
G‹R‹fi

Akral miksoinflamatuar fibroblastik sar-

kom (AMFS), ilk kez 1998 y›l›nda Meis-Kind-
blom ve ark.’lar› (1) taraf›ndan tan›mlanm›flt›r.
Ayn› y›llarda Montgomery ve ark.’lar› (2), bu
tümöre Reed-Sternberg benzeri hücreler ve vi-
rositler içeren distal ekstremitenin iltihabi mik-
sohiyalen tümörü, Michal ise acayip (bizar) dev
hücreli, yumuflak dokunun iltihabi miksoid tü-

ÖZET

Akral miksoinflamatuar sarkom, ilk kez 1998 y›l›nda
tan›mlanm›flt›r. Tümör özellikle el ve ayak parmaklar›
olmak üzere, distal ekstremiteleri tutar. Genellikle sub-
kutan dokuda lokalizedir. Görüldü¤ü yafl aral›¤› genifl-
tir (ortalama yafl 40). Tümör çap› 1-8 cm aras›nda de¤i-
flir. Mikroskopik olarak, miksoid ve hiyalin alanlarla
karakterize olup bol inflamatuar hücre, Reed-Stern-
berg ya da ganglion hücrelerine benzer büyük hücreler
ve multivakuollü lipoblast benzeri hücreler görülür.

Alt› olgumuzda lezyonun yerleflim yerleri ayak bile¤i,
ayak 1. parmak ve eldir. En çok gözlenen bulgu, 3,5 ay-
4 y›ll›k semptom süresi içinde, a¤r›l› ya da a¤r›s›z flifllik-
tir.

‹mmünhistokimyasal çal›flmalarda; vimentin (5/5),
CD68 (5/5), CD34 (1/3) pozitif bulunmufltur. Ki-67 pro-
liferasyon indeksi %2-10 aras›nda de¤iflmektedir. Befl
hastaya tümör eksizyonu, bir hastaya amputasyon uy-
gulanm›flt›r.

Bu tümör düflük-dereceli bir sarkomdur fakat nadir
olarak rekürrens ve hatta metastaz yapabilir. Bir olgu-
muzda rekürrens gözlenmifl olup, olgular›n hiçbirisinde
metastaz saptanmam›flt›r.

Ay›r›c› tan›da birçok tümöral ve nontümöral lezyon
bulunmaktad›r.

Anahtar sözcükler: Akral miksoinflamatuar fibroblas-
tik sarkom, distal eksremite, düflük dereceli sarkom 

SUMMARY

Acral myxoinflammatory fibroblastic sarcoma was first
described in 1998. The tumor typically involves distal
extremities; especially fingers and toes. It is usually lo-
cated in subcutaneous tissue. The age range is broad
(mean age 40). The size of tumor varies between 1-8 cm.
Microscopically, myxoid and hyaline zones are charac-
teristic. Inflammatory cells are abundant and there are
large cells resembling Reed-Sternberg or ganglion cells
and multivacuolated cells having lipoblast-like appe-
arance.

We present 6 cases of acral myxoinflammatory fibrob-
lastic sarcoma, locations were ankle, 1st toe and hand.
The most presenting symptoms were swelling with or wit-
hout pain and they have lasted for 3,5 months-4 years.

Immunohistochemical studies of our cases, revealed vi-
mentin (5/5), CD68 (5/5), CD34 (1/3) positivity. Ki-67
proliferation indices varied between 2-10%. Five pati-
ents underwent tumor excision, while in one patient am-
putation had been performed.

This tumor is a low grade sarcoma but has the potenti-
al of recurrence and even metastasis, though it is rare.
In one of our cases, recurrence was observed; in none
of our cases metastasis has been determined.

It included many tumoral and non-tumoral lesions in
differential diagnosis. 

Key words: Acral myxoinflammatory fibroblastic sar-
coma, distal extremity, low-grade sarcoma
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mörü adlar›n› vermifllerdir (3). Dünya Sa¤l›k
Örgütü (DSÖ), 2002 y›l›nda intermediyer ma-
lign potansiyelli miksoinflamatuar fibroblastik
sarkom ad›n› kullanm›flt›r (4,5).

