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OZET

Bu yazida anabilimdalimizda inceledigimiz iki aylik bir
erkek cocukta ortaya ¢ikan, sag bacak lokalizasyonlu bir
infantil fibrosarkoma olgusunun klinik ve histopatolojik
ozellikleri sunulmus ve infantil fibrosarkomadaki histopa-
tolojik tani gugltkleri literatUr bilgileri esliginde degerlen-
dirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Fibrosarkom, infantil.

Konjenital ya da infantil fibrosarkoma oldukga nadir
gorllen bir yumusak doku timoéradar. 1989 yilina kadar
250 civarinda vaka bildiriimistir.! En sik rastlandigi yerle-
sim yeri ekiremitelerin distal bélumleridir ve erkek gocuk-
larda daha sik olarak goérildiga ileri strilmektedir.??
Histolojik géranum adult tip fibrosarkomdan buyuk farkli-
liklar gostermemekle birlikte, klinik davraniginin farkliigi
nedeniyle ayn bir klinikopatolojik antite olarak degerlen-
dirilir. Bes yillik yasam adult tip fibrosarkomda %35-80
arasinda degisirken infantil fibrosarkomada %80'in Uze-
rinde olarak bildiriimektedir.’#

Infantil fibrosarkomanin ayni yas grubunda daha sik
olarak izlenen infantil fibromatozislerden ve daha kétl bi-
yolojik davranis gosteren diger gocukluk cadi sarkomla-
rindan ayirimasi énem tagir.*°

Anabilim dalimizda izledigimiz bir infantil fibrosarko-
ma olgusunun klinik ve histolojik 6zellikleri asagida su-
nulmustur.

OLGU SUNUMU

Iki aylik bir erkek bebekte postnatal 15. giinden itiba-
ren dikkati geken ve giderek buylyen, sag bacak lokali-
zasyonlu siglik nedeniyle Cocuk Cerrahisi Bilim Dalina
basgvurulmustur. Yapilan muayenede sag alt extremite
distalinde ayak bilegini de ilgilendirecek sekilde, 13 cm
uzun c¢apl orta sertlikte kitle saptanmistir (Resim 1). Di-
rekt grafide bu lokalizasyonda yumusak doku kitlesi iz-
lenmig, timaorin kemik yapilarinda deformasyona yolacti-
g1 anlasilmistir.

Tani amaciyla yapilan insizyonel biyopsinin histolojik
degerlendiriimesinde, oldukca sellller gérinimdeki ta-
mdral yapinin sikisik olarak dizenlenmis igsi hlicrelerden
meydana geldigi, bu hicrelerin yer yer yanyana gelerek
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SUMMARY

In this report a case of infantile fibrosarcoma loca-
ted in the right leg of a two months old boy is pre-
sented and the histopathologic diagnostic difficulties
are discussed. -
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kisa demet yapilarn olusturduklan gézlenmistir (Resim 2).
Bazi sahalarda ise timor hucrelerinin daha sigkin ve yu-
varlak gorintmlt olduklan dikkati gcekmistir (Resim 3).
Tumorde fokal olarak pleomorfizm ve mitotik aktivite goz-
lenmis, timor dev hiicresine rastlanmamigtir. Timér hic-
releri arasinda tek tek ve az sayida lenfositlerin yer aldigi
gozlenmistir. Retikdlin boyamasinda hicreleri genellikle
tek tek saran ince retikilin ag: izlenmistir.

Biyopsiyi takiben hasta klinikten ailesi tarafindan ¢ika-
rilimis ve bir daha klinige getirilmemigtir.

