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Alveoleert blgddelssarkom er en malign og meget
sjeelden tumor, der hyppigst forekommer hos unge
voksne, og som oftest er lokaliseret til under-
ekstremiteternes muskulatur. Histogenesen er ukendt,
ligesom der ikke kendes nogen benign modpart. Det
histologiske billede viser grupper af store tumorceller
med alveolaer veekst, adskilt og omgivet af bindevaev-
strabekler af varierende tykkelse. Forekomst af diasta-
seresistente, PAS-positive, krystallignende granula i
cytoplasmaet er diagnostisk for denne tumor. De
histologiske og immunhistokemiske fund fra et til-
feelde i mund- og keeberegionen praesenteres og
diskuteres.

Artiklen er baseret pé et arbejde der primzert er publiceret i
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leert blpddelssarkom (ABS) som en veldefineret klinisk
enhed. Liebermann et al. (2) praesenterede i 1989 102 til-
feelde, der daekkede en periode pa mere end 50 ar. Patienter-

I 1952 beskrev Christopherson et al. (1) for fgrste gang alveo-

nes gennemsnitsalder var 22 ar (variation 2-71 ar), kgnsfor-
delingen var 41 maend og 62 kvinder. Tumorerne malte i
gennemsnit 6 cm (variation 1-23 cm). Af disse patienter havde
23 metastaser pa diagnosetidspunktet, heraf 17 involverende
lungerne. Den hyppigste lokalisation af tumor var balde/lar,
ben- og kneaeregionen og brystvaeggen. Den estimerede sand-
synlighed for overlevelse var i de tilfeelde hvor kontrol var
mulig folgende: 87% efter to ar, 62% efter fem ar, 43% efter 10
ar og 8% efter 20 ar (medianoverlevelsestid syv ar). Histoge-
nesen for denne tumor er ukendt trods iheerdig undersggelse.
Med pdvisning af Myo D1 protein i fire tilfeelde af ABS (3) er
den aktuelt mest accepterede teori at ABS har en myogen
oprindelse.

Man kender heller ikke med sikkerhed nogen benign mod-
part til denne tumor (4). Det histologiske billede af ABS er
karakteriseret ved den alveolaere opbygning, hvor grupper af
tumorceller omgives af bindevaevstrabekler. Fund af PAS-
positive diastaseresistente krystaller i cytoplasmaet er if. En-
zinger Q Weiss (4) diagnostisk for denne tumor.

I det fplgende praesenteres histologiske og immunhistoke-
miske fund ved et tilfeelde af ABS lokaliseret til cavum oris
(IABS). Patienten var en 17-arig kvinde, hvis sygehistorie er
praesenteret i en foregaende artikel (5).

Patologi

Halslymfeknudedissektionspraeparatet ved tumoreksstirpa-
tion og hemimandibulektomi viste makroskopisk et 12X9x5
cm stort operationspraeparat omfattende en del af mandiblen
med en 4,5 cm stor tumor adheerent til angulus mandibulae
(Fig.1). Tumor var fast og elastisk af konsistens. Snitfladen var
hvidlig og lobuleret. Praeparatet indeholdt lymfeknuder uden
metastaser.

Mikroskopisk undersggelse viste en delvis kapselbeklaedt
proceslokaliseretiblgddelsvaev med forekomst af tvaerstribet
muskulaturikanterne. Der var direkte invasiv vaeksti musku-
latur og knogle. Tumorvevet var alveoleert opbygget (Fig. 2A
og B), adskilt af karholdige bindevavstrabekler af varierende
tykkelse. Mellem de enkelte grupper af tumorceller var der
ganske tynde, karholdige bindevaevsstrgg. Fokalt var der
tendens til central degeneration af cellerne. Tumorcellerne
var store, runde eller polygonale med runde til mere kantede,
let storrelsesvarierende, vesikuleere kerner med distinkte
nukleoler. Der sis enkelte flerkernede tumorceller med ten-
dens til ekscentrisk kernelejring. Cytoplasmaet var eosinofilt
granuleret eller vakuoliseret. Mitoser sds ikke. Fokalt var der
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Fig. 1. Resektatet bestiende af cervikale
lymfeknuder, tumor og hojre mandibelhalvdel,
der er ostetomeret ved collum mandibulae og
regio 43,44. Hudsuturerne er fra biopsien der
blev taget tre dage for det radikale indgreb.

