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TORAKOPULMONER BQLGED”E MALiN
KUCUK HUCRELI ("ASKIN") TUMOR:
Bir olgu

MALIGNANT THORACOPULMONARY SMALL CELL ("ASKIN") TUMOR:
A case report
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SUMMARY

A 20 year- old Caucasian man presented with a 10- day history of back pain, low- grade fe-
ver, weakness in the legs. At physical examination, absence of breath sounds at the left hemi-
thorax, anesthesia under 5th thoracal vertebra(t5), flask paraplegia, urinary and fecal reten-
tion were detected.

Chest x- rays showed a well- demarcated mass occupying the entire left hemithorax. Com-
puterized tomography and ultrasound studies demonstrated that the mass was solid and ho-
mogeneous. Myelography revealed total block at T5. Myelo - CT: The tumoral mass which
partially filled the spine, pushed the spinal cord to the posterior at T5. The left posteriolater-
al thoracotomy revealed a non- resectable intrathoracic neoplasm which invaded the anterior
face of thoracal vertebrae 3 and 4. The tumoral mass was excised subtotaly. During the hospi-
talization paraplegia developed postoperatively. The patient did not agree to receive adju-
vant radiotherapy or chemotherapy and died in the 6 th month following diagnosis.

The surgical specimen was soft, flesh-like, extensively hemorrhagic and necrotic mass.
H.E sections revealed a cellular undifferentiated neoplasm with a uniform structure and lob-
ular growth pattern, divided by inconspicuous fibrovascular septae. The neoplastic cells gen-
erally featured small size, round- shaped, vesicular nuclei, irregular chromatin and scanty,
cytoplasm. Histochemical staining for PAS, PAS- D and Gomori's reticulin were done. Tu-
mor cells showed diffuse positivity for PAS staining. Immunohistochemical staining for des-
min, vimentin, myoglobin, CAM 5.2, LCA, NSE and PGP 9.5 were performed. The tumor
cells were positive for NSE and PGP 9.5 diffusely. Ultrastructurally, dense core (neurosecre-
tory) granules and cell processes were recognized.
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Klinik, radyolojik ve patolojik 6zellikleri malin kiigitk hiicreli timére uyan bir olgu sunul-

mustur.

Norolojik bakisinda: T5 altinda anestezi, gevsek parapleji, idrar ve gaita retansiyonu saptanan
hastanin myelo- BT'sinde T5 diizeyinde, spinal kanali dolduran kitle izlendi.

Subrotal olarak eksize edilen kitlenin makroskopik bakisinda: kapsiilsiiz ve ileri derecede ka-

namali nekrotik nitelikte oldugu gozlendi.

Histolojik inceleme: iiniform, kiiciik, yuvarlak hiicrelerden olusan indiferansiye bir malin
timor izlendi. Periodik Asit Schiff boyasmda yaygm sitoplazmik pozitiflik saptandi.
" Imiinhistogimik uygulamada (Sheffield Univ- Ingiltere) PG5 9.5 (++), NSE (++) CAM 5.2 (-),

LCA (-) sonug verdi.

Ultrastriiktiirel incelemede nérosekretuvar graniiller saptandu.

Kontrollere gelmeyen hasta 6 ay sonra kaybedildi.

(Anahtar Sézciikler: Periferik Noroektodermal Tiimér, Gégiis duvari, Toraks, Medulla Spinalis)

Cocukluk ve adelosan cagmn kiiciik yu-
varlak hticreli malin tiimorlerinin ayirict
tanis1 noroblastom, Ewing sarkomu, rab-
domyosarkom ve lenfomay: kapsamaktadir
(1, 2, 3, 4). Bu tamorler, koken aldiklar: do-
kuya 6zgii bulgular: tasiyacak derecede di-
feransiye olduklar1 zaman yalnizca 1sitk mik-
roskobu ile ayirici tanilari yapilabilmektedir.
Primitif sekillerinin ise rutin histopatolojik
yontemler ile taninmasi ¢ok gii¢ hatta cogu
kez olanaksizdur.

1979 yilinda Askin ve ark. s6z konusu
timorler igerisinde yas, lokalizasyon, hista-
kimyasal ozellikler, davranig bi¢imi ve prog-
noz agisindan farklilik gésteren yeni bir anti-
te tanumladilar ve bu antiteye" ¢ocukluk
caginda torakopulmoner bolgede lokalize,
kiiciik hiicreli malin tiimo6r" adimi verdiler
©)-

Bu galismada klinik, histopatolojik, his-
togimik ve imunohistosimik ozellikleri kii-
¢lik hiiceli malin tiimére uyan bir olgu su-
nulmustur.

