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Miksoinflamatuar fibroblastik sarkom:
Olgu sunumu
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Miksoinflamatuar fibroblastik sarkom (MIFS), son zamanlarda tanimlanmis olan ve seyrek goriilen,
diisiik dereceli bir sarkomdur. Genellikle alt veya iist ekstremitelerde yerlesen MIFS, klinikte iyi huy-
lu kistik kitle bulgusu verirken fibroblastik miksoid stroma icerisinde igsi ya da atipik gortintimli hiic-
reler ile mikst tiirde inflamatuar infiltrattan olusur. Radyolojik ve makroskobik goriintiisii genellikle
diizensiz sinirli lobiile kitle seklindedir. Calismamizda, daha énceden tanimlanan ézelliklerden farkl
sekilde diizgiin sinirh ve sadece orta boliimde neoplastik hiicreler saptanan tiiméral bir kitle sunulmak-
tadir. Klinik olarak iyi huylu kitlelerden ayrilmast oldukea zor olan MIFS olgularinda, ekstremite yer-
lesimli lezyonlarda habaset olasilig1 her zaman akilda bulundurulmalidir.
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Miksoinflamatuar fibroblastik sarkom (MIFS) ya da
akral MIFS, son yillarda tanimlanmis, nadir goriilen ve
diisiik dereceli bir sarkomdur. Timor siklikla el-ayakta
tutuluma yol agmakla birlikte, azalan siklikta el-ayak bi-
leginin subkutan dokular1 ve alt ekstremitelerde yerlesim
gosterir.”™ Boyun, uyluk ve omuz gibi daha proksimal
bolgelerde de olgular tanimlanmis ve WHO 2002 sinuf-
lamasinda ‘akral’ terimi ortaya atilmistir.” Tiimére co-
gunlukla orta yas olgularda ve her iki cinsiyette esit
oranlarda rastlanmaktadir. Klinik olarak ekstremitenin
u¢ bolgelerinde yavag biiyiiyen, agrisiz, sinirlari diizensiz
kitle olarak kendini gostermektedir.”"” Bu o6zelligi ile
siklikla eklem komsulugundaki higroma veya fibroma ile
karigtirilabilir. Genelde miiteakip radyolojik tetkiklere
gidilmediginden, yanlis tani almasi olasidir. Histolojik
incelemelerde yogun miktarda yangisal yanit saptandi-
gindan yangisal ve infeksiy6z hastaliklarla, Hodgkin has-
taligt ile ya da gesitli sarkomlarla karigtirilabilmektedir.

Hem klinik hem de histolojik olarak iyi huylu lezyonlar-
la karisabilmesi nedeniyle, el ve ayak bileklerinde sapta-
nan ve iyi huylu oldugu distiniilen kitlelerin ayiric: tani-
sinda akla getirilmesi gerekir.

Bu yazida, MRG’de daha énceden tanimlanan 6zel-
liklerden farkli goriintii veren bir MIFS olgusu sunul-
maktadir.

Olgu sunumu

Elli ii¢ yagindaki kadin hasta sag ayak bileginde yak-
lagik 2 aydir meveut olan agrisiz kitle yakinmast ile orto-
pedi servisine bagvurmugtu. Hastanin fizik muayenesin-
de, sag ayak bilegi 6n-dis kismunda, fibula alt ucunun 6n
kisminda 2x2 cm ¢apinda, hareketli, yiizeyi diizgiin, agri-
siz, kistik izlenimi veren kitle palpe edildi. Klinik 6n tam
olarak kistik higroma diistiniildii. Ancak, solid icerik ola-
bileceginden siiphelenilerek hastaya MRG yapildi. Go-
riintiilemede ayak bilegi lateralinde, T2 sekansinda dii-
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zenli sinirlarla gevrelenmis homojen hiperintens kitle
gorintist saptand (Sekil 1). Bununla birlikte, T'1 sekan-
sinda yine ¢evresi diizenli siirli olan ama merkezinde
heterojen hipointens alanlar iceren kitle gortlda (Sekil
2). Kontrasth incelemede kitlenin sadece merkezde kon-
trast tuttugu izlendi. Radyolojik 6zellikleri nedeniyle 6n-
celikle habaset diigtintilmeyen hastada, lezyonun kii¢iik
olmasi nedeniyle kapali biyopsi yapmak yerine total ek-
sizyonel biyopsi karar1 alindi. Hastaya blok anestezi al-
unda genis eksizyon uygulandi. Ameliyat sirasinda par-
maklarmn uzun ekstansor kaslarmin tendon kiliflarr da ek-
size edilirken, distal tibiofibiiler sindesmoz baglar1 ko-
rundu.

