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 ABSTRACT  
 

Background: Low-Grade Fibromyxoid Sarcoma (LGFMS) is a rare sarcoma subtype 

predominantly affecting younger adults and typically presents in the extremities and trunk. 

It is characterized by an indolent clinical course.  

Case presentation: A-45-year woman presented with a large mass in the left lung based 

on chest-computed tomography (CT). A needle biopsy through chest wall from the mass 

and a bronchial endoscopy were done. She had a total left pneumonectomy and based on 

the pathology results, the tumor was 

LGFMS, which was confirmed by immunohistochemistry staining and FISH study. The 

woman had a mass in the right thigh which was resected after a biopsy was done. This 

thigh mass was LGFMS. She received adjuvant chemotherapy treatment for two lines 

because of disease progression. 

Conclusion: LGFMS is characterized by its low sensitivity to both chemo-and 

radiotherapy. Surgical excision with clear resection margins is the first line treatment 

option. 
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 LGFMSالساركوما الميفية المخاطية منخفضة الدرجة 
 -حالة سريرية في مستشفى تشرين الجامعي-

 
 *د. ميخائيل جرجس
 **دعاء كناج

 (2023/  2/  1. قُبِل لمنشر في 2022/  11/  22)تاريخ الإيداع 
 

  ممخّص 
 

منخفضة الدرجة نمطاً نادراً، وتصيب البالغين الشباب خاصة. تتوضع في  تشكل الساركوما الميفية المخاطية المقدمة:
 الغالب في الأطراف والجذع وتتميز بسيرىا السريري البطيء.

عام راجعت المستشفى بألم صدري ونفث دموي. وجدت لدييا كتمة رئوية يسرى كبيرة  45: مريضة الحالة السريرية
إجراء تنظير ليفي مرن لمقصبات وخزعة عبر جدار الصدر من الكتمة  بدت بالتصوير الطبقي المحوري لمصدر. تم

الرئوية. تم إجراء الاستئصال الجراحي لمرئة اليسرى وأظيرت الدراسة الباثولوجية ساركوما ليفية مخاطية منخفضة 
اليمنى وبعد إجراء . تم ملاحظة كتمة في الإلية FISHتم تأكيدىا بالتموينات المناعية والدراسة بطريقة  LGFMSالدرجة 

. تمقت المريضة العلاج الكيميائي LGFMSالخزعة ومن ثم الاستئصال الجراحي لمكتمة كانت من النمط الورمي نفسو 
 لخطين علاجيين نظراً لمتفاقم المرضي.

البدئي  : تتميز ىذه الساركوما بالحساسية المنخفضة لمعلاج الكيميائي وكذلك الشعاعي. ويبقى العلاج الجراحيالخلاصة
 ىو الأساس في تدبير المرض.

 
 LGFMS ،Evans tumor ،FUS: ساركوما ليفية مخاطية، الكممات المفتاحية
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 مقدمة
ما يسمى  أو (Low-Grade Fibromyxoid Sarcoma)تعتبر الساركوما الميفية المخاطية منخفضة الدرجة 

(Evans tumor) يتميز بسموك سريري بطيء، وأكثر ما يحدث عند البالغين الشباب بشكل  نمطاً نادراً من الساركوما
من السرطانات عند البالغين، فإننا نجد ىذا النمط  %1(. وحيث أن الساركوما تشكل 1متساوٍ عند الذكور والإناث )

(LGFMS)  (2) % تقريباً من ساركوما النسج الرخوة5بنسبة . 
 

 الحالة السريرية
 تشرين الجامعي في اللاذقية بألم صدري ونفث دموي. مستشفى-م عا 45-راجعت سيدة

 أجري ليا فحص سريري وتحاليل دموية شاممة: 
WBC= 12500, HGB= 14, PLT= 220, CREA=0.9, GLU= 84  

ESR=59, CRP=30, K=3.3, Na= 137, LDH=108 
حيث ظيرت الرئة اليسرى بيضاء مع انزياح ظل القمب والمنصف إلى  CXR أمامية-طمب ليا صورة صدر خمفية

 الجية اليمنى. 
( سم، 8تشكلًا كبيراً عمى حساب القسم السفمي من الرئة اليسرى بقياس ) CT أظير التصوير بالطبقي المحوري لمصدر

ممم( مع  40)تصل حتى  مع انخماص تام لمنسيج الرئوي لمفص السفمي الأيسر، ووجدت عقد لمفاوية رئوية متعددة
 كمية قميمة من السائل الحر.

