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Disiik deteceli fibromiksoid sarkom ilk kez 1987” de tanimlanmuis, nadir gorilen bir yumusak doku timoridar.
Histolojik olarak benign géruniimiine ragmen lokal niiks ve metastaz ile agresif klinik gidis gosterebilen bir
tumordiir.

Diger benign ve malign miksoid tiimérlerden ayiricr tanisinin 6nemli olmast ve nadir izlenmesi sebebiyle, sol
inguinal bélgesindeki kitle nedeniyle opere olan ve disiik dereceli fibromiksoid sarkom tanist alan 50 yasindaki erkek
olgu sunuldu ve timoriin histopatolojik, immunohistokimyasal bulgulart literatiir esliginde tartigildi.

Anahtar Kelimeler: Sarkom, Dustik dereceli fibromiksoid sarkom, Miksofibrosarkom
Low-Grade Fibromyxoid Sarcoma

Low grade fibromyxoid sarcoma is a rare type of sarcoma which was first described by Evans in 1987. Despite its
deceptively benign histologic features, it is associated by an aggresive clinical course characterized by recurrence and
metastases. Differential diagnosis is important, since it might be confused with other benign and malignant tumors
which shows myxoid alterations. Here in we presented a case of a low grade fibromyxoid sarcoma in a 50 year old
man and discussed the histopathologic and immunohistochemical features of this rare tumor in view of literature.
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+ Bu matkale Denizli'de, 15-19 Ekim, 2002 , XV'1. Ulnsal Patoloji Sempozynmun’da poster olarak sunulmustur.

Distk dereceli fibromiksoid satkom (Low grade fibromyxoid sarcoma-LGEFMS) ilk kez 1987 yilinda tanimlanmis
nadir gorilen bir yumusak doku timoridir.!¢ Histolojik olarak benign gbriinmesine ragmen agresif klinik gidis
gOsterir.3 Bu timor genellikle geng eriskinlerde goriilmekle birlikte ileri yaslarda ve nadiren ¢ocuklarda goriilebilir.267
LGFMS cogunlukla derin yumugak dokulara ; siklikla da kalca, inguinal bolge ve omuza lokalize olup biyik ¢apta
olabilirler.!-26-8 Bu timotler yavas biiylime gostermelerine ragmen lokal rekiirens ve metastaz yapabilirler. Metastazlari
siklikla akcigerde ve tanidan uzun yillar sonra ortaya cikabilit. Bu nedenle uzun sireli takip gerektiren bir
timordir.23>7

OLGU

50 yasinda erkek hasta, 1 yidir sol inguinal bélgede giderek artan sislik sikayeti ile 2002 yilinda 2.Genel Cerrahi
Servisine bagvurdu. Hastaya yapilan USG’de ve gekilen BT de yaklagik 16x12cm ¢apinda kalin duvarh santrali kistik,
periferi solid (milimetrik kalsifikasyonlart olan) diizensiz konturlu kitle izlendi. Olgu inguinal kitle sebebiyle ameliyat
edildi. Makroskopik incelemede materyal; 16x12x8cm boyutunda dis yiizi iyi stnith ancak kapstlsiiz, kesit yizi solid
beyaz renkte fibréz doku niteliginde ve yer yer kiigiik miksoid noduler yapilar iceriyordu. Ayrica kitlenin ortasinda
7cm gapinda kanamali kistik yapt vardi.

Mikroskopik olarak, incelenen érneklerde tiimér genis alanlarda fibrotik yer yer miksoid goriintimdeydi. Miksoid
alanlarda kivrintih kapiller damatlar ¢evresinde yildizsi ve igsi hiicrelerin yogunlastigi izlendi (Resim1). Hiposelliler,
hyalinize fibréz alanlarda girdaplagma dikkati ¢ekti (Resim 2) . Kistik yapinin ¢evresinde kanamaya baglt dejeneratif
degisiklikler yanisira ayrica kitlenin periferinde metaplastik kemik olusumu gozlendi (Resim3). Nukleer pleomorfizm
ve mitoz yoktu. 1mmiinohistokimyasal olarak timoral hicreler vimentin (Dako,3B4,codno:N1583,USA) ile diffiz
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porzitif, diiz kas aktin (quartett,clone:1A4, Germany),
desmin (quartett, monoklonal, clone:D33.Germany),
S-100 protein (quartett, poliklonal, Germany), CD34
(Dako, monoklonal, clone:QBEnd10,USA) ve EMA
(quartett, monoklonal, Germany) negatifti . Olgu bu
bulgular siginda  LGFMS  tamst  aldi.  Ancak
kontrollerine gelmeyen hastaya adresinden veya
telefon ile ulagllamadt.

