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Ozet

Duslk dereceli fibromiksoid sarkom (DDFS) derin yumusak dokularda
gelismeye egilimli, histolojik olarak benign gérinimine ragmen lokal
niiks ve metastaz ile agresif klinik gidis gdsterebilen nadir bir timaérdiir. 1k
kez 1987' de Evans tarafindan tanimlanmistir. Ozellikle genc eriskinlerde
ve erkeklerde daha sik gorilmektedir. Timor, derin yumusak dokularda
ve daha az siklikla da subkutan dokularda yerlesmeye egilimli olup en
sik gorulen yerler gluteal bolge, gégls duvarl, omuz ve alt ekstremiteler
olmakla birlikte nadiren bas ve retroperitoneal bdlgede de ortaya ¢ikabilir. Bu
olgu sunumunda DDFS'un tani ve tedavisinin literatir esliginde irdelenmesi
amaclandi.
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Abstract

Low grade fibromyxoid sarcoma (LGFS) is a rare tumor that has a tendency
to develop in deep soft tissues. Despite its histologically benign appearance
it may have an aggressive clinical course with local recurrences and metas-
tasis. It was first described by Evans in 1987. It is more often seen in young
adults and especially in male patients. The tumor has a tendency to develop
in deep soft tissues and less frequently in the subcutaneous tissues; the
most common locations are gluteal region, chest wall, shoulder and lower
extremities but rarely it may also occur in the head, cheek, jaw and the ret-
roperitoneal area. In this case report we aimed to determine the diagnosis
pathways and treatment modalities of LGFS, with regard to the literature..
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Giris

Dustk dereceli fiboromiksoid sarkom (DDFS) derin yumu-
sak dokularda gelismeye egilimli, histolojik olarak benign
gorinimune ragmen lokal niks ve metastaz ile agresif
klinik gidis gdsterebilen nadir bir timérdur." llk kez 1987
de Evans tarafindan tanimlanmistir.2 Ozellikle genc eris-
kinlerde ve erkeklerde daha sik gorulmektedir. TUmor,
derin yumusak dokularda ve daha az siklikla da subkutan
dokularda yerlesmeye egilimli olup en sik gorilen yerler
omuz, kalga, gdguls duvari ve alt ekstremiteler olmakla

birlikte nadiren bas, cene, yanak ve retroperitoneal bol-
gede de ortaya cikabilir.2® Histopatolojik olarak, miksoid
zemini nedeniyle miksoid patern gdsteren birgcok yumu-
sak doku timorU ile karistirilabilir.* Bu olgu sunumunda
DDFS'un tani ve tedavisinin literatlr esliginde irdelenme-
si amaclandi.

Olgu

Elli yasinda erkek hasta; yaklasik 5 aydir kasikta ele gelen
kitle, agr sikayetleri nedeniyle ....... Universitesi Tip Fa-
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klltesi Hastanesi Genel Cerrahi klinigine basvurdu. Belir-
tilen sikayetler ile klinigimize kabul edilen hastanin fizik
muayenesinde sag inglinal bolgede agrili, sert, yaklasik
10 cm biyUkliginde kitle saptandi (Resim 1). Insizyonel
biyopsi yapilan hastanin patoloji sonucu desmoid fibro-
matozis seklinde rapor edildi. Tiumorin lokalizasyonunu
ve cevre dokular ile olan iliskisini belirlemek icin ¢ekilen
batin bilgisayarli tomografide (BT), sag inguinal kanaldan
pelvise uzanan internal iliak vaskuller yapilarn cepecevre
saran 11x8.5 cm capta kitle lezyonu tespit edildi (Resim
2). Biyokimyasal parametrelerinde anormallik saptanma-
di. Bilinen ek hastalik yada gecirilmis cerrahi dykisa yok-
tu.

Resim 1. TUmorln preoperatif gorinimda.

Resim 2 TUmortn BT gorintlsi

Hastaya operasyon karari verildi. Ocak 2012'de yapilan
operasyonda; eksplorasyon+pelvik kitle eksizyonu+vena
iliaca kommunis'e primer sUtur+arteria iliaca eksterna ve
arteria femoralise greftleme uygulandi.(Resim 3,4).

Resim 3. Tumorin peroperatif goriintlsu.

Resim 4. Operasyon sonrasi inglinal bolge.

Kitlenin patolojik incelemesi sonucu; Uzerinde 8.5x1.5
cm boyutunda deri elipsi bulunduran 16x12.5x9 c¢cm bo-
yutlu kitlenin dis yUzden incelendiginde pek ¢ok nodul
yapisindan olustugu, yer yer krem sari renkte oldugu be-
lirlendi. Nodul yapilarinin ince bir fibroz kapsul ile gevrili
oldugu izlendi. Materyal seri kesitlerle incelendiginde
kesit yUzl ten-krem renkte, hareli gérinimde ve no-
diler yapida oldugu gorildd. Bazi alanlar miksoid gorU-
namde olup kistik bosluklar icermekte idi. Mikroskopik
incelemede lobuler konfiglrasyon gosteren, miksoid
stroma zemininde hafif-orta derecede sellllariteye sa-
hip igsi fibroblastik hicrelerin olusturdugu lezyon izlendi.
Hiposellller goériinimdeki alanlar yer yer kollajenoz alan-
lar ile birbirlerinden ayrilmis gortinimde izlendi. Yapilan
immunhistokimyasal incelemede Beta-katenin ile sitop-
lazmik pozitiflik saptandi. S-100, CD34, desmin ve diz




Erol ve Ark.
Dustk Dereceli Fibromiksoid Sarkom

210

Sakaryamj 2013;3(4):208-211

kas aktini ile negatif sonuc alindi. Bu bulgularla olguya,
'dUstk dereceli fibromiksoid sarkom’ tanisi verildi.

