
G‹R‹fi

Yumuflak doku sarkomlar› içerisinde son
y›llarda de¤iflik adland›rmalar ve s›n›flamalar
içerisinde yer alan befl nadir yumuflak doku tü-
mörü, klinikopatolojik özellikleri ile sunulmak-
tad›r.

1-Düflük grade’li fibromiksoid sarkom,
WHO 2002 s›n›flamas›nda fibroblastik/miyo-
fibroblastik habis tümörler içinde (ICD-8813/3)
yer alm›flt›r. Enzinger ise (2001) bu tümörü fib-
rosarkom varyantlar› içinde ele alm›flt›r (1,2). 

2-Akral miksoinflamatuar fibroblastik sar-
kom WHO 2002 s›n›flamas›nda fibroblastik/
miyofibroblastik, nadiren metastaz yapan ara
habasetteki tümörler (ICD-8811/3) içinde ta-

n›mlanm›flt›r. Enzinger (2001) ise tümörü histo-
genezi belirsiz habis yumuflak doku tümörleri
içerisinde ele alm›flt›r (1,2).

3-Pleomorfik hiyalinize anjiyektatik tümör
WHO 2002 s›n›flamas›nda belirsiz diferansiyas-
yonlu tümörler içinde yer almakta ve ICD kodu
verilmemektedir. Enzinger (2001) bu tümörü
selim yumuflak doku tümörleri ve çeflitli tip psö-
dotümörler grubu içinde ele almaktad›r (1,2).

4-Yumuflak dokunun ossifiye fibromikso-
id tümörü WHO 2002 s›n›flamas›nda belirsiz di-
feransiyasyonlu, nadir metastaz yapan tümörler
(ICD-8842/3, atipik/habis ICD-8842/3) içinde
yer almaktad›r. Enzinger (2001) ise selim yu-
muflak doku tümörleri ve çeflitli tip psödotümör-
ler grubunda ele almaktad›r (1,2).

5-Anjiyomatoid fibröz histiyositom WHO
2002 s›n›flamas›nda belirsiz diferansiyasyonlu,

ÖZET

Bu makalede, nadir görülen ve histogenezi tart›flmal›
befl yumuflak doku sarkomunun klinikopatolojik özel-
likleri özetlendi. Bu tümörler, düflük grade’li fibromik-
soid sarkom, akral miksoinflamatuar fibroblastik sar-
kom, pleomorfik hiyalinize anjiyektatik tümör, yumu-
flak dokunun ossifiye fibromiksoid tümörü ve anjiyoma-
toid fibröz histiyositomdur. Bu tümörlerin ortak özel-
likleri, yumuflak doku tümörleri içerisinde nadir görül-
meleri, tan› zorlu¤u ve yanl›fl tan›lar almalar› nedeniy-
le tedavilerin gecikmesi ve belirsiz biyolojik potansiyel
ve bilinmeyen hücre kökenine sahip tümörler olmalar›-
d›r.
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ABSTRACT

In this report, five uncommon soft tissue tumors with
controversial histogenesis were reviewed. These were
the low grade fibromyxoid sarcoma, acral myxoinflam-
matory fibroblastic sarcoma, pleomorphic hyalinizing
angiectatic tumor, ossifying tumor of soft tissue and an-
giomatoid fibrous histiocytoma. These uncommon tu-
mors often had been diagnosed incorrect, so their the-
rapy delayed. All these tumors had an indistinct biolo-
gical potential and unknown histogenesis
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nadiren metastaz yapan, ara habasette tümörler
(ICD-8836/1) aras›nda bulunmaktad›r. Enzinger
(2001) bu tümörü ara habasette fibrohistiyositik
tümör grubunda ele almaktad›r (1,2).

1-DÜfiÜK GRADE’L‹ F‹BROM‹KSO-
‹D SARKOM 

Ilk kez Evans “ düflük grade’li fibromikso-
id sarkom “ ad› ile, tümörün klinik ve morfolo-
jik özelliklerini tan›mlam›flt›r (3,4).

