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Dusuk dereceli fibromiksoid sarkom: 5 olguda floresan in-situ
hibridizasyon (FISH) deneyimi
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Giris:

1987 yilinda Evans tarafindan tanimlanan dusuk dereceli fibromiksoid sarkom (DDFMS), baslangicta
benign kabul edilen ancak uzun dénemde metastazlarinin ortaya ¢ikmasiyla malign oldugu anlasilan bir
yumusak doku timaoradar. Hastalar genellikle gencg veya orta yastaki eriskinlerdir ancak literatlrde yasi
3 ila 78 arasinda bildirilen vakalar mevcuttur. En sik alt ekstremitede derin yerlesimli, yavas buyutyen
agrisiz kitleler seklinde goérulur. Ortalama cgapr 8-10 cm'dir ve erkeklerde daha siktir. Bu timor igin
tanimlanmis iki ayr translokasyon bulunmaktadir. FUS-CREB3L2 flizyon genini olusturan t(7;16)
translokasyonu daha sik géralmektedir. t(11;16) translokasyonu ise FUS-CREB3L1 fuzyon genini ortaya
cikarmaktadir. Dev rozetli hyalinize igsi hlcreli timor, histopatolojik 6zellikleri ve genetik profilindeki
benzerlikleri nedeniyle DDFMS’nin bir varyanti kabul edilmektedir.

Olgu:

SBU Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi'nde 2015-2018 yillari arasinda DDFMS dustndilerek,
FUS translokasyonu FiSH yéntemiyle arastirilan 5 hasta yeniden degerlendirilmistir. Hastalarin dérda
kadin biri erkek olup ortalama yas 27'dir. Vakalardan biri 2 yasinda bir kiz cocugudur. Biyopsilerin
alindigi lokalizasyonlar akciger, batin duvari, glutea, kol ve toraks bolgesidir. Histopatolojik incelemede
miksoid stroma icerisinde belirgin pleomorfizm gbéstermeyen, igsi, monomorfik, hiperkromatik
nikleuslu, soluk eozinofilik sitoplazmali neoplastik hicreler izlenmistir. Mitoz seyrektir. Nekroz
gbézlenmemistir. Yapilan FUS FiSH calismasinda olgulardan lciinde FUS bélgesine yénelik translokasyon
bulunmustur. Histopatolojik incelemede hyalinize ve sklerotik alanlar iceren, dev rozetli hyalinize igsi
hiicreli timér varyanti olarak dusinulen iki olgunun FiISH calismasinda olgulardan birinde FUS bdlgesine
ybnelik translokasyon saptanmistir.

Sonug:

Patoloji rutininde DDFMS c¢ok sayida yumusak doku timaérayle, ayirici tanida gugclikler ortaya cikarabilir.
Son yillarda kullanima giren immunohistokimyasal belirteclerden MUC4 tanida faydali olmakla birlikte,
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FUS gen translokasyonunun FiSH veya PCR ydéntemiyle saptanmasi tanida énem tasimaktadir.
Translokasyonun saptanmasi DDFMS tanisini belirgin olarak destekler. Ancak testin negatif olmasi taniyi

dislatmaz.
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