge-
sinde hasara sebep olan invaziv yumusak doku kitlesi saptanmis.
Klinigimizde gorildugu sirada hasta, asir agr ve sol ayaginin an-
teromedialinde ceviz buykliglindeki kitleden dolay yiirliyemez
duruma gelmisti. Bu durum disinda hasta saghkliydi ve sistemik
hastalik, diabetes mellitus ve romatoid hastalik hikayesi yoktu.
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Ayakta Seffaf Hiicreli Sarkom Olusumu

Sekil 1. Her iki ayak anterior-posterior rontgenografisinde yumusak doku
kitlesinde artma ve navikular kemigin medial yanisinda ve medial kiineiform
kemiginin posteromedial kisminda giive-yenigi seklinde kemik hasan mevcut.

Fizik muayenede hasta saglikl yasl bir bayan gériiniimiindeydi.
Sol ayaginin anteromedialindeki asiri agri nedeniyle yiriyemiyor-
du. inspeksiyonda 7x4cm biiyiikligiinde hareketsiz, sert, eritama-
t6z ve agnl kitle g6zlendi. Sol ayak biledinin hareket aciklihg tam-
diancak subtalar eklemin hareketi agriya ikincil olarak kistlydi. Sol
alt ekstremitenin norovaskiler muayenesi normaldi. Abdomen
yumusak ve agrisizdi ayrica kitle veya hepatosplenomegali yoktu.
Lenfadenopatiye raslanmadi. Hastanin radyografileri, BT tarama-
lari ve MR goriintuleri Sekil 1 ve 2 de gosterilmistir. Akcigerlerin
ve abdomenin BT taramalari ve tiim viicut kemik taramalari sonu-
cunda viicudun baska bir bélgesinde tutulum gdzlenmemistir.

Radyolojik yorum

Ayak bilek anterior ve lateral radyografileri yumusak dokuda sisme
ve ayak bileginden ayagin medial ve dorsal kismina kadar uzanan
yogunluk artisi gorlldu. Yumusak doku kitlesi navikiler kemigin
medial yarisinda ve medial kiineiform kemiginin posteromedial kis-
minda glive-yenigi seklinde kemik hasarina neden olmustu. Navi-
kiler kemigin anterior ve medial marjini ile medial kiineiform kemi-
gin posteromedial marjininde korteks ayirt edilemiyordu (Sekil 1).

BT taramasinda, navikiler ve medial kiineiformun korteksinde
ve kemik matriksinde hasar mevcuttu. Bunun sonucunda, kor-
tikal hasara bagh olusan kemiksi parcaciklar navikiler kemige
bitisik sekilde gorilmekteydi (Sekil 2).

MR gériintiilerinde, ayagdin medial ve dorsal kisminda yumusak
doku kitlesi goriildi. Yumusak doku kitlesi medial malleolun
anteroinferiorunda lokalizeydi. Kitlenin infiltratif dogasi ve zor
tarif edilebilen sinirlari mevcuttu. Kitle, yag baskilamali T1 agir-
likl goériintllerde kas ile izointense ve yagd baskilamali T2 agirhkh
goruntilede ise kasa gore hiperintense (ama yagdan daha az)
olarak izlendi. Yag baskilamali ve T2 agirlikh gortintilerde kitle-
den alinan sinyal homojen degildi. Kitle tibialis anterior, tibialis
posterior ve fleksor digitorum longus tendonlarini cevrelemisti.
Ayrica abductor hallucis ve fleksor hallucis brevis kaslarinin in-

Sekil 2. Ayak BT taramasinda, navikular ve medial kiineiformun korteksinde ve
kemik matriksinde hasar mevcut.

vazyonuda mevcuttu. Kitle inferiorda fleksor hallucis longusa
yakin, superiorunda ekstensor hallucis longusa yakindi. Yag
baskilamal T1 agirlikh gériintilerinde navikiler ve medial ki-
neiform kemiklerindeki hipointens sinyal degisiklikleri kemik in-
vazyonunu gostermekteydi (Sekil 3). Yag baskilamal T2-agrilikh
goruntulerde navikiler ve medial kiineiform kemiklerde kistik
bolgeler saptandi. Kitlenin goriiniimi Gadulinyum verildikten
sonra belirgin bir biytime gosterdi (Sekil 4). Diger MR goriinti-
leri tibiotalar ve subtalar eklemler etrafinda sivi artisi ve ayagin
dorsal ve medial kisiminda 6dem mevcuttu.

