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DEV HUCRELI FIBROBLASTOM (2 OLGU )
GIANT CELL FIBROBLASTOMA (2 CASES)

Enver VARDAR Sibel DEMIR
SSK izmir Egitim Hastanesi Patoloji Bélimii, IZMIR
Anahtar sézciuikler : yumusak doku neoplazmlari, dermatofibrosarkoma protuberans, dev hiicreli fibroblastom.

Hakan POSTACI

Key words : soft tissue neoplasms, dermatofibrosarcoma protuberans, giant cell fibroblastoma.

OZET

Dev hlicreli fibroblastom, yetiskinlerde gériilen dermatofibrosarkoma protuberans ile bircok benzerliklere sahip ¢ocuklar-
da gérilen nadir mezankimal timérddr. Dev hiicreli fibroblastom ve dermatofibrosarkoma protuberans arasindaki olasi
histogenetik iligkiyi destekleyen iki olgu tanimiiyoruz. ilki rekiirrens olup, ayni lezyon igerisinde dev hiicreli fibroblastom
ve dermoatofibrosarkoma protuberans alanlari bitisik gériiniimde idi. ikinci lezyon ise inguinal herni olarak opere edilmis
ve yalnizca dev hiicreli fibroblastom alanlari gdsteriyordu. immunohistokimyasal olarak, olgularda dev hdcreli
fibroblastom alanlari yalnizca vimentin pozitifligi ve dermatofibrosarkoma protuberans hiicreleri vimentin ve CD 34 eks-
presyonu gdsteriyordu.

SUMMARY

Giant cell fibroblastoma is a rare mesenchymal tumor of childhood having many similarities with dermatofibrosarcoma
protuberans in adults. The authors describe two cases that provide further evidence for a close, possibly histogenetic
relation between giant cell fibroblastoma and dermatofibrosarcoma protuberans. In the first case, there was a
juxtaposition of dermatofibrosarcoma protuberans and giant cell fibroblastoma within the same recurrent lesion. Second
tumor, excised as a inguinal hernia showed only areas of giant cell fibroblastoma. Immunohistochemistry showed only
vimentin positivity in giant cell fibroblastoma (GCF) areas of cases and showed vimentin and CD 34 positivity in
dermatofibrosarcoma protuberans cells.

GiRiS

Dev hucreli fibroblastom (DHF) cogunlukla uyluk, bel,
inguinal bdlge ve gégus duvarinda lokalize olan, dermis ve
subkutis yerlesimli, cocuk ve infantlarda daha sik olmakla
birlikte erigkinlerde de gorilen ender bir yumusak doku
timéridir (1-9). inguinal herni nedeniyle opere edilen bir
olguda, herni kesesinin igerisinde lokalize olan ve diger bir
olguda da (DESP) alanlarina eslik eden bu timéri az
gbrilmesi nedeniyle sunuyoruz.

OLGU 1

Diger eksizyon materyelleri baska merkezlerde degerlen-
dirildigi icin patolojik inceleme sonuglari bilinmemektedir.
Sol inguinal bdlgede tekrar sislik yakinmasi ile basvuran
olguda birbirine uzakligi 2 cm, en blylk boyutlar blyilk
olaninda 2.5 cm, kiguk olaninda ise 1.5 cm olan,
subepidermal yerlesimli iki adet kitle saptanarak eksize
edildi. Makroskopik bulgular: Blylgi 4x2.5 cm boyutlarda,
kalinhgr 2 cm, kicigu ise 2.8x1.5 cm, kalinligi 1 cm olan
bir ylGzleri deri ile 6rtlll iki adet materyel. Kesit yuzleri her
ikisinde de diffliiz kirli beyaz renkteydi (Resim 1). Yer yer
olagan yag dokusu da secilmekteydi. Mikroskopik bulgu-

34 yil 6nce her iki inguinal bélgede kint travma ile
sonlanan motosiklet kazasi gecgiren 62 yasindaki erkek
olguda, 1970 yilindan baslayarak sag inguinal bélgeden 2
kez, sol inguinal bdlgeden ise 3 kez eksizyonel biopsi
yapiliyor. 1991 yilinda sag inguinal bélgeden gergeklestiri-
len bir eksizyonun incelenmesi ile bélimimuizde
Dermatofibrosarkoma Protuberans tanisi almistir.
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lar: Kiguk olan eksizyon materyalinin tamami, buyik olan
lezyonda ise nodile uyan alan dermatofibrosarkoma
protuberans ile uyumlu morfoloji gésteriyordu (Resim 2B).
BuyUk lezyonda nodile bitisik ve devamlilik gésterir tarzda
Ozellikle damarlar ¢evresinde dizilim gésteren multiniikleer
dev hucreler ile pleomorfizm géstermeyen normokromatik
nukleuslu hucreler izleniyordu. Tanimlanan multinkleer
dev hicrelerin yer yer bosluklan déser tarzda dizilim
gosterdigi dikkati ¢ekiyordu (Resim 2B).

