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Low-Grape FiBROMiKSOID SARKOM: 3 OLGU SUNUMU

Dr. Mustafa KOSEM

OZET: Low-grade fibromiksoid sarkom son yillarda tanimlanmis ve geng erigkinlerin derin yumusak dokularinda gelismeye egilimli, nadir bir mezenkimal neop-
lazmdir. Makroskopik olarak tiimér, gevreden iyi sinirl olup, fibréz ile miksoid gérinim arasinda degisebilen bir kesit yizine sahiptir. Mikroskopik olarak ti-
mérli bir yalanci kapsil gevreler. Bununla birlikte, gevre yumusak dokulara fokal infiltrasyon saptanabilir. TGmér, fibromiksoid zemin iginde girdapsi bir biyi-
me paterni gosteren, diizgin, fibroblastik igsi hiicrelerden ibarettir. Bu makalede low-grade fibromiksoid sarkom tanisi alan ¢ hastada ince igne aspirasyon

biyopsisi ve patolojik inceleme bulgulanni sunuyoruz.
ANAHTAR KELIMELER: Low-grade fibromiksoid sarkom, miksoid timérler

SUMMARY: LOW-GRADE FIBROMYXSOID SARCOMA: A REPORT OF 3 CASES. Low-grade fibromyxoid sarcoma is a recently recognized, uncommon soft is-
sue neoplasm with a tendency to develop in deep soft tissue of young adults. Macroscopically, the tumor is described as having a well circumscribed conto-
ur and a fibrous to myxoid cut surface. Microscopically, a pseudocapsule surrounds the tumor; however, focal infiltration info the adjacent soft tissue is iden-
tified. Tumor is comprised of bland, fibroblastic spindle cells arranged in a whirling growth pattern within a fibromyxoid background. In this report we descri-
be fine-needle aspiration biopsy and pathological examination findings of low-grade fibromyxoid sarcoma in three patients.
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GIRIS

Low-grade fibromiksoid sarkom (LGFMS), patolojik
olarak benign gorunisli olmasina ragmen, yillar iginde
ortaya gikan birden fazla lokal niksler ve sonunda da ak-
ciger ve bazen kemige metastaz ile karakterize, saldirgan
bir klinik seyire sahip, nadir bir yumugak doku timéridir
(1). Literatlrdeki vaka sayisi, son bildirilen iki olgu serisi
ile 100'e yaklagmistir.

Son yillarda tamimlanan bu timér, gogunlukla geng
erigkinlerde gézlenmektedir ve daha gok derin yumusak
dokularda ve deri altinda yerlesmektedir (2,3).

Histopatolojik olarak, miksoid zemini nedeniyle, mik-
soid patern gosteren birgok yumusak doku timori ile ka-
nistirilabilir (4).

OLGULAR

Olgu 1:

Sol 6n kol lateralinde 2.5 yillik bir hikayesi olan kitle si-
kayeti ile fakiltemiz Genel Cerrahi Klinigi'ne bagvuran 36
yasindaki erkek hastada yaklagik 5x4 cm 6lgilerinde deri
altinda yerlesmis, diizgiin sinirl, mobil, lastik kivaminda
kitle saptandi. -

Kitlenin ince igne aspirasyon biyopsisinde (/IAB), mik-
soid bir zeminde tek tek yerlesmis, bir kismi igsi gori-
numde bir kismi oval ve dizensiz nikleuslu, belirgin nik-
leol igermeyen, mitoz géstermeyen hafif pleomorfik gori-
niimde, atipik hiicreler gorildi (Resim 1). Olgu, malign
mezenkimal timér olarak rapor edildi.

Ameliyat materyalinin makroskopik muayenesi, 4x3x2
cm olgllerinde subkutan yerlesimli pembe beyaz renkte,
kapsdlli izlenimi veren diizgln sinirli kitleyi ortaya koydu.
Kitlenin kesit yiizi bej renkte, parlak jelatinimsi gérinim-
de idi.

