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Iki yasinda bir kiz cocukta alveolar soft part

sarkom
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SUMMARY

A case of alveolar soft part sarcoma in a
two-year-old girl

A 2-year-old girl presented with the development of a
mass on her upper lip two or three months after her

birth. For the mass which was removed upon the estima-
tion that it could be nerofibroma or organized heman-
gioma, the pathological diagnosis was alveolar soft
part sarcoma. The case is reported due to the rare nature
of both the age and the site of incidence.
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Girig

Alevolar Soft Part Sarkom (A.S.P.S.) orijini bilin-
meyen, nadir goriilen habis bir yumusak doku tii-
moriidiir. En sik adolesan ve geng erigkinlerde goriil-
mekle birlikte ¢ocukluk ¢aginda da ozellikle bas bo-
yun bolgesinde goriilebilmektedir. Bag boyun bolge-
sinde en sik gz ve dil tutulumuna rastlanmaktadir,
A.SPS, ilk 1 yasta oldukga nadirdir ve dogumdan
itibaren var oldugu bildirilen tek vaka vardir G:3:6),

Olgu Sunumu

Nisan 1990'da iist dudakta kitle nedeniyle 2 yaginda
kiz ¢ocuk Cerrahpaga Tip Fakiiltesi Plastik Cerrahi
Anabilim Dali'na bagvurdu. Aile kitlenin ilk kez 2-3
aylik iken belirdifini ve yavag biiyiime gosterdigini
bildiriyordu. Hastanin laboratuar tetkiklerinde dzel-
likle gorulmedi. Norofibrom veya organize heman-
giom on tanilart ile kitle total olarak eksize edildi.

Ameliyat materyali 2x1.5x1.5 cm dl¢iilerinde yumu-
sak kivamli, kesiti gri-pembe renkli yuvarlakga bir
kitle idi. Rutin parafin kesitlerinde, Hematoksilen/
Eosin preparatlarinda ince sinusoidal stroma ile ayril-
mig kompakt hiicre gruplarindan olugan yer yer psé-
doalveolar yap1 olusturan timor goriildii.
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Tiimor hiicreleri yuvarlak vaskiiler ¢ekirdekli, kiigiik
niikleollii, genis eosinofilik sitoplazmali idi (Resim
1). Retikulin preparatlarinda tiimor hiicre gruplarin
cevreleyen sinusoidal vaskiiler yapr agikca goriilii-
yordu (Resim 2).

PAS boyasi ile A.S.P.S. i¢in tam koydurucu diasta-
za direngli PAS (+) intrasitoplazmik kristaller ve
graniiler boyanma goriildii (Resim 3).

Immunhistokimya ile Desmin, S-100 protein, Epitel
Membran Antijen ve Keratin antikorlari ile negatif
sonug alindi. '

Alveolar soft part sarkom tanis1 konan vakada, ti-
mor ¢evresinde hi¢ saglhikl doku gériilmediginden
ikinci bir ameliyatla cerrahi sinirlar genigletildi ve
vaka pediatrik onkoloji boliimiine sevk edildi.

Tartisma

A.S.P.S. heniiz orijini bilinmeyen bir tiimordiir. En
sik paranganglia, sinir ve kas kékenli olusu {izerinde
durulmus ancak bunlarin hicbiri desteklenmemistir

(1.4.8), Vakamizda sinir kikeni icin S-100 protein ve
kas kékeni igin Desmin antikorlarr ile yvapilan im-
munhistokimya incelemelerinde negatif sonug alin-
migtir,”

A.S.P.S. en sik adolesan ve geng eriskinlerde goriil-
mekie ve ckstremitelerde yerlesmektedir. Fakat geni-
tal sistem, hipofiz gibi viicudun ¢ok degisik yerle-
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Resim 1: Uniform, genis eosinofil sitoplazmal Resim 3: Timdor hiicrelerinin sitoplazmasinda dia-
timir hiereleri sinuscoidal stroma ile ayrilmakta staza direncli PAS (+) kristaller izlenmektedir
ve yer yer psodoalveolar yapr olusturmaktadir (b:5141/90, D-PASx1250).

(B:5141/90, H/Ex200).
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Resim  2: Retikulin  preparatlarinda  sinuscidal
stroma giralmektedir (B:5141/90, Retikulum x
200).

rinde de goriilmiistiir 3+%). Cocukluk ¢aginda da
goriilebilen timoér bu ¢agda en sik goz ve dil tutulu-
mu ile bag-boyun bolgesinde yerlesmektedir .57,
Literatiirde dogumdan itibaren var oldugu bildirilen
tek bir vaka mevcut olup ©), vakamizda timériin
dofumdan sonra 2-3 aylar iginde iist dudakta ortaya
¢iktigr belirtilmigtir. Bu yiizden tiimoriin konjenital
olarak da gelisebilece§i diisiincesindeyiz,

A.SP.S'da 5 yillik sag kalim oranimin % 41-67
arasinda, en uzun yasam siiresinin ise 20 yil oldugu
bildirilmektedir (1-5.7)- Prognozu etkileyen en
onemli faktriin tiimor ¢apr oldufu belirtilmektedir
©). A.S.P.S. uzun yasam sansi olan bir tiimér ola-
rak gbriilmekle birlikte Weber ve arkadaslar1 bag
boyun yerlesimli sarkomlar iginde A.S.P.S.'u grade
III tiimorler igine almaktadir 10,

Literatiirde saptadifimiz vakalara gok degisik tedavi
bicimleri uygulandift gorillmiistiir, Bunlar sadece

oo oo

"cerrahi", "cerrahi+radyoterapi”, "cerrahi + kemotera-

o

pi", "cerrahi + radyoterapi + kemoterapi” geklinde
olabilmektedir (1.3:4.6.7) Cocukluk c¢aginda
A.S.P.S.'un bag-boyun bolgesinde daha sik goriil-
diifii ve en iyi yagsam siiresinin de 20 yil oldufu
diigtintiliirse etkili bir tedavi protokoliiniin belirlene-
rek uygulanmas: 6nem kazanmaktadir, Ancak timo-
riin nadir goriiliigl, uygulanmakta olan tedavi yak-
lasimlart arasinda kargilagurma yapmayi olanaksiz
kilmaktadir.
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