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GIRIiS

Yumusak doku sarkomlar1 (YDS), tiim yetigkin
kanserlerin %1’ini olusturan, nadir gériilen, he-
terojen; bag dokusu, yag dokusu, fibroz doku,
sinovyum, diiz kas ve bunlar1 destekleyen noro-
vaskiiler yapilardan koken alan mezenkimal
malignite grubunu temsil eder. 100den fazla
histolojik alt tip, karmasik karyotiplere sahip
genetik farkliliklar, yavastan ¢ok agresif hasta-
liga kadar degisen klinik ozellikler agisindan
olaganiistii bir gesitlilik sergilerler. Bunlar ara-
sinda miksofibrosarkom (MFS), genellikle yasl
hastalarin ekstremitelerini etkileyen en yaygin
YDS’lerden biridir (1).

TANIM

MES, ekstremitelerin deri alt1 ve derin dokula-
rinda goriilen lokal agresif bir yumugsak doku
sarkomudur. MFS, daha 6nce malign fibroz
histiyositomlarin (MFH) varyant1 olarak ta-
nimlanmis olmasina ragmen, farklilasmamig
pleomorfik sarkom ailesine aittir (2). MFH bir
miksoid varyant: olarak kabul edilen bu hasta-
lik, 2002 yilinda Diinya Saglik Orgiitii (WHO)
siniflandirma sisteminde miksoid stroma, pleo-
morfizm, egrisel damarlar ve yiiksek lokal niiks
egilimi ile karakterize ayr1 bir hastalik olarak

1

2

yeniden smiflandirilmistir (3). 2020 yilinda
WHO tarafindan yayimlanan “Yumusak Doku
ve Kemik Tiimérlerinin Giincel Siniflandiril-
masinda” bu tanim gegerliligini korumaktadir.
MES, degisken miksoid stroma, pleomorfizm ve
ayirt edici bir egrisel vaskiiler patern ile malign
fibroblastik neoplazmalarin bir spektrumunu
iceren bir malign tiimordiir.

LOKALIiZASYON

Miksofibrosarkomlarin ¢ogu eklemler de dahil
olmak {iizere ekstremitelerde ortaya ¢ikar (alt
ekstremitelerde tist ekstremitelerden daha sik),
ancak nadiren gévdede, bas ve boyun bolgesin-
de ve el ve ayaklarda goriiliirler (2, 4). Ozellikle,
vakalarin yarisindan fazlasi dermal/subkutan
dokularda meydana gelir, geri kalani altta yatan
fasya ve iskelet kasini icerir. Retroperiton ve ka-
rin boslugundaki orijin son derece nadirdir ve
bu yerlerdeki miksofibrosarkom benzeri ozel-
liklere sahip lezyonlarin ¢ogu, diferansiye lipo-
sarkomlar: temsil eder (5).

KLINiK OZELLIKLER

MFS, lokal niiks igin yiiksek egilim ile yavas bii-
yliyen ve agrisiz kitle ile karakterizedir. MFSden
etkilenen hastalar, uzmanlagmis multidisipliner
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lik infiltratif biiytime paternidir. Bu, 6zellikle
MES i¢in 6nemlidir, ¢iinkii kuyruk isaretinin
yiiksek infiltrasyonu genellikle mikroskobik
olarak pozitif ancak genis marjlara yol acar, bu
da lokal niiks i¢in 6nemli bir risk faktoriini
temsil eder.

Su anda, cerrahi prosediirler, timor yiikii-
niin yerini ve kapsamini belirlemek i¢in hala BT
ve MRI gibi geleneksel goriintiileme yontemle-
rine dayanmaktadir. Bununla birlikte, son yil-
larda, timor hedefli near-infrared fluorescence
(NIR) goriintillemeye dayali, cerrahi sirasinda
timor tanimlamasina izin vermek igin spesifik
timor biyobelirteglerinden yararlanan yeni bir
teknik gelistirilmistir (26). 34 MFS 6rnegini ige-
ren bir ¢aligma, tiim vakalarin %89’unda Tiimor
endotel belirteci I'in (TEM1) gii¢lii bir agir
ekspresyonunu tanimladi ve bunun hedeflenen
yaklagimlar icin bir biyobelirte¢ olarak potansi-
yel kullanimini diistindiirda (27).