Ek komplikasyon gelismeyen hasta operasyon sonrasi 5.
glnde antikoagUlan tedavisi dlzenlenerek taburcu edildi
ve radyoterapi tedavisi icin Radyasyon Onkolojisi klinigi-
ne yonlendirildi. Hastanin postoperatif 10. ayinda ¢ekilen
kontrol BT'sinde niiks ve metastaz bulgusu saptanmadi
(Resim 5).

Resim 5: Postoperatif 10. ay kontrol MR gorintlsd.

Tartisma

Disuk dereceli fiboromiksoid sarkom, fibrosarkomun 6zel
bir varyanti olup, yogun kollajenize ve miksoid bolgelerin
karisimi ile karakterizedir. Genellikle geng ve orta yastaki
eriskinlerde sik gorilmektedir. Dinya Saglik Orglitii Tu-
mor Siniflandiriimasinda 2002 yilina kadar 150°ye yakin
vaka bildirildigi belirtiimekle birlikte tUmdrin taninmasi
zor oldugu icin hastaligin insidansini belirlemenin zor ol-
dugu bildirilmistir.®

DDFS, derin yumusak dokularda ve daha az siklikla da
subkutan dokularda yerlesmeye egilimlidir. Bu hastalar
karakteristik kromozomal anormallik gostermektedir ve
t(7,16) (q33;p11) translokasyonu sonucu FUS-CREB 3L2
VE FUS-CREB 3L1 flizyon onkoproteini kodlanmaktadir.
Bu nedenle RT-PCR (reverse transcriptasepolymerase
chain reaction) ayirici tanida yardimeci olabilir.

TUmor mikroskopik olarak yogun kollajenize hiposelller

bolgeler ile daha hicresel miksoid nodullerin karisimi
seklinde goértlmektedir. Neoplastik hlcreler genellikle
hafif nikleer pleomorfizm ve nadir mitotik figlir gdsteren
dizgin igsi hicrelerdir.*® Sellllarite ve mitotik aktivite
niks eden ve metastatik timorlerde artis gdsterir. TU-
mor makroskopik olarak iyi sinirl ve sert kitle gorind-
mundedir.

DDFS yavas seyirli bir neoplazi olmasina karsin lokal niks
ve uzak metastazlar ile agresif bir klinik seyir gosterebil-
mektedir. Bu agresif klinik seyire ragmen histolojik olarak
benign gériinime sahip olmasi aldaticidir.” Timor ilk kez
Evans tarafindan tanimlanmis olup 12 hastasinin 9'unda
lokal nlks 7 hastada ise uzak metastaz rapor edilmistir.2
Ince igne aspirasyon biyopsisi ile tani koymak glic olmak-
la birlikte, timordn farkh bolgelerinden yeteri kadar drnek
alinirsa mUimkdan olabilmektedir.

Ayirict tanida miksoid degisiklikler gosterebilen; igsi
hicreli lipom, miksoid liposarkom, mezenkimal kondro-
sarkom, miksofibrosarkom, perinéroma, nérofibroma,
soliter fibréz timér, hicresel miksoma,® fibromatozis,
noduler fasiit, miksoid dermatofibrosarkoma protube-
rans ve malign periferik sinir kilifi timort gibi lezyonlar
dUsunudlmelidir. Fibromatozislerde nukleer Beta-katenin
pozitifligi onemlidir. Noduler fasiitte superfisyal lokalizas-
yonun yani sira, igsi hidcrelerin disinda izlenen yangisal
hicreler ve ekstravaze eritrositler onemlidir. Mitoz sik
olarak izlenebilir. Hicresel miksomada fibroz alanlar gé-
rilmez.

Yapilan calismalar DDFS'un fibroblastik kokenli oldugunu
gdstermistir. Bu olguda da operasyon oncesi insizyonel
biyopsi sonucu desmoid fibromatozis olarak rapor edil-
di. Immunohistokimyasal calismalarda diz kas aktin, kas
spesifik aktin, desmin ve sitokeratin fokal pozitifliginin
bulunabilecegi de belirtimektedir.®

Tumor genellikle agrisiz, derin yumusak doku kitlesi sek-
linde karsimiza ¢ikmaktadir. Sessiz bir klinik seyir gos-
termekle birlikte akciger ve kemik gibi uzak organ me-
tastazlan bildirilmistir.”2 Timor capi ve agirhigr degisiklik
gosterebilmekle birlikte 5.2 kg agirliga kadar ulasabil-
mektedir.°
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TUumorl ilk tanimlayan Evans tarafindan 2011 yilinda
bildirilen 33 hastayi iceren calismada 21 hastada rekir-
rens meydana geldigi ve 15 hastada da en sik akciger
ve plevra olmak Ulzere uzak organ metastazi saptandig
bildirilmistir."" Bizim olgumuzda postoperatif yaklasik 10
aylk takip sonucunda uzak metastaz yada nuks bulgusu
tespit edilmedi.

Sonug

DDFS derin yumusak dokularda gelismeye egilimli, his-
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