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OZET

Sag elin subkutan dokusuna ait bélgede akral miksoinflamatuar fibroblastik sarkom tanisi alan 44 yasindaki kadin olgu
sunulmusgtur. Kitle klinik olarak, son zamanlarda yavas blytime 6yklsl gbsteren subkutan nodil seklinde ortaya ¢ikmig-
tir. Mikroskopik incelemede miksoid stroma igerisinde inflamatuar hticreler ile lipoblast veya ganglion benzeri hiicreler
saptanmigtir. Immiinohistokimyasal olarak timér hiicreleri vimentin, CD34, pansitokeratin ve CD 68 igin immunoreaktif
olup, EMA, HMB45, desmin, diiz kas aktini, LCA, CD30, ALK-1, NSE, GFAP, kromogranin, Ki67, p53 ve S-100 i¢in nega-
tif bulunmustur. Bu lezyonun, yumugsak dokunun diger benign ve malign miksoid timdrlerinden ayirt edilmesinin 6nemi
vurgulanmigtir.

SUMMARY

We present a case of acral myxoinflammatory fibroblastic sarcoma of subcutaneous tissue on the right hand of a 44-
year-old woman. The mass appeared clinically as subcutaneous nodule with a recent history of slow growth.
Microscopically, there were inflammatory cells and lipoblast or ganglion like cells in a myxoid stroma.
Immunohistochemically the tumor cells were immunoreactive for vimentin, CD68, pancytokeratin and CD34 and were
negative for smooth muscle actin, desmin, EMA, HMB-45, LCA, CD30, ALK1, NSE, GFAP, chromogranin, p53, Ki67 and
S-100 protein. We emphasize the importance of distinguishing this lesion from other benign and malignant myxoid
tumors of soft tissue.

GiRiS

Akral miksoinflamatuar fibroblastik sarkom (AMFS); eks-
tremitelerin distalinde yerlesen, lokal reklrrens gésterme
egiliminde olan, modifiye fibroblastlarin disik dereceli
timoradar. Benign timérler, yangisal olaylar ve Hodkgin
hastaligi ile karisabildigi bildiriimektedir (1, 2). Bu sunum-
da az gorllen bu timorin, histolojik 6zellikleri yani-sira
diger lezyonlarla ayinminin énemi vurgulanmistir.

OLGU

44 yasindaki kadin olgu son 4 aydir sag elinde mevcut
olan agrisiz, yavas bulylyen kitle yakinmasi nedeniyle
basvurmustur. Hasta sag el metakarpal bdlgede, dorsal
yuzde, deri alti yerlesimli ve mobil karakterde, 2.5 x 2 cm
boyutlarda, sinirlari net olarak belirlenemeyen yumusak
doku kitlesi klinik 6n tanisi ile opere edilmigtir. Olgu, 6z ve
soyge¢misinde dzellik bildirmemistir.
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Makroskopik bulgular: Ameliyat materyeli, topluca birarada
tutuldugunda 2.5 x 2 x 1.7 cm boyutlarda ve 4 adet olan
kirli beyaz renkte, fokal kanama alanlar da igeren frag-
manl gérinimdeydi. Makroskopik olarak spesifik bir 6zel-
lik izlenmedi.

Mikroskopik bulgular: Subkutandz karakterdeki lezyonda
fibromiksoid matriks (Resim 1) ve bu matriks igerisinde
lenfositler, plazma hicreleri ile daha az sayida PNL'ler ve
eozinofil 16kositler goérildi. Bu matriks yanisira genis
alanlarda asidofilik sitoplazmali, hafif hiperkromazi
g6steren nukleuslara sahip, bazilan igsi karakterde
hiicreler ile arada adalar tarzinda, vakuoler yapida si-
toplazmalara ve iri vezikller nukleuslara sahip, asidofilik
nukleoluslari olan hicreler de géruldi. Bu garip poligonal
karakterdeki hicreler, multivakuoler olmalari ile lipoblast-
lara (Resim 2) ve yer yer asidofilik sitoplazmal olmalari ile
de ganglion hicrelerine benziyordu (Resim 2).