RT’nin MEFS i¢in lokal tiimér kontrolii iize-
rindeki faydali etkisi hala belirsizdir. Gergekten
de birkag retrospektif calisma, cerrahi ile kombi-
nasyon halinde RT nin retroperitoneal YDS'ler-
de daha disik LR riski ile iligkili oldugunu
bildirirken, diger ¢aliymalarda adjuvan RT igin
anlamli bir fayda gozlemlenmemistir (28, 29).
Ek olarak, baz1 sonuglar MFSnin disiiniilebi-
lecegini diisiindiirmektedir. Bu, tipik olarak RT
uygulanan hastalarin, 5 cm’nin iizerinde, intra-
lezyonel veya dar sinirlarla eksize edilen yiiksek
dereceli, derin yerlesimli tiimorlere sahip olma
olasiliginin daha yiiksek olmasi gercegiyle acik-
lanabilir. Bunlarin lokal rekiirrens icin bilinen
risk faktorleri oldugu goz 6niine alindiginda, bu
grupta RT olmayan gruba kiyasla daha yiiksek
oranda lokal rekiirrens beklenebilir, bu nedenle
potansiyel fayda maskelenebilir (7). Gergekten
de adjuvan RT genellikle lokal rekiirrens igin
tavsiye edilir. Ozellikle derin yerlesimli veya
marjinal ve intralezyonel sinirlar1 takip eden
yiksek dereceli YDSde hastaligin kontroliinde.
Genis veya marjinal cerrahi sinirlara sahip YDS

i¢in yaygin RT semalari, 25 fraksiyonda 50 Gy
veya kombine edildiginde giinde iki kez 1.8 Gy
ile hiperfraksiyone edilmis 36 Gy’yi igerir. Int-
ralezyonel cerrahi sinirlar daha yiiksek dozlarda
64-66 Gy, 2 Gy/fraksiyon veya 45 Gy hiperfrak-
siyonasyon ile tedavi edilir. Kt ile birlikte uygu-
lanabilir.

Kemoterapi uygulamasi metastatik MFSde
standart klinik bakimi temsil etse de gogunluk-
la palyatif olarak kullanilir ve sonug ¢ok kétii
kalir. Aslinda, bu tiir timoérlerde KT nin fay-
dal1 etkisini agiklayan biiyiik randomize klinik
caligmalar yapilmamustir. Bununla birlikte, on
yildan uzun bir siire dnce ylriitiilen ¢ok az sa-
yida kohort calismasindan elde edilen veriler,
kemoterapiden sonra genel sagkalimin 6nemli
olgiide artmadigini veya uzak metastazlara kar-
s1 etkili olmadigini gostermistir (30, 31). Tipik
olarak, tekrarlayan ve metastatik MFS i¢in bi-
rinci basamak kemoterapotik tedavi antrasiklin
(doksorubisin) ve ifosfamidi tek basina veya
kombinasyon halinde igerir, ancak ileri STSde
yanit oranlar1 yaklasik %20-30dur (32). Bunun
yanu sira alkilleyici bir ajan olan dakarbazin de
doksorubisin ile birlikte siklikla kullanilmakta-
dir.

Sonu¢ olarak, tedavi secenekleri cerrahi,
radyoterapi ve kemoterapiyi igerir. Lokalize
hastalikta altin standart, lezyonun tam bir re-
zeksiyonu, yani tiimor infiltrasyonundan ser-
best sinirlar elde etmek anlamina gelen radikal
cerrahidir. RT ve KT (neo) adjuvan tedaviler
olarak diisiiniilebilir ve etkileri hala tartigilmak-
tadir. Metastatik hastalikta tedavinin temel tas,
kotii sonugla birlikte KT dir.
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