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Akral miksoinflamatuar fibroblastik sarkom:

Alt1 olgu sunumu

Acral myxoinflammatory fibrablastic sarcoma:

Report of six cases
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OZET

Akral miksoinflamatuar sarkom, ilk kez 1998 yilinda
tanmmlanmigtir. Tiimor ozellikle el ve ayak parmaklar:
olmak iizere, distal ekstremiteleri tutar. Genellikle sub-
kutan dokuda lokalizedir. Goriildiigii yag arahg genig-
tir (ortalama yas 40). Tiimor ¢apr 1-8 cm arasinda degi-
sir. Mikroskopik olarak, miksoid ve hiyalin alanlarla
karakterize olup bol inflamatuar hiicre, Reed-Stern-
berg ya da ganglion hiicrelerine benzer biiyiik hiicreler
ve multivakuollii lipoblast benzeri hiicreler goriiliir.

Altr olgumuzda lezyonun yerlesim yerleri ayak bilegi,
ayak 1. parmak ve eldir. En ¢ok gozlenen bulgu, 3,5 ay-
4 yilhk semptom siiresi i¢inde, agrih ya da agrisiz siglik-
tir.

Immiinhistokimyasal ¢ahsmalarda; vimentin (5/5),
CD68 (5/5), CD34 (1/3) pozitif bulunmustur. Ki-67 pro-
liferasyon indeksi %2-10 arasinda degismektedir. Bes
hastaya tiimor eksizyonu, bir hastaya amputasyon uy-
gulanmugtir.

Bu tiimér diisiik-dereceli bir sarkomdur fakat nadir
olarak rekiirrens ve hatta metastaz yapabilir. Bir olgu-
muzda rekiirrens gozlenmis olup, olgularin hi¢birisinde
metastaz saptanmamstir.

Ayirier tamda birgok tiiméral ve nontiiméral lezyon

bulunmaktadar.

Anahtar sozciikler: Akral miksoinflamatuar fibroblas-
tik sarkom, distal eksremite, diigiik 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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kom (AMES), ilk kez 1998 yilinda Meis-Kind-
blom ve ark.’lar1 (1) tarafindan tanimlanmuistir.
Ayni yillarda Montgomery ve ark.’lar1 (2), bu
tiimore Reed-Sternberg benzeri hiicreler ve vi-
rositler iceren distal ekstremitenin iltihabi mik-
sohiyalen tiimorii, Michal ise acayip (bizar) dev
hiicreli, yumusak dokunun iltihabi miksoid tii-
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morii adlarmi vermiglerdir (3). Diinya Saglik
Orgiitii (DSO), 2002 yilinda intermediyer ma-
lign potansiyelli miksoinflamatuar fibroblastik
sarkom adin1 kullanmistir (4,5).

Tiimor her iki cinsiyette, tiim yag grupla-
rinda goriilebilse de, en sik 4. ve 5. yas dekadla-
rinda (ortalama yas 40) ortaya ¢ikmaktadir. Tii-
mor distal ekstremite yerlesimli olup (iist ekstre-
mite tutulumu: %68, alt ekstremite tutulumu:
%32) siklikla parmaklarda ve genellikle subku-
tan dokuda yer alir. Tiimor iyi sinirli, sar1 renk-
li, yer yer fibroz ve miksoid nodiiler alanlardan
olusur. Cap 1-8 cm. (ortalama 3-4 cm) arasinda
degismektedir (1-3,6-8).

Mikroskopik incelemede, keskin sinirlarla
birbirinden ayrilmis fibroz, miksoid alanlar ve
lenfoplazmasiter hiicrelerden olusan inflamatu-
ar infiltrasyon izlenmektedir. Daha biiyiik bii-
yilitmede, niive atipisi belirgin igsi hiicreler,
gangliyon hiicrelerine benzer genis niikleoluslu,
vezikiiler niiveli biiyiik epiteloid hiicreler, Reed-
Sternberg benzeri cift niiveli ya da multiniikleer
hiicreler ve yer yer de sitoplazmas1 dar multiva-
kuoller iceren psodolipoblast benzeri hiicreler
goriilmektedir (4,5,7,8).

