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Lipomattz hemanjioperisitom (Soliter fibroz

timoriin yag dokusu iceren varyanti)

Fevziye Kabukcuoglu', Aysim Ozagari?, Yavuz Kabukcuoglu?, Giirkan Yetkin*

OZET:

Lipomat6z hemanjioperisitom (Soliter fibréz timorin yag dokusu iceren varyanti)
Lipomat6z hemanjioperisitom nadir goriilen ve yavas gelisen benign bir mezenkimal timérddr. Alt ekstremi-
tenin derin yumusak dokulari ve retroperiton en sik tutulan bélgelerdir. Hemanjioperisitomun bu 6zel varyanti
1995'te Nielsen tarafindan tarif edilmistir. 36 yasinda erkek hasta, sag inguinal bolgede 12 yildir mevcut kitle
nedeniyle klinige bagsvurmustur. Derin yumusak doku icerisinde 14 cm ¢apinda mobil agrisiz kitle tespit edilmistir.
Biyopsi sonucu hemanjioperisitom ile uyumlu bulunmustur. Kitle tamamen cikariimistir. Makroskopik incelemede
14x10x7 cm dlcilerinde iyi sinirli, elastik kivamli, solid kitle gortiimustir. Kesiti sari-krem renkli alacali gériinim-
dedir. Mikroskopik olarak matir yag dokusu alanlari ile karisik selliiler alanlar izlenmistir. Sellller alanlar oval
veya igsi sekilli hiicrelerle cevrili dallanan ince duvarli kapiller yapilardan olusmaktadir. Lipoblast gérilmemistir.
Histopatolojik bulgular ile lipomatoz hemanjioperisitom olarak dederlendirilmistir. Hastanin bes yillik takibinde
nliks gorilmemistir. Bu nadir timariin histopatolojik ve klinik dzellikleri orijini ile birlikte tartisilmistir.

Anahtar kelimeler: Lipomatdz hemanjioperisitom, soliter fibréz tumor

ABSTRACT:

Lipomatous hemangiopericytoma (Fat- containing variant of solitary fibrous tumor)
Lipomatous hemangiopericytoma is an uncommon, slow-growing benign mesenchymal neoplasm, composed of
mature adipocytes and hemangiopericytoma-like areas. The deep soft tissues of the lower extremity and the
retroperitoneum are mostly affected. This unique variant of hemangiopericytoma was described by Nielsen
in 1995. A 36 year old male presented with a 12 year history of a slowly enlarging mass in the right inguinal
region. 14 cm, mobile, painless mass within deep soft tissues was detected. Biopsy findings were consistent
with hemangiopericytoma. The mass was totally excised. On gross examination the tumor was a 14x10x7 c¢m,
well-circumscribed, firm, solid mass. It was yellowish - tan on cross section. Microscopically it was composed of
cellular areas admixed with single cells, clusters or lobules of mature adipocytes. The histopathological findings
were interpreted as lipomatous hemangiopericytoma. Five year follow up of the patient showed no recurrence.
Histopathological and clinical features of this distinctive tumor is presented with a brief discussion of its origin.
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GiRi$

Hemanjioperisitom terimi perisitik orijinli oldugu
disuntlen bir grup lezyon igin ileri strtlmis olmak-
la birlikte, morfolojik 6zelliklerinin bir cok mezenki-
mal timore eslik etmesi nedeni ile, 60 yildan fazla
bir stredir varhgi konusundaki tartisma stirmekte-
dir (1,2). Enzinger ve Smith hemanjioperisitomun
ayrintili histopatolojik tanimlamasini yapmis, ancak
elektron mikroskopik olarak perisitik orijin olgularin
ancak bir kisminda gosterilebildiginden hemanjio-
perisitom tanimindaki celiski stirmdsttr (1,3). Soliter
fibroz timor terimi ile bu konu tekrar giindeme gel-
mis, plevra disinda da rastlanabilmesi yani sira, kli-
nik, morfolojik ve immunohistokimyasal 6zellikleri-

nin ortigmesi nedeni ile hemanjioperisitom ve soliter
fibroz tumorin, ayni olmasa bile benzer lezyonlar
olabilecegi ileri strilmistir (3,4,5). Nielsen 1995
yilinda hem adip6z, hem de hemanjioperisitomatoz
ozellikler tasiyan t¢ lezyon tarif etmis ve hemanjio-
perisitomun nadir rastlanan bir tipi olarak lipomattz
hemanjioperisitom terimini 6nermistir (6). Takip eden
calismalarda lipomat6z hemanjioperisitomun soliter
fibréz timorin yag iceren bir varyanti olarak kabul
edilmesi konusundaki gorusler de agirlik kazanmaya
baglamistir (7,8).

