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Amag: Ekstraplevral malign soliter fibroz tiimorler
(EMSFT) vaskiiler Zimmerman perisitlerinden kaynak alan
yumugsak doku sarkomu gruplarindan biridir. Yumusak
doku sarkomlari nadirdir ve eriskin malignitelerinin
%1’inden azini olusturur. Hatta meme hemanjiyoperisito-
mast daha da nadirdir. Literatiirde az sayida olgu mevcut-
tur. Prognozu ve lokal veya uzak niiksiine iliskin yeterli veri
yoktur.

Olgu Sunumu: Kirk yedi yasindaki kadin hasta 2010 yilin-
da, sol aksillaya uzanan skapula alti bolge yerlesimli kalin
igne biyopsisi histolojik olarak tamilanmig MSFT tanisim
almigtir. Hastaya negatif suurlt lokal eksizyon ve 60 Gy
radyoterapi uygulanmis. Hastada 3 yil icinde 4 lokal niiks
gerceklesmis ve eksizyonu yapilnugstir. Son niiksiinde esza-
manlt olarak sol memede yeni bir lezyon olusmustur. Bu
lezyonun histolojik incelemesi MSFT oldugunu gostermis-
tir. Hastaya negatif sumir ile dordiincii lokal eksizyon ve
lumpektomi yapilmistir ve hasta takip altindandir.

Sonuc: Malign soliter fibroz tiimor yiiksek niiks riski olan,
radikal cerrahi uygulanmasu ve yakin takibi gerektiren
ancak adjuvan tedavinin etkin olamadigr nadir bir yumu-
sak doku sarkomudur. Coklu niiks geligimi bu hastalarin
takibinde ongoriilmelidir.

Anahtar kelimeler: neoplazmlar, malign soliter fibroz
tiimor, meme

ABSTRACT

Objective: Extrapleural malign solitary fibrous tumor
(EMSFT) is one of the soft tissue sarcoma group origina-
ting from the vascular pericytes of Zimmermann. Soft tissue
sarcoma is rare and represents less than 1% of all malig-
nancies in adulthood. A hemangiopericytoma of the breast
is even rarer. There are few cases reported in the literature.
There is no enough data about the prognosis and local or
distant recurrence of this disease.

Case Report: Here, we report a case of a 47-year-old
woman who presented with recurrent masses in her thora-
cic wall and subsequent to her left breast. In 2010, she
received histologically confirmed primary diagnosis of
MSFT by core biopsy of a mass localized in subscapular
region which extended to the left axilla. She underwent
local excision with negative surgical margins and received
60 Gy radiotherapy. She had four local recurrences and
underwent excision within three years. Simultaneously, a
new lesion occurred on the left breast during last recurren-
ce. The histological examination of that lesion showed a
primary MSFT of the breast. She underwent fourth local
excision and lumpectomy with negative surgical margins.
She is under follow-up.

Conclusion: Malign solitary fibrous tumor is a rare soft
tissue tumor with high recurrence risk, which requires radi-
cal resection and close follow-up. Unfortunately adjuvant
therapy modalities are ineffective for this disease. Multiple
recurrences should be predicted during the follow-up of
these patients.
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GIRIS

Malign soliter fibroz tiimoér (MSFT) viicutta herhangi
bir organi tutabilen, vaskiiler tiimorlerin yaklagik
% 1’ini olusturan, nadir goriilen mezenkimal neop-
lazmlardir @, 11k defa Stout ve Murray @ tarafindan
1942  yilinda tanimlanmis olup, perikapiller
Zimmermann perisit hiicreleri ve postkapiller veniil-
lerden orijin alirlar. Zimmermann perisitleri kan
kapillerinin ve postkapiller veniillerin digini spiral
seklinde saran Ozel hiicrelerdir. Perisitlerin fonksi-
yonlart bilinmemektedir. Fakat kontraktil 6zellikleri
nedeniyle damarlarin capimi etkiledikleri diistiniil-
mektedir @. Ge¢miste bu olgular “hemanjiyoperisito-
ma” olarak adlandirilirken, Diinya Saglik Orgiitii’niin
(WHO) 2013 yilinda aldig: karar ile “hemanjiyoperi-
sitoma” olgular1 “ekstraplevral malign soliter fibroz
timor” veya “malign soliter fibroz tiimor” (MSFT)
olarak adlandirilmaya baglanmaistir..

