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ANGIOMATOID (MALIGN) FIBROZ HiSTIOSITOM: OLGU SUNUMU
ANGIOMATOID (MALIGNANT) FIBROUS HISTIOCYTOMA: CASE REPORT
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OzET

Sad uylugun deri ve subkutan dokusuna ait bélgede angiomatoid (malign) fibréz histiositom tanisi alan 17 yasindaki
erkek olgu sunulmaktadir. Kitle klinik olarak, son 2 ayda hizli bliyiime &6ykiisi gosteren subkutan nodul seklinde ortaya
cikti. Mikroskopik incelemede spesifik olarak kanla dolu doku bosluklari, kapillerden zengin stromada histiosit benzeri ve
fibroblast benzeri hiicrelerin proliferasyonu vardi. Immiinohistokimyasal olarak tiimér hiicreleri vimentin, CD 68 ve CD 34
icin immunoreaktif olup, faktor VIl iliskili antijen, desmin, dliz kas aktini ve S-100 protein icin negatif idi. Bu lezyonu lenf
diigiimiiniin metastatik lezyonlarindan ve mezenkimal kbkenli bazi subkutan malignitelerinden ayirt etmenin 6nemli ol-
masi nedeniyle sunulmaya uygun gorildd.

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 growvth wvithin 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 Vill-related antigen, desmin, smooth muscle adin, and S-100
protein. The importance of distinguishing this lesion from metastatic malignancies of lymph node and some subcutane-
ous malignancies of mesenchymal origin is emphasized.

GIRIS

Fibrohistiositik timorler, fibroblastik karakterdeki hiicre-
lerle, morfolojik ve fonksiyonel olarak histiosit benzeri hiic-
relerin degisen oranlardaki bilesiminden olusan kompleks
ve tartismall patogeneze sahip gruptur (1, 2, 3).

Storiform-pleomorfik varyant en sk gorulen ve karakte-
ristik histolojik 6zelliklere sahip grup iken en ender goriilen

varyant anjiomatoid varyanttir. Diger tipler cogunlukla ileri
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yasglarda gorulmekle birlikte anjiomatoid varyant siklikla
geng erigkin ve ¢ocuklarda gorulur.

OLGU

Onyedi yasinda erkek olgu, yaklasik 8 ay dnce sag uyluk
bolgesinde farkettigi kitlenin son 2 ayda hizli biyime gos-
termesi ve zaman zaman agn hissetmesi (zerine genel
cerrahi poliklinigine basvurdu. Yapilan fizik bakida olgu-
nun sag uyluk bélgesinde femoral sulkusun yaklasik 5 cm
distalinde sert, ¢evre doku ile sinirlari cok net ayirt edile-
meyen, boyutlarn 4x3.5x3 cm olan kitle palpe saptandi.
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Ayrica yine sag taraf inguinal bolgede yaklasik 3x2.5x2
cm boyutlarda fikse olmayan lenfadenopati ile uyumlu bir
kitle de bulunmaktaydi. Olgunun diger sistem bakilar ve
rutin laboratuar testlerinde hafif anemi disinda patolojik
bulgu saptanmadi. Lokal anestezi ile kitle eksizyonu uy-
gulandi.

Post-operatuar donemde yapilan bas-boyun, toraks, batin
ve sa§ uyluk MR'larinda niiks veya metastaza uyabilecek
bulgu saptanmadi. Ayrica 1. ve 3. ayda yapilan sag uyluk
yumusak doku ultrasonografilerinde eksizyon yerinde
nilkks gortlmedi. Lenfadenopati ile uyumlu kitle regrese
oldu. Olgu 6 aydir sorunsuz olarak izlenmektedir.

MAKROSKOPIK BULGULAR: Biopsi materyeli boyutlari
4x3x3 cm olan, dis yuziinde periferde bazi alanlarda mi-
nimal yag dokusu bulunduran orta sertlikte, kirli beyaz-sari
renkte, kabaca oval sekilli kitleden olusmaktadir. Seri
kesitlerde kesit yuziinde materyel heterojen kirli beyaz-
sar renkte olup ¢odu alanda* hafif lobule kontur sergile-
mekteydi. Ayrica en blyigu kitlenin bir kutbunda lokalize
gorinimde 1.1x1x0.7 cm boyutlarda hafif miksoid karak-
terde icerik de bulunduran kistik yapi da mevcut idi. Bu
kistik yapi yanisira ayrica, en buyaga 0.3 cm gapl kistik
yapilar da secilmekteydi. Materyel kesit yiziinde genis
kanama alanlari da igeriyordu.