135



Belirgin eozinofilik nukleoluslari ve biyik vezikiler nuk-
leuslar olan idsi veya epiteloid karakterde hiicreler kiiglk
kimeler olusturuyordu. Kesitlere ayrica Ziehl-Nielsen,
giemsa ve gram boyalari da uygulandi ve etken olabilecek
mikroorganizma goérilemedi.

immunohistokimyasal olarak vimentin yaygin boyanma
g0sterdi (Resim 3). CD34 ise fokal glcli pozitif boyanma
paterni (Resim 4) sergilerken, CD68 ve pansitokeratin ile
yine fokal ancak zayif boyanma varli§i saptandi. EMA,
HMB-45, diiz kas aktini, desmin, LCA, S100, CD30, ALK-
1, NSE, GFAP, kromogranin, Ki67 ve p53 negatif idi. Al-
cian mavisi (pH 2.5) ile miksoid matriks pozitif boyandi.
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Resim 2. Solda lipoblast benzeri, sagda ise ganglion benzeri
hiicreler (H-E / x400).
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Resim 4. Immunohistokimyasal CD34 de fokal giiclii pozitiflik
(IHK — CD34).

TARTISMA
AMFS ilk kez 1998'de Kindblom ve Kindblom tarafindan

tanimlanmistir.  Rekilrrens orant %67 gibi ylksek
oranlarda olan, olgularin %30’'unda ise amputasyon gerek-
tirebilen, ancak diger taraftan metastaz orani %6 olan
dlsuk dereceli bir sarkomdur (1). Kindblom ve Kindblom
ile ayni yilda Montgomery ve ark. tarafindan da “Virosit
veya Reed-Sternberg Benzeri Hiicreler Iceren Distal Eks-
tremitenin Yangisal Miksohyalin Tumér(” adi ile 51 olguluk
bir seri tanimlanmistir (2). Gerek Kindblom ve Kindblom
gerekse Montgomery ve ark. tarafindan tanimlanan bu
timérde immunohistokimyasal boyanma paternleri benzer
niteliktedir. Ayrica, timérde her iki seride de takip edilen
olgularda rekiirrens oranlari ylksek, metastaz ise nadir
olarak tanimlanmaktadir (1, 2).

Bunun yanisira Ebhardt ve ark. 6 olguluk, Michal 5 olguluk
ve Sakaki 5 olguluk kuguk seriler tanimlamiglardir (3-5).
Tumor her iki cinsiyeti esit olarak etkiler. Lezyonun orta-
lama boyutu 2-3 cm’ dir (1-5). TUmoér %64 oraninda elde,
%20 ayakta, %11 ayak bilegi ve %5 el bileginde izlenir (1).
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Tumér belli belirsiz multinodiler gérinime ve periferde
diizensiz karakterdeki sinirlara sahiptir. Subkutandz yag
dokusu ve dermise invazyon gorilebilmektedir (1-3, 5).
Epidermal invazyon ve Ulserasyon ise goérilmemektedir
(1). Sunulan olguda da subkutanéz infiltrasyon izlen-
mektedir.

Plazma hicreleri, PNL'ler, eozinofil 16kositler ve lenfosit-
lerin olusturdugu infiltrasyon en c¢arpici ézelliklerden biridir
(1-5). Fokal hemosiderin depozisyonu izlenir. ikinci dnemli
histolojik 06zellik, oranlari lezyondan lezyona degisebil-
mekle birlikte, hlcreden ve damardan fakir, miksoid
alanlar ve musin goéllenmeleridir. Solid timor alanlan ile
miksoid alanlar keskin gegisler gésterir. Son carpici his-
tolojik 6zellik ise bol sitoplazmali, atipik hicrelerdir. Bu
hiicrelerde buylk, poligonal, garip go6rinisli ganglion
benzeri hucrelerden degdisik boyuttaki vakuollere sahip
lipoblastlara dek degisen &zellikler gérilebilmektedir (1-5).
S6z konusu yangisal komponent, miksoid ve misin
alanlari ile ganglion veya lipoblast benzeri hiicrelerin olus-
turdugu tim histolojik ve sitolojik 6zellikler sunulan olguda
da mevcuttur.

