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Ozet

Elliti¢ yasindaki erkek hastada toraks duvart posterior sol iist bolgede, intra ve ekstratorasik yerlesimli solid kitle saptanmistir.
Incelenen insizyonel biopsi 6rneginin mikroskopisinde noron spesifik enolaz ve kromogranin ile pozitif reaksiyon veren malign kiigiik
hiicreli bir timor izlenmistir. Histopatolojik, immunohistokimyasal bulgular ve yerlesim yeri ozellikleri birlikte degerlendirilerek
olguya "Askin tiimorii" tanisi konulmustur. Torakopulmoner yerlesimli, malign kiigiik hiicreli bir timor olan Askin timorii az
goriilmesi nedeniyle sunulmustur.
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Summary

A solid extra and intrathoracic mass localized to the left posterior superior region of the chest wall was detected in a 53-yearold man.
Microscopic examination of the incisional biopsy specimen revealed a malignant small blue cell tumor staining positive for Neuron
Specific Enolase and chromogranin. A diagnosis of "Askin tumor" was rendered based on the histopathological,
immunohistochemical and the peculiar localization of the lesion. Askin tumor - a small blue cell tumor localized to thoracopulmonary

region- was presented due to its rarity
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Giris

Askin tiimorii gogiis duvarinda izlenen malign, kiiciik yuvarlak
hiicreli bir timordiir [1-3]. Ilk defa 1979 yilinda Askin ve
arkadaslar1 [1] tarafindan 20 olguluk bir seri olarak
yaymlanmistir. Periferik noéroektodermal tiimorlerin  bir
tirtidiir. Timor akcigerde, plevrada veya torasik yumusak
dokuda agrili ya da agrisiz kitle seklinde goriiliir. Malign,
kiiciik yuvarlak hiicreli tiimorlerin ayirici tanist Ewing
sarkomu, noroblastoma, lenfoma ve rabdomiyosarkomu icerir.
Askin tiimortinii diger kiiciik hiicreli malign tiimérlerden
ayirimda immunohistokimyasal ve elektron mikroskopik
caligmalar ve klinik veriler yardimcidir [4].

Olgu Sunumu

Yast 53 olan erkek hasta, poliklinige sirt sol iist tarafinda son
birka¢ ay iginde ortaya cikarak biiyiiyen agrili kitle, asirt
halsizlik, kilo kaybi, genel durum bozuklugu sikayeti ile
bagvurdu. Hastanin ¢ekilen PA akciger grafisinin ve toraks BT
incelemelerinin birlikte degerlendirilmesinde toraks duvari
posteriorsol {iist boliimiinde ekstratorasik komponenti daha
biiyiik olan, intra ve ekstratorasik yerlesimli solid kitle saptandi
(Resim1 ve 2). Olgudan mezotelyoma 6n tanisi ile biyopsi
alind1. Kesitlerin incelenmesinde fibréz doku ve genis nekroz
alanlar icerisinde yuvalar olusturan tiimor izlendi. Timor
hiicreleri lenfositten biraz daha biiyiik, hiicre sinirlari
secilebilen, dar sitoplazmali, kaba kromatinli, yuvarlak
hiicrelerden olugturmaktayd: (Resim 3). Nekroz alanlartnin
perivaskiiler yerlesimi dikkat ¢ekiciydi. 50 BBA’da 3 mitoz

varligi izlendi. Bu bulgularla malign, kiiciik yuvarlak hiicreli
bir tiimor oldugu diisiiniildii. Timor kesitlerine uygulanan
PAS, DPAS, AB, Masson trichrom 6zel boyalar1 negatif olarak
degerlendirldi. Retikulum boyasinda retikulum liflerinin
timor hiicrelerini gruplar seklinde cevreledigi goriildii.
Immiinhistokimyasal ¢alismada LCA (-), CD15 (-), sitokeratin
(-), EMA (-), desmin (-), vimentin (-),aktin (-), CEA (+),
kromogranin (+) ve NSE (+) olarak saptanmistir (Resim 4).

Tartisma

Askin timorii gogiis duvarinda izlenen malign, kiiciik
hiicrelerden olugan agresiv gidisli nadir bir tiimordiir [2,5,6].
Ortalama tan1 yas1 14,5 olmasmna kargin tiim yas gruplarinda
bildirilmistir [4,7]. Kadinlarda daha sik izlenir [4,5]. Olgumuz
53 yasinda erkek hastadir. Tiimor akcigerde, plevrada veya
torasik yumusak dokuda agrili veya agrisiz kitle seklinde
goriiliir. Olgumuzda tiimor toraks duvart sol iist boliimde
ekstratorasik komponenti daha belirgin intra ve ekstratorasik
yerlesimli solid kitle seklinde izlenmistir. Askin tiimoriiniin
radyolojik goriiniimii de nonspesifiktir ve metastaz paterni de
diger kiiciik hiicreli neoplazmlara benzer [7].

Genellikle tek semptom kitledir. Ek olarak ates, kilo kaybi1 ve
dispne olabilir [1,5,7]. Olgumuzda da agrili kitlenin yan1 sira
dispne, kilo kaybi ve gece terlemeleri ve genel durum
bozuklugu mevcuttu. Timor kostalarr, skapulayr ve
retroperitoneal boslugu invaze edebilir. Uzak metastazin en sik
izlendigi bolge iskelet sistemidir [7]. Olgumuzda goriintiileme
yontemleri ile metastaz saptanmamusgtir.

