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ÖZET

Sağ uyluğun deri ve subkutan dokusuna ait bölgede angiomatoid (malign) fibröz histiositom tanısı alan 17 yaşındaki
erkek olgu sunulmaktadır. Kitle klinik olarak, son 2 ayda hızlı büyüme öyküsü gösteren subkutan nodul şeklinde ortaya
çıktı. Mikroskopik incelemede spesifik olarak kanla dolu doku boşlukları, kapillerden zengin stromada histiosit benzeri ve
fibroblast benzeri hücrelerin proliferasyonu vardı. Immünohistokimyasal olarak tümör hücreleri vimentin, CD 68 ve CD 34
için immunoreaktif olup, faktör VIII ilişkili antijen, desmin, düz kas aktini ve S-100 protein için negatif idi. Bu lezyonu lenf
düğümünün metastatik lezyonlarından ve mezenkimal kökenli bazı subkutan malignitelerinden ayırt etmenin önemli ol-
ması nedeniyle sunulmaya uygun görüldü.

SUMMARY

We present a case of angiomatoid (malignant) fibrous histiocytoma of the skin and subcutaneous tissue on the right thigh
of a 17-year-old man. The mass appeared clinically as a subcutaneous nodule with history of rapid grovvth vvithin two
months. Microscopically, there were a unique formation of blood-filled tissue spaces and proliferation of histiocyte-like
and fibroblast-like cells in a capillary-rich stroma. Immunohistochemically the tumor cells vvere immunoreactive for
vimentin, CD68, and CD34 and vvere negative for factor Vlll-related antigen, desmin, smooth muscle adin, and S-100
protein. The importance of distinguishing this İesion from metastatic malignancies of lymph node and some subcutane-
ous malignancies of mesenchymal origin is emphasized.

GİRİŞ

Fibrohistiositik tümörler, fibroblastik karakterdeki hücre-
lerle, morfolojik ve fonksiyonel olarak histiosit benzeri hüc-
relerin değişen oranlardaki bileşiminden oluşan kompleks
ve tartışmalı patogeneze sahip gruptur (1, 2, 3).

Storiform-pleomorfik varyant en sık görülen ve karakte-
ristik histolojik özelliklere sahip grup iken en ender görülen
varyant anjiomatoid varyanttır. Diğer tipler çoğunlukla ileri
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yaşlarda görülmekle birlikte anjiomatoid varyant sıklıkla
genç erişkin ve çocuklarda görülür.

OLGU

Onyedi yaşında erkek olgu, yaklaşık 8 ay önce sağ uyluk
bölgesinde farkettiği kitlenin son 2 ayda hızlı büyüme gös-
termesi ve zaman zaman ağrı hissetmesi üzerine genel
cerrahi polikliniğine başvurdu. Yapılan fizik bakıda olgu-
nun sağ uyluk bölgesinde femoral sulkusun yaklaşık 5 cm
distalinde sert, çevre doku ile sınırları çok net ayırt edile-
meyen, boyutları 4x3.5x3 cm olan kitle palpe saptandı.
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Ayrıca yine sağ taraf inguinal bölgede yaklaşık 3x2.5x2
cm boyutlarda fikse olmayan lenfadenopati ile uyumlu bir
kitle de bulunmaktaydı. Olgunun diğer sistem bakıları ve
rutin laboratuar testlerinde hafif anemi dışında patolojik
bulgu saptanmadı. Lokal anestezi ile kitle eksizyonu uy-
gulandı.

Post-operatuar dönemde yapılan baş-boyun, toraks, batın
ve sağ uyluk MR'larında nüks veya metastaza uyabilecek
bulgu saptanmadı. Ayrıca 1. ve 3. ayda yapılan sağ uyluk
yumuşak doku ultrasonografilerinde eksizyon yerinde
nüks görülmedi. Lenfadenopati ile uyumlu kitle regrese
oldu. Olgu 6 aydır sorunsuz olarak izlenmektedir.

MAKROSKOPİK BULGULAR: Biopsi materyeli boyutları
4x3x3 cm olan, dış yüzünde periferde bazı alanlarda mi-
nimal yağ dokusu bulunduran orta sertlikte, kirli beyaz-sarı
renkte, kabaca oval şekilli kitleden oluşmaktadır. Seri
kesitlerde kesit yüzünde materyel heterojen kirli beyaz-
sarı renkte olup çoğu alanda* hafif lobüle kontur sergile-
mekteydi. Ayrıca en büyüğü kitlenin bir kutbunda lokalize
görünümde 1.1x1x0.7 cm boyutlarda hafif miksoid karak-
terde içerik de bulunduran kistik yapı da mevcut idi. Bu
kistik yapı yanısıra ayrıca, en büyüğü 0.3 cm çaplı kistik
yapılar da seçilmekteydi. Materyel kesit yüzünde geniş
kanama alanları da içeriyordu.

