Respir Case Rep 2016;5(2):144-148 DOI: 10.5505/respircase.2016.25633

OLGU SUNUMU

144

2
o
g
W
&
w
<
S
N
S
<
S
&
W
&

CASE REPORT

Yavas Buyuyen Bir Pulmoner Nodil:
Intrapulmoner Soliter Fibroz Tumor

Slow Growing Pulmonary Nodule: Intrapulmonary Solitary Fibrous Tumor
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Abstract

Soliter fibréz timérler (SFT) plevranin nadir gérilen
lokalize timérlerindendir. Genellikle visseral plevra
kaynakl olup bir sapla plevral bosluga dogru biyi-
me egilimindedirler. Tomérin  visseral plevradan
parankim icine uzanim goéstererek biyimesi nadirdir;
bunun yanisira histolojik olarak viseral plevra baglan-
tisi olmadan tGmérin direkt intrapulmoner gelisimi
ise bundan ¢ok daha nadir bir durumdur. Hastalarin
cogu asemptomatik olup lezyon gégis radyografile-
rinde tesadifen goérilir. Elli iki yagindaki erkek has-
tamiz, pulmoner nodil nedeni ile 1,5 yildir takip
edilmekteydi. Hastanin nodil boyutlarinda biyime
olmasi nedeni ile transtorasik biyopsi yapildi ve sonu-
cu SFT olarak raporlandi. Pulmoner wedge rezeksiyo-
nu ile de infrapulmoner SFT olarak kesinlesti. Yavas
biyuyen periferik yerlesimli pulmoner nodil tanisi ile
takip edilen hastanin nodil boyutunun kiigik olmasi-
na ragmen preoperatif olarak transtorasik biyopsi ile
SFT tanisi konmasi, cerrahi sonrasi taninin intrapul-
moner SFT olarak raporlanmasi ve SFT’ lerin &zelikle
de intrapulmoner gelisimli olanlarinin nadir gérilmesi
nedeni ile bu olguyu sunmayi uygun bulduk.

Anahtar Sézcikler: Soliter fibréz timér, plevra, pul-
moner noddl.

Solitary fibrous tumors (SFTs) are rare and localized
neoplasms of the pleura. They usually grow from the
visceral pleura and attached here by a pedincule,
growing through the pleural space. The growth of the
tumor from visceral pleura through the inside of pa-
renchyma is rare and direct intrapulmonary growth of
the tumor without histologically proven connection
with the pleura is extremely rare. Most patients are
asymptomatic and lesions are seen incidentally in
chest radiography. A 52-year-old male patient was
followed for 1.5 years for a pulmonary nodule.
Transthoracic biopsy was performed due to a further
growth in the nodule size and the result was reported
as a SFT. Pulmonary wedge resection confirmed the
diagnosis of an intrapulmonary SFT. We present this
case, as the diagnosis of SFT of a slowly growing
peripheral pulmonary nodule was made with trans-
thoracic biopsy preoperatively and confirmed surgi-
cally as an infrapulmonary SFT and due to the rarity
of intrapulmonary SFTs.

Key words: Solitary fibrous tumors, pleura, pulmonary
nodule.
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Genellikle plevradan orijin alan igsi hicrelerden olusan
soliter fibréz timérler (SFT) ilk olarak 1931'de Klemperer
ve Rabin tarafindan bes olgu ile tanimlanmiglardir (1).
Plevra diginda, meninks, orbita, Ust solunum yolu, tukirik
bezleri, tiroit, periton, karaciger, retroperiton, akciger
parankimi, mediasten, perikard, paranazal sinisler ve
yumusak dokularda da gelistigi bildirilmistir (2). Daha cok
visseral plevra kaynakli olan SFT’ler tom plevral
tomorlerin - % 5'inden  azini olusturur  ve  akciger
parankiminden kaynaklanmasi ise cok daha nadirdir.
Literatirde yaklagik 22 olgu sunumu ve bir de 24 olguluk
kicuk bir seri mevcuttur. Kesin tani genellikle operasyon
materyalinin histopatolojik incelemesi ile konur (3,4).
intrapulmoner  SFT’lerin  cok nadir gérilen tomérler
olmasi ve olgumuzun tanisinin cerrahi girisim &ncesi
transtorasik kesici biyopsi ile konulabilmesinden dolay

olguyu literatir esliginde sunduk.