بعد ذلك تم إجراء تنظير قصبات ليفي مرن، ووجدت الكتمة سادة لمدخل القصبة الرئيسية اليسرى. لكن لم تظير دراسة 
. ونظراً للاشتباه (Mesenchymal tumor, Solitary Fibrous Tumor)الخزعات القصبية والغسالة وجود خباثة 

الخباثة فقد تقرر إجراء خزعة بالإبرة عبر جدار الصدر من الكتمة في الرئة اليسرى حيث أظيرت الدراسة بوجود 
 الباثولوجية وجود ساركوما من النمط الميفي المخاطي:

Low-Grade Fibromyxoid Sarcoma 
 أظير غياب النقائل البعيدة. (CT scan)تم إجراء تصوير طبقي محوري لمبطن والحوض 

 
 الأمامية-( صورة الصدر الخمفية1الشكل )
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تقرر إجراء العمل الجراحي وتم استئصال الرئة اليسرى حيث وجد ارتشاح ورمي في السرة الرئوية والبرانشيم الرئوي 
 وكذلك في الجنب.

 :IHCوتم تأكيد التشخيص بالتموينات المناعية الكيميائية النسيجية 
Positive for: vimentin, MUC4, Bcl2, CD99 

Negative for: CKAE1-AE3, CK7, TTF1, S100, EMA, CAMTA1, SMA, Desmin,  
CD34 

 (:FISHوكانت نتيجة الدراسة بطريقة التيجين الموضعي المتألق )
Positive for FUS rearrangement 

 

 
 ( صورة طبقي محوري لمصدر2الشكل )
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 ( الاستئصال الجراحي لمرئة اليسرى2الشكل)

 اشتكت المريضة بنفس الفترة من وجود كتمة في الإلية اليمنى: 
تحتوي عمى مناطق نقطية  تم إجراء إيكوغرافي للإلية وأظير وجود كتمة صدوية المحتوى غير سائمة غير متجانسة

 سم. 9بقطر  سم 5تكمسية، بحواف واضحة مفصصة تبدأ من النسيج الشحمي تحت الجمد وبعمق يزيد عن 
 وكانت نتيجة التشريح المرضي: (Needle core biopsy) خزعة من الكتمةتم إجراء 

Low- Grade Fibromyxoid Sarcoma 
 تم إجراء الاستئصال الجراحي لمكتمة وأظيرت الدراسة الباثولوجية التشخيص السابق.

تحسن سريري حيث حدث لدى المريضة (Doxorubicin + Ifosfamid) تمقت المريضة العلاج الكيميائي المساعد 
 تفاقماً شعاعياً لممرض.   CT scanلكن أظير التصوير الشعاعي

 بعدىا تم إجراء تصوير بالطبقي المحوري  (Docetaxel + Gemcitabine) كيميائي ثان وضعت عمى خط علاجي 
م واضحة في الارتشاح الجنبي مكان الجراحة مع زيادة في حج وأظير وجود زيادة CT (لمصدر والبطن والحوض

  ) النقائل الرئوية
 أجري لممريضة إيثاق لمجنب وىي قيد المعالجة بخط علاجي ثالث. 
 المناقشة 

( وتتواجد بشكل أقل في نواحي أخرى مثل 1تتظاىر الساركوما الميفية المخاطية بشكل نموذجي في الأطراف والجذع )
 (.6( والثرب )5( المبيض )4( الكولون )3خمف البريتوان )

( كما أجري ليذه 7الاستئصال الجراحي مع حواف استئصال سميمة ىو الخيار الأمثل في الخط العلاجي الأول )يعتبر 
 المريضة. وتبعاً لمدرجة النووية المنخفضة والنشاط الانقسامي القميل

 (.8في ىذه الأورام فإنيا منخفضة الحساسية لمعلاج الكيميائي وكذلك لمعلاج الشعاعي )
من الممكن اعتبار إعادة  تفاقمة أو الناكسة تعتبر قميمة الاستجابة لمعلاج وخياراتيا العلاجية محدودة لكنإن الأورام الم

وفي حالة الأورام المتفاقمة  OMD (9)الاستئصال الجراحي لمنكس الموضعي أو حتى لحالات النقائل القميمة بما يسمى 
 (. 1الشعاعي )-المتزامن الكيميائي كن اعتبار العلاجموضعياً غير القابمة للاستئصال الجراحي فإنو من المم