OLGU

ED, 20 yaginda, erkek. Atatiirk Saglik Si-
tesi Izmir Devlet Hastanesine 10 giinliik sirt
agris1 ve ayaklarindaki giigsiizlik yakimma-
s1ile bagvuran hasta yapilan tetkikleri sonu-
cunda malinite kugkulu timor 6n tarusi ile,

operasyon igin Norosirtiji servisine yatirildi
(Prot. No: 4609/ 91).

Fizik bakisinda: 38.5°C ateg ve sol hemi-
toraksta solunum seslerinin almmayis: di-
sinda patoloji saptanmadi. Nérolojik baki-
simnda: T5 altinda anestezi, gercek parapleji,
idrar vegaita retansiyonu belirlenen has-
tanin akciger grafisinde: sol hemitoraks: dol-
duran diizgiin smirl kitle gézlendi. Dorsal
vertebra grafilerinde patoloji izlenmeyen
hastanin myelografisinde T5 total blok sap-
tandi. Myelo- BT' de T5 diizeyinde spinal
kanali kismen dolduran ve spinal kordonu
arkaya iten kitle gozlendi (Resim 1).

Resim 1: Olgumuzdaki Askin TUmoérinin myleo- BT
goéranuma
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Rutin laboratuvar testlerinde bulgular
olagan olarak degerlendirildi.

Operasyon: Sol posterolateral torakotomi
ile torakal vertebra ¢n ytiziine (T3-T4) ya-
pigik kitle subtotal olarak eksize edildi. Fro-
zen sonucu malin timor olarak bildirildigin-
den spinal kanaldaki tiimére dokunulmadi.
Postoperatif dénemde sol akciger ekspanse
oldu ve hasta paraplejik olarak taburcu edil-
di.

Makroskobik bakida: 12 cm. Capta, kap-
siilsiiz, kesit yiizii ileri derecede kanamal
ve nekrotik tiimoral kitle gézlendi.

Histolojik incelemede (Prot. No: 1691/
91): iniform, kii¢iik yuvarlak hiicrelerden
olusan indiferansiye bir malin timor izlen-
di. Tesbitsiz dokudan yapilan imprint or-
neklerinde de ayni tiniformite gézlendi. Tu-
mor hiicreleri vezikiiler bir niikleus ve dar
bir sitoplazmaya sahip olup, belirgin olma-
yan bir fibrovaskiiler stroma iginde lobiiler
bir dizilim gosteriyordu. Mitoz seyrek ola-
rak izlendi (Resim 2).

:".'”,
4 4

Resini . Oigumuzadks AKsite © ambranan histopotoiojis

gérinimud (H&E x220)

Imprint preparatlar ve parafin kesitlere
uygulanan Periodic Asit Schiff boyasinda
yaygin sitoplazmik pozitiflik saptandi.

Parafin kesitlere Sheffield Universitesi
Patoloji Laboratuvarinda uygulanan immu-
nohistogimik boyalardan PGP 9.5 (11) (++),
NSE (++), CAM 5.2 (-), LCA (-) sonug verdi.
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Resim 3: Olgumuzdaki Aksin Tumérinun elketron mik-
TosSkobik gorunumu (Uranyl asetatelead citrate x16.000)

Ultrastriiktiirel incelemede norosekre-
tuar graniiller saptandi (Resim 3)

Kontrole gelmeyen hastanin, 6 ay sonra
kaybedildigi 6grenildi.

TARTISMA

Askin Tiimérti olarak bilinen timor
Homer Wrigtt yalanci rozetleri tasimayan,
Periodic Asit Schiff pozitif boyanma gos-
teren, yaygm metastaz yapmayan, buna
karsin lokal niiks egilimi gosteren bir tiimor
olup, son yillarda degisik arastiricilar tara-
findan daha iyi tanimlanmaya calisiimak-
tadir (1, 6,7, 8).

Yaymlanan serilerde Askin tiimérli ol-
gularm yas ortalamas: 14-18 arasmnda de-
gismektedir. Timor genellikle gogiis 6n ve-
ya arka duvarlarmda yerlesir ve siklikla kosta
harabiyeti olusturur. Olgularm bazilarinda
paravertebral, paraspinal, mediastinal ve int-
rarosik yerlesim bildirilmektedir (1, 5, 6, 7, 8).
Besten fazla olguyu kapsayan serilerde kadmn
Ustiinligii meveuttur (1, 5, 7).