GEREC VE YONTEM

1.U. Istanbul Tip Fakiiltesi Patoloji Anabi-

Tablo 1. Olgularin klinikopatolojik bulgulari.

lim Dali arsiv kayitlarindan 2004-2007 yillari
arasinda AMFS tanist almis 6 olgu incelendi.
Olgularin 2’si parafin blok konsiiltasyonu ve da-
ha sonra gelen tiimor eksizyonlari ile beraber,
1’1 parafin blok konsiiltasyonu ve daha sonra
gelen parmak amputasyonu ile beraber, 1’1 para-
fin blok konsiiltasyonu (tiimor eksizyonu) ola-
rak, diger 2’si timor eksizyon materyalleri ile
degerlendirildi. Olgulara ait klinik ve makros-
kopik bilgiler arsiv kayitlarindan elde edildi.
Hematoksilen-Eozin ve immiinhistokimya pre-
paratlart tekrar gozden gecirildi. Kullanilan im-
miinhistokimyasal antikorlar vimentin, CD68,
CD34, pansitokeratin, diiz kas aktini ve Ki-67
idi.

BULGULAR

Alt1 hastaya ait klinikopatolojik bulgular
tablo 1’de verilmistir. Olgularin 3l erkek, 3’i
kadindir. Yas ortalamasi 44.5 (26-64) olarak
saptanmistir. Lezyonlarin 2’si ayak bilegi, 2’si
el (sag el 5. parmak ve sag el ekstensor yiiz), 1’1
ayak basparmak ve 1’1 ayak ekstensor yiiz yer-
lesimlidir. Tiimor boyutlar1 1-8 cm arasinda de-
gismektedir ve ortalama 3.9 cm’dir. Olgularin
semptomlar1 agrili-agrisiz sislik veya sadece ag-
r1 olup semptom siiresi 3.5 ay ile 4 yil arasinda
degismektedir.

Olgu Yas/ Yerlesim Semptom  Semptom Cap Tedavi Takip Niiks Metastaz Onceki
Cins siiresi (cm) siiresi tanilar
1 26/E  Sag ayak bilegi Agrili sislik 12 ay 2.5x2.5 Tiimor 40 ay Miksoid tip
eksizyonu malign fibroz
histiyositom
2 42/K  Sol ayak Agnili sislik Say 8 Timor 1 ay Malign soliter
ekstensor yiiz eksizyonu fibroz tiimor,
fibrosarkom
3 43/K  Sag ayak bilegi Sislik 48 ay 6x5.5 Timor 5 ay Bilinmiyor
eksizyonu
4 44/E  Sag ayak Agn 3.5-4 ay 1x0.5 Timor 21 ay Diisiik-dereceli
1. Parmak dorsali eksizyonu fibrosarkom
5 48/K  Sagel 5. parmak  Agrisiz sislik 4 ay 2x1.5 Parmak 33 ay Bilinmiyor
amputasyonu
6 64/E  Sagel Sislik 24 ay Bilinmiyor Timor 17ay +,4ay Bilinmiyor
ekstensor yliz eksizyonu sonra
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OLGU-1

Parafin blok konsiiltasyonu ve ardindan
gelen tiimor eksizyon materyali ile degerlendi-
rilmistir. Timor sag ayak bilegi yerlesimli ve
2,5 cm capidadir. Hastanin yaklasik 12 aydir
siiren agrili sislik sikayeti vardir. ilk patolojik
incelemenin yapildigi merkezde miksoid tip ma-
lign fibroz histiyositom tanis1 almigstir. Tarafi-
mizdan yapilan mikroskopik incelemede mikso-
id alanlardan baskin, seyrek psodolipoblast ben-
zeri hiicreler igeren inflamatuar infiltrasyon iz-
lenmektedir. Yapilan immiinhistokimyasal ince-
lemede vimentin yaygin (+), CD68 fokal (+),
S100, pansitokeratin ve diiz kas aktini (-) bulun-
mustur. Eksizyon materyalinin cerrahi sinirla-
rinda timor goriilmemistir.