MİKROSKOBİ: Materyelin seri kesitlerinde stromada yer
yer ince fibröz bantların varlığı izlendi. Makroskopik olarak
tanımlanan kistik yapılar yanısıra tümörde hipersellüler
alanlar ve hyalin bağ dokusu alanları da izleniyordu. Tü-
mör hücreleri çoğu alanda iğsi görünümde fibroblastik
karekterde hücrelerden oluşmakta olup az sayıda
histiositik hücreler de dikkati çekmektedir (Şekil 1A). Tü-
mör hücrelerinde hafif pleomorfizm mevcut olup, hyalin
bağ dokusuna komşu alanlarda daha belirgin olmak üze-
re hemosiderin pigmenti içeren histositlerin varlığı görül-
dü, Makroskopik olarak tanımlanan ve mikroskopik bo-
yutlarda da saptanan kistik boşlukların endotel içermediği,
bu kistik mesafeleri tümör hücrelerinin döşediği saptandı
(Şekil 1A). Tümör hücreleri arasında ve özellikle perifere
uyan alanlarda plazma hücreleri de içeren lenfositlerin
egemen olduğu mononükleer yangı hücreleri varlığı sap-
tandı. Yine perifere uyan alanlarda germinal merkezleri de
seçilebilen lenfoid follikül tarzında kolleksiyonlar da dikkati
çekmekteydi (Şekil 1B). Yapılan büyük büyütme ile ince-
lemede tümör hücrelerinde birkaç adet mitotik figür görül-
dü. Tümör hücrelerinde yer yer santralde yerleşimli belir-
gin nukleolusların da varlığı izlendi (Şekil 1B - iç şekil),
immünohistokimyasal yöntemle yapılan F-VIII boyasında
tanımlanan hücreler negatif idi. Tümör hücrelerinde
vimentin ve CD34 pozitifiliği izlendi (Şekil 2A - 2B).
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Şekil 1. Tümörde sellüler alanlar ve kistik mesate (A - X200), tümör

stromasında aggregatlar oluşturan lenfositler (B - X200) ve büyük

büyütmede tümör hücrelerinde ipsi karakter (B - ic sekil / X400).

Şekil 2. Tümörde vimentin (A - X200) ve CD34 pozitifliği (B-X400).

TARTIŞMA

Anjiomatoid MFH'lu olan olguların diğer tip MFH'lu olan
olgulara oranla sağkalım süresinin çok daha uzun olması
nedeniyle bazı araştırmacılar tarafından intermediate
malignite olarak sınıflandırılmıştır (1-3). Bu nedenle
anjiomatoid malign fibröz histoistom terimi yerine
anjiomatoid fibröz histiositom veya anjiomatoid (malign)
fibröz histoistom terimi giderek geniş kabul görmektedir.
Anjiomatoid tip MFH genelde çocuk yada genç erişkinler-
de görülmekte olup, çoğunlukla yedinci dekadda görülen
diğer MFH tiplerinin rastlandığı yaş grubundan farklılık
göstermektedir (1, 2, 3, 4). En sık görülme yerleri alt ve
üst ekstremitelerdir (1-8). Ekstremiteler dışında boyun
bölgesi ve nazolabial bölgede de görüldüğü bildirilmiştir
(9, 10). Sunulan olguda da yerleşim yeri sağ uyluk olup,
lokalizasyonu ve yaş grubu açısından da kaynaklar ile
uyumludur.
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Olgularda başvuru nedeni çoğunlukla yavaş büyüyen
ağrısız kitledir. Ayrıca sık olmayarak tümör tarafından
salgılandığına inanılan sitokinlerin etkisine bağlı olarak
hafif ateş, anemi ve kilo kaybı gibi sistemik bulgular görü-
lebilir (1). Sunulan olguda son 2 ayda hızlı büyüyen kitle
ve hafif anemi mevcut idi.

Makroskopik olarak, nodüler görünümde, derin dermiş ve
subkutan bölgeye lokalize kitle şeklindedir. Genelde sert,
düzgün sınırlı, boyutları genellikle birkaç cm'lik nodul
şeklindedir ve içerdiği hemosiderin miktarı ile ilgili olarak
kesit yüzü griden kahverengi-kırmızıya kadar değişir. En
karakteristik özelliklerinden biri irregüler paterne sahip,
bazıları makroskopik olarak seçilebilen, kistik boşlukların
varlığıdır. Bu kistik boşlukların lümenleri kan elemanları ile
dolu olup, makroskopik olarak hematom veya hemanjiomu
düşündürecek denli belirgin olabilir (3). Sunulan olguda da
kitlenin en büyük boyutu 4 cm olup, kesit yüzünde kistik
boşluklar içermekteydi.

