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Intrapulmonary Solitary Fibrous Tumors, Case Report
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Bu olgu sunumu daha énce bilimsel bir toplantida sunulmamistur.

OZET

Amac: Soliterfibroz timor (SFT); visseral ya da paryetal plevradan koken alan sporadik mezenkimal bir tiimordur. Plevral timorlerin %5'inden
azin1 olusturan bu tumorlerin akciger parankimi icerisinde yerlesim gostermeleri oldukca nadirdir. Literattirde bu yerlesimde birka¢ olgu
bildirilmistir. Akciger ve/veya mezotelyal timorlerden farkh olarak asbest maruziyeti ve sigara kullanimi bu tumor icin bir risk faktoru degildir.

Olgu: Bu sunumda, kirk alt yasindaki kadin hastada sag akciger alt lob superiorunda lokalize 9 mm captaki soliter fibroz tiumor olgusunu
sunuyoruz.

Sonuc: Histopatolojik olarak ayiric1 tanida sorun yaratacak morfolojik 6zellikleri bulunmasi ve yerlesiminin az goriilmesi nedeniyle bu olguyu
sunmaya deger gordik.

Anahtar Sozciikler: Soliter Fibroz Tumor, Intrapulmoner yerlesim

ABSTRACT

Aim: Solitary fibrous tumors (SFTs) are sporadic mesenchymal neoplasms that typically arise from visceral or parietal pleura. SFTs are rarely
localized into the lung parenchyma while accounting <%5 of all pleural tumors. A few cases have been reported on this location in the
literature. SFTs are not related to environmental factors such as tobacco smoking or asbestos exposure, unlike to the other tumors of lung and
mesothelium.

Case: Herein, we describe a forty six year-old woman with solitary fibrous tumor located in the superior segment of the right lower lung lobe.

Conclusion: We are presenting this case because of its morphological findings that cause problems in differantial diagnosis and also its rare
localization.

Keywords: Solitary fibrous tumors, Intrapulmonary localization

GIRIS OLGU SUNUMU

Kirk alti yasindaki kadin hasta oksurtuk sikayeti ile basvur-
du. Fizik muayenesinde bilateral tist zonlarda ronkus mev-
cuttu. Laboratuvar bulgularinda anormal deger saptanmada.

Direkt akciger grafisinde belirgin parankimal bulgu gortulme-

Soliter fibroz tumorler (SFT) plevranin cogunlukla visseral
yapragindan koken alan az gorulen tumorlerdir (1). Bugtne
kadar plevral tabanh ¢ok sayida SFT olgusu bildirilmis olsa
da tim plevral tumorlerin %5 inden azim olustururlar (2).

Akciger parankimi icerisinde yerlesim gostermeleri ise cok
nadirdir. SFTler heterojen biyolojik davranisa sahiptirler.
Cogunlugu benign ozellikte olmasina ragmen az bir kismi
malign davranis sergileyebilirler (3). Bu olgu sunumunda
histopatolojik 6zellikleri benign SFT olarak simiflandirilan
intrapulmoner yerlesimli bir olguyu sunuyoruz. Olgunun rad-
yolojik, klinik ve patolojik ozelliklerini tartisacagiz.

di. COVID-19 pandemi doneminde olunmasi nedeniyle has-
ta dusuk doz radyasyonlu toraks bilgisayarli tomografisi ile
radyolojik taramadan gecirildi. COVID-PCR testi negatif ¢ikan
hastanin tomografi kesitlerinde COVID-19 ile uyumlu lezyon
izlenmedi. Tomografide sag akciger alt lob superiorda >8 mm
capta solid nodiiler lezyon tespit edildi (Sekil 1A). Ug ay ara
ile cekilen kontrol tomografisinde lezyonda progresyon olma-
st nedeniyle hastaya biyopsi yapilmasi planlandi.

