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GIRIŞ

Yumuşak doku sarkomları (YDS), tüm yetişkin 
kanserlerin %1’ini oluşturan, nadir görülen, he-
terojen; bağ dokusu, yağ dokusu, fibröz doku, 
sinovyum, düz kas ve bunları destekleyen nöro-
vasküler yapılardan köken alan mezenkimal 
malignite grubunu temsil eder. 100’den fazla 
histolojik alt tip, karmaşık karyotiplere sahip 
genetik farklılıklar, yavaştan çok agresif hasta-
lığa kadar değişen klinik özellikler açısından 
olağanüstü bir çeşitlilik sergilerler. Bunlar ara-
sında miksofibrosarkom (MFS), genellikle yaşlı 
hastaların ekstremitelerini etkileyen en yaygın 
YDS’lerden biridir (1).

TANIM

MFS, ekstremitelerin deri altı ve derin dokula-
rında görülen lokal agresif bir yumuşak doku 
sarkomudur. MFS, daha önce malign fibröz 
histiyositomların (MFH) varyantı olarak ta-
nımlanmış olmasına rağmen, farklılaşmamış 
pleomorfik sarkom ailesine aittir (2). MFH bir 
miksoid varyantı olarak kabul edilen bu hasta-
lık, 2002 yılında Dünya Sağlık Örgütü (WHO) 
sınıflandırma sisteminde miksoid stroma, pleo-
morfizm, eğrisel damarlar ve yüksek lokal nüks 
eğilimi ile karakterize ayrı bir hastalık olarak 

yeniden sınıflandırılmıştır (3). 2020 yılında 
WHO tarafından yayımlanan ‘’Yumuşak Doku 
ve Kemik Tümörlerinin Güncel Sınıflandırıl-
masında’’ bu tanım geçerliliğini korumaktadır. 
MFS, değişken miksoid stroma, pleomorfizm ve 
ayırt edici bir eğrisel vasküler patern ile malign 
fibroblastik neoplazmaların bir spektrumunu 
içeren bir malign tümördür.

LOKALIZASYON

Miksofibrosarkomların çoğu eklemler de dahil 
olmak üzere ekstremitelerde ortaya çıkar (alt 
ekstremitelerde üst ekstremitelerden daha sık), 
ancak nadiren gövdede, baş ve boyun bölgesin-
de ve el ve ayaklarda görülürler (2, 4). Özellikle, 
vakaların yarısından fazlası dermal/subkutan 
dokularda meydana gelir, geri kalanı altta yatan 
fasya ve iskelet kasını içerir. Retroperiton ve ka-
rın boşluğundaki orijin son derece nadirdir ve 
bu yerlerdeki miksofibrosarkom benzeri özel-
liklere sahip lezyonların çoğu, diferansiye lipo-
sarkomları temsil eder (5).

KLINIK ÖZELLIKLER

MFS, lokal nüks için yüksek eğilim ile yavaş bü-
yüyen ve ağrısız kitle ile karakterizedir. MFS’den 
etkilenen hastalar, uzmanlaşmış multidisipliner 
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lik infiltratif büyüme paternidir. Bu, özellikle 
MFS için önemlidir, çünkü kuyruk işaretinin 
yüksek infiltrasyonu genellikle mikroskobik 
olarak pozitif ancak geniş marjlara yol açar, bu 
da lokal nüks için önemli bir risk faktörünü 
temsil eder.

Şu anda, cerrahi prosedürler, tümör yükü-
nün yerini ve kapsamını belirlemek için hala BT 
ve MRI gibi geleneksel görüntüleme yöntemle-
rine dayanmaktadır. Bununla birlikte, son yıl-
larda, tümör hedefli near-infrared fluorescence 
(NIR) görüntülemeye dayalı, cerrahi sırasında 
tümör tanımlamasına izin vermek için spesifik 
tümör biyobelirteçlerinden yararlanan yeni bir 
teknik geliştirilmiştir (26). 34 MFS örneğini içe-
ren bir çalışma, tüm vakaların %89’unda Tümör 
endotel belirteci 1’in (TEM1) güçlü bir aşırı 
ekspresyonunu tanımladı ve bunun hedeflenen 
yaklaşımlar için bir biyobelirteç olarak potansi-
yel kullanımını düşündürdü (27).

