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Meningotelyal Benzeri Girdapsi Yapilar ve
Metaplastik Kemik Yapimi ile Karakterli
Dediferansiye Liposarkom Olgusu

Dedifferentiated Liposarcoma with Peculiar Meningothelial-Like
Whorling and Metaplastic Bone Formation, Case Report
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Dediferansiye liposarkom, diisitk ya da yiiksek dereceli lipojenik
olmayan komponetten iyi diferensiye liposarkom alanlarina gegis
ile karakterli lezyondur. Son zamanlarda nonlipojenik komponentin
meningotelyal benzeri girdapsi yapilar olusturdugu, metaplastik
osifikasyon alanlarinin eslik ettigi dediferansiye liposarkom
tanimlanmustir. Olgumuz pelvik retroperitonda yerlesimli, 13x10x8
cm boyutlarda, bityiik komponenti nonlipojenik ozellikte olan,
meningotelyal benzeri girdapsi yapilar olusturan dediferansiye
liposarkom tanist alan, 59 yasinda, erkek hastadir. Olgu bu 6zgiin
morfolojiye sahip dediferansiye liposarkomlarin ender goriilmesi,
biyolojik davranisi ile ilgili farkli verilerin bulunmasi, nonlipojenik
komponentin baskin oldugu tiimorlerde ayirici tani zorlugu nedeniyle
literatiire katkida bulunmak amaciyla sunulmustur.

Anahtar Sozciikler: Liposarkom, Dediferansiasyon, Yumusak doku
timorleri

ABSTRACT

Dedifferentiated liposarcoma represents a both morphologically and
biologically fascinating lesion in which transition from low-grade to
high-grade nonlipogenic morphology within a well-differentiated
liposarcoma is observed. A peculiar form of dedifferentiated liposar-
coma characterized by a nonlipogenic component with a meningot-
helial-like whorling pattern of growth and metaplastic bone forma-
tion has been described. A 59-year-old man presented with a pelvic
retroperitoneal mass measuring 13x10x8 cm. Histopathologically
the mass consisted almost entirely of a dedifferentiated nonlipogenic
component with meningothelial-like whorling pattern, metaplastic
cartilage and bone. Dedifferentiated liposarcoma with meningotheli-
al-like whorling pattern has rarely been encountered. Here, we report
this case because of the problems in differential diagnosis especially
for cases that have an extensive dedifferentiated component and the
uncertainty of the biological behavior of these tumors.
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GIRIS

Dediferansiye liposarkom (DLS); yumusak dokunun en sik
goriilen dediferansiye sarkomu olup, primer ya da rekiir-
rent tiimorde iyi diferansiye liposarkom alanlarindan, non-
lipojenik (yiiksek ya da diisiik dereceli) sarkomat6z kom-
ponente gegisle karakterlidir. DLS genellikle eriskinlerde,
retroperitonda yerlesimli tiimordiir. Dediferansiye alanlar;
siklikla eski terminolojide malign fibréz histiyositom ola-
rak adlandirilan indiferansiye pleomorfik sarkom (APS)
ve fibrosarkom gibi yiiksek dereceli, %10 olguda ise disitk
dereceli sarkom &zelligindedir. Olgularin %5-10’unda hete-
relog diferansiasyon (myojenik, osse6z/kondrosarkomat6z)
s6z konusudur (1).

Nascimento ve ark. noral ya da meningotelyal benzeri
girdapst yapilar olusturan ve metaplastik ossifikasyon
alanlarinin eglik ettigi 6zgiin 6zelliklere sahip dediferansiye
liposarkom (MDLS) tanimlamislardir (2).