(J Curr Pathol. 2022;1:21-24.)
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Giincel Patoloji Dergisi

Hastaya VATS eksplorasyon uygulandi. Eksplorasyonda sag
akciger alt lob superior segmentte, periferik yerlesimli, yak-
lasik 1 cm boyutlu, duzgun konturlu noduler lezyon izlendi
(Sekil 1B). Lezyon, cevresinde gitvenli saha birakilarak kama
rezeksiyon ile cikarldi. Intraoperatif strecte yapilan frozen
incelemenin sonucunun benign olarak raporlanmasi tizerine
ek rezeksiyon yapilmadi. Ameliyata komplikasyonsuz olarak
son verildi. Hasta postoperatif 1. giinde sifa ile taburcu edildi.
Hastanin birinci ay kontroltinde ameliyata bagh komplikas-
yon saptanmadi, halen (postoperatif ikinci ay) genel durumu
iyi olup hastaliksiz olarak hayattadir.

Patolojik Degerlendirme

Intraoperatif incelemeye gelen lezyon yaklasik 1 cm capinda,
iyl siurl, sert, lobule kontiirlii olarak izlendi. Lezyonun kesit
yuzi gri- beyaz renkli olup kesit yuzunde hafif fasikiilasyon
mevcuttu. Kistik dejenerasyon ve nekroz yoktu. Imprint ve
frozen kesit esliginde yapilan intraoperatif incelemede benign
mezenkimal bir neoplazi olarak degerlendirildi ve malignite
ile uyumlu bulgu saptanmadi.

Rutin patolojik incelemede, igsi mezenkimal hticrelerin proli-
ferasyonundan olusan, dizgin sinirlh mezenkimal bir tiimor
izlendi. Tumorde hiperselliler neoplastik igsi htcrelere,
kollojenoz stromadan olusan daha hiposelliiler alanlar eslik
etmekteydi. Prolifere igsi hiicrelerin komsulugunda, sikismis
nonneoplastik respiratuar epitel odaklar ve adenoid yapilarin
bulundugu dikkati cekti (Sekil 2A). Bu durum tiamore bifazik
bir goruntum vermekteydi. Tamor hticrelerinde belirgin atipi,
pleomorfizm izlenmedi (Sekil 2B). Ttimorde nekroz yoktu.
Seyrek mitotik aktivite izlenmis olup, 10 buytik biiytutme ala-
ninda (BBA) da 1’e kadar mitoz sayildi (Sekil 2C). Uygula-
nan immunohistokimyasal boyamalarda CD34 (Sekil 2D) ve
Vimentin ile ttmor hucrelerinde diffuz kuvvetli pozitif reak-
siyon saptandi. CD99 ve Bcl-2 tumor hticrelerinde pozitifti
(Sekil 2E,F). Ki67 proliferasyon indeksi%1 olarak degerlendi-
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rildi (Sekil 2G). Epitelyal (PanCK) ve mezotelyal (Kalretinin,
HBME-1) belirtecler ile tumoérde boyanma saptanmadi. Yine
ayiricl tanida dustntlen diger mezenkimal neoplazilerin dis-
lanmast icin yapilan S100, Desmin, SMA, CD68 ve CD117 ile
reaksiyon izlenmedi.

Bu histolojik ve immunohistokimyasal bulgular ile ttmor yer-
lesim yeri de goz onunde bulundurarak olguyu primer intra-
pulmoner SFT olarak degerlendirdik.

TARTISMA

Igsi hticrelerden olusan ve az gorilen SFT ler plevral yerle-
simli olduklarinda kolay taminabilmektedir. Intrapulmoner
lokalizasyon bu timorlerde ¢ok az gorulur; literattirde 45 int-
rapulmoner SFT rapor edilmistir (4). Bu sunumdaki timor de
intrapulmoner yerlesimlidir.

Inrapulmoner SFT’ lerin kokeni ile ilgili iki hipotez 6ne surul-
mektedir. Ilki interlobuler bag dokusu septalar araciligiyla ya
da visseral plevranin invajinasyonu yolu ile subplevral mezen-
kimal orijindir. Diger ise pulmoner parankimin submezotelyal
alanlarinda bulunan primitif fibroblast-benzeri hucreleridir.
Son yillarda yapilan immunohistokimyasal analiz ve ultras-
tiktiirel calismalar da intrapulmoner SFT’ lerin primitif fib-
roblast benzeri hiicrelerden koken aldigini desteklemektedir
(5). Mevcut olgudaki immun belirleyici profili de bu gozlemi
desteklemektedir.