Resim 1. Miksoid alanda regiler, pleomotfizm gostermeyen
siradan fibroblastik hiicreler ve kivrintili damarlarin cevresinde
hucrelerin yogunlagsmas: (HE X 100)

Resim 2. Hiposelliler, yogun kollajenize-hyalinize —alanlarda
belirgin girdapst buyime paterni ve arada miksoid alanlar ( HE
X40)

TARTISMA

LGFMS yeni tanimlanmis ve nadir gorilen bir
yumusak doku tiiméridir. Bu timér 6zellikle geng
erigkinlerde  g6riliir ve sikhikla derin  yumugak
dokulara lokalizedir.!-369 Tipik olarak proksimal
ekstremite veya gogus duvarinda nadiren de bag veya
retroperiton gibi beklenmedik bélgelerde yerlesir.
Cogu timor taninmadan kaldigi icin LGFMS’un
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insidansint  séylemek  zordur. Dunya  Saglk
Organizasyonunun Tumor Klasifikasyonuna gore
2000 yiindan o6nce 150 LGEFMS olgusu rapor
edilmistir.l® Daha sonra giniimiize kadar bazi genis
seriler ve ¢ok sayida olgu sunumuyla bitlikte toplam
180 kadar olgu daha eklenmistir.!! LGFMS yavas
buylime gostermesine ragmen lokal rekiirens ve
metastaz yapabilit. Bu nedenle uzun sireli takip
gereklidir.2*>7  Bu  timorlerde  kitlenin  total
cikartilmast tedavi edicidir.>%7 Bazt calismalarda
hastalara kemoterapi ve radyoterapi de uygulandig
belirtilmistir.* Makroskopik olarak, LGFMS iyi sinirlt
kitle seklinde olup, kesit yiizii fibréz ve miksoiddir.
Mikroskopik olarak, degisken oranlardaki fibréz ve
miksoid stroma icetisinde kiiciik, sakin, dizenli

Resim3:a) Kistik yapi etrafindaki dejeneratif degisiklikler ve
miksoid tiiméral alanlar (HE X 20) b)Ttimériin periferindeki
metaplastik kemik olusumu (HE X100)

a

fibroblastik igsi hucreler, izlenir. Arsitekttrel olarak
storiform ve girdapst yapilar dikkat cekicidir.
Sellilerite genellikle az, mitotik aktivite sik degildir.
Fokal alanlarda damarlarin etrafinda sellileritenin
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artmast ve miksoid alanlarda kivrintilt damarlar dikkat
cekicidir.!>7 Sellilerite ve mitotik aktivite niks eden
ve metastatik timorlerde artis gOsterir. Bununla
beraber rekurensleri ve metastazlart primer timore
benzer gorinimdedir.%” Yapilan c¢aligmalarda bir
olguda rekkuren timorde dediferansiye anaplastik
yuvatlak hticreli satkom bildirilmigtir.! Ayrica LGFMS
da rozet benzeri yapilar olabilecegi de ¢aligmalarda
belirtilmistir.>"1> Goodlad ve arkadaslarinin yaptigt bir
calismada 11 LGEMS tanist alan olgu incelenmis ve
bu olgularin yalniz birinde fokal kistik degisikliklerin
gorildagid bildirilmistir.* Bizim olgumuzda ise 7cm
capinda ve kanamaya bagl kistik yap1 izlenmistir. Yine
kistik yapiun c¢evresinde ve timorin periferinde
izledigimiz metaplastik kemik olusumu Shidham ve
arkadaglarinin ¢aligmasinda da gdsterilmistir.” Yine bu
caigmada LGFMS da  belirgin  intrantkleer
inkliizyonlar ve intrasitoplazmik yag vakuollerinin de
olabileceginden bahsedilmektedir.”

Yapilan calismalarda az sayida olgu olup, bu
olgularinda biytk kismi retrospektif incelemede tant
almigur>®  Bu  timoérin  agresif  klinik  gidis
gOstermesine ragmen benign histolojik gérinimu
aldaticidir.1-356  Ayiricr  tanusinda  Szellikle  benign
yumusak doku timoérleri  akilda  tutulmalidir.>7
Miksoid ~ degisiklikler ~ g6steren  ndrofibrom,
schwannom ve desmoid timor yanusira jukstaartikiiler
miksom, intramuskuler miksom, agresif anjiomiksom
aytrict taruda yer alir.!-37

Desmoid timoérde; tani koydurucu hicreler reaktif
fibroblastlardir, sellilerite belirgindir ve yarik benzeri
damarlar  tipiktir. ~ Miksoid  nérofibrom  ve
schwannomda hiicrelerin nikleuslar1 dalgalidir ve S-
100 protein pozitifligi izlenir. Yumusak doku
miksomlari ise genellikle stiperfisyel ve intramuskuler
olup hiposelliler ve hipovaskilerdir ayrica fibréz
komponent LGFMS’a gbre daha azdir. Agresif
anjiomiksom da; genital bélge, pelvis ve perineumda
lokalizedir, buytk belirgin damar paterni ve uniform
miksoid alanlar icerir.!-3-7

LGFMS’la ayirict tanida yer alan bir baska timér ise
dusiuk dereceli miksofibrosarkomdur.
Miksofibrosatkom ve LGFMSun  imminohisto-
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kimyasal ve ultrastriktirel Ozellikleri benzerdir.
Dustk dereceli miksofibrosatkomun  metastatik
potansiyeli LGFMS’dan azdir. Histolojik olarak da
miksofibrosarkom multinodiler ve miksoiddir, fibréz
komponent azdir ve kiiciik kivrintili damarlar icerir.
Miksofibrosarkomda  niikleer  hiperkromazi  ve
pleomorfizm daha belirgindir ayrica
miksofibrosarkom daha ileri yaslarda gorilir.!>7
Yapilan calismalar LGFMS’un fibroblastik kékenli
oldugunu gOstermistir.>8 Ayrica
immiunohistokimyasal ¢alismalarda diiz kas aktin, kas
spasifik  aktin, desmin ve sitokeratin  fokal
porzitifliginin de bulunmasi bu timérlerin fokal de
olsa myofibroblastik diferansiyasyon gosterdigini
belirtmektedir.>*
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