MIKROSKOBI: Materyelin seri kesitlerinde stromada yer
yer ince fibréz bantlarin varli§i izlendi. Makroskopik olarak
tanimlanan kistik yapilar yanisira timoérde hiperselltler
alanlar ve hyalin bag dokusu alanlar da izleniyordu. Ti-
mor hicreleri cogu alanda igsi goérunimde fibroblastik
karekterde hicrelerden olusmakta olup az sayida
histiositik hiicreler de dikkati cekmektedir (Sekil 1A). Tu-
mér hiicrelerinde hafif pleomorfizm mevecut olup, hyalin
bag dokusuna komsu alanlarda daha belirgin olmak Uze-
re hemosiderin pigmenti iceren histositlerin varhgr gorl-
di, Makroskopik olarak tanimlanan ve mikroskopik bo-
yutlarda da saptanan kistik bosluklarin endotel icermedigi,
bu kistik mesafeleri timor hicrelerinin dosedigi saptandi
(Sekil 1A). Tumor hucreleri arasinda ve 6zellikle perifere
uyan alanlarda plazma hicreleri de iceren lenfositlerin
egemen oldugu mononikleer yangi hucreleri varligi sap-
tandi. Yine perifere uyan alanlarda germinal merkezleri de
segilebilen lenfoid follikil tarzinda kolleksiyonlar da dikkati
cekmekteydi (Sekil 1B). Yapilan buyiik blyutme ile ince-
lemede timor hicrelerinde birkag adet mitotik figlir gorul-
di. Tumor hicrelerinde yer yer santralde yerlesimli belir-
gin nukleoluslarin da varligi izlendi (Sekil 1B - ic sekil),
immunohistokimyasal yontemle yapilan F-VIII boyasinda
tanimlanan hucreler negatif idi. Tumoér hicrelerinde
vimentin ve CD34 pozitifiligi izlendi (Sekil 2A - 2B).
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Sekil 1. Tumorde selliler alanlar ve kistik mesate (A - X200), tumor
stromasinda aggregatlar olusturan lenfositler (B - X200) ve byiik
bilylitmede tumdr hiicrelerinde ipsi karakter (B - ic sekil / X400).

Sekil 2. Timdrde vimentin (A - X200) ve CD34 pozitifligi (B-X400).

TARTISMA

Anjiomatoid MFH'lu olan olgularin diger tip MFH'lu olan
olgulara oranla sagkalim suresinin gok daha uzun olmasi
nedeniyle baz arastirmacilar tarafindan intermediate
malignite olarak siniflandinimigtir  (1-3). Bu nedenle
anjiomatoid malign fibréz histoistom terimi yerine
anjiomatoid fibroz histiositom veya anjiomatoid (malign)
fibroz histoistom terimi giderek genis kabul gérmektedir.
Anjiomatoid tip MFH genelde gocuk yada genc eriskinler-
de gorulmekte olup, cogunlukla yedinci dekadda gorilen
diger MFH tiplerinin rastlandi§i yas grubundan farklilik
gOstermektedir (1, 2, 3, 4). En sk gorilme yerleri alt ve
Ust ekstremitelerdir (1-8). Ekstremiteler disinda boyun
bolgesi ve nazolabial bélgede de goruldugu bildirilmistir
(9, 10). Sunulan olguda da yerlesim yeri sag uyluk olup,
lokalizasyonu ve yas grubu acisindan da kaynaklar ile
uyumludur.
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Olgularda basvuru nedeni cogunlukla yavas buylyen
agnsiz kitledir. Ayrica sk olmayarak timdér tarafindan
salgilandigina inanilan sitokinlerin etkisine bagh olarak
hafif ates, anemi ve kilo kaybi gibi sistemik bulgular gori-
lebilir (1). Sunulan olguda son 2 ayda hizli blyiiyen kitle
ve hafif anemi mevcut idi.

Makroskopik olarak, noduler goriniimde, derin dermis ve
subkutan bélgeye lokalize kitle seklindedir. Genelde sert,
dizgin sinirli, boyutlan genellikle birkag cm’lik nodul
seklindedir ve icerdigi hemosiderin miktari ile ilgili olarak
kesit yuzi griden kahverengi-kirmiziya kadar degisir. En
karakteristik Ozelliklerinden biri irreguler paterne sahip,
bazilar makroskopik olarak secilebilen, kistik bosluklarin
varligidir. Bu kistik bosluklarin lumenleri kan elemanlari ile
dolu olup, makroskopik olarak hematom veya hemanjiomu
disindurecek denli belirgin olabilir (3). Sunulan olguda da
kitlenin en blylk boyutu 4 cm olup, kesit ylzinde kistik
bosluklar icermekteydi.