Hastanin anemnezi, fizik muayenesi ve radyolojik degerlendir-
meleri g6z 6niine alindiginda malign bir yumusak doku tiimori
on tanisiyla insizyonel biopsi ile kesin tani koyma icin protokol
belirlendi. Hastanin ayak anteromedinde kitle tGzerinden inisz-
yon yapildi. 5X4 cm2lik sinirlari belli olmayan cevreye invaze kit-
le goriildi. Biopsi alindi. Kitle kanamali ve beslenmesi zengindi.
Parca formol sollisyonuna alindi ve patolojiye yollandi.

Histolojik yorum

Preparatlarin hematoksilin ve eozin ile boyali kisminda seffaf
hicreli timérin bag, kas ve kemik iligi dokusuna infiltrasyonu
gozlendi. Siki fibrokollojen stroma tarafindan ince bir sekilde
cevrelenmis kiiclik, kompakt kiimeler halinde poligonal hiicre
sablonu baskindi ancak bazi bolgelerede difiiz yaprak benzeri
infiltrasyon veya demetler halinde hiicreler gorildi. Bazi nadir
boélgelerde epiteloid morfolojisine rastlanildi. TUmor hicreleri-
nin bir kismi bariz sekilde eozinofilikken bir kismi ¢ok az eozi-
nofilikti ve sitoplazmalari zorlukla secilebiliyordu. Hiicrelerin ki-
clik, yuvarlak ve oval, vezikiler sekilde ¢ekirdekleri vardi. Cekir-
dek pleomorfizmi minimumdu. Mitoza ¢ok nadir rastlandi [1/10
den daha az (yliksek biyltme)]. Multicekirdekli blyik hiicrelere
veya melanin pigmenti gorilmedi.

Hastanin hikayesi temel alinarak, fizik muayene, goriintiileme
calismalari, histolojik goriiniim ve immiinohistokimya calismala-
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Sekil 3. Ayak MR-FSE T1 ve PD-agirlikh goriintiilerinde navikular ve medial
kiineiform kemiklerindeki hipointens sinyal degisiklikleri kemik invazyonunu
gostermektedir.

r sonucunda seffaf hiicreli sarkom teshisi dogrulandi. Teshisten
sonra hasta genis lokal rezeksiyon icin hazirlandi. Timoriin inva-
ziv yapisindan dolayi diz alti amputasyonu gerceklestirildi. Cika-
nlan &rnek de seffaf hiicreli sarkom teshisini dogruladi. insizyo-
nal biyopsi 6rneginde nekroz goériilmemesine ragmen ¢ikarilan
ornekte vaskiler ve perindral invazyon, yiiksek mitotik aktivite
ile birlikte timor nekrozu goézlendi. Hasta 12. haftadan itibaren
herhangi bir komplikasyon veya rahatsizlik ile karsilasmadan diz
alti protezi kullanmaya bagladi. Seyreden 2 yil icinde hastanin
protez kullanimiyla ilgili klinik problem yasanmadi. Hastanin
klinik ve radyolojik degerlendirmeleri lokal veya uzak metastaz
ortaya ¢ikarmadi.

Tartisma

Enzinger bazi tendon ve aponevroz kékenli bir malign tiimor ta-
rif edilmistir (2). Bu, aponevrozlarin ve tendonlarin seffaf hiicreli
sarkomu olarak adlandiriimistir. Seffaf hiicreli sarkomun karak-
teristik ozellikleri vardir, bu 6zelligi onu diger sinoviyal timor-
lerden ayirir (1,2,3). Seffaf hiicreli sarkom malign melanom ile
bir takim fenotipik 6zelliklerini paylasir ve bu ylizden yumusak
dokunun melanomu olarak adlandirilir (1,2,3,4,5). Kadinlarda er-
keklere gore daha sik rastlanilir ve hastalar genelde 20 ile 40 yas
arasindadir. Neoplazinin primer olarak rastlandigi yerler ayak ve
ayak bilegi bolgeleridir, bunlari diz, uyluk ve el takip eder. Bas ve
boyun tutulumuna nadiren rastlanir.