OLGU

Elli iki yaginda erkek hasta, yaklagik 1,5 yil énce gégus
agnsi sikayeti ile poliklinigimize bagvurmustu. Postero-
anterior (PA) akciger grafisinde solda alt zonda nodiler
imaj gdérilmesi Uzerine istenen toraks bilgisayarli tomog-
rafisinde (BT) sol akciger alt lob lateral segmentte 18x12
mm boyutlu yuvarlak, homojen, dizgin sinirli, kalsifikas-
yon icermeyen periferik nodil saptandi (Sekil 1). Bu dé-
nemde cekilen pozitron emisyon tomografi (PET)-BT'de
patolojik artmis metabolik akfivite tutulumu izlenmemesi
uzerine (SUVmax: 1,37) hasta takibe alindi. Sonrasinda
aktif sikayeti olmayan hastanin 1,5 yil sonraki toraks
BT’sinde ayni nodilin boyutlan 21x16 mm olarak él¢il-
mists ve yuvarlak, homojen, dizgin sinirl idi. Nodil
boyutlarinda artma izlenmesi Gzerine PET-BT yeniden
cekildi. Sol akciger alt lob lateral segmentte izlenen, kom-
sulugunda plevrada kalinlasmaya yol acan 2,05x1,5 cm
boyutundaki nodilde minimal artmis metabolik akfivite
tutulumu (SUVmax: 2,02) izlendi (Sekil 2). Otuz paket yili
sigara &ykisi olan hastanin 6z ve soygecmisinde &zellik
yoktu. Fizik muayene bulgular ve laboratuvar degerleri
normal siirlardaydi. BT esliginde yapilan transtorasik
kesici biyopsi materyalinin  mikroskobik incelemesinde
oval, kromatinden zengin nukleuslu, spindle sekilli hicre-
lerden olusan neoplastik gelisim izlendi. Bu lezyonun
trikrom boyasi ile kollajen demetler icerdigi ve hicrelerin
immunhistokimyasal boyamada CD34 porzitif oldugu
tesbit edildi. Sonug SFT olarak raporlandi. Bunun Gzerine
VATS (video-associated thoracoscopy) ile wedge rezeksi-
yon uygulandi. Postoperatif komplikasyon gelismeyen

hasta 2. giinde taburcu edildi. Rezeksiyon materyali mak-
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roskopik olarak 1,5 cm capinda dis yizi dizgin géri-
nimde elastik kivamda idi. Mikroskopik olarak i¢lerinde
rezidi alveol limenler de iceren kollajen doku icinde
rastgele dagilmig spindle hicre komponenti izlenen neop-
lastik gelisim gérolmistt ki bu da SFT’ lerin karakteristik
“patternless pattern” gérinumi ile uyumluydu. immonhis-
tokimyasal calismalarda vimentin ve CD34 pozitif boya-
nirken kalretinin, aktin, desmin ise negatif boyanmigt
(Sekil 3). Tumérin visseral plevra ile devamliligr yoktu ve
intrapulmoner SFT olarak raporlandi. Hasta Gg yildir po-
liklinik kontrolinde olup ilk yil 6 ayda bir, sonrasinda yillik
akciger grafileri, anamnez ve fizik muayene bulgular ile

takibinde niks veya metastaz gézlenmedi.

S

Sekil 1a, b ve c: PA-Akciger grafisinde sol alf lob lateralde nodul (a),
toraks BT parankim ve mediasten kesitlerinde sol akciger alt lob lateral
segmentte periferik subplevral yerlesimli nodul (b ve c).
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Sekil 2a, b ve c: Horizontal (a), koronal (b) ve sagital (c) PET-BT gérin-
tulerinde, sol akciger alt lob lateral segmentte izlenen komsulugunda

plevrada kalinlagmaya yol agan yaklagik 2,05x1,5 cm boyutundaki
noduler dansite arfiminda minimal yogunlukta artmis metabolik aktivite
tutulumu (SUVmax: 2,02).
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Sekil 3a ve b: Rezidi alveol Iimenleri iceren spindle hicrelerden olusan
soliter fibréz timér(HEX200)(a), timér hicrelerindeki gigli CD34 pozi-
tifligi (CD34X100)(b).