51



Resim 1. Olgu 1’e ait eksizyon materyelleri. Solda nodiiler yapi ve
buna komsu nodiler olmayan ve olgun yad dokusu igeri-
sinde ilerlemis gorinimde kirli beyaz alanlar. sagdakinde
ise homojen kirli beyaz gériiniim, izlenmektedir.
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Resim 2. A- Olgu 1’de dematofibrosarkoma protuberans alanlari
(HE / x100)

B- Olgu 1’de Psddovaskiiler yapilari déser tarzda gori-
len multinGkleer dev hiicreler (HE/x200).
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Resim 3. A-Olgu 2'de 6zellikle perivaskiller mesafede belirgin
olan multintkleer dev hicreler (HE / x100). B-Olgu 2'de
bilyik biylUtmede dev hiicrelerde multinikleasyon (HE /
x800).
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Resim 4. A- Olgu 2'de vimentin ile timoér hicrelerinin ve
multinikleer ~ dev  hiicrelerin  pozitifligi.  (IHK
Vimentinx200). B-Olgu 2'de CD34 ile multinUkleer dev
hiicrelerin negatifligi. (IHK CD34 — x200).

Resim 5. Olgu 1’de DFSP alanlarinda CD34 pozitifligi (IHK CD34-
x100)
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OLGU 2

Sag inguinal bdlgede 5 yildir sislik yakinmasi olan 51
yasinda erkek olgu inguinal herni klinik 6n tanisi ile opere
edildi. Olgu opere oldugu tarihten 9 yil dnce, yurtdisinda
sol inguinal bdlgeden opere oldugunu, ancak patolojik
incelemenin yapilip yapiimadigini ve patolojik incelemenin
sonucunu bilmemektedir. Makroskopik bulgular: Boyutlar
13x8x4 cm olan ve bir ugta 3x3 cm’lik, sirkuler karakterde
bir apertiri bulunduran ameliyat materyali, olgun yag
dokusundan zengindi ve genis alanlarda kirli beyaz fibrotik
gérinumdeydi. Kistik karakterdeki yapinin limeni 11x6x3
cm boyutlardaydi. Duvar kalinligi 1-2 cm arasinda olup,
alandan alana degisiyordu. Limende apertirden uzak
ucta 2.3x1.8x1.2 cm boyutlarinda kirli beyaz renkte lime-
ne dogru ¢ikinti yapan bir kitle izlendi. Bu kitleden ve diger
alanlardan ¢ok sayida 6rnek alindi. Mikroskopik bulgular:
Seri kesitlerde tanimlanan c¢ikinti seklindeki kitle disinda
herni kesesi ve yagd dokusu izlendi. Gikinti olusturan kitle-
ye ait kesitlerde ise yer yer selller fibroblastik gérinimde
alanlar ile yer yer asellller karakterde hyalinize bag doku-
su izlendi. Selliler alanlarda minimal hiperkromazi ve
pleomorfizm saptandi. Ozellikle damar yapilarinin gevre-
sinde kimelenme gdbsteren hicrelerin  yer  yer
multinikleasyon goésterdigi de izlendi (Resim 3A). Timor
hiicrelerinin yer yer vaskiler yapilan taklit eder tarzda
dizilim gosterdigi ve bu psddovaskiler yapilari devamlilik
g6stermeyen, multintkleer karakterde olan timér hiicrele-
rinin désedigi dikkati ¢ekti. Multiniikleer karakterdeki dev
hicrelerin nukleuslari pleomorfizm gdstermiyordu (Resim
3B). Bulyilk blyltme ile yapilan taramalarda tipik veya
atipik mitotik figlr géralmedi.

immunohistokimyasal olarak her iki olguda da DHF
alanlarr CD34 (Resim 4B), Faktoér VI iligkili antijen, si-
tokeratin, EMA negatif iken, sadece vimentin (Resim 4A)
yaygin pozitif boyanma gésterdi. Diiz kas aktini ve desmin
de negatifti. Ki67 ve p53 ile de boyanma gérilmedi. Olgu
1’deki DFSP alanlari CD34 ile pozitiflik gdsterdi (Resim 5).

