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Plevranin soliter fibréz tGmora: Olgu sunumu

Solitary fibrous tumor of the pleura: a case report
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Soliter fibroz timor plevranin nadir bir patolojisidir ve
siklikla visseral plevradan koken alir. Genellikle selim-
dir, fakat olgularin %10-20’si malign bir seyre sahip
olabilir. Klinik bulgular genellikle tumoriin buyuklugiine
ve yerlesim yerine gore degismektedir. Hastaligin erken
doneminde olgularin ¢ogu asemptomatiktir. Bununla
birlikte tumor buyuditkce oksuruk, gogus agrist ve nefes
darlig1 gibi solunum semptomlar1 ve hipoglisemi ve
comak parmak gibi ekstrapulmoner belirtiler gorulebil-
mektedir. Kesin tan1 icin genellikle kitlenin torakotomi
araciligr ile total olarak cikarilmasi gerekmektedir.
Tumbdriun cerrahi olarak ¢ikarilmasi tedavi icin yeterli
olsa da, ameliyat sonrasi kugitk bir nuks riski vardir.
Histolojik olarak timor, fibroblast benzeri hiicrelerden ve
bag dokusu hiicrelerinden olusmaktadir. Tumor hiicreleri
genellikle CD34 ile pozitif boyanir. Bu makalede klini-
gimizde sag hemitoraksta kitle nedeniyle ameliyat edilen
ve ameliyat sonrasi tanisi plevranin soliter fibroz tumoru
olarak bildirilen olgunun klinik bulgular1 ve radyolojik,
histolojik ve immiunhistokimyasal ozellikleri literatir
esliginde tartigildi.

Anahtar sozciikler: Mezotelyoma; plevra; soliter fibroz tumor.

Plevranin soliter fibroz tumoru (SFT) oncele-
ri mezotelyomanin bir formu olarak degerlendiril-
mis ve bu nedenle lokalize plevral mezotelyoma,
benign plevral fibrom, fibroz mezotelyoma olarak da
adlandirilmigtir.” Ancak gunumiizde visseral plevra-
nin submezotelyal mezenkimal tabakasindan koken
aldig1 saptanan bu timorlerde plevranin soliter fibroz
timort terimi daha sik kullanilmaktadir. Benign ve
malign formu olan soliter fibroz timoriin goriilme sik-
111 %0.00025 olarak bildirilmistir.'"* Caplar1 1 cm’den
36 cm’ye kadar ulasabilen soliter fibroz timorlerin
%80’1 visseral plevradan koken almaktadir. Klinik ola-
rak hastalarin yarisina yakini asemptomatik olabilmek-

Solitary fibrous tumor is a rare pathology of the pleura
that frequently arises from the visceral pleura. It is usually
a benign tumor, but 10-20% of the cases may have a
malign course. Clinical findings usually vary with the
size and the location of the tumor. In the early stages of
the disease, most of the cases are asymptomatic. However,
as the tumor enlarges, respiratory symptoms including
cough, chest pain, and dyspnea, as well as extrapulmonary
signs such as hypoglycemia and clubbing can be seen. To
make a definitive diagnosis, generally the total excision
of the mass through a thoracotomy should be performed.
Although surgical resection is adequate for the treatment,
there is a small risk of recurrence after surgery. The tumor
histologically consists of fibroblast-like and connective
tissue cells. The tumor cells usually stain positively
with CD34. In this article, the clinical findings and
the radiological, histological, and immunohistochemical
characteristics of a patient whose diagnosis was reported as
the solitary fibrous tumor of the pleura after being operated
on for a mass in the right hemothorax are discussed in view
of the literature.
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tedir. Semptomlu olgularda genellikle oksiuiritk, gogiis
agrist ve nefes darligi, %25’inde ise ates gorulebilmek-
tedir. Ayrica hastalarin %35’inde pulmoner hipertrofik
osteoartropati, clubbing ve %4’tunde ise hipoglisemi
ataklar1 gozlenmektedir."*! Tani i¢in transtorasik igne
aspirasyon biyopsisi ve torakoskopik biyopsi yardimci
olmakla birlikte kesin tan1 ve kiiratif tedavi icin tora-
kotomi gerekli olmaktadir. Torakotomi sonrasi kesin
tanisini koyabildigimiz ameliyat sonrasi biyopsi tanisi
plevranin soliter fibroz tumorii olarak gelen olguyu
ayirict tanidaki guglikler nedeniyle klinik, radyolojik,
histolojik ve immiunhistokimyasal ozellikleri ile litera-
tur bilgileri 1s1g1nda sunmay1 amacladik.
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OLGU SUNUMU