Perisitlerin neredeyse tiim dokulardaki kapillerde ve
veniillerde bulunmasindan dolayr MSFT’ler kemik,
merkezi sinir sistemi, periferik sinir sistemi ve yumu-
sak dokuda izlenebilir. MSFT, en sik ekstremitelerde
goriilse de retroperiton, bag-boyun, gogiis duvari ve
karinda da rastlanabilir @.

Meme MSFT oldukca nadir goriiliir. Literatiirde sade-
ce birka¢ olgudan s6z edilmektedir ®. Insan meme
dokusunda non-epitelyal malignite insidansi ¢ok
diisiik (<%5) olmakla birlikte, memedeki kitlelerin
ayirici tanisinda géz ontinde bulundurulmas: gerek-
mektedir ©. Yetigkinlikte gelisen malignitelerin
%1’inden azim1 yumugsak doku sarkomlar1 olustur-
maktadir. MSFT ler genel olarak yumusak doku sar-
komu gibi her yasta goriilebilmekle birlikte, altinci
dekatta pik yapar. Semptomlar tiimoriin lokalizasyo-
nuna, biiyiikliigiine ve malign davranigina gore ¢esit-
lilik gosterir ©. Olgularin 1/4’i asemptomatik olup,
en sik semptom ele gelen sislik ve agridir @.
Histopatolojik incelemede, mitotik aktivitenin sinirli
olmasi 6nemlidir. Immunohistokimyasal testlerde,
tiimor hiicrelerinde CD34, CD99 ve Bcl-2’nin pozitif
olmasi primer MSFT tanisi icin karakteristiktir ®.
MSFTile ilgili 6nceki olgu raporlart daha ¢ok timo-
riin sitolojik, histolojik, immunokimyasal 6zellikleri-
ne odaklanmugtir 19,

Burada, gogiis duvart ve meme olmak iizere 2 ayri

lokalizasyonda ortaya ¢ikmis olan ve birkag kez loko-
rejyonel niiks gosteren MSFT olgusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Kirk yedi yasinda kadin hasta Ocak 2010°da sol kol-
tuk altindan sirtina yayilan agri ve kitle yakinmasi ile
Istanbul Universitesi Cerrahpasa T1p Fakiiltesi Gogiis
Cerrahisi Poliklinigi'ne bagvurdu. Fizik muayenede
sol koltuk alt1 bolgesinde ciltte renk degisikligi eslik
etmeyen asimetri ve sinirlart net ayirt edilemeyen
kitlesel lezyon mevcuttu. Hastanin kan biyokimyasi
ve tlimor belirtegleri normaldi. Bu bolgede izlenen
kitlenin degerlendirilmesine yonelik cekilen kont-
rastli manyetik rezonans incelemede (MRI) 62x28
mm boyutlarinda keskin lobule konturlu, kistik/nek-
rotik alanlar iceren, kontrastl serilerde kontrast tutu-
lumu gosteren Kkitle tespit edildi. Tarama amagh
uygulanan meme ve tiim batina yonelik ultrasonogra-
fide her iki memede ve batin i¢i organlarda ek kitle
ya da metastaz lehine bulgu saptanmadi. Yapilan
kalin igne biyopsisi biyopsisi sonucu, hemanjiyoperi-
sitomatdz damar catis1 gosteren mezenkimal habis
tiimor, nekroz [sitokeratin (-), SMA (-), CD 34 (-),
Bcl -2 (), CD 99 (-)] olarak rapor edildi. Keza biopsi
olmasi nedeniyle histopatolojik boya yontemlerinde
tanisal farkliliklar mevcuttu.