Tümör orta yafll› erkeklerde daha s›k izle-
nir. S›kl›kla proksimal ekstremite, gövde, nadi-
ren bafl bölgesi ve retroperitonda, fasya ve kas
içinde, a¤r›s›z kitle fleklinde rastlan›r. Makros-
kopik incelemede, tümör 8-10 cm çap›nda, iyi
s›n›rl›, sar›-beyaz yer yer parlak miksoid alanl›
olup, nekroz ve kanama içermez. Mikroskopik
incelemede, tümör çevre dokuya mikroskopik
infiltrasyon gösterir. Orta veya minimal hücre
zenginli¤inde, künt uçlu i¤si hücreler, ufak, oval
bir nüve ve küçük nükleolus içerir. Küçük bü-
yütmede tümörde, miksoid ve hiyalinize alanlar,
ayr›ca k›vr›nt›l› damar yap›s› yan›nda, perivas-
küler sklerozis gösteren damarlar tipiktir. Atipik
mitoz seyrektir. Klasik tip düflük grade’li fibro-
miksoid sarkom d›fl›nda, %40 oran›nda dev ro-
zet içeren tipi, tümörün tan›m›n› kolaylaflt›r-
maktad›r. Bu tip 1997 y›l›nda Lane ve ark.’lar›
(5) taraf›ndan, “dev rozetli hiyalinize i¤si hücre-
li tümör” ad› ile tan›mlanm›flt›r. Dev hiyalinize

alanlar çevresinde, ›fl›nsal dizilim gösteren, epi-
teloid fibroblastlar gözlenir (Resim 1). Di¤er
alanlar klasik düflük gradeli fibromiksoid sarko-
mun morfolojik özelliklerine benzer. ‹mmünhis-
tokimyasal incelemede, vimentin tümör hücre-
lerinde diffüz pozitif ve düz kas aktini fokal po-
zitif boyan›r. Di¤er markerlar negatiftir.

Prognoz, de¤iflik serilerde farkl›l›klar gös-
termektedir. Evans (3,4) ve Goodlad ile ark.’n›n
(6) serilerine göre, tümör kötü prognozludur;
%68 nüks, %41 metastaz ve tümör nedeniyle
ölüm %18 olarak verilmektedir. Folpe ve
ark.’lar› (7) 73 vakal›k serisinde, 4 y›ll›k vaka
takibi yap›lm›fl olup, nüks %9, metastaz %6, tü-
mör nedeniyle ölüm %2 olarak bulunmufltur.
Lane ve ark.’n›n serisinde (5) 12 vakan›n 7’sin-
de lokal eksizyon, 5’inde ise genifl eksizyon ya-
p›lm›flt›r. Lokal eksizyon yap›lan vakalar›n tü-
mü, 20 ayda nüks etmifltir.

2-M‹KSO‹NFLAMATUAR F‹BROB-
LAST‹K SARKOM 

Miksoinflamatuar fibroblastik sarkom, ilk
kez “distal ekstremitelerin iltihabi miksohiyalen
tümörü” ad› alt›nda tan›mlanm›flt›r (8). 1998 y›-
l›nda, “el ve ayaklar›n düflük grade’li akral mik-
soinflamatuar fibroblastik sarkomu”(9) ve “yu-
muflak dokunun, acayip dev hücreli iltihabi mik-
soid tümörü”(10) ad› alt›nda, tümörle iliflkili iki
önemli makale yay›nlanm›flt›r.

Tümör 40-50 yafllar›nda, kad›n ve erkekte
eflit oranda, distal ekstremite, özellikle el ve par-
maklarda, ayak ve baflparmakta s›k izlenir.
Makroskopik incelemede tümör, tendon ve si-
noviyay› infiltre eden, mültinodüler, 3-4 cm ça-
p›nda jelatinöz ve miksoid görünümdedir. Mik-
roskopik incelemede, hiyalen ve miksoid alanlar
birbirinden keskin s›n›rla ayr›l›r. Mikst iltihabi
infiltrasyon, hiposellüler alanlar ve miksoid
alanlar içinde dikkatli bir incelemede atipik i¤si,
epiteloid ve histiyositik hücreler dikkati çeker.
‹¤si hücrelerde nüve atipisi izlenirken genifl epi-
teloid hücrelerde, genifl veziküler nüve ve bü-
yük eozinofilik nükleus, virosit veya Reed-Resim 1. Dev rozet ve kollajen liflerinden zengin i¤si hücreli

alanlar (HE)
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Sternberg hücresine benzer acayip hücreler gö-
rülür. Atipik mitoz seyrek olup, 2-15/BBA civa-
r›ndad›r. Ayr›ca gangliyon hücrelerine benzer
hücreler ve miksoid alanlarda belirgin mültiva-
kuoler psödolipoblast benzeri iri hücreler, Tou-
ton dev hücrelerine benzer mültinükleer dev
hücreler mevcuttur (Resim 2a,b,c).