Tümör her iki cinsiyette, tüm yafl grupla-
r›nda görülebilse de, en s›k 4. ve 5. yafl dekadla-
r›nda (ortalama yafl 40) ortaya ç›kmaktad›r. Tü-
mör distal ekstremite yerleflimli olup (üst ekstre-
mite tutulumu: %68, alt ekstremite tutulumu:
%32) s›kl›kla parmaklarda ve genellikle subku-
tan dokuda yer al›r. Tümör iyi s›n›rl›, sar› renk-
li, yer yer fibröz ve miksoid nodüler alanlardan
oluflur. Çap 1-8 cm. (ortalama 3-4 cm) aras›nda
de¤iflmektedir (1-3,6-8).

Mikroskopik incelemede, keskin s›n›rlarla
birbirinden ayr›lm›fl fibröz, miksoid alanlar ve
lenfoplazmasiter hücrelerden oluflan inflamatu-
ar infiltrasyon izlenmektedir. Daha büyük bü-
yütmede, nüve atipisi belirgin i¤si hücreler,
gangliyon hücrelerine benzer genifl nükleoluslu,
veziküler nüveli büyük epiteloid hücreler, Reed-
Sternberg benzeri çift nüveli ya da multinükleer
hücreler ve yer yer de sitoplazmas› dar multiva-
kuoller içeren psödolipoblast benzeri hücreler
görülmektedir (4,5,7,8).

GEREÇ VE YÖNTEM

‹.Ü. ‹stanbul T›p Fakültesi Patoloji Anabi-

lim Dal› arfliv kay›tlar›ndan 2004-2007 y›llar›
aras›nda AMFS tan›s› alm›fl 6 olgu incelendi.
Olgular›n 2’si parafin blok konsültasyonu ve da-
ha sonra gelen tümör eksizyonlar› ile beraber,
1’i parafin blok konsültasyonu ve daha sonra
gelen parmak amputasyonu ile beraber, 1’i para-
fin blok konsültasyonu (tümör eksizyonu) ola-
rak, di¤er 2’si tümör eksizyon materyalleri ile
de¤erlendirildi. Olgulara ait klinik ve makros-
kopik bilgiler arfliv kay›tlar›ndan elde edildi.
Hematoksilen-Eozin ve immünhistokimya pre-
paratlar› tekrar gözden geçirildi. Kullan›lan im-
münhistokimyasal antikorlar vimentin, CD68,
CD34, pansitokeratin, düz kas aktini ve Ki-67
idi.

BULGULAR

Alt› hastaya ait klinikopatolojik bulgular
tablo 1’de verilmifltir. Olgular›n 3’ü erkek, 3’ü
kad›nd›r. Yafl ortalamas› 44.5 (26-64) olarak
saptanm›flt›r. Lezyonlar›n 2’si ayak bile¤i, 2’si
el (sa¤ el 5. parmak ve sa¤ el ekstensör yüz), 1’i
ayak baflparmak ve 1’i ayak ekstensör yüz yer-
leflimlidir. Tümör boyutlar› 1-8 cm aras›nda de-
¤iflmektedir ve ortalama 3.9 cm’dir. Olgular›n
semptomlar› a¤r›l›-a¤r›s›z flifllik veya sadece a¤-
r› olup semptom süresi 3.5 ay ile 4 y›l aras›nda
de¤iflmektedir.

Tablo 1. Olgular›n klinikopatolojik bulgular›.

Olgu

1

2

3

4

5

6

Çap
(cm)

2.5x2.5

8

6x5.5

1x0.5

2x1.5

Bilinmiyor

Tedavi

Tümör
eksizyonu

Tümör
eksizyonu

Tümör
eksizyonu

Tümör
eksizyonu

Parmak
amputasyonu

Tümör
eksizyonu

Semptom

A¤r›l› flifllik

A¤r›l› flifllik

fiifllik

A¤r›

A¤r›s›z flifllik

fiifllik

Semptom 
süresi

12 ay

5 ay

48 ay

3.5-4 ay

4 ay

24 ay

Yafl/
Cins

26/E

42/K

43/K

44/E

48/K

64/E

Yerleflim

Sa¤ ayak bile¤i

Sol ayak 
ekstensör yüz

Sa¤ ayak bile¤i

Sa¤ ayak 
1. Parmak dorsali

Sa¤ el 5. parmak

Sa¤ el
ekstensör yüz

Takip
süresi

40 ay

1 ay

5 ay

21 ay

33 ay

17 ay

Nüks

-

-

-

-

-

+, 4 ay
sonra

Metastaz

-

-

-

-

-

-

Önceki
tan›lar

Miksoid tip
malign fibröz
histiyositom

Malign soliter
fibröz tümör,
fibrosarkom

Bilinmiyor

Düflük-dereceli
fibrosarkom

Bilinmiyor

Bilinmiyor
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OLGU-1
Parafin blok konsültasyonu ve ard›ndan