Mikroskopik muayenede subkutan yerlesimli genis sa-
halarda miksoid bir zemine ve ¢ok az hiicreye sahip, bir-
kag alanda lob(ler bir gériinim verecek sekilde kollajen
bag dokusu ile ayrilmig odaklar igeren, gevre dokudan be-

YYU Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali /VAN
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Resim 1: [k olgunun [IAB materyalinin gériiniimii. Miksoid zeminde
az sayida eritrosit ve lenfosit ile karignug, oval ya da igsi goriiniimde
tiimér hiicreleri (HE x250).

lirgin sekilde ayrnlmis, ancak gergek bir kapsil icermeyen
timor dokusu izlendi (Resim 2). Nekroz goriilmedi. Timor
dokusu imminohistokimyasal olarak, vimentin ile yaygin
pozitif boyanirken, diiz kas aktini, desmin ve S-100 ile bo-
yanma gostermedi. Olgu |.U. Istanbul Tip Fakiltesi Pato-

. " ‘ ~ ‘-
Resim 2: [k olguda subkutan yerlegimli cevreden iyi simirl tiimor
dokusu (HE x125).
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Resim 3: [kinci olguda miksoid alanlar ile karignug gériiniimde,
fibroblastik nitelikte tiimér hiicreleri (HE x250)

loji Anabilim Dali ile konsiilte edilerek LGFMS olarak ra-
por edildi.

Opere edildigi Mayis 1999 tarihinden bu yana 3 yil ge-
cen hastada lokal niiks ya da uzak metastaz saptanma-
dr.

Olgu 2:

Sakral bélgede yaklasik 2 cm ¢apindaki timéral kitle
nedeniyle opere edilen 11 yasinda erkek hastanin kitlesi,
Genel Cerrahi Klinigi tarafindan total olarak gikarildi.

Makroskopik muayenede, 2 cm ¢apinda, kesit ylz{
parlak bej renkte, solid homojen gorinimde kitle gdzlendi.

Mikroskopik olarak miksoid alanlar ile karigmig gori-
niimde, atipi ve mitoz gdzlenmeyen, fibroblastik hiicrele-
rin olusturdugu demetlerden meydana gelen timér doku-
su izlendi (Resim 3).

Sekiz ay once kitlesi gikarilan hastada lokal niks ya
da uzak metastaz saptanmadi.

Olgu 3:

22 yasinda erkek hastanin, sag femoropatellar bdlge-
deki kitlesi, Askeri Hastane'de gikarildi ve ameliyat mater-
yali tani amaciyla patoloji laboratuvarina génderildi.

Makroskopik muayenede 4x3x2,5 cm olgiilerinde kirli
sar renkte, diizensiz sinirlara sahip, tiimoral nitelikte do-
ku pargasi gozlendi. Kitlenin kesit yiiz{, solid yapida, ara-
da kahverengi odaklar iceren kirli sar renkte parlak gori-
niimde idi (Resim 4).

Resim 4: Ugiincii olgunun makroskopik gériiniimii. Tiimoriin kesit
yiiziiniin parlak , solid yapisi dikkati gekiyor.

Mikroskopik muayene daha onceki olgularla benzer
goriniimde alanlar igeriyordu. Timor dokusunda fibréz
ve miksoid alanlarin hakimiyeti, sahadan sahaya degisik-
lik gosteriyordu. Doku 6rnekleri, imminohistokimyasal
olarak S-100 ile negatif, vimentin ile pozitif boyanma gos-
terdi.

Timériinin eksize edilimesinden bu yana 4 ay gegen
ve askerlik gorevi nedeniyle bdlgede bulunan hasta, cer-
rahi midahaleden kisa siire sonra takip digi kaldi.

TARTISMA

Low-grade fibromiksoid sarkom Evans tarafindan
1987'de tanimlanmis nadir bir mezenkimal neoplazmdir
(5). Su ana kadar literatiirde bildirilmis 92 olgu mevcuttur
(1,6-11).