‹mmünhistokimyasal incelemede, vimen-
tin (+), CD68, CD34, SMA de¤iflken, nadiren
SK (+) EBV negatiftir. Bu tümörde, genetik in-
celemeye ait bir yay›n bulunmaktad›r (11).
Ay›r›c› tan›:

Dev hücreli tendon tümörü özellikle iltiha-
bi hücreler, Touton benzeri dev hücre ve hemo-
siderin bask›n vakalarda kar›flabilir. Fakat “aca-
yip” hücreler, tendon tümöründe izlenmez.

Distal ekstremitelerde yer alanlar epiteloid
sarkomla kar›flabilir. Harita-benzeri nekroz ve
hücre morfolojisi, immünhistokimyasal panel
ay›r›mda yard›mc›d›r.

Tümörde lokal nüks de¤iflken olup %20-
70 oranlar›ndad›r; metastaz %2 gibi seyrek va-
kada bölgesel lenf gangliyonu ve akci¤erde gö-
rülmüfltür.

3-PLEOMORF‹K H‹YAL‹N‹ZE ANJ‹-
YEKTAT‹K TÜMÖR (PHAT)

Tümör, ilk kez 1966 y›l›nda, Smith ve
ark.’lar› (12) taraf›ndan tan›mlanm›flt›r. PHAT,
eriflkinde her iki cinste eflit, s›kl›kla alt ekstremi-
telerde, subkutan dokuda 3-4 cm çap›nda izle-
nir.

Çok yavafl büyümesi, klinikte bir hematom
ya da damar tümörünü düflündürmektedir.

Makroskopik incelemede, PHAT lobüle,
kesiti beyaz-esmer renkte, bazen kistik ve mik-
soid alanl›, iyi s›n›rl› fakat kapsülsüz ve yer yer
infiltratiftir.

Mikroskopik incelemede k›smen tromboze
orta ve genifl çapl›, ince duvarl› ektazik damar-
lar, damar duvar›nda kal›n, fibrin benzeri hiya-
len madde izlenmektedir.

Stromada atipik, de¤iflken i¤si hücreler,
pleomorfik ve mültinükleer hücreler dikkati çe-
ker. Ayr›ca intranükleer psödo-inklüzyonlar s›k-
t›r. Mitotik aktivite seyrektir. Lenfoplazmasiter,
eozinofil polimorf nüveli hücreler ve mast hüc-
relerinden oluflan de¤iflken iltihabi infiltrasyon
s›kt›r (13) (Resim 3a,b).

‹mmünhistokimyasal incelemede, vimen-
tin (+), VEGF %70 (+), CD 34, Faktör XIIIa,
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Resim 2 a,b,c. Miksoid ve kollajenden zengin alanlar, inklüz-
yon içeren virosit veya gangliyon hücrelerine benzer hücreler,
multivakuollü psödolipoblastlar (HE).



CD 99 fokal (+), Ki-67 %3.5 civar›ndad›r.
Ay›r›c› tan›da yer alan, eski Schwan-

nom’da ektazik damarlar belirgindir. S100 pozi-
tivitesi kuvvetli ve diffüzdür. Yüksek grade’li
pleomorfik sarkomlarla kar›flabilir. Fakat yüze-
yel yerleflimi, atipik mitozlar›n seyrek olmas› ile
ayr›l›r.

PHAT’da lokal nüks %50’dir; metastazl›
vakalar görülmemifltir. Baz› yazarlar tümörün
lokal nükslerinin miksofibrosarkom fleklinde ol-
du¤unu vurgulamaktad›r (14).

Silverman ve ark.’lar› Faktör XIIIa (+),
stromal dendrofaj ve mikrovasküler CD34 (+)
dendritik hücrelerden kökenlenen, fibrohistiyo-
sitik bir tümör oldu¤unu belirtmifltir (15).

4-YUMUfiAK DOKUNUN OSS‹F‹YE
F‹BROM‹KSO‹D TÜMÖRÜ (OFMT)

Tümör ilk kez 1989 y›l›nda Enzinger ve
ark.’lar› (16) taraf›ndan tan›mlanm›fl, nadir bir
yumuflak doku tümörüdür.

Eriflkin yaflta erkeklerde, ekstremitelerde,
subkutan a¤r›s›z kitle fleklinde olup, s›kl›kla alt-
taki tendon, fasya ve kasa infiltredir.

Makroskopik incelemede, tümör 3-4 cm,
iyi s›n›rl› ve fibröz kapsüllüdür; periferde tam
ya da kesintili halka fleklinde kemik geliflimi iz-
lenir. Kesiti beyaz-esmer yumuflak ve sert alan-
l›d›r.