Gross olarak sinirli, lobiile, grimsi kitlelerdir. Ortalama cap
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Resim 1 ve 2. Toraks BT’de saptanan intra ektratorasik
yerlesimli solid kitle.

6 cm’dir [1,2,5]. Histolojik olarak bu tiimorler yuvarlak
niikleuslu, dar sitoplazmali, uniform goriiniimlii hiicrelerin
olusturdugu hiicre tabakalar1 veya yuvalart seklindedir. Mitoz
boldur. Nekroz izlenebilir [5,7]. Olgumuz da benzer bir
histolojik goriiniimdeydi.

Malign, kiiciik yuvarlak hiicreli tiimorlerin ayirici tanisinda
Ewing sarkomu, noroblastoma, lenfoma ve rabdomyosarkom
yer alir. Bununla beraber, bu neoplazmlar arasinda gegcis
olabilmesi o6zellikle tani icin sadece Hemotoksilen-Eosin
boyali kesitlerin 151k mikroskopik  degerlendirmesi
kullaniliyorsa oldukga zordur [7]. Immunohistokimyasal ve
elektron mikroskopik incelemeler ve klinik bulgular, Askin
tiimoriint diger kiigiik hiicreli malign tiimorlerden ayirmakta
yardimcidir [3,8]. Olgu laboratuvarimiza mezotelyoma on
tanisi ile gelmistir. Mezotelyomanin bifazik veya tubulopapiller
histolojik goriintiisii olmamasina karsin CD15 (Leu-M1) ve
CEA immunohistokimyasal boyalart uygulanmistir. CD15 (-),
CEA (+) olmast ve histopatolojik goriiniim bizi mezotelyoma
tanisindan uzaklastirmistir. Lenfomadan ayirici taniy1 LCA (-)
oldugundan kolayca saptadik. Tiimorde, rabdomiyosarkomun
koyu eosinofilik sitoplazmali hiicreleri goriilmemistir.
Vimentin, desmin ve aktin negatiflii ve NSE pozitifligi
immunohistokimyasal — olarak da  rabdomiyosarkomu
diistindiirmemektedir. Noroblastomdan ayirici  tanida
noroblastomun histolojik goriintimiintin (fibriler zemin,
Hommerwright rozetleri) olmamasi ve yerlesim yeri yardimci
olmustur. Kemik disi Ewing sarkomu genellikle daha derin
yumusak dokular1 tercih eder. Ewing sarkomunda PAS (+)
(hiicrelerdeki glikojen) ve sitokeratin (+) dir. Olgumuzda PAS,
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Resim 3. Nekroz alanlar1 arasinda tabakalar seklinde kiiciik
uniform yuvarlak hiicrelerden olusan timor.

Resim 4. Tiimér hiicrelerinde noronspesifik enolaz pozitifligi.

sitokeratin ve EMA negatifdir. Tiimor hiicreleri igerisinde PAS
(+) glikojen bulunmasi veya bulunmamasi tani i¢in giivenilir
bir kriter olarak kabul edilememekle birlikte, Askin orijinal
raporunda  PAS  (+)’ligini Ewing sarkomu Iehine
degerlendirmistir [1,7]. Askin ve arkadaglart tarafindan ileri
stirilen timor hiicrelerinin - PAS  negatifliginin, son
calismalarda  ©nemini  yitirdigi  goriilmektedir  [2].
Aragtirmacilar PAS negatifligi gosteren olgular olabilecegi
gibi, PAS pozitifligi saptanan malign, kiiciik yuvarlak hiicreli
tiimorler de olabilecegini ortaya koymuslardir [1,3,4]. Kisaca
eger olgumuzdaki tiimor hiicreleri PAS (+) olsaydi, bu durum
Ewing sarkomu veya Askin tiimérii lehine degerlendirilemezdi.
Ancak tiimor hiicrelerinin PAS (-) olmasi, Askin timori
bulgularini desteklemektedir. Askin orijinal raporunda PAS
pozitifligini Ewing sarkomu lehine degerlendirmistir.
Olgumuzda tiimoriin yerlesimi, kromogranin ve NSE
pozitifligi, PAS negatifligi Askin tiimorii lehine
degerlendirilmis ve diger immunohistokimyasal boyalar ve
histopatolojik goriiniimde ayirici tanida yardimei olmustur.

Pariyetal plevra tutulumu olmayan hastalarda yasam siiresi
biraz daha uzun olmakla birlikte prognoz genel olarak kotiidiir
[2,7-9]. Hastalarin tani1 konduktan sonra ortalama yasam

stireleri 9 ay kadardir. Agresif tedavi protokolleri
uygulanmakla birlikte optimal bir tedavi protokolii
tamimlanmamistir  [2,5,11]. Timoriin tam rezeksiyonu,

kemoterapi ve intraopretif radyoterapi seklinde multidispliner
tedavi yaklagimlari Onerilmektedir (9,11). Olgumuz tam
konduktan sonra paliyatif tedavilerle genel durumu
diizeltilmeye calisilirken yasamini kaybetmistir.
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