gelen tümör eksizyon materyali ile de¤erlendi-
rilmifltir. Tümör sa¤ ayak bile¤i yerleflimli ve
2,5 cm çap›ndad›r. Hastan›n yaklafl›k 12 ayd›r
süren a¤r›l› flifllik flikayeti vard›r. ‹lk patolojik
incelemenin yap›ld›¤› merkezde miksoid tip ma-
lign fibröz histiyositom tan›s› alm›flt›r. Taraf›-
m›zdan yap›lan mikroskopik incelemede mikso-
id alanlardan bask›n, seyrek psödolipoblast ben-
zeri hücreler içeren inflamatuar infiltrasyon iz-
lenmektedir. Yap›lan immünhistokimyasal ince-
lemede vimentin yayg›n (+), CD68 fokal (+),
S100, pansitokeratin ve düz kas aktini (-) bulun-
mufltur. Eksizyon materyalinin cerrahi s›n›rla-
r›nda tümör görülmemifltir.

OLGU-2
Parafin blok konsültasyonu olarak de¤er-

lendirilmifltir. Tümör sol ayak ekstensör yüz
yerleflimli ve 8 cm çap›ndad›r. Hastan›n yakla-
fl›k 5 ayd›r süren a¤r›l› flifllik yak›nmas› mevcut-
tur. ‹lk patolojik incelemenin yap›ld›¤› merkez-
de malign soliter fibröz tümör/fibrosarkom tan›-
s› alm›flt›r. Histopatolojik incelemede bask›n
fibroblastik proliferasyon, yer yer miksoid stro-
ma içerisinde multivakuole psödolipoblastlar ve
asidofil sitoplazmal› çift nüveli gangliyon hüc-
relerine ya da Reed-Sternberg hücrelerine ben-
zer hücreler görülmüfltür. Taraf›m›zdan yap›lan
immünhistokimyasal incelemede vimentin (+),
Ki-67 proliferasyon indeksi %10, S100, pansito-
keratin ve düz kas aktini (-) bulunmufltur. Haz›r
parafin bloklardan elde edilen kesitlerde tümör
boyal› cerrahi s›n›ra bitiflik olarak izlenmifltir.

OLGU-3
Parafin blok konsültasyonu ve ard›ndan

gelen tümör eksizyon materyali ile de¤erlendi-
rilmifltir. Tümör sa¤ ayak bile¤i yerleflimli ve 6
cm çap›ndad›r. Hastan›n yaklafl›k 48 ayd›r süren
flifllik yak›nmas› mevcuttur. ‹lk patolojik incele-
menin yap›ld›¤› merkezin raporuna ulafl›lamad›.
Histopatolojik incelemede, miksoid alanlardan
ve psödolipoblast benzeri hücrelerden bask›n,

inflamatuar hücrelerden fakir infiltrasyon izlen-
mifltir. Yapt›¤›m›z immünhistokimyasal incele-
mede CD68 (+), S100 seyrek (+), Ki-67 prolife-
rasyon indeksi %5, CD34 ve pansitokeratin (-)
bulunmufltur. Eksizyon materyalinin cerrahi s›-
n›rlar›nda tümör izlenmifltir.

OLGU-4
Tümör eksizyon materyalleri ile de¤erlen-

dirilmifltir. Tümör sa¤ ayak 1. parmak dorsal
yerleflimli ve 1 cm çap›ndad›r. Hastan›n yakla-
fl›k 4 ayd›r süren a¤r› yak›nmas› mevcuttur. ‹lk
patolojik incelemenin yap›ld›¤› merkezde düflük
dereceli fibrosarkom tan›s› alm›flt›r. Mikrosko-
pik incelemede miksoid ve fibröz alanlardan
zengin, mononükleer iltihabi hücrelerden bas-
k›n, yer yer pigmentli makrofajlar içeren infla-
matuar infiltrasyon izlenmifltir. Taraf›m›zdan
yap›lan immünhistokimyasal incelemede vi-
mentin diffüz kuvvetli (+), CD68 diffüz kuvvet-
li (+), S100 fokal (+), Ki-67 proliferasyon in-
deksi %5, düz kas aktin (-) bulunmufltur. ‹lk ek-
sizyon materyalinin cerrahi s›n›r›nda fokal tü-
möral infiltrasyon saptanmas› üzerine yap›lan
ikinci eksizyonda da derin cerrahi s›n›rda tümör
devaml›l›¤› görülmüfltür.