SFT olgular gogtis agrisi, okstirtik, dispne, ates ile prezante
olabilmekle birlikte ¢ok buyuk kismi da asemptomatik sey-
retmektedir. Bizim olgumuz da hafif oksurtuk disinda belir-
gin sikayeti olmayan, pandemi doneminde ¢ekilen bilgisayarh
tomografide rastlantisal olarak saptanan 1 cm capta pulmoner
nodul olarak karsimiza cikti.

SET’ ler sik olarak 60-70 yaslar arasinda gorulmektedir. Has-
tamiz 46 yasindaydi. Bu durum SFT lerin genel yas aral-
gindan farkhdir. SFT’ler tomografide; duzgun sinirh, lobule

Sekil 1: Olguya ait bilgisayarli tomografi ve VATS eksplorasyona ait goruntulerini gostermektedir. A) Sag akciger alt lob superior segmentte
periferik yerlesimli 1cm capli nodiiler lezyon. B) Lezyonun intraoperatif gorantmu.
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Sekil 2: Tumore ait histolojik ve immunohistokimyasal ozellikleri gostermektedir. A) Hiperselluler ve hiposelluler alanlar ile karakterize
bifazik gorintmlu timor ve cevresinde stkismis non-neoplastik respiratuar epitel (HEx40). B) 1gsi ozellikteki tumor hucrelerinin rastgele
proliferasyonu ve arada kollojen bantlar (HEx100). C) Atipi ve pleomorfizm icermeyen tiimor hticreleri ve seyrek mitotik aktivite (HEx400).
D) Tumor hucrelerinde immunohistokimyasal CD34 ekspresyonu. E) Tumor hticrelerinde CD99 ile difftz pozitif reaksiyon. F) Bcl-2
immunohistokimyasal belirteci ile timor hticrelerinde pozitif reaksiyon. G) Tumoér hucrelerinde Ki67 ile %1 olarak saptanan proliferasyon

indeksi.

gorunumlu, dagimik kalsifikasyonlar iceren nodtller olarak
karsimiza ¢ikar. Bu ozellikleri ile radyolojik olarak ayirici tani-
da diger soliter pulmoner nodil nedenleri ile ayrim gtictur.
Intrapulmoner SFT" ler klinik ve radyolojik olarak spesifik
olmayan bulgulara sahiptir ve bu timorun kesin tanist histo-
patolojik olarak verilebilmektedir (1).

SET’ ler ozellikle intraoperatif konstiltasyonlarda tani1 zorluk-
lan yaratabilmektedir. Dondurularak hazirlanan kesitlerde
timor malign mezenkimal ttimorler ile karsabilecegi gibi
arada sikisan nonneoplastik brons epitelinin neden oldugu
bifazik gorinum frozen esnasinda bu timortn taninmasin
zorlastirabilmektedir. Bizim olgumuzda tumorun iyi siirh
olmas1 ve timor hucrelerinde malignite lehine belirgin atipi
bulgularin olmamasindan dolay1 intraoperatif incelemede
bu ttiimort benign mezenkimal timor olarak raporladik.