(  إلا 10من جميع الساركومات )  (%25-%20)يتواجد في  translocation chromosomalإن الإزفاء الصبغي 
 t(7;16) (q32-34;p11)تقريباً. حيث أن معظم ىذه الأورام تبدي الإزفاء  LGFMSأنيا تشاىد في جميع حالات 

 (.11) (FUS-CREBEL)وجود البروتين الاندماجي اليجين الناجم عن الالتحام الجيني  وبالتالي يلاحظ
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   (FUS-CREB3L1)بينما  (%90-%75)ىو الأشيع بنسبة تصل  (FUS-CREB3L2)يعتبر 
(. وقد تم تأكيد وجود ىذا الإزفاء عند المريضة عن طريق الدراسة 12) LGFMSمن حالات  (%5)ىو الأقل شيوعاً 

 .FISHبطريقة 
 تم توثيقيا في الأدب الطبي بتوضعات بدئية مختمفة.  LGFMSيوجد بعض الحالات لأورام 

اكتشفت بتصوير الصدر  راجعت بكتمة صدرية -عام 84-لسيدة من اليابان  2022إحدى الحالات تم نشرىا في عام 
تم الاشتباه بورم بدئي في الرئة غاز  PET scanو  CTالشعاعي الروتيني. واعتماداً عمى موجودات التصوير بواسطة 

 لجدار الصدر. تم إجراء الخزعة بالإبرة 
الفص السفمي الأيمن  الموجية بالطبقي المحوري ولم تقدم تشخيصاً واضحاً. لكن خلال الإجراء تم اكتشاف الكتمة في

 من الرئة وكان ىناك اشتباه بالغزو المباشر لجدار الصدر عند الأضلاع
. تم الاستئصال الجراحي لمفص السفمي الأيمن والأضلاع. مجيرياً كان الورم منخفض الدرجة مغزلي الخلايا 6-8 

 وأيضاً سمبي CD34 وسمبي MUC4ينمو من الجنب مع غزو بؤري لمرئة. وبالتموينات المناعية كان الورم إيجابي 
 B-catenin  وتم تشخيص الورمLGFMS (13خفضة الدرجة )ساركوما ليفية مخاطية من 

عام اشتكى من سعال مستمر. أظير التصوير بالطبقي المحوري 70 من اليابانلرجل  2014الحالة الثانية نشرت عام 
 وجود كتمة كبيرة في جوف الجنب الأيمن مع انصباب جنبي غزير.  CTلمصدر 

لرخوة، وبعدىا تم الاستئصال الجراحي. ولم يظير بزل الجنب وجود خلايا ورمية. تم الاشتباه بورم خبيث في الأنسجة ا
حيث كان الورم نامياً من الجدار الخمفي لمصدر. تم استئصال الورم مع الجزء المصاب من جدار الصدر. ووضع 

 .LGFMSالتشخيص بساركوما ليفية مخاطية 
عاعي. ولم يحدث نكس الإصابة المجيرية الورمية في الحافة الخمفية لجدار الصدر فقد تم إعطاء العلاج الش وبسبب 

 .(14شير من المتابعة ) 30لدى المريض خلال 
. 2018و 1994مريضاً عولجوا بين عامي  102/ لندن/ تم توثيق دراسة استرجاعية تضمنت  2020في عام وأيضاً 

ة الدرجة. تم تقييم النتائج لدى المرضى وفعالية وأمان العلاجات غير الجراحية في الساركوما الميفية المخاطية منخفض
% من المرضى تمقوا 1% تم علاجيم جيازياً، وفقط 7% من المرضى تمقوا العلاج الجراحي الاستئصالي البدئي. 92

 شير. 1.84يعادل  mPFSالوسطي الخالي من التفاقم  بقياقبل الجراحة. كان معدل ال العلاج الشعاعي
   LGFMS (1)في الأورام المتفاقمة من  وخمصت الدراسة إلى الفعالية المحدودة لمعلاج الجيازي 

Abbreviations: 

LGFMS: Low-Grade Fibromyxoid Sarcoma 

FUS: fused in sarcoma gene 

FISH: Fluorescence In-Situ Hybridization 

IHC: Immunohistochemical 

OMD: oligo-metastatic disease  

CREB3L: CAMP Responsive Element Binding Protein 3 Like 1 

MUC4: mucin 4 

mPFS: median progression-free survival 
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