Operasyon Onerilen hasta, riza gostermesine ragmen,
ancak 1 yil sonra yatis i¢in bagvurdu. Goriintiileme
bulgularinda anlaml fark saptanmayan hastaya kitle-
ye yonelik genis radikal rezeksiyon ve es seansta
torakodorsal arter bazl latissimus dorsi muskiilokii-
tan fleb islemi uygulandi. Donuk kesit incelemesinde
cerrahi sinirlar negatif olarak bildirildi. Post-operatif
komplikasyon gelismeyen hasta 6 giin sonra taburcu
edildi. Eksize edilen 6rnegin, patolojik degerlendiril-
mesinde malign soliter fibroz tiimor (hemanjiyoperi-
sitom) tanis1 kondu. Immiinhistokimyasal inceleme-
sinde tiimor hiicrelerinin CD 99 pozitif, CD 34 %40
pozitif, SMA pozitif, vimentin pozitif boyandig1 sap-
tandi. Kitlenin parafin degerlendirmesinde cerrahi
siirlar yakin olarak bildirildigi i¢in hastaya niiks
acisindan yakin takip onerildi.

Takiplerinde 9 ay sonra yapilan fizik muayenede ayni
bolgede yine ele gelen kitle saptanmasi tizerine ¢eki-
len kontrastli toraks MRI (Resim 1) ve BT de (Resim
2) toraks sol lateral duvarda latissimus dorsi kasinda
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Resim 1. Kontrasth MR inceleme; T1 agirhkh (a), kontrasth
T1 agirhklh (b), T2 agrihkh (c) koronal ve kontrasth T1 agir-
Ikl aksiyel kesitlerde keskin lobule konturlu (oklar), kistik
natiirde kistik alanlar1 izlenen mural komponenti ile septala-
rinda kontrast tutulumu gosteren (ok baslari) kitle lezyonu
izleniyor.

Resim 2. Kontrasth aksiyel BT kesitinde, icerisinde silik kont-
rastlanma izlenen (ok basi) diizgiin lobule konturlu kitle imaji
mevcut.

kalinlagma ve komsulugundaki yagh planlara uzanim
gosteren konturlar: net segilemeyen hipointens, yak-
lagik 14x13x6 cm boyutlarinda olgiilen, ilk teghiste
saptanan kitle ile benzer radyolojik 6zellikte kitlesel
lezyon belirlendi. Bunun iizerine sol aksilladan ska-
pulaya uzanan yaklasik 12 cm’lik kitle ¢evresindeki
saglam doku ile birlikte eksize edildi ve muskiiloku-
tanoz flep uygulandi. Patoloji sonucu tiiméral niiks,
malign soliter fibroz tiimor (-eski adiyla hemajioperi-
sitoma) (CD 99 pozitif, SMA pozitif, CD 34 % 40
pozitif, Ki-67 skoru %20-30) olarak belirtildi. Cerrahi
siirlar donuk kesit incelemelerinde negatif olarak
bildirilmesine karsin parafin bloklarda ciltalti ve
fasya orneklerinde mikroskobik tiimér yayilimi oldu-
8u ve iist cerrahi sinirin pozitif oldugu 6grenildi.
Bunun iizerine hastaya radyoterapi planlanip niiks
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Resim 3. Sol skapula altinda niiks kitle ve meme cildinde renk
degisikligi olusturmus (ok ile gosterilen) ikinci kitlesel lezyon.

Resim 4. Niiks Kitleyi gosteren T2 agirhkh (a) ve kontrasth T1
agirhikhi (b) koronal kesitlerde ilk tespit edildigindeki bulgula-
ra benzer natiirde Kitle lezyonu.

acisindan takibe karar verildi. Aksillaya 46 Gy, ame-
liyat bolgesine 14 Gy olmak iizere 60 Gy Radyoterapi
uygulandi. Radyoterapiye (RT) bagh hastada grade 1
cilt reaksiyonu izlendi.