Bu calismada sag inguinal bolge yerlesimli bir lipo-
matdz hemanjioperisitom olgusu, nadir gérilmesi yani
sira, tartismali orijini ile de ilgi gekmesi nedeni ile kli-
nik ve histopatolojik bulgulari ile birlikte sunulmustur.
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OLGU SUNUMU

36 yasinda erkek hasta; sag inguinal bolgede 12
yildir mevcut ve yavas biyuyen kitle sikayeti ile klini-
ge basvurdu. Fizik muayenede derin yumusak doku
icinde yerlesik 14 cm capinda mobil agrisiz kitle
palpe edildi. MR goriintileme yontemi ile, inguinal
ligamente bitisik, ana damar ve sinir paketini tut-
mayan iyi sinirli kitle saptandi. Bulgular lenf bezi
buytmesi veya primer yumusak doku timoéri lehine
yorumlandi. Laboratuar bulgulari normal sinirlar icin-
deydi. Hastanin 6zge¢cmisinde 6zellik yoktu. Kitleye
yapilan biyopsi sonucu ¢ok sayida ince duvarl dal-
lanan damarlar cevresinde igsi sekilli hiicreler goril-

Resim 2: Vaskiiler cati icinde matiir yag dokusu
hiicreleri (HE X 100)

F. Kabukguodglu, A. Ozagari, Y. Kabukcuoglu, G. Yetkin

Resim 3: ince duvarli ve dar gapl kapiller yapilar ve
bunlari cevreleyen igsi sekilli hiicreler (HE X 200)

di. Atipi veya mitoz izlenmedi. Olgu hemanjiope-
risitom lehine yorumlandi. Kitle total olarak eksize
edildi. Makroskopik incelemede 14x10x7 cm 6l¢ii-
lerinde iyi sinirli elastik kivamli solid kitle goralda.
Kesit yapildiginda lezyonun sari-krem renkli alacali
gortinimde oldugu izlendi. Histopatolojik incele-
mede vaskiler bir cati iceren selliler alanlara eslik
eden matir yag lobullerinden olusan lezyon goril-
di (Resim 1,2). Selltiler alanlar dallanmalar gosteren
ince duvarli bir kismi genislemis kapiller damarlari
cevreleyen oval veya igsi sekilli uniform gortintmli
hiucrelerden olusmaktaydi (Resim 3). Stroma yer yer
miksoid gortinimde idi. Yag dokusu alanlari icerisin-
de lipoblast izlenmedi. Belirgin mitotik aktivite gortl-
medi. Uygulanan immiinohistokimyasal calismada
selliler alanlarda CD99 ve CD34 ile olumlu boyan-
ma goruldu. FVIII ve SMA ile vaskiler ¢cati boyandi.
S-100, desmin ve pansitokeratin ile boyanma izlen-
medi. Histopatolojik bulgular lipomat6z hemanjio-
perisitom lehine yorumlandi. Cerrahi sinirlar saglam-
di. Hastanin bes yillik takibinde niks gorilmedi.

TARTISMA

Lipomattz hemanjioperisitom matir adiposit-
ler ve hemanjioperisitom benzeri alanlari bir arada
icermesiyle ozellik gosteren, seyrek rastlanan bir
mezenkimal tumorddr (1,6,13). Orta yas eriskinler-
de o6zellikle alt ekstremitenin derin yumusak dokusu
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ve retroperitonda gelisim gosterir. Plevra, mediasten,
tiroid, orbita, bobrek gibi farkl bolgelerde de rastla-
nabilmektedir (8-11). Erkeklerde daha sik gorilmek-
tedir. lyi simirh yavas seyirli agrisiz bir lezyondur,
ancak lokalizasyonuna gore basi bulgulari verebilir.
Tumor capi 1,7 cm ile 19 cm arasinda degismek-
te olup ortalama cap 5,5 cm olarak bildirilmistir
(7,12,13). Sunulan olguda derin yumusak doku yer-
lesimli ve 14 cm capinda bir kitle tanimlanmasina
ragmen, 12 yildir mevcut olusu ve kitle disinda bir
sikayet vermemesi, oldukca yavas seyirli bir lezyon
oldugunu gostermektedir.