TARTISMA

Plevranin nadir ttméri olan SFT lerin hicresel orijinindeki
geliski yillar boyunca devam etmigtir. Ginimizde
SFT'lerin imminprofillerinin ve ultrastriktirlerinin ince-
lenmesiyle mezotelyal kaynakli olmadiklar, mezenkimal
orijinli olduklar aciga cikmighr. SFT’lerin %80’ visseral
plevra kaynakl olup genellikle akcigere pedikille baglidir.
Pariyetal plevra kaynakl olanlar ise sapsiz, yassi gori-
nimli olma egilimindedir (5). SFT'lerin visseral plevra ile
iliskisi olmadan direkt akciger parankiminden gelisimi ise
cok nadir olup literatirde ¢ok az olgu bildirilmigtir. Bu
olgular 7-83 yas araliginda gérilmis olup ortalama yas
58'di. Cinsiyet aynmi gérilmemisti (6). Tumér boyutlan
1-22 cm arasiydi (ortaloama 7,5 cm). Olgularin cogu
asemptomatik olup baska nedenlerle cekilen gégus rad-
yogrdfilerinde rastlantisal olarak gérilmisti. Bizim olgu-
muz 52 yasinda erkekti ve ilk basvurusunda gég§is agrisi
vardi, ancak takiplerinde asemptomatikti. Tomér boyutu
2,05x1,5 cm idi. Pléro-pulmoner SFT’lerde semptomlar
genellikle biyuk lezyonlarda organ basilan sonucu geli-
sen gégus agnsi, éksurik ve dispne seklindedir. Bunlarin
yani sira halsizlik, zayflama gibi sistemik; clubbing, hi-
pertrofik osteoartropati gibi paraneoplastik semptomlar
da gérilebilir. Semptomlar genellikle rezeksiyondan son-
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ra tamamen kaybolurlar. Benign SFT’lerde semptom-
lar %54-67 iken, malign timérlerde %75ten fazladir (5).
SFT’ler gé6gUs radyografilerinde ve BT'de yuvarlak, diz-
gin sinirh, lobile kontirli, homojen yumusak doku kitle-
leri olarak gézlenir. BT'de &zellikle biyik tumérlerde
miksoid dejenerasyon, kanama ve nekroz gelisirse hetero-
jen gérinim kazanabilir.

Literatirde SFT’lerin degerlendirilmesinde PET kullanimi
ile ilgili olgu sunumlar seklinde yayinlar vardir. SFT’lerin
malignite ihtimalini degerlendirmek icin FDG-PET gérin-
tileme ydnteminin potansiyel yararini degerlendiren bir
olgu sunumunda histopatolojik olarak malign &zellikler
gosteren kitlenin bir bsliminde yiksek FDG tutulumuna
(SUV: 3,0) rastlanmugtir (7). Bizim olgumuzda baslangic
PET-BT’sinde herhangi bir aktivite tutulumu yokken takip-
lerde nodilde hafif biyime gérilmesi Uzerine tekrarlanan
PET'de, plevral tabanh 2,05x1,5 cm boyutundaki nodiler
dansite artiminda minimal yogunlukta artmig metabolik
aktivite tutulumu (SUVmax: 2,02) izlenmisti.

SFT'lerde konvansiyonel yéntemlerle tani orani distktir.
ince igne aspirasyonundan ziyade kesici biyopsi uygula-
masi tani oranini arttinr. Kesin tani ve tedavisi tGmérin
total olarak cerrahi rezeksiyonu ile konur (3). Bizim olgu-
muzda lezyon kiicik olmasina ragmen rezeksiyon éncesi
transtorasik kesici biyopsi ile SFT tanisi konulabilmisti.
Rezeksiyon materyalinin incelenmesi ile de tani kesinles-
migti.

Tumérler makroskopik olarak genellikle biyik, kapsilli,
iyi sinirh, lobile kontirli, yumusak ve vaskilerize yapida-
dirlar. Mikroskopik olarak ise yogun kollajen demetleri
iceren igsi hicrelerden olusur ve bu igsi hicreler ile kolla-
ien demetlerinin gelisigizel dagilimi bu timérlerin karak-
teristik gérintist olan “patternless patern” seklini meyda-
na getirir (6). Bu timérler pleomorfizm, mitotik aktivite,
invazif biyime paterni ve nekroz icermeleri gibi baz
histolojik &zelliklere gére benign veya malign diye sinif-
landinlirlar (5). SFT’lerin malign &zelliklerinin histopatolo-
iik parametrelerin yaninda imminohistokimyasal olarak
tomér cell adezyon molekilleri ile olan iliskisini arastiran
Demirag ve ark. (4) CD44 pozitifliginin benign-malign
SFT ayinminda degerli olmadigini, ancak England kriter-
lerine gére malign olarak sinflandinlan iki SFT olgusunda
da MMP-2 expresyonunun gérildigini ve bunun malig-
nite ile korele oldugunu belinmislerdir. SFT’lerin gogu
benign dzellikler géstermesine ragmen % 12 kadan ma-
lign karakterdedir. Degisik serilerde bildirilen malignite
oranlart % 7 ila % 38 arasinda degismektedir (4-6). Capi
8 cm’den kicik benign timérler genellikle vaskiler yapi-