Otuz sekiz yaginda kadin hasta nefes darlig1 ve gog-
siin sag tarafinda agr1 yakinmasi ile klinigimize bagvur-
du. Posteroanterior (PA) akciger grafisinde sag hemito-
raks alt zonu tamamen kaplayan, yuvarlak kenarli, taba-
ni plevraya oturan homojen yogunluk artigi saptandi.
Fizik muayenede sag hemitoraks alt zonda solunum ses-
lerinin azaldig1 saptandi. Hasta lezyonun ileri inceleme
ve tedavisi amaciyla gogus cerrahisi klinigine yatirildi.
Hastanin toraks bilgisayarli tomografi (BT)’sinde sag
akciger alt lobda, plevraya genis tabanli oturan 12x8x6
cm boyutlarinda kitle lezyonu tespit edildi (Sekil 1).
Ince igne aspirasyon biyopsi sonucunda ise doku tanisi
elde edilemedi. Fiberoptik bronkoskopide endobronsiyal
lezyon saptanmadi. Solunum fonksiyon testinde zorlu
ekspirasyon hacmi 1 (“forced expiratory volume” at first
second; FEV1): 2.20 It (%83), FVC: 2.54 1t (%83) olarak
saptandi. Bu bulgularla ameliyat karar1 alindi. Sag tora-
kotomi insizyonu ile toraksa girildi. Gozlemde toraks
duvarindan sag akciger alt loba vaskiiler bir pedikiille
baglantili olan, dig yuizi dizgiin, kapsullil ve sert timo-
ral kitle saptandi. Bunun uzerine vaskiiler bir pedikille
visseral plevradan cikan kitle pedikulu ile birlikte reze-
ke edildi. Hasta ameliyat sonrasi beginci giinde sorunsuz
ve saglikli olarak taburcu edildi. Hasta su an birinci y1l
takibinde sorunsuz izlenmektedir.

Patoloji

Makroskopik olarak kitle 12x8x6 cm boyutlarinda
sert, dig yuzeyi duzgin, pembe, beyaz renkli kapsullu,
lobule yapida tumoral lezyon idi. Kesit yuzeylerinin
incelemesinde acik sar1 veya kirli beyaz renkte gir-
dapst kivrimlar gosteren solid fibroz bir yap1 gozlendi.
Mikroskopik incelemede ise yer yer huicreden zengin,
ve hiicreden fakir olan bolumlerde hiyalinizasyon, mik-
soid kisimlar ve fibrinoid dejenerasyon olanlar goruldu.
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Sekil 1. Olgunun toraks bilgisayarli tomografi gortuntusii.
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Immiunhistokimyasal bulgularda sitokeratin, vimentin,
CD34 ile pozitif boyama saptanir iken, S-100 ve desmin
ile negatif boyanma saptandi (Sekil 2). Ayrica, hastanin
mikroskopik incelemesinde malignite gostergesi olan
mitotik aktivite artig1 saptanmadi. Bu bulgularla hastaya
plevranin soliter fibroz tumori tanisi konuldu.

TARTISMA

Soliter fibroz tumodr serozal membranlarin oldukca
nadir goruilen timorlerindendir; 20-80 yi1l gibi genis bir
yas araliginda goriilmekle birlikte hastalik 50 yasindan
sonra ve her iki cinsiyette de esit olarak ortaya ¢cikmak-
tadir.'? Bu tumorlerin %80’i visseral, %20’si parietal
plevradan koken almaktadir. Caplar: 1 ila 36 cm arasin-
da olup, ortalama 6 cm’dir.”! Tumor genellikle bir pedi-
kulle parenkime tutunmaktadir, ancak pariyetal plevra,
mediastinal plevra, diyafragmatik ytiz, interlober fissur
veya pulmoner parenkimden de c¢ikabilmektedir.**!
Ancak soliter fibroz timorler histolojik olarak farkl
dokulardan kaynak almasi, mezotelyomada oldugu gibi
asbest maruziyetinin olmamasi, prognozunun ve teda-
visinin farkli olmasi nedeniyle malign mezotelyomadan
ayrilmigtir.3

Oksiirik, gogiis agrisi, dispne veya pulmoner osteo-
artropati semptomatik hastalarin en azindan ugte birinde
bulunmaktadir. Intermittan hipoglisemi ve hipertrofik
pulmoner osteoartropati gibi ekstrapulmoner belirtiler
genellikle 7 cm’yi agan benign soliter mezotelyoma-
larda daha sik birlikte bulunur.”! Hipertrofik pulmoner
osteoartropati tumoriin ameliyat ile c¢ikarilmasindan
sonra %80 oraninda iyilesir. Soliter fibroz timorlerin
tanisinda transtorasik aspirasyonu veya torakoskopik
biyopsi yapilabilir ise de kesin tani1 ve radikal tedavi icin
timorun total olarak ¢ikarilmasi gerekmektedir.