Mikroskoptk olarak lezyonun 3 ana karakteristik 06zelligi
vardir: ilki fibroblast yada histiosit benzeri hicrelerin spe-
sifik bir patern olmaksizin dizilimi; ikincisi kan elemanlari
ile dolu kistik alanlar ve son olarak da timorin cogunlukla
periferinde, daha az oranda da stromasinda goérilen len-
fositlerden zengin mononikleer hicreler. Fibroblastik
veya myofibroblastik natiirdeki bu hiicrelerde pleomorfizm
carpici dedildir. Buylk buyutme ile yapilan incelemede
tipik veya atipik mitotik figir az sayida izlenir. Histiosit
benzeri hiicreler genelde oldukga Uniform olup hemosi-
derin partikulleri icerir. Ayrica histiositlerin de CD68 pozitif
boyandigi bildiriimektedir (3). Sunulan olguda timorde
CD68 ve CD34 odaksal pozitifligi saptanmistir.

Tanimlanan kistik bosluklar kan elemanlari icermekle
birlikte, gergek damar degildir. Kaynaklarda rastlanan
olgularda kan elemanlari ile doiu bosluklar doseyen hic-
relerin Faktor VIII negatif oldugu ve endotel hiicresi ola-
mayacagi bildiriimigtir (10). Sunulan olguda da kistik bos-
luklari déseyen hucrelerin Faktér VIII negatif oldugu sap-
tanmistir.

Tumoriin periferinde mevcut olan psddokapsil ve 6zellikle
periferde germinal merkezleri de segcilebilen lenfoid
folliktillerin varhgr patologu lenf dugumuinde dusuk dere-
celi bir sarkom metastazi veya nadir olmakla birlikte, lenf
dagumunde primer olarak gelisen diguk dereceli bir sar-
kom tanisina yanlis olarak goéturebilir (1, 3).

KAYNAKLAR

Tumorin ik kez 1979 yilinda tanimlanmasindan sonra
etyopatogeneze yonelik olarak cok sayida calisma yapil-
mistir. Onceleri endotelyal oldugu diisiiniillen bu timar iyi
bilinen vaskiler markerlerin immunohistokimyasal olarak
calisiimasi sonucu vaskiier kaynakli olmadigr disuncesi
yayginlk kazanmistir (2, 3). Fanburg ve ark. ile Fletcher'in
yaptigi calismalarda tumdrun desmin, calponin ve arasira
aktin pozitifligi gostermesi nedeniyle, s6z konusu arastir-
macilar timoériin myoid, myofibroblastik kokenli olabilece-
gini bildirilmiglerdir (11, 12).

Ayirict tanida anjiosarkom, organize hematom, kutan6z
fibr6z histiositoma duisunulmelidir  (1).  Anjiosarkom
anaplazinin carpici olmasi yanisira, vaskiler kanallarin
faktor VIII antijeni ile pozitif olarak boyanmasi ile ayrilr.
Selliler dermatofibrom kan elemanlar iceren kistik bos-
luklari bulundurmamasi, iyi tanimlanmig storiform paternin
varligi ve stromada veya cevrede agregatlar olusturan
yangisal mononikleer hucrelerin olmayigi ile anjiomatoid
tip MFH'den ayrilir (13).

Eksizyon tani icin secilmesi gereken yontem olup, kitleye
yonelik §IAB doyurucu bilgi vermeyebilir (14). Eksizyon
ayni zamanda en etkin ve secilmesi gereken tedavi sekli-
dir. (1,2, 3).

Lokal niiksli etkileyen faktorler cerrahi sinirda timor varli-
g1, iskelet kasi invazyonu ve bas-boyun yerlesimli olmasi-
dir (3). En biylk boyutu 5 cm lzerindeki timorlerde ve
lokal niks olan olgularda prognozun daha kotu oldugu
bildirilmektedir (5). Lokal nuks egilimi yiksek olsa da
sagkallm sudresi uzundur. Ancak bazi olgu sunumlarinda
timorde agresif gidis de bildirilmistir (8). Costa 108 olgu-
luk serisinde, izlenebilen 94 olgunun 11'inde lokal
rekirrens bildirmigtir (15). Ayrica 5 olguda da metastaz
goruldugund, bunlardan 4'Gnln cerrahi olarak tedavi edi-
len lokal metastaz oldugunu, sadece bir olgunun serebral
metastaz sonucu kaybedildigini bildirmistir (15). Yine
Fanburg ve ark. da 86 olgunun takip edildi§gi seride sade-
ce 1 olguda lokal lenf dugumi metastazi varhi@ goruldi-
guna bilrdirmiglerdir (11).

Anjiomatoid fibrdz histiositom az goérilen ve yanlis olarak
lenf digiminde metastaz olarak yorumlanabilecek, ayiri-
¢l tanida gozonunde bulundurulmasi gereken iyi gidise
sahip oldugu bilinen bir yumusak doku timorudr.
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