Pohar ve ark. ince igne aspirasyon biopsisinde, preparat-
lara tim diagnostik sitolojik &zeliklerin yansimasi halinde,
AMFS’in sitolojik gériniminin kesin tani yapabilmek
yeterli olabilecegini bildirmiglerdir (6).

Tumérde bakteri, fungus, mikobakteri veya virus gibi etken
olabilecek etyopatogenetik ajanlari gdsterme ¢abalan
sonugsuz kalmistir (1, 2). Ultrastriktirel ¢alismada ise
atipik olarak tanimlanan ganglion ve lipoblast benzeri
hicrelerin  modifiye  fibroblast  6zellikler — gdsterdigi
bildirilmigtir (1). Sunulan calismada da Ziehl-Nielsen,
giemsa ve gram boyalarinda mikroorganizma gériilemedi.

Lambert ve ark. AMFS’li bir olguda 3. ve 13. kromozomun
kaybi yanisira t(1;10) (p22;924) resiprokal translokasyonu
ile karakterli, kompleks bir karyotip bildirmislerdir.

KAYNAKLAR

Bu tlrden klonal kromozomal degisikliklerin varlidinin
timoérin neoplastik natirint destekledigini ve farkh bir
antite olusturdugunu belirtmislerdir (7).

Proliferatif indeksi yansitan Ki67 degerlerinin, rekirrens
gbstermeyen timérlerde disik (Kindblom ve Kindblom
serisinde olgularin %90’'inda, proliferatif indeks %5’in
altinda), rekurrens gbsteren olgularda ise daha yiUksek
olusu, bu timdrin progresyon kapasitesine sahip disik
dereceli sarkom oldugunu desteklemektedir. Yanisira p53
degerleri de reklrrens gOsteren timérlerde daha ylksek
oranlarda bildirilmistir (1).

AMFS’un ayirici tanisinda inflamatuar, miksoid veya garip
atipik hucrelerin bulundugu lezyon veya timdrler dikkate
alinmalidir. Primer timérlerin cogu (yaklasik %60) genel-
likle benign olarak tani alir (1). AMFS, distal ekstiremite
yerlesimli olmasi, immunohistokimyasal ve ultrastriktirel
olarak fibroblast 6zellikleri géstermesi yanisira hiicrelerin
daha atipik olmasi ile inflamatuar myofibroblastik timér ve
inflamatuar myofibrosarkomdan ayirtedilebilir (1, 5, 8).
Liposarkomdan ayriminda intraselliler yagdan ziyade
ekstraselluler musin igeren sitoplazmik vakuollerin varligi
ve pleksiform damar aginin olmamasi yardimcidir (1, 5).
Miksoid veya inflamatuar MFHden ayirirminda bu
lezyonlarin ekstermitelerin proksimalinde olusmasi, me-
tastaz oraninin yliksek olmasi ve daha pleomorfik ve
agresif histolojide olmasi énemlidir (1, 5, 9). Yogun inf-
lamatuar komponentle birlikte olan dendritik retikulum
hicreli sarkomdan ayirici ise dendritik retikulum hucreli
sarkomun S100 ve CD68 pozitif olmasi ile yapilir (1, 5,
10).

AMFS yeni tanimlanmis, klinik gidisi henliz ¢ok net ol-
mamakla birlikte niksler ile karakterli, pleomorfik ve mik-
soid komponente sahip timérlerin ayrici tanisinda akla
gelmesi gereken disik dereceli bir sarkomdur.
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