Hastalar cogunlukla geng ve orta yastaki erigkinlerdir
(2,3). Bildirilen en geng hasta 4 yasinda (9), en yash has-
ta ise 71yasinda erkek hastalardir (6).

LGFMS belirgin bir cinsiyet ayinmi géstermez ve seri-
lerde bildirilen erkek kadin orani hemen hemen esittir. An-
cak bizim olgulanimizin tgl de erkekti.

Tlimor, derin yumusak dokularda ve daha az siklikla
da subkutan dokularda yerlesmeye egilimli olup, en sik
gorilen yerler kalga, gdégus duvari, omuz ve alt ekstremi-
telerdir (3,12) .

Tani konuldugunda timériin ulastigi boyutlar ortalama
9.5 cm gapinda olup, rapor edilen kitlelerin buyiklaga 2
cm captan 5.2 kg agirhiga kadar degisebilmektedir (2,6,
8,12).

Makroskopik olarak timér iyi sinirl, sert kivamda ve
parlak, sari-ten rengindedir (6).

Timdr, mikroskopik olarak fibréz ve miksoid alanlarin
karisimindan meydana gelir ve genellikle az ya da orta
derecede hiicresellige sahiptir. Neoplastik hiicreler genel-
likle hafif nikleer pleomorfizm ve nadir mitotik figlir goste-
ren dizgin igsi hicrelerdir. Ayrica miksoid alanlar iginde
zengin bir kapiller ag vardir. Timér makroskopik olarak iyi
sinirl olmasina ragmen, genellikle gevre yumusak doku-
lara mikroskopik infiltrasyonlar gésterir (2,6,12).

Literatirde LGFMS'un 1IAB bulgularini ortaya koyan
yalnizca iki makale vardir. Toplam dért olguya ait sitolojik
ozelliklerin rapor edildigi bu iki makalede, 1IAB bulgulari,
kiglik blyitme ile bol miksoid materyal igeren zeminde,
ovoid ya da igsi hiicrelerden olusan hiposelliler alanlar
seklinde tanimlanirken, biyiik biyitmede timér hicrele-
ri, gevsek ve nikleus aksi boyunca giderek incelen sitop-
lazmaya ve ince tozsu kromatine sahip yaklasik 15(m ¢a-
pinda nikleuslar igeren hiicreler olarak tanimlanmaktadir
(6,13). Ancak sadece IIAB bulgularina dayanilarak tani
konulmasi hemen hemen imkansizdir.Bununla birlikte kli-
nik ozellikler ile birlikte degerlendirme tanisal olasiliklari
belirgin bir sekilde azaltacaktir (6).

Imminohistokimyasal olarak, vimentin ile yaygin pozi-
tifligin yani sira, bazen desmin ve CD-34 ile diffiiz, bazi ol-
gularda da desmin, keratin ve diz kas aktini ile fokal po-
zitiflikler bildirilmigtir (2,3,14).

Ultrastriktirel galigmalar timériin fibroblastik kékeni-
ni desteklemektedir (6).

Sitogenetik analizlerde, herhangi bir kromozom ano-
malisi gdzlenmemistir (6,15).

Olgulanmizin yas ortalamasi, yerlesim yerleri, mak-
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roskopik ve mikroskopik gdriinimleri ile imminohistokim-
yasal boyama sonuglan ve ilk vakanin IIAB bulgulars, lite-
ratlr ile uyumluluk gdstermektedir. Ik olgudaki 11AB bul-
gular, literatirde bildirildigi gibi, nonspesifiktir ve mezen-
kimal bir timorli disindirmekten Gteye gotirmemekte-
dir.

LGFMS, lokal niiks ve uzak metastazlar gosterebilen,
yavas seyirli bir neoplazmdir. Timérli ilk tammlayan
Evans'in 12 olguluk serisinde, 9 vaka lokal niiks, 7 vaka
ise uzak metastaz gostermigti. Lokal niksler, ilk eksizyon-
dan sonra 2 ile 13 yil arasinda degisen siirelerde (ortala-
ma 4 yil) ortaya ¢ikmisti. Uzak metastazlar ise, ilk eksiz-
yondan sonra 45 yila kadar uzayan bir streyi (ortalama 5
yil) kapsiyordu(5). Folpe ve arkadaslarinin 44 olguluk se-
risinde ise 4 yildan fazla takip edilen vakalarin, %9'unda
lokal niiks ve %6’sinda uzak metastaz saptanmisti. Ti-
more baglh 6lim orani ise %2 idi (11).