Mikroskoptk olarak lezyonun 3 ana karakteristik özelliği
vardır: ilki fibroblast yada histiosit benzeri hücrelerin spe-
sifik bir patern olmaksızın dizilimi; ikincisi kan elemanları
ile dolu kistik alanlar ve son olarak da tümörün çoğunlukla
periferinde, daha az oranda da stromasında görülen len-
fositlerden zengin mononükleer hücreler. Fibroblastik
veya myofibroblastik natürdeki bu hücrelerde pleomorfizm
çarpıcı değildir. Büyük büyütme ile yapılan incelemede
tipik veya atipik mitotik figür az sayıda izlenir. Histiosit
benzeri hücreler genelde oldukça üniform olup hemosi-
derin partikülleri içerir. Ayrıca histiositlerin de CD68 pozitif
boyandığı bildirilmektedir (3). Sunulan olguda tümörde
CD68 ve CD34 odaksal pozitifliği saptanmıştır.

Tanımlanan kistik boşluklar kan elemanları içermekle
birlikte, gerçek damar değildir. Kaynaklarda rastlanan
olgularda kan elemanları ile doiu boşlukları döşeyen hüc-
relerin Faktör VIII negatif olduğu ve endotel hücresi ola-
mayacağı bildirilmiştir (10). Sunulan olguda da kistik boş-
lukları döşeyen hücrelerin Faktör VIII negatif olduğu sap-
tanmıştır.

Tümörün periferinde mevcut olan psödokapsül ve özellikle
periferde germinal merkezleri de seçilebilen lenfoid
folliküllerin varlığı patologu lenf düğümünde düşük dere-
celi bir sarkom metastazı veya nadir olmakla birlikte, lenf
düğümünde primer olarak gelişen düşük dereceli bir sar-
kom tanısına yanlış olarak götürebilir (1, 3).

Tümörün ilk kez 1979 yılında tanımlanmasından sonra
etyopatogeneze yönelik olarak çok sayıda çalışma yapıl-
mıştır. Önceleri endotelyal olduğu düşünülen bu tümör iyi
bilinen vasküler markerlerin immünohistokimyasal olarak
çalışılması sonucu vasküier kaynaklı olmadığı düşüncesi
yaygınlık kazanmıştır (2, 3). Fanburg ve ark. ile Fletcher'in
yaptığı çalışmalarda tümörün desmin, calponin ve arasıra
aktin pozitifliği göstermesi nedeniyle, söz konusu araştır-
macılar tümörün myoid, myofibroblastik kökenli olabilece-
ğini bildirilmişlerdir (11, 12).

Ayırıcı tanıda anjiosarkom, organize hematom, kutanöz
fibröz histiositoma düşünülmelidir (1). Anjiosarkom
anaplazinin çarpıcı olması yanısıra, vasküler kanalların
faktör VIII antijeni ile pozitif olarak boyanması ile ayrılır.
Sellüler dermatofibrom kan elemanları içeren kistik boş-
lukları bulundurmaması, iyi tanımlanmış storiform paternin
varlığı ve stromada veya çevrede agregatlar oluşturan
yangısal mononükleer hücrelerin olmayışı ile anjiomatoid
tip MFH'den ayrılır (13).

Eksizyon tanı için seçilmesi gereken yöntem olup, kitleye
yönelik İİAB doyurucu bilgi vermeyebilir (14). Eksizyon
aynı zamanda en etkin ve seçilmesi gereken tedavi şekli-
dir. (1,2, 3).

Lokal nüksü etkileyen faktörler cerrahi sınırda tümör varlı-
ğı, iskelet kası invazyonu ve baş-boyun yerleşimli olması-
dır (3). En büyük boyutu 5 cm üzerindeki tümörlerde ve
lokal nüks olan olgularda prognozun daha kötü olduğu
bildirilmektedir (5). Lokal nüks eğilimi yüksek olsa da
sağkalım süresi uzundur. Ancak bazı olgu sunumlarında
tümörde agresif gidiş de bildirilmiştir (8). Costa 108 olgu-
luk serisinde, izlenebilen 94 olgunun 11'inde lokal
rekürrens bildirmiştir (15). Ayrıca 5 olguda da metastaz
görüldüğünü, bunlardan 4'ünün cerrahi olarak tedavi edi-
len lokal metastaz olduğunu, sadece bir olgunun serebral
metastaz sonucu kaybedildiğini bildirmiştir (15). Yine
Fanburg ve ark. da 86 olgunun takip edildiği seride sade-
ce 1 olguda lokal lenf düğümü metastazı varlığı görüldü-
ğünü bilrdirmişlerdir (11).

Anjiomatoid fibröz histiositom az görülen ve yanlış olarak
lenf düğümünde metastaz olarak yorumlanabilecek, ayırı-
cı tanıda gözönünde bulundurulması gereken iyi gidişe
sahip olduğu bilinen bir yumuşak doku tümörüdür.
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