Fig. 1. The resected specimen, including
neck glands, tumour and right mandible.
The mandible has been cut at the con-
dyle neck and anterior to the first pre-
molar. The skin contains sutures from
the primary biopsy performed three
days prior to the surgery.
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Fig. 2. A: Alveoleert blpddelssarkom opbygget af
klynger af tumorceller, afgreenset af bindeveevs-
ekler i varierende tykkelse. (HEX 250). B: Grup-
per af store tumorceller adskilt af tynde binde-
veevsstrag. Centralt i flere af grupperne ses
degeneration med vakuolisering af cytoplasma.
(HEX500).

Fig. 2. A: Alveolar soft-part sarcoma com-
prising groups of tumour cells, divided by
fibrous septa of varying thickness.
(HEX250). B: Groups of large tumour cells
divided by strands of connective tissue.
Degeneration with vacuolization of the
cytoplasm can be seen in the center of
several groups. (HEX500).

Fig. 3. Vene med invasivt tumorveev. Bemcerk de
store tumorceller med eosinofilt, granuleert
cytoplasma og vesikulcere kerner med distinkte
nukleoler. (HE X 2000).

Fig. 3. A vein with tumour tissue invation.
Note the large tumour cells with eosin-
ophilic, granular cytoplasm and vesicular
nuclei with distinct nucleoli. (HEX2000).

Fig. 4. Efter forbehandling med diastase fandtes

intracytoplasmatiske, PAS-positive, krystallignen-

de granula der stedvis var arrangeret i parallelle
strog. (PAS med diastaseforbehandling X 7000).

Fig. 4. Intracytoplasmatic, PAS-positive
crystal-like granules were found following
diastase pretreatment. These were arranged
in parallel strand. (PAS with diastase pre-
treatment X 7000).

Fig. 5. Der fandtes positiv reaktion for histiocyt-
markoren CD68-KP1 (den brune farve). (X
5000).

Fig. 5. A positive reaction was observed to
the histiocyte marker CD68-KP1 (the brown
colour). (X 5000).
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IABS, histologiske fund

vaskuleer invasion (Fig. 3). Specialfarvninger med PAS (period-
ic acid Schiff) efter diastasebehandling viste forekomst af di-
astaseresistente granula, stedvis dannende krystallignende
former i parallelle strog i cytoplasmaet (Fig. 4).
Immunhistokemisk farvning vha. LSAB (Labeled Strept Avi-
din Biotin)-metoden (6) for epiteliale markgrer, (Cytokeratin
(HMV, KL1 og MCA 144 og LMV, CAM 5,2)), mesenkymale
(Vimentin (VIM3B4 og V9)), neurale proteinmarkgrer (5-100,
GFAP (Glial Fibrillary Acidic Protein)), NSE (Neuron Specific
Enolase), Synapthophysin (polyklonal), lymfohistiocytere
(Leucocyte Common Antigen (LCA 2811+PD7/26)), Ferritin,
MAC 387, CD68 (PG-M1), Lysozyme; og endoteliale (Von
Willebrand Factor (Factor VIII)), CD34 (MY10-HPCA-1), Ulex
Europaeus Lectin var alle negative. Dog sas fokalt positiv
reaktion i tumorcellerne for CD68 (KP1) (Fig. 5) og Alfa-1-
Antitrypsin. Melanommarkgren HMB45 og muskelmarkg-
rerne Desmin og Aktin var negative i tumorvavet.
Mikroskopisk diagnose: Alveolaert blgddelssarkom.