OLGU SUNUMU

59 yasinda erkek hasta; kolon kanseri 6n tanisiyla ope-
rasyon icin hastanemize kabul edilmigtir. Intraoperatif
degerlendirmede; sigmoid kolon posteriorunda yerlesimli
timor, kolon segmentleri kapali loop olusturdugu i¢in total
kolektomi yapilarak ¢ikarilmistir. Ayrica, hastanin uzun
zamandir bilinen, yavas biiyiiyen, pelvik retroperitoneal
bolgede yerlesimli kitlesel lezyonu da eksize edilmistir.
Daha 6nce dig merkezlerde takip edilen hastanin pelvik
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kitlesiyle ilgili merkezimizde ayrintili bilgi bulunmamak-
tadir. Hastadan edinilen bilgiye gore pelvik kitlenin uzun
stiredir var oldugu ancak, her hangi bir tanisal girisimde
bulunulmadig1 6grenilmistir. Total kolektomi materyalinde
(95 cm uzunlukta) distal cerrahi sinira 10 cm uzaklikta,
5x3,5cm boyutlarda, ekzofitik gelisim gosteren timor
izlenmigtir. Timor; iyi diferensiye adenokarsinom pT3N1
olarak degerlendirilmistir.

Pelvik retroperitoneal yerlesimli tiimér; 13x10x7 cm
boyutlarda, iyi sinirly, solid ve lastik kivamindadir. Kesit
yuzii gri beyaz renklidir ve arada sari renkli alanlar
icermektedir. Cevrede yag dokusu vardir.

Tumor cevre yag dokudan oldukea iyi sinirla ayrilmis ve
heterojen goériiniimde olup, selliiler ve hiposelliiler alanlar
icerisinde dagilmus, lobiiller olusturan kondroid metaplazi
odaklarindan zengindir. Timoriin hyalinize ve hiposelliiler
alanlarinda hemanjioperisitom benzeri vaskiiler dallanma-
lar ve kondroid metaplazi alanlar1 vardir (Sekil 1, 2). Sel-
luler alanlar; fasikiiler, storiform patern ve bazi alanlarda
meningotelyal benzeri girdaps: yapilar olusturan, sitolojik
atipi gostermeyen igsi ya da ovoid hiicrelerden olugmakta-
dir (Sekil 3). Ayrica bazi alanlarda girdapsi yapilarla iliskili
metaplastik osifikasyon ve amianthoid lifler dikkati cek-
mektedir (Sekil 4). Lezyon igerisinde fokal alanlarda adipo-
sit topluluklar1 goriilmustiir (Sekil 5).

Immiinhistokimyasal incelemede; kondroid metaplazi
odaklarinda yaygin S-100 pozitifligi saptanmustir. Selliiler
alanlarda izlenen igsi ya da yuvarlak hiicrelerin immiin
profili; S-100, CD57, CD10, CD34 pozitif (Sekil 6A-D),
EMA, desmin, aktin, CD56, ve CD117 negatiftir.

Sekil 1: Tumoriin hiposelliller alanlar;; hemanjioperisitom
benzeri vaskiilerite ve kondroid lobiiller (H&E; x4).
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Sekil 3: Timoriin selliler alanlarinda storiform ve girdapsi patern
(H&E; x40).

Sekil 4: Tamorin selliler komponentine eslik eden metaplastik
ossifikasyon odag1 (H&E; x4).
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Kolon kanseri i¢in kemoterapi alan olgunun 5 yillik izlem
stiresinde rekiirrens ya da metastaz izlenmemistir.

TARTISMA

Ingilizce literatiirde MDLS tanisi alan 41 olgu bulunmakta
olup, erkek kadin orani 1.7/1, yas dagilim1 24-78, tiimor
boyutu 2-48 cm arasinda degismektedir. Bir olguda ise en
buyligii 6,6cm ye ulagsan ¢ok sayida tiimér odaklarindan
bahsedilmektedir. Olgularin ¢ogu DLS de oldugu gibi
retroperitonel bolgededir (n=28). Retroperiton dis1
yerlesimli 13 olgunun ise 571 ekstremitede, 3’ii skrotumda,
I'i inguinal bolgede, 1’i spermatik kordda, 1’i paratestikiiler
bolgede, 1’i pelviste, 1’1 6n mediastende bildirilmigtir (2-
8). Ayrica, McCormik ve ark. nin 32 olguluk DLS serisinde
3 olguda, Hagesawa ve ark.nin retroperiton ve mezenter
yerlesimli DLS serisinde ise 2 olguda meningotelyal benzeri
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Sekil 6: A) Meningotelyal benzeri yapilarda S100, B) CD34, (C) CD57, D) CD10 pozitifligi (immiinohistokimya; x40).
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girdaps1 yapilanmadan bahsedilmektedir (9,10). MDLS
siklikla insidental olarak saptanan, biiyik, agrisiz kitle
tarzinda prezante olmaktadir.