TARTISMA

Erigkin yasta izlenen fibrosarkomlarda oldukga iyi be-
lirlenmis tani kriterleri bulunmaktadir. Histolojik gortntm
ile prognoz arasinda anlamli sayilabilecek bir iligki mev-
cuttur. Infantil fibrosarkomada ise 6zellikle juvenil fibro-
matozisler olarak bilinen fibroblastik proliferasyonlar ne-
deniyle ayirici tani daha gok énem tasir.® Bir tamér iyi di-
feransiye gortinumde, bol kollajen ve retikilin olusturan
ozellikte ise ve hiperplastik skar benzeri bir gériinum ar-
zediyorsa, bu timaérl fibromatozis olarak siniflamak zor
degildir.3® Ancak sellllarite arttikga taniya ulasmak zor-
lagabilir. Mitoz sayisi bu asamada benign ve malign dav-
ranigll lezyonlar ayirmak igin ¢ok guavenilir bir yardimei
degildir. CUnki bizim olgumuza benzer sekilde belirgin
mitoz igeren olgular yanisira, literatirde 50 blyuk biyut-
me alaninda hi¢ mitoz igermedigi halde metastaz ve 6lU-
me sebep olan infantil fibrosarkoma olgulari bildirilmisgtir.®
Degerlendirme subjektif olmakla birlikte anaplazinin varli-
g ile kollajen ve retikdlin olusumunun azalmasi fibrosar-
kom lehine bulgular olarak kabul edilmelidir.56

Infantil fibrosarkomda histolojik gérintm erigkin fibro-
sarkomaya oldukga benzer dzelliktedir ancak Chung ve
Enzinger'e gore infantil fibrosarkomlarda tomaor hicreleri
adult tipe oranla "daha az mattr' gérintmdedir.”

infantil fibrosarkoma tizerinde genis serilerde calisan
otorlerin coguna goére histolojik gérinum ile klinik gidis
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Resim 1: Sag bacak yerlesimli 13 cm uzun gaph kitle.

arasinda éngorllebilir bir iliski mevecut degildir. Dahl ve
arkadaslannin énerdigi siniflamaya goére bu timérler:

1-Uniform, fasikuler dizenlenme gdsteren ve belirgin
kollajen meydana getiren daha iyi gidigli DESMOPLAS-
TIK,

2-Daha az kollagen olusturan, fasikuler diizenlenmesi
belirsiz siskin hicrelerden olusan daha kotlu prognoziu
MEDULLER tip olarak ikiye ayrilirlar® Ancak bu siniflama-
ya bazi otérler stphe ile bakmaktadir.® Bizim olgumuzda,
timortn yalnizca bir bélumundn insizyonel olarak gikaril-
masina karsin tanimlanan her iki gelisim paterni de izle-
nebilmektedir. Bu ylzden béyle kesin bir ayimmin en
azindan her olguda mimkin olmayabilecegini dustnu-
yoruz.

Konjenital fibrosarkomda en uygun tedavi olobildigin-
ce genig cerrahi gikarim veya gerekli oldugu durumlarda
amputasyondur.! Yluzde 322 ve %45* gibi oldukca yUk-
sek sayilabilecek lokal rekdrrens oranlarinin bildirilmesi
nedeniyle ilk cerrahi ¢ikarim radikal ve yeterli olmalidir.
Prognoz buyuk élglide timarin yerlesim yerine baglidir2
Aksiyal lokalizyonlu timérlerde ve tam eksizyonun yapi-
lamadigi, damar ve sinir yapilannin infiltre oldugu, ekstre-
mitelerin proksimalinde yerlesim gosteren olgularda ad-

Resim 2: Oldukca selliiler goriinimde, demetler olusturan igs

hﬁ_prelerden meydana gelen timor, (HE, x100).
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juvan terapi de yapilmalidir.? Niks orani yiiksek olmakla
beraber metastaz riskinin ¢ok dustk (%7.6) olmasi nede-
niyle niks riski gdze alinarak ekstremitenin korunmasi
Stout tarafindan énerilmistir.f Bizim olgumuzda hasta ai-
lesi amputasyonu reddedip takiplere gelmediginden ol-
guya ait prognostik bilgi edinmek mimkin olmamistir,
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