Dokuz ay sonra sol kola yansiyan agr1 nedeniyle bas-
vuran hastanin toraks BT sinde sol aksillada 44x40x63
mm boyutlu diizensiz sinirhi posteriorundaki kas
planlari ile yer yer arasindaki yagl planlarin izlenme-
digi lezyon saptandi ve niiks lehine degerlendirildi.
Hastaya aksiller insizyon ile total rezeksiyon uygu-
landi. Donuk kesit incelemede cerrahi sinirlar negatif
olarak bildirildi. Kesin patolojik degerlendirme sonu-
cunda ekpansif ve infiltratif yayilim paterni gosteren
malign soliter fibroz tiimor olarak rapor edildi.
Cerrahi sinira bitisik olarak degerlendirilen tiimoriin
Ki-67 skoru %5-20 olarak degerlendirildi. Takiplerine
devam etmeyen ve herhangi adjuvan tedavi almayan
hasta son ameliyattan 5 ay sonra yine aksiller agr
nedeniyle bagvurdu. Fizik muayenede sol skapula
altinda niiks kitle ve meme cildinde renk degisikligi
olusturmus ayr1 birer nodiiler kitle izlendi (Resim 3).
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Resim 5. Sol meme oblik grafide iist boliimde pektoral adeleye
superpoze eski incelemelere gore degisiklik gostermeyen silik
sinirh asimetrik yogunluk artisi.

Kontrastl toraks MR (Resim 4) ve BT ’sinde sol aksil-
ler bolgede 114x40 x63 mm boyutlu diizensiz smnirh
posteriorundaki kas planlari ile yer yer arasindaki yagh
planlarin izlenmedigi lezyon saptandi. Niiks lehine
degerlendirildi. Yapilan trucut biopside, igsi —yuvarlak
hiicreli mezenkimal tiimor saptandi. (CD 34 pozitif,
SMA pozitif) Cekilen mamografi (Resim 5) ve USG
de sol meme oblik grafide iist boliimde pektoral adele-
ye superpoze eski incelemelere gore degisiklik goster-
meyen silik sinirlt asimetrik yogunluk saptandi. Bunun
disinda patolojik bulguya rastlanmadi.

Boylece hasta gogiis duvarinda liglincii niiks nedeni
ile yeniden ameliyat edildi. Sol memedeki siipheli
kitle ve aksilladaki niiks kitleye, genis radikal loko-
rejyonel rezeksiyon ve lateral interkostal arter bazli
perforator flep uygulandi. Yapilan histopatolojik
incelemede (Resim 6) malign solid fibroz timor,
immunhistokimyasal olarak CD 34 pozitif, Bcl-2
negatif, Ki-67 skoru %40 pozitiflik saptandi. Sol
memeden c¢ikarilan kitlenin malign soliter fibroz
tiimor oldugu ve cerrahi sinirlarin tiimérsiiz oldugu
bildirildi. Mitoz 15-10 BBA olarak belirlendi. Kitlenin
gogiis duvarina bitisik olan anterior kesiminde cerra-
hi sinirda tiimor taban ve deri sinirinda mevcut degil

Resim 6.

a: Hiperseliiler tiimor, ovoid ve igsi sekilde tiimoral hiicreler
(Hematoksilen &Eozin boyama, X200 biiyiitme).

b: Artmus mitoz gosteren hiperseliiler tiimor (Hematoksilen &
Eozin boyama, X400 biiyiitme).

c¢: Tiiméral hiicrelerde CD 34 ile yamasal immiin pozitivite
(Hematoksilen & Eozin boyama, X400 biiyiitme).

d: Tiimoral hiicrelerde yiiksek Ki-67 indeksi (Ki-67 boyama,
X400 biiyiitme).

iken yan yumusak dokuda cerrahi smir pozitif olarak
saptandi. Son takiplerin 3. ayinda aksillada yine niiks
gelistigi gozlendi. Teknik olarak cerrahiye uygun
goriilmeyen hasta medikal onkolojiye yonlendirildi.

Medikal onkoloji birimi tarafindan degerlendirilen
hastaya 6 kiir olmak tizere D1 Doksorubisin 140 mg
D1-3 ifosfamid 3800 mg D1-3 Mesna 3800 mg 21
glinde bir 6 kez uygulandi. Ancak hastada yeterli
klinik yanit alinamadig1 i¢in 2 ay sonra tedavisi 6 kiir
olmak tizere D8 Dosetaksel 140 mg D1, D8
Gemcitabine 1900 mg olarak diizenlendi. Hastanin su
an i¢in kemoterapisi devam etmektedir.