OLGU-2

Parafin blok konstiltasyonu olarak deger-
lendirilmistir. Tlimor sol ayak ekstensor yiiz
yerlesimli ve 8 cm capindadir. Hastanin yakla-
sik 5 aydir siiren agrili sislik yakinmasi1 mevcut-
tur. Ilk patolojik incelemenin yapildig1 merkez-
de malign soliter fibroz tiimor/fibrosarkom tani-
st almistir. Histopatolojik incelemede baskin
fibroblastik proliferasyon, yer yer miksoid stro-
ma igerisinde multivakuole psddolipoblastlar ve
asidofil sitoplazmali ¢ift niiveli gangliyon hiic-
relerine ya da Reed-Sternberg hiicrelerine ben-
zer hiicreler goriilmiistiir. Tarafimizdan yapilan
immiinhistokimyasal incelemede vimentin (+),
Ki-67 proliferasyon indeksi %10, S100, pansito-
keratin ve diiz kas aktini (-) bulunmustur. Hazir
parafin bloklardan elde edilen kesitlerde tiimor
boyali cerrahi sinira bitisik olarak izlenmisgtir.

OLGU-3

Parafin blok konsiiltasyonu ve ardindan
gelen tiimor eksizyon materyali ile degerlendi-
rilmistir. Tiimor sag ayak bilegi yerlesimli ve 6
cm capindadir. Hastanin yaklasik 48 aydir stiren
sislik yakinmasi mevcuttur. Ilk patolojik incele-
menin yapildigi merkezin raporuna ulagilamadi.
Histopatolojik incelemede, miksoid alanlardan
ve psodolipoblast benzeri hiicrelerden baskin,
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inflamatuar hiicrelerden fakir infiltrasyon izlen-
mistir. Yaptigimiz immiinhistokimyasal incele-
mede CD68 (+), S100 seyrek (+), Ki-67 prolife-
rasyon indeksi %5, CD34 ve pansitokeratin (-)
bulunmustur. Eksizyon materyalinin cerrahi si-
nirlarinda timor izlenmigtir.

OLGU-4

Tiimor eksizyon materyalleri ile degerlen-
dirilmistir. Tiimor sag ayak 1. parmak dorsal
yerlesimli ve 1 cm capindadir. Hastanin yakla-
sik 4 aydir siiren agr1 yakinmasi mevcuttur. Ik
patolojik incelemenin yapildig1 merkezde diisiik
dereceli fibrosarkom tanist almistir. Mikrosko-
pik incelemede miksoid ve fibroz alanlardan
zengin, mononiikleer iltihabi hiicrelerden bas-
ki, yer yer pigmentli makrofajlar iceren infla-
matuar infiltrasyon izlenmistir. Tarafimizdan
yapilan immiinhistokimyasal incelemede vi-
mentin diffiiz kuvvetli (+), CD68 diffiiz kuvvet-
li (+), S100 fokal (+), Ki-67 proliferasyon in-
deksi %5, diiz kas aktin (-) bulunmustur. Ik ek-
sizyon materyalinin cerrahi sinirinda fokal tii-
moral infiltrasyon saptanmasi iizerine yapilan
ikinci eksizyonda da derin cerrahi siirda timor
devamlilig1 goriilmiistiir.