Klinik olarak, genellikle agrihi ya da ag-
risiz bir gogilis duvari kitlesi seklinde kendi-
ni gosterir. Spinal kordon basis: olugturdu-
gunda parapleji ortaya gikabilir (8).

Klinik o6zelliklerindeki bazi farkliliklara
ragmen Askin timdoriiniin yalnizca 1g1k mik-
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roskobu ve H&E ile boyanmus kesitlerin in-
celenmesi ile ayirict tanist olanaksizdir.

Kiigtik hiicreli malin timoérin daha ileri
yaslarda goriilmesi nedeni ile néroblas-
tomdan ayirdedilebilmekle birlikte, az da
olsa erigkin ¢agda noroblastom goriilebilece-
gini gdzden uzak tutmamak gerekir.

Askin ve ark.nin, bu timérin diger kii-
clik hiicreli sarkomlardan (6zellikle norob-
lastom ve iskelet dis1 Ewing sarkomu) ayiri-
mmda Onemli bir histogsimik veri olarak
kabul ettikleri PAS negatifliginin bugiin icin
onemi azalmig goriilmektedir. Orjinal calis-
may1 izleyen diger arastirmalar PAS (+)
kiictik hiicreli malin timoér (1, 6) olgular
yanisira PAS (-) iskelet dist Ewing sarkomu
olgulari (2, 4) bulundugunu ortaya koymus-
tur. Noroblastom dahil, tiim yuvarlak hiic-
reli malin timorlerin degisik derecelerde si-
toplazmik glikojen icerebildigi hem histo-
simik hem ultrastriktiir yontemle goste-
rilmistir (3).

Kigiik yuvarlak hiicreli malin ttimérlerin
aywrict tamisinda bir noéral/néroendokrin
hiicre belirleyici olan néron spesifik enolaz
ve diger noral isaretleyicilerin aragtirilmas:
daha giivenli bir imiinhistogimik yéntemdir.
Yapilan arastirmalarda kiiciik hiicreli malin
timor olgularim timiinde (1, 6, 7), nérob-
lastomlarmn (4) ve iskelet disi Ewing sarko-
mu olgularinmn (2) bir kisminda NSE (+) po-
zitif bulunmustur. Kiigliik hiicreli malin
timor olgularmin hicbirisinde belirleyiciler
ile epitelyal veya lenfoid seri hiicresi yoniin-
de diferansiasyon saptanmamuistir.

Elektron mikroskobik inceleme, ayirici
tanida giivenilir ve degerli bir yéntemdir.
Askin ve ark. ultrastriiktiirel inceleme yapa-
bildikleri 3 olguda da nérosekretuar kon-
danse graniiller saptamis ve bu nedenle bu
timoriin néral kokenli olabilecegini  ileri
sirmiiglerdir (5). Bunu izleyen diger ¢alis-
malarda, kiigiik hiicreli malin tiimér olgu-
larinin biiyiik ¢ogunlugunda noérosekretuar
graniillerin varlig1 gosterilerek bu iddia des-
teklenmistir (1, 6, 7, 8).

Askin  timoérintin  koétii  diferansiye
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noroblastomdan ayirmminda idrar katekola-
min diizeyinin 6l¢limii 6nemlidir. Bu agidan
arastirilabilen Askin tiimérlii olgularda ka-
telomin diizeyinin normal bulundugu bildi-
rilmektedir (6, 7).

Baz: arastiricilar, Askin tarafindan one-
rilen ve tiimoériin yas, lokalizasyon, histolo-
jik 6zelliklerini tanumlayict olan "torakopul-
moner bélgenin kiigiik hiicreli malin timo-
rii" teriminin degistirilmesi gerektigini vur-
gulamaktadir. Gergekge olarak: bu terimin
yaygin olarak kullanilmayigmi, torakopul-
moner bolge disindaki ayru tip tiimorleri
kapsamayisin ve tiimériin histogenezini be-
lirtmedigini ileri stirmektedirler. Yazarlar,
kiigiik hiicreli tiimoériin “malin periferik
ndroektodermal tiimor"” bashgi altnda incelen-
mesi gerektigini vurgulamaktadirlar (9, 10,
11).

Tiimoriin tedavisi: bildiren az sayida, he-
terojen ve terminoloji karisiklig: icinde olan
olgular nedeni ile heniiz kesin ¢izgiler ile be-
lirlenmemekle birlikte ortak goriis cerrahi
eksizyona eklenen radyoterapi ve kemotera-
pi seklindedir.
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