TARTISMA

Malign soliter fibroz tiimor vaskiiler sistemin olduk-
ca nadir goriilen potansiyel malign yumusak doku
timoriidiir. Yumusak doku sarkomu alt grubunda
bulunur ve viicudun herhangi bir bdliimiinde izlene-
bilir “!, Meme sarkomu, primer malignite olarak ya
da epitelyal meme kanseri olgularinda adjuvan teda-
viye sekonder olarak gelisebilir “*'%, Daha once
perisitlerin hem MSFT hem de glomus tiimoriiniin
orjini oldugu diisiiniilmiistiir. Ancak MSFT, glomus
tiimoriinden bircok yoniiyle farklidir. Elektron mik-
roskobunda yapilan birka¢ deneyde, MSFT nin hiic-
resel morfolojik varyasyonlar1 oldugu aciga cikaril-
mustir. Hahn ve ark. ¥, bazi1 hiicrelerin diiz kas hiic-
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relerinden orijin almakta iken, ¢ogunun perisitlerle
iligkili oldugunu gostermislerdir.

Tiimor her iki cinsiyeti esit oranda etkiler, 45°1i yas-
larda sik goriiliir 1'%, Bizim hastamiz da 47 yagin-
daydi. MSFT, sikga alt ekstremite, batin ici organlar,
retroperiton, bas-boyun bolgesi ve pelvik bosluk
olmak iizere yaygin tutulum gosterir “®. Cok nadir
olarak memeyi tutan bu tiimorlerin kendine 0zgii
klinik ve radyolojik bulgular1 yoktur. Sonu¢ olarak,
Van Kints ve ark. @ da calismalarinda, MSFT ’li has-
talarin mamografilerinde spesifik bulguya rastlama-
miglardir. Diger calismalarda da lezyonlar goriintiile-
melerde, yamusak yuvarlak, oval, iyi sinirli yumugak
doku kitleleri olarak tanimlanmig, mikrokalsifikas-
yonlardan hi¢ s6z edilmemistir &',

Tiimoriin vaskiiler yapis1 goz oniine alinarak tiimore
ait belirgin kan damarlar1 goriilmesi beklenebilir ve
tiimoriin karakterinin belirlenmesinde bir ipucu ola-
bilir ™. Giincel literatiirde yalnizca birka¢ olguda
tipik vaskiiler karakter tanimlanmigtir (%,
Ultrasonografide, yiiksek doppler akim kodlamasi
bazen gosterilebilir @. Hastamizin yapilan mamogra-
fi ve meme ultrasonografilerinde 3,5 cm capl silik
sinirli asimetrik parankimal yogunluk disinda anlam-
I1 bir bulgu saptanmamustir.

MSFT direkt lokal invazyon ya da hematojen olarak
yayilma egilimindedir. Bolgesel lenf nodu invazyonu
nadir, uzak metastazlar ise genelde akciger ve karaci-
gere olmakla birlikte, kemik, mezenter, omentum,
mediastinum ve retroperitonadir *??. MSFT genel-
likle agresif seyrederler, niiks ve metastaz yapmaya
meyillidir . Sonug olarak, olgumuzda da, ilk olarak
koltuk altindan skapulaya yayilan Kkitlesel lezyon
ameliyat edilmesine ragmen, takiplerde niiks etmig
ve sol meme cildinde de bagka bir odak gelismistir.

Hastalarin prognozu ¢ok degiskendir ve 5 yillik has-
taliksiz sag kalim %50’den azdir . Timoriin 5
cm’den biiyiik olmasi, artmig mitotik aktivite, yliksek
selliilerite, immatiir veya pleomorfik tiimor hiicreleri,
kanama ve nekroz odaklarmin tespit edilmesi malig-
nite gostergesidir ?°2V. Bu dzellikler bizim olgumuz-
da da saptanmustir.

