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Meningotelyal Benzeri Girdapsi Patern Gosteren Dediferansiye Liposarkom:
Olgu Sunumu

Dedifferentiated Liposarcoma with Meningothelial-Like Whorls Patern: Case Report

Ali KOYUNCUER
S.B. Hatay Devlet Hastanesi, Patoloji Boliimii, HATAY

OZET

Amac: Bu olgu sunumunun amaci, meningotelyal benzeri girdapsi yapilar gosteren dediferansiye liposarkomu tanimlamak ve ayirici tanida
onemli sorunlar yaratabilecegine dikkat cekmektir.

Olgu: Abdominal agr1, halsizlik gibi spesifik olmayan semptomlarla basvuran 46 yasinda erkek hastada bilgisayarh tomografi ve ultrasonografi
ile retroperitoneal kitle saptandi. Eksize edilen timor 16x10x8 cm olctlerinde noduler, grimsi, sert, duzgun smirh ve duzgun ytizeyliydi.
Literattirde bildirilen az sayida retroperitoneal meningotelyal benzeri girdapsi yapilar gosteren dedifferansiye liposarkom olgusu bulunmaktadir.
Histolojik ve klinik olarak ayirict tanida pleomorfik sarkom ve miksofibrosarkom yer alir.

Sonuclar: Meningotelyal benzeri girdapst yapt gosteren liposarkom siklikla lokal ntiks ve uzak metastazla seyreder. Tedavide tam cerrahi
eksizyon tercih edilir ve adjuvan kemoterapi veya radyoterapi gerekebilir.

Anahtar Sozciikler: Dedifferansiyasyon, Liposarkom, Retroperiton, Yumusak doku ttimorleri

ABSTRACT

Aim: The aim of this case report is to define dedifferentiated liposarcoma with meningothelial-like whorls pattern and point to the possible
significant problems in the differential diagnosis.

Case: A 46-years-old man presented with nonspecific systemic symptoms, abdominal pain and weakness and a retroperitoneal mass was
diagnosed by multislice computed tomography and ultrasonography. The mass excised was 16x10x8 cm in dimensions with nodular, grayish,
firm, well-localized, well-demarcated properties. There are few dedifferentiated liposarcoma with meningothelial-like whorl pattern cases of the
retroperitoneum reported in the literature. Histological and clinical differential diagnosis of dedifferentiated liposarcoma with meningothelial-like
whorling includes pleomorphic sarcoma and myxofibrosarcoma.

Conclusions: Liposarcoma with meningothelial-like whorl is associated with a significantly high local recurrence and distant metastasis rate.
Preferred treatment is complete surgical excision and adjuvant chemotherapy or radiation therapy may be necessary.
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GIRIS
Liposarkom eriskinlerde en sik gortlen sarkomdur ve tim
sarkomlarin yaklasik %15-25’ini olustururlar (1). Genellikle
orta yaslar ile yashilarda gorulur (2). En sik alt ekstremitlerde,
retroperitonda, perirenal, mezenterik bolgede ve omuz
bolgesinde goriilir (3). Dedifferansiye liposarkom (DDLS) ilk
kez Evans tarafindan bildirilmistir (4). En sik retroperitonda,
daha az oranda uyluk, skrotum ve kasik bolgesinde izlenir (2).
DDLS, iyi diferansiye liposarkom (IDLS) alanlarindan ytiksek

ya da dustk dereceli non-lipojenik sarkomatz komponente
gecisle karakterizedir (2,5). Meningotelyal benzeri girdapsi
yapilar sik gorilen bir ozellik degildir, konsentrik igsi ve
epiteloid hticrelerden olusur (6).

OLGU

Olgumuz 46 yasinda erkek hastadir. Hastanemiz acil
poliklinigine kilo kaybi, karin agrist gibi nonspesifik
semptomlarla basvurdu. Bilgisayarli tomografide sag alt
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Giincel Patoloji Dergisi

kadranda tumoral kitle saptandi (Sekil 1). Yapilan cerrahi
operasyonla alman tumoérin makroskobik incelemesinde
16x10x8 cm olcilerinde, dis yuzu dizgun smirh kapstullit
goruntimde gri renkte dokunun kesitinde gri-beyaz, fokal
sart renkte, balik eti gorunumde solid, fokal dejeneratif,
peritoneal yuzeyi diizgtin goruntumli timor izlendi (Sekil 2).
Tumor histolojik incelemede iyi diferansiye ve dedifferansiye
alanlar icermekteydi. Konnektif fibréz doku, miksoid alanlar,
univakuolar, multivakuolar paternde lipoblastlar (Sekil 3) ile,
epiteloid ve igsi hucrelerden olusan meningotelyal benzeri
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Sekil 1: Bilgisayarli tomografide sag alt kadranda izlenen tumoral
kitle.
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girdapst yapilar gozlendi (Sekil 4). Miksoid lipomatoz alanlar,
lenfositler, plazma htcreleri, daha az oranda dev hucreler
vardi. Mitotik aktivite dusukttt (4/10 buyuk buytitme
alan1). Fokal alanlarda nekroz, miksoid degisiklikler izlendi.
Lenfovaskiler invazyon gorulmedi. Immunohistokimyasal
olarak girdapst yapilar olusturan timor htcreleri CD34 ile,
lipoblastlar S-100 ile stromal hiicreler CD56 ve bcl-2 ile fokal
boyanma gosterdi. NSE, desmin, duz kas aktini (DKA), EMA,
sinaptofizin, kalretinin, sitokeratin 5/6, CD20, kaldesmon,
HMB-45, CD10, pansitokeratin ve CEA ile boyanma olmadu.
Ki-67 (MIB-1, nukleer pozitif) ile timor hticrelerinin yaklasik
olarak %30nda nikleer boyanma izlendi (Sekil 5).