MDLS de DLS de oldugu gibi iyi diferansiye liposarkom
alanlarina, farkli histolojik paternler ve dereceler goste-
ren, heterojen goriiniimde nonlipojenik komponent eslik
etmektedir. MDLS olgularinda nonlipojenik komponentte
meningotelyal benzeri alanlar diginda siklikla APS olmak
tizere pleomorfik ve igsi hiicreli sarkom, miksofibrosarkom,
paragangliom benzeri diferansiasyonlar da tanimlanmakta-
dir. MDLS de DLS den farkli olarak meningotelyal benzeri
girdapsi yapilanma yanisira metaplastik kemik olusumlari
ve lenfositik infiltrasyon vardir (2-8).

Fanburg-Smith ] C ve Miettinen M’nin meningotelyal ben-
zeri girdaps1 morfoloji sergileyen 17 olguyu igeren liposar-
kom serisinde; olgularin ¢ogunda tiimére iyi diferansiye
liposarkom odaklarinin (lipom benzeri ya da sklerozan) es-
lik ettigi bildirilmektedir. Ancak, 4 olguda bizim olgumuz-
da oldugu gibi timériin tamamen dediferansiye oldugu
ve kisitli olarak rezidii sklerozan liposarkom morfolojisini
animsatan dagilmis, matiir adipositler ya da floret tip dev
hiicrelerin, nadiren ise lipoblast ya da adipositik atipinin
eslik ettigi kiictik odaklarin bulundugu belirtilmektedir (3).
Thway ve ark. (5) tarafindan bildirilen 5 olguda da DLS
alanlarinin yaygin oldugu, bunlarin 2 sinde ¢ok kiigiik
odaklarda iyi diferansiye liposarkom alanlarmin (lipom
benzeri ya da sklerozan) bulundugu belirtilmektedir.

Olgunun ayiric tanisinda dediferansiye komponentin bas-
kin olmas1 nedeniyle menenjiyom, perindrom ya da dend-
ritik retikulum hiicreli sarkom gibi meningotelyal benzeri
girdapsi yapilar olusturan tiimérler géz 6ntinde bulundu-
rulmugtur. Ender goriilen dendritik retikulum hiticreli tii-
morlerde daha sik, ekstrakranial menenjiyomlarda ise en-
der olarak retroperitonel bolgede yerlesim bildirilmektedir.
Dediferansiye liposarkomlarda; girdapsi yapilara metaplas-
tik kemik yapilarinin eslik etmesi yanisira tiimoriin lipom
benzeri ya da sklerozan tip iyi differansiye liposarkom
morfolojisinde alanlar icermesi ayrimda yardimci morfo-
lojik bulgulardir. Girdapsi yapilarda; menenjiyom ya da pe-
rindromda EMA ile, dendritik retikulum hiicreli sarkomda
ise CD21 ve CD35 ile pozitiflik s6z konusudur (3). MDLde
meningotelyal yapilarin diferansiasyon yolag: tam agiklik
kazanmamasina karsin ¢ogu yayinda myofibroblastik, pe-
rindral ya da perisitik diferansiasyon tizerinde durulmakta-
dir (2-5). MDL de girdaps1 komponetin genellikle vimentin
ve CD56, nadiren CD57, diiz kas aktin, CD10, CD99 ile
pozitif, keratin, desmin, E-cadherin, EMA, c-KIT ve NSE
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ile negatif, S100 ile ise degisken immiinreaktivite oldugu
bildirilmektedir (2-4,6,7). Bu olguda ise girdapsi1 kompo-
nentte CD57, CD34, s100 ve CD10 pozitifligi gézlenmistir.
Ayrica, sitogenetik ve molekiiler incelemelerde MDLSnin
meningotelyal alanlarinda atipik lipomatéz timér/ iyi
diferansiye liposarkom (IDL), DDL da goriildiigii gibi halka
ya da dev ¢ubuk kromozom yapilanmalarinin da eslik ettigi
cesitli sayisal ve yapisal kromozomal bozukluklar belirlen-
mekle birlikte lezyona ait 6zgiin sitogenetik ve molekiiler
belirleyiciler halen bilinmemektedir (7).

