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KonjenitaL/ INFANTIL FiBROSARKOM: OLGU SUNUMU*
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OZET: Konjenital/infantil fibrosarkom pediatrik yas grubunda griilen nadir bir timérdiir. Genellikle bes yas alti cocuklarda ve daha gok ekstremitelerde grilir.
Biyolojik davranigi eriskin fibrosarkomlarindan daha iyidir. Bu bildiride 1 yasinda erkek hastada saptanan konjenitalinfantil fibrosarkom sunulmustur.

ANAHTAR KELIMELER: Konjenital/infantil fibrosarkom

SUMMARY: CONGENITAL/INFANTILE FIBROSARCOMA: A CASE REPORT. Congenital / infantile fibrosarcoma is a rare tumor in the paediatric age group. It
occurs mainly in children below the age of five years and commonly involves the extremities. Its biologic behavior is better than that of adult fibrosarcoma. In
this report a case of congenital /infantile fibrosarcoma in a one year old male is presented.
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GIRIS

Konjenital/infantil fibrosarkom (KiF), siklikla ilk bir yas
icinde ortaya cikan, genellikle Ust ekstremite yerlesimli
nadir gorilen malign timordur. Histolojik bulgular benzer
olmakla birlikte klinik seyir eriskin fibrosarkomlardan fark-
hdir. Lokal niksler sik gorilmesine ragmen, metastaz
seyrektir (1,2). Bu calismada KIF tanisi alan bir olgunun
histopatolojik bulgulari literatiir bilgileri 1siginda sunuldu.
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Bir yasinda erkek hasta sol eldeki kitle nedeniyle ope-
re edildi (Resim 1). Sol el parsiyel rezeksiyon materyali-
nin makroskopik incelemesinde; Gzerinde (¢ adet parmak
bulunan, 11x10x6 cm boyutlarinda, yer yer Ulserasyon
gosteren deri elipsi ile 6rtild kesit ylzeyi gri- beyaz solid
timoral doku izlendi. Ayrica aksilladan caplari 0.5- 1.5 cm
arasinda degisen dort adet lenf nodu disseke edildi.

Mikroskopik incelemede; bazi alanlarda deriyi llsere
ederek yiizeye agilan, kas demetleri, fibroadipoz dokula-
ri infiltre eden, falanksa ait kemik ve kikirdak dokulari ¢e-
pecevre saran tumor izlenmistir. TGUmor, yer yer birbirini
caprazlayan demetler ve nodiiller olusturan atipik igsi
hiicrelerden olusmaktadir. Belirgin mitotik aktivite, yer yer
damardan zengin goriinim ve kicik nekroz odaklari dik-
kati gekmistir (Resim 2, 3). Histokimyasal incelemede
PAS reaksiyonu negatif sonug¢ vermistir. immiinhistokim-
yasal incelemede; vimentin kuvvetli ve yaygin pozitif, diiz
kas aktini, desmin, sitokeratin, EMA ve S-100 protein ne-
gatif sonuc vermistir. Elektron mikroskopik incelemede
ise belirgin ¢ekirdekgikli, sinirlan diizensiz cekirdeklere
sahip fibroblast benzeri hiicreler gérildu (Resim 4). Dis-
seke edilen lenf nodlar reaktif deg@isiklikler icermekte idi.

TARTISMA

KiF, cocukluk yas grubunda nadir gériilen bir timér-
dur. Klinik seyir erigkin yas fibrosarkomlarindan farklilk
gbstermektedir. Dogumda ve ilk bes yas icinde goriilmek-
tedir (1-4). Olgumuz bir yasinda erkek hastadir.
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Resim 2: Tiimdriin damardan zengin bir alam (HE x100)

KiF, lokal agresif 6zellikte, igsi hiicrelerin baskin ola-
rak izlendigi bir timér olup, yerlesim yeri olgularin 2/3'Gn-
de Ust ekstremitedir. Genellikle kétl sinirlidir, kesit yiizi
gri-beyaz solid kitleler olusturur (5-7). Olgumuzda timar,
st ekstremitede yerlesim gdstermektedir.

KIF, nispeten uniform gérinimde oval-igsi bigimli hi-
perkromatik cekirdeklere sahip hicrelerden olusmakta-
dir. Hicrelerin demetler olusturmasi sik gorilen histolojik
paterndir. Mitotik aktivite degisen oranda bulunmakla bir-
likte, nekroz nadiren saptanir. Eriskin tip fibrosarkomlar-
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Resim 3: Cegitli yonde seyreden demet ve nodiil olusturan igsi
hiicreler ve mitoz aktivitesi (HE x400)

(x3000)

da oldugu gibi multiniikleer dev hiicreler nadiren géralir.
Neoplazm iginde dagilmis, ézellikle lenfositlerden olusan
kronik iltihap hicreleri saptanabilir. Hemanjiyoperistom
benzeri belirgin vaskiler patern izlenebilir (6,7). Olgu-
muzda bazi alanlarda belirginlesen, hemanjiyoperistomu
andiran vaskiler patern dikkat cekmekle birlikte hiicrele-
rin demetler tarzinda dizilimi baskin olan mikroskopik gé-
rindmdar.
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Ayirici tanida embriyonal rabdomiyosarkomun igsi hiic-
reli tipi, infantil rabdomiyofibrosarkom, infantil hemanijiyo-
peristom ve infantil fibromatozis yer almakitadr. igsi hiic-
reli rabdomiyosarkom daha cok paratestikuler ve bag-bo-
yun bélgesinde ortaya ¢ikmaktadir. Imminhistokimyasal
olarak desmin pozitifligi saptanir. Infantil rabdomiyofibro-
sarkom ile ayirici tanida bu timérin vimentin, diz kas
aktini ve desmin ile pozitif reaksiyonu énem tagimaktadir.
Infantil hemanjiyoperistomda belirgin lobilasyon ve dal-
lanan dilate damar yapilarinin daha dizenli dagiimis ol-
masi ayirt edici yapisal bulgulardir. Ancak kesin ayirim
icin cok sayida kesit incelemesi yapmak gerekebilmekte-
dir. Ayirici tanida en 6nemli yeri hiicresel infantil fibroma-
tozis almaktadir. Hiicresellik, mitotik aktivite, kanama ve
balik kilcigi paterni KIF lehine bulgular olup, olgularin bir
kisminda ayirici tani, ancak sitogenetik ¢alismalar sonu-
cunda yapilabilmektedir (7). Olgumuzda hiicresel gorii-
nim, mitoz aktivitesi ve nekroz alanlarinin varhigi infantil
fibrosarkom lehinde bulgulardir.

KiF, erigkin tip fibrosarkomlardan daha iyi prognoza
sahiptir. Yayinlanan olgu serilerinde 5 yillik yasam orani
%384 olarak rapor edilmektedir. Hucresellik, mitoz aktivite-
si ve nekroz bulgularinin prognozla iligkili olmadigi y6-
ninde yayinlar mevcuttur (8).

KIF tedavisinde, hizli blylime ve hiicreden zengin
gorindmine ragmen genis lokal eksizyon ile basarili so-
nuclar alinmaktadir (7). Olgumuzda cerrahi eksizyonu ta-
kiben 13 aylik klinik izlemde niiks veya metastaz yonun-
de bulgu saptanmamistir.
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