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OZET

Yumugak dokunun ender gozlenen tiimorlerinden biri olan "'Alveolar Soft-
Part Sarcoma' histolojisi, sitolojisi ve ultrastriiktiirel yapisi iyi tanmimlanmis olan,
ancak histogenezi halen tartisilan, daima fatal seyir gosteren bir sarkomadir. Bu
¢aligmada 18 yasindaki bir kadin hastada gozledigimiz tiimoriin ¢ok ender rastla-
nan dil kokii tutulugu bildirilmigtir.

SUMMARY
Alveolar Soft-Part Sarcoma in the Base of Tongue

Alveolar soft-part sarcoma is one of the uncommon tumors of soft-tissue,
which is well defined in histological, cytological, and ultrastructural grounds, but
of uncertain histogenesis and is invariably fatal. In this paper we have reported a
case of 18 years old woman the rare location of the tumor in the base of tongue.

Yumusak dokularin ender gozlenen bir primer malign tiimorii olan '‘alveolar
soft-part sarcoma'' — kisaltilmis sekliyle ASPS — ilk olarak 1952'de Christopherson
ve ark.! tarafindan tammlanmistir. Yumusak dokunun malign tiimorleri iginde his-
tolojik acidan en belirgin 6zellikleri tagiyanlardan biri olarak kabul edilen bu tiimér,
yakin zamana dek malign granuler-cell myoblastoma, alveolar rhabdomyosarcoma
ve malign nonchromaffin paraganglioma gibi hicbir ortak ozelligi olmayan lezyon-
larla birlikte sm1fland:r11m1st:r2. Histogenezi acikhig1 kavusturulamadig icin adim
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hiicrelerinin psodoalveoler diziliminden almistir®. Giiniimiizde tiimériin morfolojisi
ultrastriiktiirel diizeyde daha iyi tanimlanmigtir, ancak histogenezine yonelik tartis-
malar siirmektedir. Tim sarkomalar i¢inde % 1'den az siklikla rastlanan ASPS'nin
cok ender olarak gozlenmesi, timdr hakkinda bilgi edinilmesini engellemistir®. Bazi
aragtirma merkezleri 20 yildir primer olguyla kargilagsmamigtir ve kanser merkezleri
de yilda bir yada iki olgu gézlemektedirler® .

OLGU SUNUMU

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak-Burun-Bogaz Servisine 253714-B pro-
tokol numarasi ile 15.1.1986-18.2.1986 tarihleri arasinda yatirilan 18 yagindaki ka-
din hastamin dil kokiinden ¢ikan tiimoral dokusundan alinan parcalar Patoloji Ana-
bilim Dalinda incelenmis ve ASPS tanisi almigtir (Biopsi numaralari: B-222-86, B-
409-86, B-410-86, B-416-86, B-526-86).

Sekiz ay once tonsillektomi operasyonu gecirmis olan hastamiz, ii¢-dort ay
once boynunun sag tarafinda gitgide biiyiiyen, zaman zaman agril, ates yapmayan
bir giglik farketmis, uygulanan nonspesifik tibbi sagaltim sonucu kitlenin biraz kii-
ciildiigiinii, ancak hemen ardindan eskisinden daha biiyiikk boyutlara ulagtifim ta-
nimlamigtir. Bir ay once yutkunma ve nefes almada giicliik, sesinin boguk ¢ikmasi,
kat1 ve siv1 her tiirli giday alirken agr1 yakinmalar: baslayan hastamin yapilan fizik
bakisinda burun, agiz boglugu ve farenks mukozasi hiperemik bulunmus, sag tonsil
lojundan dil kokii ve diger tonsil lojuna uzanan 4 cm. uzunlugunda 1 em. kalinhgin-
da, kirmiz1 ve piirtiiklii yiizeyli, orta sertlikte, basmakla agrisiz bir kitle saptanmg,
diga dogru ilerleyerek sag submandibiiler bezi ittigi gozlenmistir. Hastaya tonsil tii-
morii 6n tamsi koyularak ileri inceleme ve sagaltim amaciyla yatig1 uygun goriilmiis-
tiir.