OLGU-5
Parafin blok konsültasyonu ve ard›ndan

gelen parmak amputasyon materyali ile de¤er-
lendirilmifltir. Tümör sa¤ el 5. parmak yerleflim-
li ve 2 cm çap›ndad›r. Hastan›n yaklafl›k 4 ayd›r
süren a¤r›s›z flifllik flikayeti mevcuttur. ‹lk pato-
lojik incelemenin yap›ld›¤› merkezdeki raporu-
na ulafl›lamam›flt›r. Taraf›m›zdan incelenen
konsültasyon materyalinde morfolojik görünüm
miksoid bir sarkomu, ön planda ekstraskleteal
miksoid bir kondrosarkomu düflündürmüfltür.
Daha sonra gönderilen parmak amputasyon ma-
teryalinin histopatolojik incelemesinde miksoid
alanlardan zengin, seyrek gangliyon benzeri
hücreler içeren inflamatuar infiltrasyon görül-
müfltür. ‹mmünhistokimyasal incelemede vi-
mentin kuvvetli diffüz (+), CD68 fokal (+),
CD34, pansitokeratin ve S100 (-), Ki-67 prolife-
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rasyon indeksi %2 bulunmufltur. Eksizyon ma-
teryalinin cerrahi s›n›rlar›nda tümör yoktur.

OLGU-6
Tümör eksizyon materyali ile de¤erlendi-

rilmifltir. Tümör sa¤ el ekstensör yüz yerleflimli
olup, boyutu ile ilgili bilgiye ulafl›lamam›flt›r.
Hastan›n yaklafl›k 24 ayd›r süren flifllik flikayeti
mevcuttur. ‹lk eksizyon materyali baflka bir ilde
incelenmifl olup patoloji raporuna ulafl›lamam›fl-
t›r. Histopatolojik incelemede miksoid ve fibröz
alanlar, çok say›da gangliyon benzeri hücre,
multivakuoler hücreler, lenfositten bask›n infla-
matuar hücreler ve seyrek pigmentli makrofajlar
içeren inflamatuar infiltrasyon izlenmifltir. Tü-
mörün dört ay sonra nüks etmesi üzerine, taraf›-
m›za gönderilen eksizyon materyalinde uygula-
nan immünhistokimyasal incelemede vimentin
(+), CD68 (+), CD34 (+), Ki-67 proliferasyon
indeksi %5, düz kas aktini, S100 ve pansitoke-
ratin (-) bulunmufltur. Eksizyon materyalinin
cerrahi s›n›rlar›nda tümör yoktur.

Olgulara ait örneklerin kesitlerinde de¤i-
flen oranlarda miksoid-fibrohiyalen zeminde inf-
lamatuar komponentin de efllik etti¤i hücresel
infiltrasyon saptanm›flt›r (Resim 1). Ayr›ca
gangliyon hücrelerine benzer genifl nükleoluslu
hücreler, Reed-Sternberg benzeri veya sitoplaz-
mas› multivakuoler psödolipoblast benzeri ati-
pik hücreler görülmüfltür (Resim 2,3,4).

Olgular›n ortalama 19.5 ay süre ile taki-

binde, 6. olguda ilk eksizyondan 4 ay sonra ay-
n› bölgede nüks kitle saptanm›flt›r. Bu izlem sü-
resi içinde hiçbir olguda metastaz görülmemifl-Resim 1. AMFS’de, miksoid ve fibroblastik alanlardan oluflan

genel görünüm (HE x100).

Resim 2. ‹ltihabi hücreler aras›nda gangliyon benzeri hücre
(HE x400).

Resim 3. Reed-Sternberg benzeri hücre (HE x200).

Resim 4. Lipoblast benzeri hücre (HE x400).
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tir. Olgulara ait klinik bulgular›n özeti Tablo-
1’de görülmektedir.

TARTIfiMA

Distal ekstremite kaynakl› yumuflak doku
tümörleri s›kl›kla benigndir. Bunlar tendon k›l›-
f›n›n dev hücreli tümörü, fibromatozis, gangli-
yon kistleri, tendon k›l›f fibromlar› ve fibröz
histiyositomdur. Sarkomlar ise, distal ekstremi-
telerde nadir yerleflim gösteren yüksek dereceli
tümörlerdir. Bu tümörler alveolar rhabdomiyo-
sarkom ile epiteloid sarkom, berrak hücreli sar-
kom ve sinovyal sarkomdur (9).