TARTISMA

DDLS gorulme yast Hericks ve ark. nin yaptiklar calismada
ortalama 61,5 (21 ile 92 aras1) olup, erkeklerde biraz daha
fazla gorultr. En sik gorildugi lokalizasyon %68 oraninda
retroperitondur (7). DDLSlarn yaklasik %901 “de novo”
gelisirken %10 kadarn IDLSlarin  progresyonu sonucu
olusur (8). Ozellikle retroperiton ve mezenterde gelisenler
agressif biyolojik davranis gosterirler. Histolojik gérunumleri
fibrosarkom ve pleomorfik andiferansiye sarkomlara benzerler
(9). DDLS'da meningotelyal benzeri girdapst yapilar nadir
gorulen morfolojik bir paterndir (10) ve dzellikle retroperiton
timorlerinde gozlenmektedir (2). Ingilizce literatiirde az
saylda makale yaymlanmistir (11). Hericks ve ark. bu paterni
meningioma veya sinir kilifi timorti olarak tammlarken (7),
bir baska calismada Nascimento ve ark. noral benzeri veya
meningioma benzeri olarak tanimlamislardir (11). Bu patern
metaplastik kemik ile iliskili iken (9,11) immunohistokimyasal
yapist meningial hucreler ile iliskisizdir (2). Thway ve ark.
yaptiklan ¢alismada bu girdapsi paterni gosteren htcrelerin
DKA ekspresyonu gostermeleri nedeniyle myofibroblastik/
perisitik  kokenli olabilecekleri bildirilmistir (6). Bizim

Sekil 2: Makroskopik olarak dis yuzit dizgun siirh gri renkte dokunun kesitinde gri-beyaz, fokal sar renkte, balik eti gortintimde solid, fokal
dejeneratif, peritoneal yuzeyi saglam ttmor izleniyor.

36

Cilt 1, Say1 2, 2017; Sayfa 35-39



Cilt 1, Say1 2, 2017; Sayfa 35-39

Sekil 3: Konnektif
fibroz doku, miksoid
alanlar, univakuolar,
multivakuolar paternde
lipoblastlar

(A: x4, B: x10, C: x20,
D: x40, H-E).

Sekil 4: Konsantrik
meningotelyal benzeri,
epiteloid benzeri
hucreler, baskin oranda
igsi hticrelerden olusan
girdapst yapilar

(A, C: x40, B, D: x200,
H-E).
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Guncel Patoloji Dergisi
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olgumuzda bu yapilar meningotelyal ve noral belirtecler ile
boyanma gostermedi. DDLS meningotelyal girdap paterni
ve metaplastik kemik formasyonu sitogenetik ve molekuler
genetik bulgulan klasik DDLS ile benzer saptandi (12).
Fanburg ve ark.nin yaptiklar calismada girdap formasyonunun
prognoz ve dediferansiyasyon icin onemli oldugu, takip edilen
hastalarin %76 mda 30 ay icerisinde ya metastaz gelistigi ya
da hastaliktan oldugu saptanmistir (13). DDLS olgular icin
%75 oraninda lokal nitks riski bildirilmistir. Olgumuzda
15 aylik takip stiresince herhangi bir komplikasyon veya
nuks gelisimi olmadi. Meningotelyal benzeri girdapsi
yapilarin vimentin, CD56, CD57, CD10, CD99 ile boyanma
gosterdikleri, sitokeratin, desmin, EMA, DKA, CD117, NSE ile
boyanmadiklan bildirilmistir (10). Ayiric1 tanida pleomorfik
sarkom, miksofibrosarkom diistntlmelidir (8).

DDLS’da, ntuikleolt belli belirsiz ovoid, igsi sekilli ntukleuslar,
soluk boyanan dar sitoplazmali konsantrik dizilim gosteren
hticrelerden olusan meningotelyal veya noral benzeri
girdapst patern nadir gorulen bir durumdur. Bu paterni
gosteren olgularin bazi calismalarda kotu klinik gidis ve uzak
metastaz gosterdikleri bilinmelidir. Ozellikle patologlarn
immunohistokimyasal calisma destegiyle tani koymasi, bu
tir zor olgularda taniy1r kolaylastirabilir. Tedavi tam cerrahi
eksizyon ve gerekli gorulmesi halinde kemoterapi ve/veya
radyoterapidir.
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Sekil 5:
Immunhistokimyasal
olarak vimentin (A)
lipoblastlarda S-100 (B)
ile boyanma, Ki-67 ile
yaklastk %50 oraninda
nuikleer boyanma (C),
CD34 ile girdaps:
yapilarda boyanma (D)
(x200).

Sonug olarak DDLS'da seyrek gortilen bu paternin biyolojik
davranisindaki farkhliklart nedeniyle ayiricr tamida akilda
tutulmasi gereklidir.
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