Sekil 2. Piyesin mikroskopik goruntusu (H-E x 100).
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Soliter fibroz tumorlerin ¢ogu hipertrofik arter ve
venleri iceren plevra tabani uzerinde pedikullu kitle-
lerdir. Tumorun histolojik incelemesi genellikle hiya-
linize veya nekrotik hiicresel alanlar seklindedir. “Igsi
hiicreler” tipik olarak minimal niikleer pleomorfizm
gosterirler ve mitoz yoktur veya nadirdir. Sayisiz ince
duvarli damar buyuk tumorlerin ek bir ozelligidir.®™
Ayrica Yokoi ve ark.nin® yaptiklar: bir caligmada p53
boyanmasinin benign ve malign mezotelyal proliferas-
yonlarinin ayiriminda morfolojik bulgulara yardimei
olarak kullanilabilecegi de belirtilmektedir.

Immiuinohistokimyasal olarak soliter fibroz timor-
lerin %7-90 oraninda CD34 pozitifligini gosterdigi bir-
cok caligmada bildirilmistir."*"!% Malign soliter fibroz
tumborlerin bir cogunun da CD34 ile pozitif boyandigi
bildirilmis ise de, yuiksek evreli timorlerde CD34 boya-
ma kayb1 oldugu belirtilmistir. Soliter fibroz timorlerde
EMA, aktin, desmin ve S-100 negatiftir. Hastamizin
immiinohistokimyasal boyamasinda CD34 ve vimentin
pozitif, S-100 ise negatif olarak saptandi. Mikroskopik
incelemede malignite gostergelerinden biri de mitotik
aktivitedir. Artmig selularite, huicresel pleomorfizm
ve artmis mitotik aktivite (4 ve uizeri, x10 buyutmede)
maligniteyi desteklemektedir.

Soliter fibroz timorlerin cerrahi tedavisinde parenkim
rezeksiyonu genellikle gerekmemektedir. Amag olabil-
digince genig cerrahi eksizyondur. Tumbr hastalarin
%75’'inde visseral plevradan koken alan pedikullii bir
kitledir.!'1 Parenkimden veya interlober fissiirden kay-
naklanmig timorlerde parenkime kama (wedge) rezeksi-
yon yeterli olmaktadir. Pariyetal plevradan kaynaklanan
tumorlerde ise ekstraplevral yaklagim onerilmektedir.['314!
Tumoral doku kiint ve keskin diseksiyonla parenkimden
kolayca rezeke edilir. Kitlenin total olarak ¢ikartilmasi
ile kuratif tedavi saglanir; ancak dusik oranlarda da olsa
nitks ve malign transformasyon olasilig1 nedeniyle ozel-
likle parenkim, fissir veya mediastinden kaynaklanan
7 cm’den buyuk tumbdrlerde hastalar ameliyat sonrasi
donemde uzun suire kontrol altinda tutulmalidir.

Soliter fibroz tumorler selim davranmakla birlikte
bazen %I1-12 hastada habis potansiyele sahip olabilir.
Yuzde ikiden az bir oranda metastaz yapabilirler ve
uzun yillar sonra bile lokal nitks yaptiklar1 bildirilmis-
tir.>% Yokoi ve ark.”! calismalarinda malign transfor-
masyon gosteren soliter fibroz tumorlerde immiinohis-
tokimyasal caligmalarda CD34’tin kayboldugunu ya da
zay1f pozitif kaldigini ve pS3 mutasyonunun gozlemlen-
digini bildirmiglerdir."” Soliter fibroz tumorler cerrahi
rezeksiyondan sonra %88 oraninda benign davranig
gosterir. Pedikullu timorlerde daha az rekuirens gorulir.
Ilk insizyondan 16 y1l sonrasina kadar olabilen nuiksler
bildirilmigtir."'? Baz1 yazarlar nuks timorlerin primer
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tumore gore daha agresif davranig gostermek ile birlikte
cerrahi eksizyona genellikle uygun olduklarini belirt-
miglerdir.>"! Cesitli yayinlarda non-rezektabl tumorlu
hastalarin prognozunun kot oldugu ve iki y1l icerisinde
olumle sonuglandigi da bildirilmistir.®>”! Hastalarin
%12’sinde tumodriin agir1 intratorasik bulytimesi, gec
tan1 konulmasi ve non-rezektabl rekiirrenslerden dolay1
olumler ortaya ¢ikmaktadir.[?

Sonug¢ olarak, klinik, radyolojik, makroskobik ve
mikroskobik ©ozellikleriyle plevranin soliter fibroz
timorl nadir gorilen benign bir tumordur. Soliter fibroz
tumodr dustinulen hastalarda invazif olmayan yontemler-
le tan1 sans1 dusuktur. Tumorun tamamen rezeke edil-
mesinin hem tani1 hem de tedavi i¢in yeterli bir girisim
oldugu kanaatindeyiz. Cerrahi tedavide torakotomi ya
da uygun olgularda torakoskopi se¢ilmelidir.
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