Ayiricr tanida malign soliter fibroz tiimor (ekstrap-
levral malign soliter veya hemanjioperisitoma),
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sinovyal sarkom ve mezengimal kondrosarkom gibi
bircok mezenkimal tiimor yer almaktadir. Tanida
immiinhistokimyasal boyama yardimcidir. MSFT,
vimentin ve CD34’e kars1 reaksiyon verirken, faktor
VIII, S-100, desmin, laminin, karsinoembriyojenik
antijen ve synaptofizine karsi reaksiyon vermez @22,

Giintimiizde MSFT nin nasil tedavi edilmesi gerekti-
gi ile ilgili herhangi bir tedavi kilavuzu heniiz mevcut
degildir. Hansen ve ark. @, MSFT’lerin hepsinin
malign olarak kabiil edilmesini ve genis eksizyon
yapilmasi gerektigini savunmuglardir. Temiz cerrahi
siir temin edilerek tam tiimor eksizyonu tercih edi-
len tedavi seklidir. Ciinkii tek potansiyel kiiratif
modalite, cerrahi yontemdir ©2%.

Memede goriilen MSFT’de, olabiliyorsa memeyi
koruyarak tiimoriin total olarak lokal eksize edilmesi
oncelikle tercih edilmelidir. Total mastektomi ¢ok
biiyiik lezyonlar i¢in gerekli olabilir . Tiimor boyu-
tu ve memenin hacmi cerrahinin genigligini tayin
eder. Rapor edilmig birka¢ olgu sunumu diginda lenf
nodu diseksiyonu hakkinda literatiirde yeterli bilgi
yoktur. Genel anlamda lenf nodu metastaz: nadirdir.
Bu yiizden aksiller lenf nodu diseksiyonu gerekli gibi
goziikmemektedir @, Olgumuzda aksiller diseksiyon
yapilmamistir. Rekonstriiktif cerrahide gelisen tek-
nikler sayesinde biiyiik ve yineleyen lezyonlar bile
genellikle tamamen rezeke edilebilmektedir. Bizim
hastamiz da, sol gogiis duvarindan aksillaya uzanan,
genis radikal rezeksiyonlara gereksinim duyulan bir
olguydu. Rezeksiyon sonrasi lateral interkostal arter
bazli perforator flep uygulandi.

Adjuvan tedavi olarak kemoterapi ve radyoterapi 6ne-
rilmis olsa da nerdeyse hig etkisinin olmadig1 varsayil-
mustir ®. Diger yandan kombinasyon ya da tek bagina
adriamisin tedavisinin metastazlara karg1 etkili oldugu
bildirilmigtir *”. Timor ¢apinin 2 cm’in {istiinde oldu-
Su durumlarda, tiimor tamamen ¢ikarilamamigsa ya da
cerrahi Oncesi tlimoriin boyutlarinin  kiiciiltiilmesi
amactyla RT onerilmekle birlikte, memedeki MSFT
icin RT’in yarar1 gosterilememistir @®. Ik operasyon
sonrast hastamiza 60 Gy radyoterapi verilerek idame
tedavisine devam edilmistir. Yineleyen operasyonlar
sonrast niiks nedeniyle, medikal onkolojinin takibine
alinan hastamiza kemoterapi uygulanmistir.

Postoperatif donemde uzun siire takip gereklidir,



M. Velidedeoglu ve ark., Memenin Coklu Niiks Gosteren Ekstraplevral Malign Soliter Fibroz Tiimorii: Olgu Sunumu ve Literatiir Taramast

clinkii onlarca yil sonra bile lokal rekiirrens ya da
metastaz gelisebilir @". Oyle ki, radikal eksizyondan
23 yil sonra dahi niiks eden siiperior mediastinal
MSFT olgust mevcuttur V. Takiplerde, klinik bulgu
vermeden niiksii saptamak olas1 degildir. Ayrica spe-
sifik bir tiimor belirteci de yoktur.

Bu olguda MSFT yiiksek malignite kriterleri tagimasi
ve cerrahi sinirlarin intakt olmamasi nedeniyle, yine-
leyen niiks lezyonlarla karsilagiimistir. Meme ve
gogiis duvart olmak iizere fokal iki ayr1 bolgenin de
etkilenmesi de hastaligin niiksiinde de rol alabilir.

SONUC

Malign soliter fibroz tiimor yiiksek niiks riski olan,
radikal cerrahi uygulanmasini ve yakin takibi gerek-
tiren, ancak adjuvan tedavinin etkin olamadig1 nadir
bir yumusgak doku sarkomudur.
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