TARTISMA

ilk kez Enzinger ve Shmookler tarafindan 1982'de tanim-
lanan, yavas progresyon gdsteren bu timdrde metastaz
tanimlanmazken, niks gdsteren olgularin varhdi bildiril-
mektedir (1-3). Bu timérin az gérilmesi nedeniyle uzun
sUreli izlem sonuglarini igeren calismalar yoktur. Bu ne-
denle biyolojisi hakkinda da kesin veriler yoktur. DHF
dermis ve subkutiste agrisiz nodil ve kitleler olarak gelisir.
Uylugun arka tarafi, inguinal bdlge ve gégdis duvari sik
g6ruldugu yerlerdir (1-3, 7-9). Kadin/erkek orani 2/1’dir
(1).Lezyon makroskobik olarak gri-sari mukoid, kétu sinirh
kitleler seklinde izlenir ve boyutu 1-8 cm arasinda degisir.
DFSP’a benzer Resimde adneksial yapilari saran ve derin
dermisi ve subkutisi infiltre eden, orta derecede nulkleer
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pleomorfizmli, igsi hicrelerin gevsek dizenleniminden
olusur. Lezyonda miksoid ve hyalinize stromanin oldugu
hiposelliler alanlar izlenir. Lezyonun karakteristik 6zelligi
devamlilik géstermeyen multintkleer dev hiicrelerle déseli
irregller Resimli psédovaskiler yapilardir (1, 2, 3, 6).
Dermatofibrosarkom protuberans (DFSP) ile histogenetik
yakinhginin varhgini éne suren ¢alismalar da vardir (1-9).
DFSP ile ortak kdkenine iliskin bu timériin gecisler gos-
terdigi bir olgudaki lezyon yanisira, olgularin bazilarinda ilk
eksize edilen timérin DHF tanisi aldigi ve sonrasinda
gelisen rekirrenste ise DFSP alanlarinin dominant oldugu
bildirilmistir (4, 5). Sunulan 1. olguda ilk eksizyon materyali
DFSP morfolojisinde iken, rekiirrensinde DFSP alanlarina
ek olarak DHF morfolojisi gdsteren alanlar da saptanmis-
tir. Hem DHF hem de DFSP’de 17 ve 22. kromozomlari
tutan kromozomal aberrasyonlar bildirimisti. DFSP’de
“supernumerary ring” kromozomlar bildirilirken, DHF’da ise
t(17;22) translokasyonu en sik genetik bulgu olarak bildi-
rilmektedir (7-9).

immunohistokimyasal olarak ise vimentin pozitifligi DHF da
tartismasiz iken 6zellikle CD34 boyanma ile ilgili birbirleri
ile celisen sonuglar bildiriimektedir (1-6). Kimi yazarlar
CD34 pozitifligini DFSP ve DHF arasinda ortak histogenez
ve devamlilik agisindan bir kanit olarak sunarken kimi
arastirmacilar da CD34 pozitifliginin timérin sadece
DFSP alanlarinda izlendigini, DHF alanlarinda bildiriime-
digini (4) veya 3 DHF olgusundan sadece birinde CD34
pozitifliginin gérildigind bildirmektedirler (5). Sunulan iki
olguda da DHF alanlari vimentin yaygin pozitif iken, CD34
negatif olarak saptanmistir. Olgu 1’in DFSP alanlarinda ise
vimentin ve CD34 pozitiflik gésteriyordu. Ince igne
aspirasyon biopsisinde tani konan olgu da bildirilmistir
(10). Ayinci tanida, miksoid liposarkom, pleomorfik lipom,
miksoid MFH, miksoid fibrosarkom, fibromiksoid sarkom,
miksoma, ylzeyel anjiomiksom, miksoid tip DFSP s6z
konusudur. Miksoid liposarkomdan, karakteristik
pleksiform kapiller damar yapisinin olmamasi ve S100
negatifligi ile; pleomorfik lipomdan, yangisal hucrelerin,
floret benzeri dev hiicrelerin ve yine S100 pozitifligi olma-
mas! ile; miksoid malign fibréz histiositom’dan,
psddovaskiler yapilarin olmamasi ve storiform alanlarin
varhgr ile ayirt edilebilir. Miksofibrosarkom, vyaslilarda,
ekstremitede olmasi, disik dereceli timérde bile ylksek
proliferatif aktiviteye sahip olmasi ile; fibromiksoid sarkom,
“swirling” ve “whorled” paternin en azindan fokal g&sterile-
bilmesi ile; miksom, 6nceden travma 06ykis(, juxta-
artikiler bdlge vyerlesimi, sellller atipi yoklugu ile ve
ylzeyel angiomiksom, nukleer hiperkromazi ve
pleomorfizm olmamasi yanisira bazilari dilate belirgin
damarlarin varhgi ile DHF'dan ayirt edilebilir (1, 2, 3).
DHF, hemen her yasta gorllebilen, immunohistokimyasal
profili ve histogenezi henliz tam olarak aydinlatilamamis,
reklrrens gobsterebilen, metastaz yapmayan, DFSP ile
benzerliklerin ve gegislerin oldugu belirtilen nadir bir yu-
musak doku timaériddar.
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