DLS nin biyolojik davraniginin yiiksek dereceli pleomorfik
sarkomlardan daha iyi oldugu, dediferansiasyon alanlarin-
daki histolojik derecenin ve yayginligin prognostik énemi
bulunmadig bildirilmektedir (1). MDLS nin biyolojik dav-
ranigt ile ilgili iki genis seriden (2-3) birinde metastaz bildi-
rilmezken, digerinde %24 oraninda metastaz bildirilmistir.
Farkli veriler bulunmakla birlikte cogu olguda hastalikli
ya da hastaliksiz sag kalimin uzun, ozellikle retroperito-
neal yerlesimli tiimorlerde lokal rekiirensin en sik goriilen
komplikasyon oldugu dikkati ¢ekmektedir (2-8). Bu olguda
5 yillik izlemde rekiirrens ya da metastaz izlenmemistir.

Sonug olarak, olgu yaygin ve aligsilagelmisin disinda morfo-
loji gosteren dediferansiye komponent icermesi, MDLSnin
biyolojik davranisi ile ilgili farkli verilerin olmasi nedeniyle
literatiire katkida bulunmak amaciyla ayirici tanida yer alan
lezyonlarla birlikte sunulmustur.

KAYNAKLAR

1. Dei Tos AP. Liposarcoma: New entities and evolving concepts.
Ann Diagn Pathol. 2000;4:252-66.

2. Nascimento AG, Kurtin PJ, Guillou L, Fletcher CD. Dedifferenti-
ated liposarcoma: A report of nine cases with a peculiar neuralli-
ke whorling pattern associated with metaplastic bone formation.
Am J Surg Pathol. 1998;22:945-55.

3. Fanburg-Smith JC, Miettinen M. Liposarcoma with meningothe-
lial-like whorls: A study of 17 cases of a distinctive histological
pattern associated with dedifferentiated liposarcoma. Histopat-
hology. 1998,33:414-24.

4. Kim SH, Choi YJ, Kim HJ, Yang WI. Liposarcoma with
meningothelial-like whorls. Report of four cases showing diverse
histologic findings and behavior. Yonsei Med J. 2003;44:392-400.

5. Thway K, Robertson D, Thway Y, Fisher C. Dedifferentiated
liposarcoma with meningothelial-like whorls, metaplastic
bone formation, and CDK4, MDM2, and pl6 expression: A
morphologic and immunohistochemical study. Am J Surg Pathol.
2011;35:356-63.

6. Matsumoto T, Fukunaga M, Fujii H, Arakawa A, Yamasaki
S, Takase M, Kuwatsuru R, Ishii Y, Fujime M. Inguinal
dedifferentiated liposarcoma with meningothelial-like whorls
and metaplastic bone formation. Histopathology. 2005; 46:594-6.

209



Turkish Journal of Pathology

7. Macarenco RS, Erickson-Johnson M, Wang X, Jenkins RB,

Nascimento AG, Oliveira AM. Cytogenetic and molecular
genetic findings in dedifferentiated liposarcoma with neural-like
whorling pattern and metaplastic bone formation. Cancer Genet
Cytogenet. 2006;171:126-9.

Song JS, Gardner JM, Tarrant WP, Shen S, Ayala AG, Yu E, Ro JY.
Dedifferentiated liposarcoma with peculiar meningothelial-like

whorling and metaplastic bone formation. Ann Diagn Pathol.
2009;13:278-84.

210

9.

10.

GUREL D and KARGI A: Dediferansiye Liposarkom

McCormic D, Mentzel T, Beham A, Fletcher CD. Dedifferentiated
liposarcoma. Clinicopathologic analysis of 32 cases suggesting
better prognostic subgroup among pleomorphic sarcomas. Am J
Surg Pathol. 1994; 18:1213-23.

Hasegawa T, Seki K, Hasegawa F, Matsuno Y, Shimado T,
Hirose T, Sano T, Hirohashi S. Dediferrentiated liposarcoma of
retroperitoneum and mesentery: Varied growth patterns and

histologic grades-a clinicopathologis study of 32 cases. Hum
Pathol. 2000;31:717-27.

Vol. 31, No. 3, 2015; Page 206-210