Olgularimizdan ilk ikisinde 3 yil ve 8 aylk takip sire-
lerinde niiks ya da metastaz saptanmadi. Cerrahi miida-
hale sonrasi heniiz 4 ay gegen igiinci olgu ise, bu islem-
den kisa sire sonra takip dig! kaldigindan degerlendirile-
medi. Ancak her (¢ olgu igin de takip siresi, lokal niks ve
uzak metastazin ortaya ¢ikmasi igin beklenen ortalama
surelerin altindadir ve nilks ve metastaz agisindan yorum
yapmak igin erken oldugu diisiiniimektedir.

LGFMS'un histolojik olarak aldatici benign gériinimii,
gesitli benign ve disik dereceli malign lezyonlardan ayi-
rimini gerektirir. Bunun igin de timérden ¢ok sayida érnek
alinmasinin yani sira, klinisyen ile siki bir igbirligi zorunlu
olabilir. TUm&rin yeni tanimlanmig olmasi ve gogu pato-
logun, timériin ozelliklerinden yeterince haberdar olma-
masi tan gi¢liginin bir bagka nedenidir. Ayirici tanida
gdz onlne alinmasi gereken tiimorler, desmoid fibroma-
tozis, miksom, miksoid nérofibrom, nérotekom, agressif
anjiomiksom ve low-grade miksofibrosarkomdur.

Desmoid timér, genellikle kéti sinirhidir ve gevre do-
kuyu infiltre eder. Yer yer bol kollajen ile ayriimis igsi hiic-
relerin olusturdugu selliler alanlardan meydana gelir (16).
Yumusak doku miksomlari genellikle hiposelliler ve hipo-
vaskdlerdirler. Bununla birlikte LGFMS'un fibréz kompo-
nentini igermezler (16). imminohistokimyasal olarak S-
100 pozitifligi, ayirici tanida néral kokenli timorler lehine-
dir. Miksoid nérofibrom, LGFMS'dan dalgali nikleuslarin
varligi ve S-100 pozitifligi ile ayirt edilir. Nérotekomlar ka-
rakteristik lobtiler blylime paternine sahiptirler ve bazen
S-100 pozitifligi gosterirler (17,18). Agressif anjiomiksom
histolojik olarak kot sinirli ve lobiile gérinimanidn yani
sira igerdigi diiz kas bantlari, bir kisminin duvarinda hya-
linizasyon gozlenen, ince ve kalin duvarli damar yapilan
ve mast hicrelerinin varligi ile LGFMS'dan ayrilir (19).
LGFMS ve low grade miksofibrosarkom ayni immiinohis-
tokimyasal profile ve ultrastriiktirel dzelliklere sahiptir.
Ancak low grade miksofibrosarkom, histolojik olarak, fib-
réz komponenti belirgin olmayan, kigik, kollabe, kivrimli

damarlar iceren, LGFMS'dan daha fazla niikleer pleomor-
fizm ve hiperkromazi gosteren hiicrelerden olusan, uni-
form olarak miksoid gériinim ve multinodiiler bir yapi ile
karakterizedir.

LGFMS'un histolojik olarak aldatici benign gérinimd,
ozellikle miksoid ozellikler gésteren cesitli benign ve ma-
lign lezyonlar arasinda ayirici tani igin bol doku érnekleri-
nin alinmasini ve klinikopatolojik isbirligini gerektirir. Ozel-
likle 1IAB drneklerinin incelenmesi sirasinda miksoid ze-
minde ovoid ya da igsi hiicrelerden olusan hiposelliiler
alanlar, patologa LGFMS tanisini da disindirmelidir.
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