AMFS yak›n zamanda tan›mlanm›fl, nispe-
ten nadir, yavafl büyüyen, özellikle distal ekstre-
mite yerleflimli düflük dereceli bir yumuflak do-
ku sarkomudur (1-3,6,9). Elektron mikroskopik
özellikleri tümörün fibroblastik hücre kökenli
oldu¤unu düflündürmektedir (1,5). Weiss ve
Goldblum, kitaplar›nda 2001 bask›s›nda bu tü-
mörü malign grupta ele alm›flken, 2008 bask›-
s›nda intermediate kategoriye koymufllard›r (8).

Literatürde bildirilen 128 olgunun 60’› ka-
d›n, 68’i erkektir. Olgular 4-87 yafllar aras›nda-
d›r. Tümör %68 üst ekstremite yerleflimli olup,
%80’i el ya da parmak yerleflimlidir. Cerrahi ek-
sizyon sonras› rekürrens s›k olup, 36 olguda en
az bir kez nüks, metastaz ise 4 olguda bildiril-
mifltir (9).

AMFS miksoid, fibröz alanlardan ve
önemli derecede inflamatuar infiltrasyondan
oluflmaktad›r. Bu inflamatuar hücreler; lenfosit-
ler, polimorfonükleer lökositler, eozinofiller ve
plazma hücreleridir. Fibrozis, s›kl›kla inflama-
tuar infiltrasyona efllik etmektedir. Miksoid
alanlar hücreden zengin olup, seyrek vasküler
yap›lar içermekle beraber fibröz alanlardan kes-
kin s›n›rla ayr›l›r. AMFS’de gangliyon hücrele-
rine benzer genifl nükleoluslu hücreler, Reed-
Sternberg benzeri veya sitoplazmas› multiva-
kuoler psödolipoblast benzeri atipik hücreler
görülür.

‹mmünhistokimyasal olarak neoplastik
hücrelerin tümü vimentin ile diffüz pozitif, pan-

sitokeratin, düz kas aktini, CD68, CD34 ve Ki-
67 ile de¤iflken immün yan›tlar verir (7). Bizim
çal›flmam›zda vimentin 1., 2., 4., 5., 6. olgularda
diffüz pozitif, CD68 1., 3., 4., 5., 6. olgularda
pozitif, CD34 6.olguda pozitif, 3. ve 5. olgular-
da negatif, pansitokeratin 1., 2., 3., 5., 6. ve düz
kas aktin 1., 2., 4., 6. olgularda negatif immün
yan›t vermifltir. Ki-67 proliferasyon indeksi %2-
10 aras›nda de¤iflmektedir.

AMFS’nin inflamatuar, miksoid ya da bi-
zar/atipik bask›n komponentlerine göre ay›r›c›
tan›s› genifltir (1-3,6,7). ‹nflamatuar komponen-
tin bask›nl›¤›nda ay›r›c› tan›ya tenosinovit, pig-
mente villonodüler sinovit, proliferatif ya da no-
düler fasiit ve dev hücreli tendon tümörü girer.
Miksoid komponentin bask›nl›¤› ile ay›r›c› tan›-
da gangliyon kisti, miksom, nörofibrom, lipo-
sarkom, iskelet d›fl› miksoid kondrosarkom ve
malign fibröz histiyositom yer al›r. Atipik ya da
bizar hücre bask›nl›¤›nda ise ay›r›c› tan›ya pro-
liferatif fasiit, inflamatuar miyofibroblastik tü-
mör, inflamatuar fibrosarkom ve baz› malign
fibröz histiyositomlar al›nmal›d›r (9).

Sonuç olarak, AMFS’de do¤ru tan› önem-
lidir. Ay›r›c› tan›da tümöral ve nontümöral lez-
yonlar akla gelmelidir. Tümörün akral yerlefli-
mi, miksoid ve fibröz alanlar, inflamatuar hücre
infiltrasyonu, Reed-Sternberg benzeri hücreler,
gangliyon benzeri hücreler ve psödolipoblast
benzeri hücreler AMFS tan›s›n› düflündürmeli-
dir (7). ‹mmünhistokimyasal incelemenin,
AMFS tan›s›ndaki yeri daha çok ay›r›c› tan›daki
lezyonlar› d›fllamak amac›ylad›r. 

AMFS düflük dereceli bir sarkomdur.
Nüks ve metastaz potansiyeli vard›r (1-3,6,7).
Yetersiz eksizyon erken nükse yol açabilir. On
y›l sonra bildirilmifl nüks oldu¤undan, hastan›n
uzun süreli takibi gerekmektedir (8). 
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