Vakalarin yarisinda tumor yavasca blylyen ve agriya sebep
olan kitle olarak goérulir. Bu ylzden timorin ilk olusumu ile
tedavi arasinda uzun yillar olabilir. Cogu genis timorler sub-
ktis ve alt dermise dogru genislerken Seffaf hicreli sarkom-
da Ust deri tutulumu yoktur. Cerrahi operasyon doneminde
semptomlar ortalama 2 yil olacak sekilde birkag hafta ile 20 yil
arasinda degisir (1,2,3). Buna ragmen seffaf hicreli sarkomun
5 yil veya daha fazla tutulum gosterdigi hi¢ de nadir degildir.
Hastalarin yarisindan biraz daha azinda tiimérin bulundu-
gu bdlgenin travma veya yaralanma gec¢misi vardir. Yumusak
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Sekil 4. Ayak MR-FSE yag baskilamal T2-agnlikh goriintiilerde navikular ve
medial kiineiform kemiklerde kistik bolgeler ve kemik destriiksiyonu saptandi.

dokun kitlesine ek olarak radyolojik olarak fark edilebilen kal-
sifikasyon nadiren goriilebilir (1,2). Vakanin radyografilerinde
navikula ve medial kiineiform kemiginde litik bolgeler gozlen-
mistir. Yumusak doku timorleri hatta sarkomlar bile kemige
veya ekleme dogru biiylimek yerine disari dogru buyudukleri
icin anormal radyolojik bulgu olarak tanimlanmazlar (2). Tip-
ki bu vakada oldugu gibi ingiliz literatiiriinde rastlanilan baz
vakalarin rontgen filmlerinde litik bolgelere rastlanmistir (2,6).
Bu sebepten sunulan vakanin ayirici tanisi primer ve metastatik
kemik tiimdrleri de olmalidir. Ancak abdomen ve toraksin man-
yetik rezonans gorintdleri ile bilgisayarli tomografi sonucunda
patolojik bulguya rastlanmamasi ve 3 fazli kemik taramasinin
sadece sol ayakta aktivite artisi géstermesi metastatik kemik
timorindn ayiricr tanisini ekarte etmistir.

Goruntlleme calismalan lezyonun yumusak doku kékenli ol-
dugunu ve yakin kemiklerde kortikal yikima sebep oldugunu
ortaya ¢ikarmistir. Ayirici tani biyuk hiicreli timori (giant cell
tumor), malign fibroz histiyositomu, sinovyal sarkomu, fibro-
sarkomu ve rabdomyosarkomu icermektedir. Bliyuk hiicreli tu-
mor genelde tendon tabakalarindan olusan sik rastlanan benin
lezyondur. Biiylik hiicreli timor genelde 3. ve 4. dekadlarda go-
rilen ancak ayak ve ayak bilegi cevresinde de rastlanilabilen bir
timordir. MR gorintilerinde blyik hiicreli timor T1-agirlikli
goruntilerde kas ile ayni sinyalde ve T2-agirlikh gériintiilede
kasa gore yuksek sinyalde (ama yagdan daha az) gézlenmek-
tedir ve ayrica buytk hicreli timor karakteristik olarak hemo-
siderin icerir (2,7).

Malign fibréz histiyositom (MFH) geg eriskin déneminin en sik
rastlanan primer yumusak doku tiiméridir. MFH bitin yumu-
sak doku sarkomlarinin %20-30" unu olusturur. MFH ¢ogunlukla
ekstremitelerdeki biyik kas gruplarindan gelisir. MFH'li hastala-
rin %5-20’ sinde zor belirlenebilen kalsifikasyonlar gérilir. MFH
yakin kemiklerde kortikal erozyona sebep olur. MFH, T1 agirlikh
MR goruntilerinde kasla ayni sinyalde veya kastan daha yiliksek
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Ayakta Seffaf Hiicreli Sarkom Olusumu

sinyalde iken T2 agirlikli goriintilerde kas ve yaga gore yiiksek
sinyaldedir. Sinoviyal sarkom yumusak doku sarkomlarinin %10
unu olusturur (2,7,8).