BULGULAR

Primer olarak dil kokiinden giktifim saptadigimiz tiimor ana kitlesi makros-
kobik olarak, topluca 5x4x1.5 cm. boyutlarinda, gri-kahverengiden sariya degisen
renklerde, orta sertlikte doku pargalar olarak gézlenmistir.

Ana kitle, mikroskopik goriintii agisindan ASPS'nin klasik histolojik bulgula-
rim gostermistir. Hematoksilen-eosin ile boyanan kesitlerde, graniiler, genis eosino-
filik stoplazmah, iri vezikiiler nukleuslu, belirgin nukleoluslu, oval yada poligonal
sekilli, de@isik biiyiikliiklerdeki hiicrelerin genellikle alveoler, yer yer organoid bir
vap1 olusturacak sekilde dizildigi gozlenmistir. Bu hiicre kiimeleri ince fibroz bag
dokusu trabekiilleri ile gevrelenmis ve birbirinden ayrilmig olup, bu septalar icinde
ve hiicre kiimelerinin periferinde ¢ok sayida kiiciik, endotel hiicreleri ile ortiilii ince
duvarl vaskiiler yapilar izlenmistir. Giimiisleme yapilmis kesitlerde septalarin alveo-
ler gruplarin her birini vaskiiler kanallardan ve komsu hiicre gruplarindan ayrdig
ve hiicreler arasinda retikiiliin fibrillerinin bulunmadig: saptanmustir. Yapilan PAS ve
diastazla iglem gormiis PAS boyamalar: ardindan hiicrelerin bir kisminda ASPS'min
en belirgin diagnostik 6zelligi olan, eosinojilik PAS-pozitif, diastaza direncli, intra-
sitoplazmik, yer yer kiimeler yapmus graniiller ve kristal yapilan izlenmistir.
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Resim: 1
Tiiméral yapwin dil mukozasi ile iligkisi
(H.E., 10x6,3/0,20)

Alveolar ¢atimin ayrintili goriiniimii
(H.E., 10x6,3/0,20)
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TARTISMA

ASPS'larm cogunlugu ekstremitelerin derin dokularinda, genellikle iskelet
kas icinde ya da muskulofascial yiizeyler boyunca gozlenmektedir' . Ayrica ilk kez
Lieberman ve ark.® tarafindan belirtildigi gibi cogunlukla viicudun sag yarsinda ve
alt ekstremitelerde, % 60 kadar: uylukta yerlesim gostermektedir. Dil ve orbitay: da
kapsamak iizere tiimoriin bag ve boyun yerlesimi ¢ok enderdir ve daha ¢ok 20 yas,
hatta ¢cocukluk yas gruplarina kaymaktadir’.

ASPS'min primer olarak dil kokiinde gozlenen ilk olgusu 12 yaginda bir kiz
cocugudur ve 1952'de Christopherson ve ark.! tarafindan tammlanmgtir. ikinci
olgu 1956'da Caldwell ve ark. tarafindan bildirilen 4 yaginda bir erkek ¢ocuk, ii¢iin-
ciisii ise 1976'da Olson ve Perkins® tarafindan yayinlanan 5 yaginda bir kiz cocugu-
dur. Spector ve ark.”, gozlemis olduklari yedinci olguyu 1979'da bildirmisler, o gii-
ne dek Ingilizce literatiirlerde yaymlanmis olan 12 bas ve boyun olgusunun 7'sinde
primer lezyonun dil kokiinde ve daha ¢ok sagda izlendigini belirtmiglerdir.

Tiim yumusak doku tiimorleri arasinda en malign olanlarindan biri olan ASPS'-
da lokal rekiirrensler siktir ve olgularin ¢ogu siklikla akcigerler, kemikler ve beyine,
nadiren lenf nodiillerine metastazlar gostermektedir’ -°. Ancak literatiire bakildigin-
da 20 yas altindaki hastalarda ve bas-boyun tutuluslarinda prognozun daha iyi
oldugu gozlenmektedir.