lardan fakir, cok az mitoz ile degisik oranlarda kollajen
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ve retikiler lifler iceren uniform uzun igsi hicrelerden
olusan lezyonlardir. Malign timérlerde hemoraji, nekroz
alanlari, miksomatéz degisiklikler, vaskiler veya stromal
invazyon gérilir (5). Bizim olgumuzun histolojik dzellikleri
degerlendirildiginde malign kriterlere rastlanmamisti.
SFT’lerde mezotelyoma ve diger sarkomlardan ayirici
tanida immunhistokimyasal boyama yararlidir.  SFT’ler
normal ve reaktif mezotelyum, plevral plak ve diffiz me-
zotelyomalardan farkli olarak vimentin pozitif ve sitokera-
tin negatiftirler. CD34 pozitifligi bu timérlerin diger igsi
hicreli neoplazmlardan ayirici tamisinda faydalidir (5).
Bizim olgumuzun immuinhistokimyasal calismalarninda da
vimentin ve CD34 pozitif boyanirken kalretinin, aktin,
desmin ise negatif boyanmigti. Makroskopik olarak plevra
ile yakin gérinmesine ragmen histolojik olarak timér ve
visseral plevra arasinda devamliligin izlenmemesi ve
spindle hicrelerin arasinda rezidi alveol |Gmenlerinin
varhg tomérin parankimal kaynakli oldugunu disin-
dirtmistor (6).

SFT'lerin en &nemli tedavi yéntemi timérin cerrahi rezek-
siyonudur. Cerrahi sinirlari temiz tam bir rezeksiyon da
rekirensi énleyen tek dnemli prognostik faktérdir. Yeterli
cerrahi rezeksiyon icin timér cevresindeki 2 cm’lik normal
dokunun da cikarilmasi gerekir. Plevranin SFT’lerinde
prognoz genel olarak iyi iken seyrek olarak rekirrens
veya metastazlar da bildirilmistir (3,8-11). De Perrot ve
ark.’nin (9) yaptiklar bir derlemede histolojik ve morfolo-
iik ozelliklerine gére cerrahi sonrasi SFT'lerin rekirens
oranlan sdyle belirtilmigtir: 1- Benign pedikillo tomérle-
rin % 2; 2- Benign yassi gérinimlo tomérlerin % 8; 3-
Malign pedikilli timérlerin % 14; 4- Malign yassi géri-
nimli timérlerin ise % 63. Rao ve ark. (6), 24 intrapul-
moner SFT" den olusan olgu serilerinde lezyonlar atipi,
mitotik aktivite, sellilerite ve nekroz varligina bakarak
derecelendirmiglerdir. Bunlardan ikisinin baslangig tGmé-
ri low- grade, birinin high-grade histolojik ézellik géste-
ren U¢ hasta; 4, 5 ve 7. yillarinda ttmérden dolayr hayat-
larini kaybetmislerdi. Baslangigta low-grade olan iki has-
tanin rekirrens/metastazlar high-grade dzellikleri tagiyor-
du. Intermediate-grade histolojik ézellik gésteren bir has-
tanin beg yillik takibinde gégus duvan metastazlar gelis-
mis ancak hasta daha sonra takipten cikmustir. Bu kicik
olgu serisinin sonucunda malign histolojik ézellik géster-
mese bile intrapulmoner SFT’lerin de high-grade sarkom-
lar gibi agresif gidisat sergileyebilecekleri belirtilmistir
(6,12). Bu nedenle primer intrapulmoner SFT’lerde, tam
bir rezeksiyon sonrasi rekirrens ve/veya metastazlar icin
olgularin azligindan dolay net bir prosedir belirtilemese

de yakin klinik takip 6nerilmektedir. Niks ya da inkomplet
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rezeke olgularda re-rezeksiyon disinilmeli, sonraki ba-
samakta dzellikle yassi gérinimli ve malign timérlerde
adjuvan tedavi karar degerlendirilmelidir (6). Ug yildir
halen klinigimiz takibinde olan olgumuzda da ilk yil 6
ayda bir, sonra da yillik akciger grafileri, anamnez ve fizik
muayene ile yapilan takibinde niks veya metastaz géz-
lenmedi.

Sonug olarak, intrapulmoner SFT’lerin nadir gérilmesi,
BT esliginde yapilan transtorasik kesici biyopsi ile hastaya
cerrahi ncesi tani konabilmesi nedeni ile olgumuzu

sunmayi uygun bulduk.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar catismasi bildirilmemistir.
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