Intrapulmoner SFT’ lerin ayirici tanisina akcigerin primer kar-
sinomundan sarkomlara kadar akcigerde kitle lezyonu olustu-
rulabilecek her turli timor girebilmektedir. Histomorfolojik
ozelliklerinden dolayr hemanjoperistom, duz kas ttimorleri,
sinir kilifi timorleri, fibroz histiyositoma ve monofazik soliter
fibroz ttmor DFT lerin ayirict tanisina giren baslica mezenki-
mal timorlerdir (6). SFTlerde prolifere igsi hticrelerin eslik
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ettigi hemanjioperistom benzeri damar paternini ve kaln
kollajen bantlar1 gérmek tanisal anlamda ¢nemlidir (7). Mor-
folojik olarak daha igsi ve dar sitoplazmal hiicrelerin uzun
fasikiiler tarzda dizilimleri duiz kas ttumorlerini dustundirur-
ken, palizatlanmanin eslik etmesi sinir kilifi tiimorlerini akla
getirmektedir. Monofazik sinoviyal sarkomda ve fibroz his-
tiyositomada ise kalin kollajen bantlar izlenmemektedir (8).
Morfolojik ozellikler disinda immtinohistokimyasal belirtecle-
rin taninin dogrulanmasinda biiytik rolt vardir. SFT ler %100
oraninda CD34, %70 oraninda CD99, %90 oraninda Vimen-
tin ve %20 oraninda Bcl-2 ile pozitiflik gostermektedir (7).
Her ne kadar spesifitesi cok ytiksek olmasa da SFT’ ler icin en
onemli immunohistokimyasal belirtec CD34’ ttir. CD34 taniy1
desteklese de, benzer histomorfolojik bulgulara sahip olan igsi
hucreli lipoma, selliiller anjiofibroma, miyofibroblastom gibi
mezenkimal tiimorler ile ayirict tant kansiklik yaratabilmekte-
dir. Bu nedenle SFT’ nin diger mezenkimal timorlerden ayiri-
c1 tamisinin yapilabilmesi icin CD99, Bcl-2 ve CD34’ tin i¢inde
bulundugu genis bir immunohistokimyasal panel gerekmek-
tedir. Bu panelde noral timorler icin S100, duz kas timorleri
icin desmin ve aktin yanisira monofazik sinoviyal sarkom icin
de TLE-1 boyast yer alabilir (9). SFT tanisinda CD34 e ilave-
ten STAT6 immunohistokimyasal boyasi giindeme gelmistir.
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Kromozom tzerinde yer alan NAB2-STAT6 gen fiizyonu SFT’
lerde en sik rastlanan mutasyondur. Bu fizyonun proteini
olan STAT6 immitinohistokimyasal olarak niikleer boyanma
seklinde saptanabilmektedir ve timor i¢in yapilan immiino-
histokimyasal panelde yer almasi onerilmektedir (10). Ayrica
son zamanlarda SFT’ler icin yapilan gen ekspresyon calisma-
larinda GRIA2, ALDH1 ve IGF2 genlerinin over ekspresyonu
saptanmustir (6). Bu fazla uretilen genler immunohistokim-
yasal olarak da saptanmaktadir ve SFT tanisinda destekleyici
oldugu dustunulmektedir. Ozellikle monofazik sinoviyal sar-
kom ile ayrici tanisini yapilamadig olgularda t(X;18) (p11.2;
ql1): SYT-SSX1 ftizyonunun PCR ile saptanmasi sinoviyal sar-
kom icin tanisal olacaktir (9). Bizim olgumuzda klasik heman-
jloperistom benzeri paternin eslik etmemesi, timorun sadece
prolifere igsi hticrelerden olusmasi igsi hucreli mezenkimal
neoplaziler ile ayirici taninin yapilmasim gerektirmistir.

Intrapulmoner SFT’ lerin bir kismi malign davranis goste-
rebilmektedir. Bu oran literatur verilerine gore %12,5" tur
(11). Olguda malign davranis potansiyelinin olup olmamasi
England ve ark. tarafindan onerilen (1989) ve Dunya Saglik
Orguti tarafindan onaylanan kriterler temel alinarak deger-
lendirilmistir (12,13). Bu kriterler icerisinde; artmis sellu-
lerite, belirgin atipi, pleomorfizm, artmis mitotik aktivite
(>4/10BBA) ve nekroz yer almaktadir. Ancak bu morfolojik
kriterlerin spesifik durumlara uygulanmasi pratik degildir. Bu
nedenle SFT’lerin benign veya malign davranisini belirlemek
cok kolay degildir. Hucresel pleomorfizm ve sellulerite gibi
kriterlerin degerlendirilmesi oldukea subjektif olabilecegi gibi
bu kriterler malign davranisi ongormede kesin degildir. Arada
kalman olgularda ise ‘dustk malignite potansiyelli SFT” teri-
mi onerilmektedir (13). Olgumuzda maligniteyi dustindure-
cek hucresel atipi, pleomorfizm, tumor nekrozu saptamadik.
Mitotik aktivite 0-1/10 BBA gibi oldukca dustik olarak saptan-
d1 ve Ki67 proliferasyon indeksi bununla uyumlu olarak %1
idi. Bu gozlemlerle olguyu SFT olarak degerlendirdik.

Mevcut olguyu Covid 19 suphesi nedeniyle cekilen dusik
dozlu BT’ nin ortaya citkarmast, intarpulmoner yerlesimin az
olmast ve tani zorluklart nedeniyle sunmaya deger bulduk.
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