Bas ve boyunda saptanan tiimorlerin makroskobik goriintiileri renk, sekil ve
kivam agisindan viicudun diger yerlerinde gozlenen ASPS olgulari ile aymidir, ancak
yerlesimleri nedeniyle semptomlarin tiimoriin varhgim kolaylikla agiga ¢ikarmasi
sonucu genellikle daha kiiciik hacimlerde gozlenirler’. Yavag biiyiime ve asempto-
matik gidis gosteren tiimor tam yada kismi kapsiilasyon gosteren, iyi sinirh, orta
sertlikte, kesit yiizeyi gri kahverengiden sariya degisen renklerde, fokal hemoraji
ve nekroz alanlarn gosteren, bazen fibroz septalarin belirginlesmesi nedeniyle balpe-
tegi goriiniim alan bir kitledir’ 8.

ASPS'da bir tiimor dokusu iginde ve tiimorler arasinda, hatta metastazlarda
histolojik ve sitolojik agidan genellikle uniform bir yap: meveuttur. Tumor yapisi
iyi gelismis psodoalveoler, organoid yada graniiler dizilim ile bu hiicre gruplarim
aymran cok sayida, endotelle ortiilii, ince duvarh kiiciik vaskiiler kanallar ve ince fib-
roz septalarla karakterizedir' +2+”. Timor hiicreleri graniiler, genis, eosinofilik stop-
lazmah, iri, oval yada yuvarlak, vezikiiler nukleuslu, 1-2 belirgin santral yerlesimli
nukleoluslu, yuvarlak yada poligonal sekilli biiyiik hiicrelerdir! . Nukleusta kromatin
daha ¢ok periferik yerlesik gosterir ve mitozlar ¢ok enderdir! -2+ 7. Hiicreler 4-5 ila
50 hiicreden olugan kompakt gruplar yaparlar, yada bir boslugu gevreleyen tek sira-
Ii periferik dizilim ile alveoler yap olustururlar'. Bu ikinci yapinin merkezindeki
hiicreler sikhikla kohesyon yeteneklerini yitirip ayrilmislar, geride fibroz septay:
doseyen periferdeki hiicreleri birakmuslardir. Bu olay tiimdriin karakteristik zelligi
olan organoid yada psodoalveoler dizilimi olugturur' -?. Ekspansiyon sonucu neo-
plazmik hiicrelerin ince vaskiiler kanallara itilisi ve invazyonu sik olarak gozlenmek-
tedir ve bu olay tiimoriin hematojen yayilimina neden olmaktadir”.

En belirgin sitolojik 6zelligi PAS-pozitif, diastaza direngli lineer gekilli krista-
loid inkluzyonlarin demetler, kiimeler yapacak tarzda intrasitoplazmik yerlegimi-
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dir' +2. Bu kristaller % 85 olguda gozlenir. Geri kalan % 15 olguda ise hiicreler dias-
taza direngli, PAS-pozitif graniiler materyal icermektedirler. PAS, Trichroma, Al-
cian Blue ve Achrolein-Schiff teknikleri ile bu inkluzyonlarin protein-polisakkarid
icerikleri saptanmig, retikiiliin boyalar: alveoler yapiya ayrintili goriiniim kazandir-
mistir? -7,

Elektron mikroskopta kesit yiizeyine gore rhomboid yada ¢omak, bazen de
degisik poligonal sekillerde gozlenen kristaller, ilk kez 1964'de Shipkey ve ark.’
tarafindan 31 olgu tizerinde yapilan elektron mikroskopik galisma sonunda tanim-
lanmig ve ASPS ile epitelyal, sinir, paraganglionik, fibroz, yag yada kas dokulari
arasinda hi¢bir benzerlik olmadig: gosterilmistir. Kristaller baska bir yumusak
doku sarkomunda gozlenmeyip, yalnizea ASPS'a ozgiidiir. Ancak son yavinlarda mi-
de duvar: schwannomas: oldugu diisiiniilen bir olguda benzer kristallerin saptandig
bildirilmistir® . :
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