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ALVEOLAR SOFT PART SARKOMLAR VE
PERIFERIK SINIR KILIFI TUMORLERI

Seval AY ERSOY!

GIRIS

Alveolar soft part sarkomlar (ASPS) genelde yumusak doku sarkomlarin %1’in-
den azinda goriilen ve genellikle eriskinlerde alt ekstremite yumusak dokularin-
da, cocuklarda bas ve boyun bolgesinde ortaya ¢ikan nadir bir neoplazmadir. On-
celikle yavas biiyiiyen bir kitle olarak ortaya cikar, teshisi zor olabilir. Genellikle
eriskinlerde tani aninda metastatik hastalik olarak ortaya ¢ikar. Spesifik bir kro-
mozomal alterasyon olan der(17)t(X:17)(p11:q25) ile karakterizedir. Bu kromo-
zomal alterasyon transkripsiyon faktér E3 (TFE3) ile alveolar soft part sarkom
kritik bolge 1(ASPSCR1) fiizyonu sonucu olusur. Bu translokasyon tanisal olarak
onemli ve spesifiktir ¢linkii tiimor gekirdekleri immiinohistokimya boyama ile
TFE3 i¢in pozitiftir.

Periferik sinir kilifi tiimorleri (PSKT) periferik sinirlerden kaynaklanan ve
sarkomlarin yaklagik %4 inii olusturan tiimorlerdir. Ana risk faktorlerinden bi-
risi norofibromatozis tip I (NF1) genetik hastalig1 ile birlikteligi olmasina ragmen
PSKT vakalarinin yaklasik %45’i sporadik olarak ortaya ¢ikar. Sporadik vakalarda
tanimlanan en 6nemli risk faktor ise radyasyona maruziyettir. Her iki cinsiyette
esit siklikta olarak saptanmakla beraber genelde otuzlu yaslarda pik yapma egi-
liminde olmaktadir. Duysal sinirler 6n planda etkilenir ve hastalarda en 6nemli
semptom paraparezi yani ilgili uzuvlarda yorgunluk, uyusukluk ve hareket gii¢lii-
gl ile karakterizedir.

ALVEOLAR SOFT PART SARKOMLAR

Epidemiyoloji ve insidans
ASPS’lar tiim yumusak doku tiimorlerinin ortalama %1’inden azinda gériilen bir
alt tiptir (1). ASPS’ler geng eriskinlerde genelde 15-30 yas arasinda daha sik tan:
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