Tumorin patolojik degerlendirmesinde, deri altina
yerlesmis, 2 cm ¢apinda, iyi sturl, jolemsi, parlak renkli
ve bir alan1 kanamali goriiniimde kitle seklindeydi. His-
topatolojik incelemede tiimérin genelde miksoid, yer
yer hiyalinize stroma zemininde, igsi hiicrelerin yani sira
bir kismu Reed-Sternberg, bir kismi virosit benzeri hiic-
reler ile inflamatuar hiicre infiltrasyonu icerdigi dikkati
cekmekteydi (Sekil 3). Tumor hiicreleri histokimyasal
olarak aktin, vimentin ve S-100 ile pozitif boyandi. His-

topatolojik ve immiinohistokimyasal bulgular esliginde
MIFS tanisina ulagildi. Cerrahi sinir incelemesinde lez-
yonun hicbir yiizeyinde timoral doku olmadigi saptandi.

Ameliyat sonrasi donemde herhangi bir sorunla kar-
stlasiimadi. Hastanin 7 aylik takibinde herhangi bir ya-
kinmasi yoktu.

Tartisma

Miksoinflamatuar fibroblastik sarkom yakin zamanda
tanumlannus, diigiik dereceli bir sarkomdur. Montgo-
mery ve ark., ilk olarak el bilegi, parmaklar ve ayak bile-
gi bolgesinde goriilen 51 olgu tamimlamiglardir.” Benzer
tarihlerde, Meis-Kindblom ve Kindblom, ‘akral MIFS’
olarak, eklem ve tendon kilifi ile iligkisi olan 44 olguluk
benzer bir timér serisi yaymlamuglardir."” Bir bagka ca-
lismada ise Michal tarafindan ‘yumusak dokunun garip
goriinigli dev hiicreli inflamatuar miksoid timord’ bag-
lig1 altinda benzer 6zellikli 5 tiimor tanimlanmigtir.""

Tumor genellikle st ekstremitelerde yerlegen, yavag
biiyiiyen agrisiz kitle seklindedir.”'” Bununla birlikte,
boyun ve omuz gibi daha proksimal yumusak dokularda
da goriilebilmektedir.”” Farkl histolojik goriiniimlerin-

Sekil 1. Lezyonun T2 sekansinda alinan MRG'sinde, ici sivi dolu ta-
mamen kistik bir gorintt elde edilmistir. Siyah renkli oklar
lezyonun, keskin ve dizgln kenarli cevresel sinirini goster-
mektedir. Bu gorntu iyi huylu ve kistik bir timéral lezyonu
dustndirmektedir.

Sekil 2. T1 sekansinda alinan MRG'de duizgun sinirli (beyaz ok) lez-
yon goriintlsinln ortasinda hipointens goérinimde ve du-
zensiz bir alan (siyah ok) gériinmektedir.
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den dolayi, biyopsi sonrasi timérlerin ¢ogu inflamatuar
ya da iyi huylu lezyon tanis1 almaktadir.

Miksoinflamatuar fibroblastik sarkom, gerek yerle-
sim yeri gerekse klinik 6zellikleri nedeniyle iyi huylu kit-
lelerle siklikla karistirilmakla birlikte radyolojik 6zellik-
leri konusunda yeterli bilgi yoktur. Tateishi ve ark., 4
hastanin MR goériintiilerini histolojik bulgularla kargilag-
trnuglar ve timor i¢ yapisindaki miksoid alanlarin
MRG’de heterojen kontrast tutan alanlar seklinde goriil-
diigiinii bildirmiglerdir."” Benzer sekilde, Lang ve ark.,
T2 agirliklt kesitlerde fokal hipointens alanlarla birlikte
heterojen hiperintens alanlar goriilebilecegini ve bu
ozelligi nedeniyle dev hiicreli timorle karigturilabilecegi-
ni belirtmiglerdir."” Bizim olgumuzun MRG leri ise 6n-
ceki bu bulgularla 6rtiismemekteydi. Olgumuzun T2 se-
kanslarindaki i¢ yapist homojen olan ve sinirlar1 diizenli
hiperintens lezyon goriintist iyi huylu ve kistik bir lez-
yonu distindiirdii. Bununla birlikte, T'1 sekansinda lez-
yonun orta kisminda diizensiz kenarli ve hipointens bir
alan bulunmaktaydi. Daha énceden tanimlanmig radyo-
lojik 6l¢titlerden farkli olan bu goriintii nedeniyle, ilk ba-
kigta iyi huylu bir kitle gibi kabul edilebilecek lezyon i¢in
total eksizyon karari alind.