RT’nin MFS için lokal tümör kontrolü üze-
rindeki faydalı etkisi hala belirsizdir. Gerçekten 
de birkaç retrospektif çalışma, cerrahi ile kombi-
nasyon halinde RT’nin retroperitoneal YDS’ler-
de daha düşük LR riski ile ilişkili olduğunu 
bildirirken, diğer çalışmalarda adjuvan RT için 
anlamlı bir fayda gözlemlenmemiştir (28, 29). 
Ek olarak, bazı sonuçlar MFS’nin düşünülebi-
leceğini düşündürmektedir. Bu, tipik olarak RT 
uygulanan hastaların, 5 cm’nin üzerinde, intra-
lezyonel veya dar sınırlarla eksize edilen yüksek 
dereceli, derin yerleşimli tümörlere sahip olma 
olasılığının daha yüksek olması gerçeğiyle açık-
lanabilir. Bunların lokal rekürrens için bilinen 
risk faktörleri olduğu göz önüne alındığında, bu 
grupta RT olmayan gruba kıyasla daha yüksek 
oranda lokal rekürrens beklenebilir, bu nedenle 
potansiyel fayda maskelenebilir (7). Gerçekten 
de adjuvan RT genellikle lokal rekürrens için 
tavsiye edilir. Özellikle derin yerleşimli veya 
marjinal ve intralezyonel sınırları takip eden 
yüksek dereceli YDS’de hastalığın kontrolünde. 
Geniş veya marjinal cerrahi sınırlara sahip YDS 

için yaygın RT şemaları, 25 fraksiyonda 50 Gy 
veya kombine edildiğinde günde iki kez 1.8 Gy 
ile hiperfraksiyone edilmiş 36 Gy’yi içerir. İnt-
ralezyonel cerrahi sınırlar daha yüksek dozlarda 
64-66 Gy, 2 Gy/fraksiyon veya 45 Gy hiperfrak-
siyonasyon ile tedavi edilir. Kt ile birlikte uygu-
lanabilir.

Kemoterapi uygulaması metastatik MFS’de 
standart klinik bakımı temsil etse de çoğunluk-
la palyatif olarak kullanılır ve sonuç çok kötü 
kalır. Aslında, bu tür tümörlerde KT’nin fay-
dalı etkisini açıklayan büyük randomize klinik 
çalışmalar yapılmamıştır. Bununla birlikte, on 
yıldan uzun bir süre önce yürütülen çok az sa-
yıda kohort çalışmasından elde edilen veriler, 
kemoterapiden sonra genel sağkalımın önemli 
ölçüde artmadığını veya uzak metastazlara kar-
şı etkili olmadığını göstermiştir (30, 31). Tipik 
olarak, tekrarlayan ve metastatik MFS için bi-
rinci basamak kemoterapötik tedavi antrasiklin 
(doksorubisin) ve ifosfamidi tek başına veya 
kombinasyon halinde içerir, ancak ileri STS’de 
yanıt oranları yaklaşık %20-30’dur (32). Bunun 
yanı sıra alkilleyici bir ajan olan dakarbazin de 
doksorubisin ile birlikte sıklıkla kullanılmakta-
dır.

Sonuç olarak, tedavi seçenekleri cerrahi, 
radyoterapi ve kemoterapiyi içerir. Lokalize 
hastalıkta altın standart, lezyonun tam bir re-
zeksiyonu, yani tümör infiltrasyonundan ser-
best sınırlar elde etmek anlamına gelen radikal 
cerrahidir. RT ve KT (neo) adjuvan tedaviler 
olarak düşünülebilir ve etkileri hala tartışılmak-
tadır. Metastatik hastalıkta tedavinin temel taşı, 
kötü sonuçla birlikte KT’dir.
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