Sinoviyal sarkom en fazla 15-35 yas araliginda yaygindir. Cogu si-
noviyal sarkoma ekstremitelerde (%80-95) 6zelliklede alt ekstre-
mitede (%60-70) rastlanilir. Sinoviyal sarkomlarda kalsifikasyon
gozlenebilir. Sinoviyal sarkom hem iyi sinirli ve oval sekilde hem-
de koti sinirh ve infiltratif sekilde olabilir. Sinoviyal sarkomun ya-
kindaki kemiklere invazyon yaptigi gorilmdistir. T1 agirhkh MR
gorintilerinde lezyon, kasla ayni sinyal siddetinde nonspesifik
homojen olmayan kitle halinde gériilirken T2 agirlikl MR goriin-
tllerinde yagdan daha parlak gorilir. Fibrosarkom genellikle 3.
ve 5. dekatda gorilen nadir bir timordir ve siklikla ekstremite-
lerde goriiliir. Fibrosarkom T1 agirliklt MR goriintiilerinde kas ile
izointense iken T2 agrilikli gortintilerde yaga gore hiperintense-
dir. Rabdomyosarkom ¢ocuklarda en sik goriilen yumusak doku
timorudir. 10 yas altindaki vakalarin % 70 ini rabdomyosarkom
olusturmaktadir. T1 agirhkli MR gorintulerinde sinyal yogunlugu
kas ile yag arasinda iken, T2 agirlikli MR goruntilerinde kasa ve
yada gore hiperintensedir (2,7,8).

Uzerinde durulan kitlenin morfolojik ézellikleri ve MR goriintiile-
rindeki sinyal 6zelligi MFH, sinoviyal sarkom, fibrosarkom ve rab-
domyosarkom ile uyumlu degildi. Ek olarak rabdomyosarkom
cogunlukla cocuklarda goérilmektedir. Halbuki bu kitlenin MR
sinyal karakteristigi buytk hicreli timor ile uyumluydu. Blyuik
hicreli timor cogunlukla benin karakteri olan iyi sinirli bir lez-
yondur ve nadiren yakinindaki kemikler Gizerinde basing erozyo-

Kaynaklar

nuna sebep olur. Bu sebepten bilyik hiicreli timoriin morfolojik
ozellikleri kitle ile ortlismemektedir. Hastanin hikayesi temel ali-
narak, fizik muayene, gorintiileme calismalari, histolojik gori-
nim ve immunohistokimya calismalar sonucunda Seffaf hiicreli
sarkom teshisi dogrulandi.

Cogu yazar sefaf hiicreli sarkomun yliksek malign 6zelligi tizerin-
de durmustur (1,2,3,9,10). Eckarda’a gore radikal eksizyon ve am-
putasyon birer tedavi secenegidir ayrica hafifletici tedaviye ihtiyac
duyuldugunda adjuvant kemoterapi ve radyasyon terapisi etkili-
dir (2). Seffaf hiicreli sarkomun metastatik bolgeleri akciger ve bol-
gedeki lenf digumleridir. Timoérin bu boélgelere metastaz zayif
prognoz ortaya koyar (1,2,3,9,10). Hastanin toraks ve abdomenin
BT ve tiim viicut kemik taramalarini iceren radyolojik degerlendir-
mede metastaza rastlanmadi. Hastayla tedavi secenekleri tartisi-
larak bir karar verildi; operasyon sonucunda fonksiyonel bir uzuv
ile birlikte timdrsiz bir bélgenin olusturulmasinin zorlugundan
otlrd uzuv kurtarma (limb-salvage) prosediri tercih edilmedi.
Uzuv kurtatma operasyonu vakalarda yaygin nikslerin gorildi-
gi bildirilmistir (1,2). Bu nedenle hastaya genis cerrahi sinirlari
olan bir diz alti amputasyonu operasyonu yapildi. Operasyondan
sonra hastaya diz alti protezi takildi ve hasta sonraki 2 yil boyunca
asemptomatikti. Ayrica lokal veya uzak metastaza rastlanmadi.

Bu vaka, seffaf hticreli karsinoma histolojik degerlendirme olma-
dan tani koymanin zor oldugunu ve bir kez tani kondugu zaman
timorin yeniden ortaya ¢ikmasini ve metastazini engellemek
icin yeterli cerrahi eksizyon ile tedavi edilmesi gerektigini gos-
termistir.
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