Miksoinflamatuar fibroblastik sarkom, 1 ila 8 santi-
metre arasinda degisen boyutlarda, multinodiiler, di-
zensiz smirlt izlenen bir kitle seklindedir.”**” Genellikle
ekstremitelerin distalinde goriilen bu kitleler, cerrahi si-
rasinda parcalanarak cikarilabilirler. Genis miksoid de-
gisiklik gosteren timorlerde jelatindz gortinimli alan-
lar izlenebilmektedir. Histopatolojik olarak MIFS, mik-
soid stroma zemininde nétrofil, plazma hiicresi, lenfosit
ve eozinofilleri iceren yogun inflamatuar infiltratlar ile
hiyalinize alanlar icerir. Diigiik biiyitmede de goriilebi-
len yogun infiltratlar ise en dikkat ¢ekici 6zelliktir. Mik-
soinflamatuar fibroblastik sarkomda solid, miksoid, inf-
lamatuar ve hiyalinize olmak tizere farkli alanlar mevcut-
tur."**"" Nekroz olduk¢a nadirdir. Hiicreden zengin
alanlarda garip sekilli atipik hiicreler goriilebilir."**" Bu
atipik hiicreler, igsi hiicrelerden histiosit veya epiteloid
hiicrelere kadar degisen farkli hiicre tiplerinde olabilir.
Bu igsi hiicrelerin niikleer atipileri genelde orta derece-
dedir. Atipik hiicreler arasinda biiyiik poligonal, gangli-
on benzeri, bazofilik sitoplazmali, oval niikleuslu, vezi-
kiiler kromatinli, belirgin niikleolli hiicreler izlenmek-
tedir. Bunlar mikst hiicresel tip Hodgkin hastaliginda
goriilen Reed-Sternberg veya virosit benzeri hiicreler-
dir'[1»3,5,6,8]

Ttumorde meveut olan mononiikleer, biyiik garip se-
killi hiicreler immiinohistokimyasal olarak vimentin ile
kuvvetli pozitif, CD68, CD34 ve diiz kas aktini (SMA)
ile degisken olarak pozitif boyanmaktadir. Sitokeratin ise
fokal olarak pozitif olarak boyanmaktadir. Diger belirle-
yiciler (EMA, S-100, HMB-45, melan-A, desmin, F8,
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Sekil 3. Miksoinflamatuar fibroblastik sarkomda inflamatuar htcreler
ile bintkleer Reed-Sternberg benzeri huicreler goriltyor (HE
x400). [Bu sekil, derginin www.aott.org.tr adresindeki cevri-
mici versiyonunda renkli gérulebilir.]

CD15, CD30) ise negatiftir."**** Olgumuzda da benzer
morfolojik ve immiinohistokimyasal bulgular izlenmek-
teydi.

Miksoinflamatuar fibroblastik sarkomda lokal niiks
orant oldukea yiiksek iken uzak metastaz daha seyrek-
tir."** Bu nedenle, bu olgularin yakin klinik takipleri
onerilmektedir. Cok nadiren bélgesel lenf nodu metasta-
z1 olabilecegi bildirilmigtir.”'” Subkutan yag doku ve
dermis invazyonu ve iskelet kasina fokal invazyon gorii-
lebilirken, epidermise ve kemik dokulara invazyon go-
rilmez. Lokal niiks oraninin yiksek olmasinin nedeni
olarak tanidaki hatalar nedeniyle lezyonun intralezyonel
olarak ¢ikarilmasi gosterilmektedir."""*"" Bizim olgu-
muzda da yerlegim yeri ve fizik muayene 6zellikleri ile
kitlenin iyi huylu oldugunun diistiniilmesi muhtemeldi.
Pek ¢ok olguda oldugu gibi, kitlenin intralezyonel eksiz-
yon ile cikarilmasi ve ancak patolojik muayene sonrasi
malignitenin fark edilmesi s6z konusu idi. Lokal niiks ve
tekrarlayan cerrahilerden kaginmak icin sinovyal bolge-
lere yakin yerlesimli kitlelerde yavag seyirli maligniteler
akilda tutulmalidur.

Inflamatuar lezyonlar, nodiiler ve proliferatif fasiit,
tenosinovit, inflamatuar miyofibroblastik timér ve mik-
soma ile ganglion kisti gibi iyi huylu miksoid lezyonlar
ayirici tanuda yer alir."***" Bu iyi huylu lezyonlarda inf-
lamatuar ve miksoid alanlarda virosit benzeri inkliizyon-
lar igeren atipik hiicreler goriilmez. Ameliyat planlama-
sindan 6nce biyopsi yapilabilirse de, igne biyopsisinde
miisindz doku i¢indeki maligniteyi saptamak zordur. Bu-
nunla birlikte, hatali-pozitif sonuglar alinabilir. Bu ne-
denle, ayiric1 tanida siiphe varsa radyolojik incelemeler
sonrasi kitlenin genis bir eksizyon ile ¢ikarilmas: gerek-
mektedir.
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Sonug olarak MIFS, oldukga yiiksek niiks orania sa-
hip, yavas gelisen, diisiik dereceli bir sarkomdur. Klinik
olarak iyi huylu kitlelere benzediginden, tani ve tedavi-
deki yetersizlikler lokal niiks oranlarmimn oldukea yiiksek
olmasina yol agar. Bizim olgumuzda MRG 6zellikleri da-
ha 6nce bildirilenlerden farklihk géstermektedir. Bu ne-
denle, klinik stiphe varliginda cerrahi girisimin gerekli
olup olmadigini saptamak amaciyla distal yerlesimli kis-
tik-solid kitleler MRG ile incelenmelidir.

Cikar Ortiismesi: Cikar 6rtiismesi bulunmadigr belirtilmistir.
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