Mikroskopik incelemede tümör lobüle ya-
p›da, uniform yuvarlak ve k›smen i¤si hücrele-
rin yapt›¤› kordon ve yuvalardan oluflmaktad›r.
Hücrelerin nüveleri soluk ve nükleoluslar› belir-
sizdir. Stroma miksoid ve hiyalinize görünüm-

Resim 3 a,b. Ektazik damar kesitleri, çevrelerinde fibrine
benzer madde, stromada pleomorfik hücreler (HE).

Resim 4 a,b. Kemik trabekülleri, osteoid benzeri madde çev-
resinde epiteloid görünümdeki tümör hücreleri (HE).
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dedir. Tümörün periferinde halka fleklinde ke-
mik lamelleri izlenmektedir (17) (Resim 4a,b).

‹mmünhistokimyasal incelemede, vimen-
tin ve S100 pozitif (Schwannoma k›yasla daha
zay›f boyanma), di¤er markerlar ise negatiftir
(18).

Tümör genel olarak selim davran›fll› olup,
lokal nüks %27’dir (19). Metastaz 1 vakada, 20
y›l sonra saptanm›flt›r. Nadiren daha sellüler,
atipi oran› yüksek 10 BBA/2den fazla, periferde
kemik yap›s› az, buna karfl›n, tümörün santralin-
de osteoid madde birikimi fazla olan vakalara
“atipik/habis ossifiye fibromiksoid tümör” ad›
kullan›lmaktad›r (19,20).

Ay›r›c› Tan›:
1-Sinir k›l›f miksomunda periferik kemik yap›-
m› izlenmemektedir. 
2-Ekstraosseöz osteosarkom büyük çapta, derin
dokuda ve daha pleomorfiktir.
3-Malign periferal sinir k›l›f tümörü, daha agre-
siftir, NF-1 iliflkisi ossifiye fibromiksoid tümör-
de izlenmemektedir.

5-ANJ‹YOMATO‹D F‹BRÖZ H‹ST‹-
YOS‹TOM (AFH)

Çoçuk ve gençlerde, her iki cinste eflit
oranda izlenen, histogenezi tart›flmal›, nadir bir
yumuflak doku tümörüdür. Tümör s›kl›kla eks-
tremitelerin derin yumuflak dokular›nda ya da
subkutan yerleflimlidir. Daha nadiren gövde,
bafl-boyun bölgesinde izlenir.

Tümör, ço¤u kez bir travma sonucu geli-
flen hematom zannedilir. Normal lenf gangli-
yonlar›n›n bulundu¤u bölgelerde popliteal, in-
guinal ve aksillar bölgedelerde görülür. Klinik-
te, atefl, anemi, kilo kayb› tümörün sitokeratin
sal›n›m›na ba¤lan›r (21).

Makroskopik incelemede, 3-4 cm, iyi s›-
n›rl›, sert k›vamda, kesiti mültinodüler, düzensiz
kanamal›, kistik alanl›, lenf gangliyonuna ben-
zer görünümdedir.

Mikroskopik incelemede, eozinofilik histi-
yositik veya miyoid hücreler belirgindir. Bu

hücreler i¤si veya epiteloid, oldukça uniform,
oval veziküler nüve içerir. Psödoanjiyomatoid
alanlar, çevrede kal›n fibröz kapsül ve bir lenf
gangliyonu izlenimi veren perikapsüler yo¤un
lenfoplazmasiter infiltrasyon izlenir (Resim 5).

‹mmünhistokimyasal incelemede desmin
%50 oran›nda (+), EMA %40 (+), CD 68 ve CD
99 vakalar›n yar›s›nda pozitiftir.

Anjiyomatoid fibröz histiyositomda lokal
nüks %10-15 civar›ndad›r. Metastaz nadir olup,
yaklafl›k %1 oran›nda görülür. Özellikle bafl-bo-
yun bölgesinde yer alan vakalarda, s›n›rlar› in-
filtratif olan tümörlerde genifl eksizyon önerilir.

Ay›r›c› tan›:
Anjiyomatoid selim fibröz histiyositom

daha yüzeyel, hücre morfolojisi daha polimor-
fiktir. ‹mmünhistokimyasal incelemede desmin
pozitif olarak saptan›r.

Tümörün histogenezi tart›flmal›d›r. Lenf
gangliyonunda bulunan miyoid hücrelerin fib-
roblastik retikulum hücreleri yönünde diferansi-
ye oldu¤u ve tümörün bu hücrelerden köken al-
d›¤› düflünülmektedir (22,23). Son y›llarda, k›-
s›tl› vaka serilerinde genetik incelemeler yap›l-
m›flt›r (24,25).
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Resim 5. Miyoid benzeri hücre topluluklar›, odaksal lenfosit
infiltrasyonu (HE).
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