Hemanjioperisitom terimi bir grup perivaskiler
spesifik morfolojik goriintiist olan lezyonlar icin
kullanilmakla birlikte, bu lezyonlar perisitlerin tim
immunohistokimyasal ve elektron mikroskopik 6zel-
liklerini tagimadigindan, bu antitenin varhgi tartisma-
I olmaya devam etmektedir (1,2,3). Ayrica hemanji-
operisitomat6z alanlara infantil myofibrom, sinovyal
sarkom, mezenkimal kondrosarkom, malign fibroz
histiositom gibi bircok benign ve malign mezen-
kimal timorde de rastlanabildiginden bu tanimin
nonspesifik oldugu disintlmiustir (1,2,5). Nielsen
bu lezyonun adip6z komponent iceren bir varyan-
tini tanimlayarak lipomat6z hemanjioperisitom teri-
mini ortaya atmis ve olgularin bir kisminda da olsa
elektron mikroskopik olarak gosterilebildigine daya-
narak perisitik orijini kabul etmistir (6). Kapillerlerin
cevresindeki perisitlerin immiinohistokimyasal ola-
rak diiz kas aktinini eksprese etmemesini, diger
mezenkimal hticreler icin kok hiicre olarak gorev
yapabilecegi lehine yorumlamistir.Yag hiicrelerinin
gelisiminde de perisitik hiicrelerin progenitor hiicre
olarak fonksiyon gorebildiklerini gosteren calismala-
ra dayanarak immatir perisitlerin preadipositlere ve
matiir yag hiicrelerine dontsebilecegini ileri stirmus-
ttr. Bu hipotezini liposarkom modeli ile aciklamis,
erken evre lipoblastlarin genellikle perisitler cevre-
sinde, matir lipoblastlarin ise damarlardan daha
uzak mesafede bulunduguna dayanarak perisitlerin
yag dokusu komponentini tetikledigini distinmustur.
Fletcher ve Guillou ise hemanjioperisitom ve soliter
fibroz timortn iliskisi tizerinde durmustur (2,7). Bu
lezyonlarin her ikisinin de kapsulli, derin yerlesimli,
orta yas! tutan, yavas gelisen ortak klinik 6zellikleri
yani sira morfoloji ve immun profilleri cok benze-

diginden bu lezyonlarin aslinda soliter fibréz timor
oldugunu ileri sirmislerdir. Soliter fibroz timorde
daha selltler igsi hiicreli fasikiler gelisme ve daha
genis hyalinizasyon alanlari, yer yer hiicrelerde tek
tek dagihim veya zincir seklindeki gelismeler heman-
jioperisitomdan morfolojik olarak fark gosterir (13).
Bu bulgulara dayanarak Ceballos ve arkadaslari da
Nielsen’e katilmis ve perisitik orijini desteklemistir
(12). iki klonal popiilasyonu aciklayacak ortak bir
sitogenetik anomali olabilecegini diisinmuslerdir.
Diinya Saglik Orgiiti hemanjioperisitomu soliter
fibroz timor, dev hicreli anjiofibrom ve lipomat6z
hemanjioperisitomdan olusan bir spektrum olarak
siniflamay1 uygun gormustir (2).

Lipomatéz hemanjioperisitomun ayirici tanisin-
da igsi hucreli lipom, anjiolipom, liposarkom, diiz
kas ve yag dokusu diferansiasyonu gosteren bir-
cok yumusak doku timorta yer almaktadir (1,2,14).
igsi hiicreli lipomlar kalin kollajen lifler icerir ve
hemanjioperisitomun damar catisini gostermez.
Anjiolipomlar siklikla multipl olup 6n kol cilt altini
tercih ederler. Damar catisi genellikle lezyonun peri-
ferindedir. Miksoid / yuvarlak hucreli liposarkom da
ayirici tanida ele alinmalidir. Liposarkomun 6zellik-
le miksoid tipi belirgin damar catisi icerir. Damarlar
dar capli, ince duvarli olup pleksiform tipte dal-
lanma gosterir. Hemanjioperisitomun damar yapisi
daha kompakttir ve perivaskdiler hiicreler daha igsi
sekildedir. Lipomatoz hemanjioperisitomlarda CD34
pozitifligi miksoid ve yuvarlak htcreli liposarkom-
lardan ayrimda yardimci olur. Tim liposarkom tip-
leri ile ayirici tanida lipoblast goriilmemesi 6nemli
bir kriterdir. Lezyonun derin yumusak doku icinde
yerlesimi ve genis alanda mattr yag dokusu icerme-
si nedeni ile 6zellikle kiictik biyopsi materyallerinde
iyi diferansiye liposarkom ile ayirici tani giclukleri
yasanabilir. Dediferansiye liposarkomdan ayrimin-
da belirgin niikleer atipi olmamasi ve hemanjiope-
risitik kisimlarin benign gértiinimde olmasi yardimci
olur (1,6,13). Sunulan olguda derin yumusak doku
icinde gelismis buyuk bir kitle mevcudiyeti malign
mezenkimal timorlerin ayirici tanida ele alinmasini
gerektirmistir. Yag dokusu komponenti bulunmak-
la birlikte lipoblast gorilmemesi ile liposarkomdan
uzaklasimistir. Atipi ve mitotik aktivite gorilmemesi
yani sira, lezyonun uzun yillardir mevcut olusu da
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gdz onunde tutularak malign mezenkimal timor-
lerden uzaklasilmistir. immiinohistokimyasal olarak
CD34 ve CD99 pozitifligi de tanida yardimci kriterler
olarak kullanmlmuistir.

Lipomatoz hemanjioperisitomun klinik ola-
rak benign davranisi yani sira flow sitometri calis-
masinda da molekiler diizeyde benign bir lezyon
oldugu gosterilmistir (10). Guillou’nun 13 olguluk,
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