OLGU-5

Parafin blok konsiiltasyonu ve ardindan
gelen parmak amputasyon materyali ile deger-
lendirilmistir. TUmor sag el 5. parmak yerlesim-
li ve 2 cm ¢apindadir. Hastanin yaklasik 4 aydir
siiren agrisiz sislik sikayeti mevcuttur. ik pato-
lojik incelemenin yapildig1 merkezdeki raporu-
na ulasilamamistir. Tarafimizdan incelenen
konsiiltasyon materyalinde morfolojik goriiniim
miksoid bir sarkomu, 6n planda ekstraskleteal
miksoid bir kondrosarkomu diisiindiirmiistiir.
Daha sonra gonderilen parmak amputasyon ma-
teryalinin histopatolojik incelemesinde miksoid
alanlardan zengin, seyrek gangliyon benzeri
hiicreler igeren inflamatuar infiltrasyon goriil-
miistiir. Immiinhistokimyasal incelemede vi-
mentin kuvvetli diffiiz (+), CD68 fokal (+),
CD34, pansitokeratin ve S100 (-), Ki-67 prolife-
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rasyon indeksi %2 bulunmustur. Eksizyon ma-
teryalinin cerrahi sinirlarinda tiimor yoktur.

OLGU-6

Tiimor eksizyon materyali ile degerlendi-
rilmigtir. Timor sag el ekstensor yiiz yerlesimli
olup, boyutu ile ilgili bilgiye ulasilamamaistir.
Hastanin yaklagik 24 aydir siiren sislik sikayeti
mevecuttur. Ik eksizyon materyali baska bir ilde
incelenmis olup patoloji raporuna ulasilamamis-
tir. Histopatolojik incelemede miksoid ve fibroz
alanlar, cok sayida gangliyon benzeri hiicre,
multivakuoler hiicreler, lenfositten baskin infla-
matuar hiicreler ve seyrek pigmentli makrofajlar
iceren inflamatuar infiltrasyon izlenmistir. Ti-
moriin dort ay sonra niiks etmesi iizerine, tarafi-
miza gonderilen eksizyon materyalinde uygula-
nan immiinhistokimyasal incelemede vimentin
(+), CD68 (+), CD34 (+), Ki-67 proliferasyon
indeksi %3, diiz kas aktini, S100 ve pansitoke-
ratin (-) bulunmustur. Eksizyon materyalinin
cerrahi siirlarinda tiimor yoktur.

Olgulara ait orneklerin kesitlerinde degi-
sen oranlarda miksoid-fibrohiyalen zeminde inf-
lamatuar komponentin de eslik ettigi hiicresel
infiltrasyon saptanmistir (Resim 1). Ayrica
gangliyon hiicrelerine benzer genis niikleoluslu
hiicreler, Reed-Sternberg benzeri veya sitoplaz-
mast multivakuoler psddolipoblast benzeri ati-
pik hiicreler goriilmiistiir (Resim 2,3,4).

Olgularin ortalama 19.5 ay siire ile taki-

Resim 1. AMFS’de, miksoid ve fibroblastik alanlardan olusan
genel goriniim (HE x100).

Resim 2. Iltihabi hiicreler arasinda gangliyon benzeri hiicre
(HE x400).

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

Resim 4. Lipoblast benzeri hiicre (HE x400).

binde, 6. olguda ilk eksizyondan 4 ay sonra ay-
n1 bolgede niiks kitle saptanmistir. Bu izlem sii-
resi icinde hicbir olguda metastaz goriilmemis-



tir. Olgulara ait klinik bulgularin 6zeti Tablo-
1’de goriilmektedir.

TARTISMA

Distal ekstremite kaynakli yumusak doku
tiimorleri siklikla benigndir. Bunlar tendon kili-
finin dev hiicreli tiimorii, fibromatozis, gangli-
yon kistleri, tendon kilif fibromlar1 ve fibroz
histiyositomdur. Sarkomlar ise, distal ekstremi-
telerde nadir yerlesim gosteren yiiksek dereceli
tiimorlerdir. Bu tiimorler alveolar rhabdomiyo-
sarkom ile epiteloid sarkom, berrak hiicreli sar-
kom ve sinovyal sarkomdur (9).