Diskussion

Det mikroskopiske billede med alveolar vaekstmade er ka-
rakteristisk for et alveolert blpddelssarkom. Fund af PAS-
positive diastaseresistente krystaller i tumorcellernes cyto-
plasma, som vi ogsa kunne pavise, er diagnostisk for denne
leesion (4). Elektronmikroskopisk undersggelse viser stavfor-
mede krystallignende membranbundne strukturer med re-
gelmaessigt netveerk af 60-A periodicitet (7). Mukai et al. (8)
anferer at de PAS-positive, diastaseresistente krystaller har
mange ligheder med aktinfilamenter, og i et senere arbejde (9)
har disse forfattere pavist positiv immunreaktion for Aktin i
tre tilfeelde af ABS. Resultatet af vores immunhistokemiske
analyse var overensstemmende med de af Lieberman et al. (2)
og Auerbach @ Brooks (10) udfgrte, idet der var negativ reak-
tion for naesten samtlige anvendte markgrer. Specielt muskel-
markgrer og neuroendokrine markgrer var negative.

Interessant nok fandt vi positiv reaktion for histiocytmar-
koren CD68-KP1 og Alfa-1-Antitrypsin, der begge forekom-
mer i histiocytter. Undersggelser har vist at CD68-antistoffet
0gsd reagerer positivt i visse epiteliale tumorer og siledes
ikke er specifikt for histiocytter (11,12). Herudover var farv-
ning med de tre gvrige histiocytantistoffer: ferritin, MAC 387
og CD 68 (PG-M1) alle negative. Dette taler imod at ABS evt.
skulle have en histiocytaer baggrund.

Histogenesen for denne tumor er fortsat ukendt trods ihaer-
dige undersggelser. Devit  Englands pavisning af Myo D1-
protein i fire tilfeelde af ABS (3) har givet anledning til teorien
om en muskuleer oprindelse. Men de fleste undersggelser
(2,10), inklusiv vor, har ikke kunnet demonstrere positiv
reaktion for muskelmarkgrer.
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Differentialdiagnostisk skal man overveje metastatisk re-
nalcellekarcinom, men denne tumor indeholder ikke PAS-
positive diastaseresistente krystaller. Derudover skal der
overvejes paragangliom, men denne tumor er positivt rea-
gerende for NSE og Synapthophysin. Sluttelig skal granular-
celletumor overvejes, men denne er S-100-positiv, og vor var
negativ.

Konklusion

Pabaggrund af ovenstaende kan der konkluderes fglgende: 1)
De patologiske fund hos vor patient er velforenlige med
diagnosen: alveoleert blgddelssarkom. 2) Histogenesen af
ABS er stadig ukendt. m

English summary

Alveolar soft-part sarcoma. A histological and immunohistochemical
study of a case in the oral cavity

Alveolar soft-part sarcoma (ASPS) is a very rare malignant
tumour which often occurs in the muscles of the lower ex-
tremities. The histogenesis of the tumour is unknown; a
benign counterpart to ASPS has not been observed. A new
case of ASPS in the oral cavity is presented; it occurred in a
17-year-old female. The histological study showed character-
istic appearance of this tumour: groups of large tumour cells
with alveolar growth separated from the surrounding tissue
by fibrous septa of varying thickness. The tumour cells were
large, round or polygonal with somewhat angular vesicular
nuclei and distinct nucleoli. The cytoplasm was eosinophilic,
granulated or vacuolated. Mitoses were not observed, but
vascular invasion was seen. The presence of diastase-resis-
tant, PAS-positive rod-shaped crystals could be demonstrat-
ed in the cytoplasm of the tumour cells, which is considered
diagnostic for ASPS. The immunohistochemical examination
showed a negative reaction to nearly all known markers. In
particular the muscle and neural markers were negative. We
were able to conclude the following: 1) The pathological
findings were compatible with ASPS, 2) The histogenesis of
ASPS is still unknown.
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