AMES yakin zamanda tanimlanmis, nispe-
ten nadir, yavas biiyiiyen, 6zellikle distal ekstre-
mite yerlesimli diisiik dereceli bir yumusak do-
ku sarkomudur (1-3,6,9). Elektron mikroskopik
ozellikleri tiimoriin fibroblastik hiicre kokenli
oldugunu diisiindiirmektedir (1,5). Weiss ve
Goldblum, kitaplarinda 2001 baskisinda bu tii-
morii malign grupta ele almigken, 2008 baski-
sinda intermediate kategoriye koymuglardir (8).

Literatiirde bildirilen 128 olgunun 60’1 ka-
din, 68’1 erkektir. Olgular 4-87 yaslar arasinda-
dir. Timor %68 iist ekstremite yerlesimli olup,
%80’1 el ya da parmak yerlesimlidir. Cerrahi ek-
sizyon sonrasi rekiirrens sik olup, 36 olguda en
az bir kez niiks, metastaz ise 4 olguda bildiril-
mistir (9).

AMFS miksoid, fibroz alanlardan ve
onemli derecede inflamatuar infiltrasyondan
olusmaktadir. Bu inflamatuar hiicreler; lenfosit-
ler, polimorfoniikleer 16kositler, eozinofiller ve
plazma hiicreleridir. Fibrozis, siklikla inflama-
tuar infiltrasyona eslik etmektedir. Miksoid
alanlar hiicreden zengin olup, seyrek vaskiiler
yapilar icermekle beraber fibréz alanlardan kes-
kin smurla ayrilir. AMFS’de gangliyon hiicrele-
rine benzer genis niikleoluslu hiicreler, Reed-
Sternberg benzeri veya sitoplazmasi multiva-
kuoler psodolipoblast benzeri atipik hiicreler
goriiliir.

Immiinhistokimyasal olarak neoplastik
hiicrelerin tiimii vimentin ile diffiiz pozitif, pan-
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sitokeratin, diiz kas aktini, CD68, CD34 ve Ki-
67 ile degisken immiin yanitlar verir (7). Bizim
calismamizda vimentin 1., 2., 4., 5., 6. olgularda
diffiiz 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 diiz
kas aktin 1., 2., 4., 6. olgularda negatif immiin
yanit vermistir. Ki-67 proliferasyon indeksi %?2-
10 arasinda degismektedir.

AMFS’nin inflamatuar, miksoid ya da bi-
zar/atipik baskin komponentlerine gore ayirici
tanis1 genistir (1-3,6,7). Inflamatuar komponen-
tin baskinliginda ayirici taniya tenosinovit, pig-
mente villonodiiler sinovit, proliferatif ya da no-
diiler fasiit ve dev hiicreli tendon tiimorii girer.
Miksoid komponentin baskinligi ile ayirici tani-
da gangliyon kisti, miksom, norofibrom, lipo-
sarkom, iskelet dis1 miksoid kondrosarkom ve
malign fibroz histiyositom yer alir. Atipik ya da
bizar hiicre baskinliginda ise ayirici taniya pro-
liferatif fasiit, inflamatuar miyofibroblastik tii-
mor, inflamatuar fibrosarkom ve bazi malign
fibroz histiyositomlar alinmalidir (9).

Sonug olarak, AMFS’de dogru tan1 6nem-
lidir. Ayirict tanida tiimoral ve nontiiméral lez-
yonlar akla gelmelidir. Tiimoriin akral yerlesi-
mi, miksoid ve fibroz alanlar, inflamatuar hiicre
infiltrasyonu, Reed-Sternberg benzeri hiicreler,
gangliyon benzeri hiicreler ve psoddolipoblast
benzeri hiicreler AMFS tanisini diisiindiirmeli-
dir (7). Immiinhistokimyasal incelemenin,
AMES tanisindaki yeri daha cok ayirici tanidaki
lezyonlart diglamak amactyladir.

AMEFS diisiik dereceli bir sarkomdur.
Niiks ve metastaz potansiyeli vardir (1-3,6,7).
Yetersiz eksizyon erken niikse yol acabilir. On
yil sonra bildirilmis niiks oldugundan, hastanin
uzun siireli takibi gerekmektedir (8).
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