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Anjiomatoid Fibréz Histiositom (iki Olgu Sunumu)
Angiomatoid Fibrous Histiocytoma (Report of Two Cases)
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Anjiomatoid fibroz histiositom, énceleri malign
fibroz histiositomun bir alt grubu olarak ele alinmisg
ancak nadiren metastaz yapmasi ve iyi prognozu
nedeniyle artik simir maligniteli fibrohistiositik timér-
ler bashgi altinda yer almaktadir. Bu galismada iki
anjiomatoid fibroz histiositom olgusu sunulmaktadir.
Her iki olguya da marginal eksizyon uygulanmistir.
Olgularindan biri sekiz yil sonra niiks etmis,
digerinde ise hasta takipten cikmigti. immunhis-
tokimyasal incelemede her iki olguda da desmin poz-
itifligi saptanmigtir ve bulgu, bazi yazarlar tarafindan
iddia edilen myojenik diferansiasyon bulgusunu
destekler niteliktedir.

Anahtar Kelimeler: Anjiomatoid fibréz histiositom,
myojenik diferansiasyon, desmin.

Angiomatoid fibrous tumor was classified as a
subgroup of malignant fibrous histiocytoma in previ-
ous classifications, but because it rarely metasta-
sizes and overall prognosis is good, it is regarded in
the group of intermediate fibrohistiocytic tumor final-
ly. in this study, two angiomatoid fibrous histiocy-
toma cases are presented. Both cases were 1mder-
gone to marginal excision. One of the cases relapsed
eight years after first excision, other case has lost to
follow-up. Immunohistochemically, both cases
showed desmin positivity that supported the myo-
genic differentiation which has proposed by some of
other authors.

Key Words: Angiomatoid fibrous histiositoma, myo-
genic differentiation, desmin.

Anjiomatoid fibréz histiositom, ilk kez 1979 yilinda
Enzinger tarafindan "Anjiomatoid malign fibréz histiosit-
om" terimi kullanilarak 41 olguluk bir seri ile tanimlan-
mistir.  Ozellikle gocuklarda ve geng eriskinlerde
gorilmesi, subkutanéz veya derin derma yerlesimli
olmasi gibi oldukga tanitici klinik bulgular vardir. Nadiren
metastaz yapmasi ve genel olarak iyi prognozu
nedeniyle en son Dinya Saglik Orgitiiniin yumusak
doku tumorleri siniflandirmasinda "Anjiomatoid fibroz

histiositom" terimi ile simir maligniteli fibrohistiositik
timérler grubunda ele alinmistir ™. Bu calismada biri
sekiz yil sonra niiks eden iki anjiomatoid fibréz histiosit-
om olgusu immunhistokimyasal bulgular isiginda
tartisilmistir.

OLGU SUNUMU
ilk olgu 14 yasinda erkek. Sol gluteus bélgesinde

subkutanoz yerlesimli dlizglin konturlu noddler yapiya
lipom 6n tamisi ile marginal eksizyon uygulandi.

- Makroskopik incelemede 5,5x4x1,5 cm boyutlaninda

pseudokapstll secilebilen, iginde genis kistik yapi
barindiran noddler yapi gérildu. Histolojik incelemede;
sitoplazma sinirlar segilemeyen, genisce soluk pembe
sitoplazmali, oval-yuvarlak vezikiler nukieuslu
hicrelerin solid tabakalar olusturdugu izlendi. Kalin
fibréz pseudokapsiil ve ¢zellikie bu alanlarda belirgin
lenfosit topluluklar dikkat cekiciydi (Resim 1). TUmor
icinde, ici eritrositler ile dolu bosluklar gézlendi. Mitotik
aktivite on buyuk blyitmede 1 olarak saptandi.
immunhistokimyasal incelemede, timér hiicrelerinde
sitokeratin ve CD-31 ile negatif CD-68 ve desmin (D33)
ile fokal (timér hicrelerinin %10'undan az) pozitiflik sap-
tand:. Sekiz yil sonra niiks eden olguya eksizyon uygu-
landi. Makroskopik olarak 5,5x3,5x3 cm boyutlarindaki
eksizyon materyelinde en yakin cerrahi sinira 1 cm kadar
yaklasmis timoéral nodil mevecuttu. Histolojik
incelemede ilk eksizyona benzer gériinim izlendi Hasta
eksizyon sonrasi baslanan radyoterapi tedavisinin
ortasinda kendi istegi ile tedaviyi yarim birakmustir. Yarim
kalan radyoterapi tedavisinden 22 ay sonra lezyon bol-
gesinde sislik olmadigi anamnezi alindi.

ikinci olgu 12 yasinda bayan. Sag omuz bélgesinde
subkutandz yerlesimli kitleye tru-cut biopsi uygulandi.
Klglk biopsi 6rneginin histolojik incelemesinde daha
cok gevre nonnal doku ve pseudokapsiil ile uyumlu bul-
gular saptandi. Klinisyenin tru-cut biopsi sonrasinda
kitlenin kuclldigl izlenimi alinasi Uzerine benign bir
lezyon olabilecegi (hemanjiom?) disiinilerek marginal
eksizyon uygulandi. Makroskopik olarak 5,5x4,5x2 cm
boyutlarinda kalin fibréz pseudokapstilii olan olgunun
genis kistik alan icerdigi goriildii (Resim 2).
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Resim 1: ilk olgu. Anjiomatoid fibréz histiositom. Kalin fibréz
pseudokapsdil, lenfosit topluluklan, pseudovaskiler bosluklar
ve tiniform oval-yuvarlak nukleuslu hiicrelerin olusturdugu solid
tabakalar. (HE, x40)

Histolojik incelemede; kiclk buyltmede, kalin
fibroz pseudokapstil, yer yer genninal merkez olustur-
mus lenfosit topluluklari, hemosiderin ile yikli makrofa-
jlar ve ici eritrositler ile dolu bosluklar izlendi (Resim 3).
Tumér hiicreleri genelde solid tabakalar olusturmustu.
Fokal alanlarda girdap benzeri yapilar dikkat cekti.
Tumeér hicreleri genelde oval-yuvarlak nukleuslu fokal
alanlarda igsi karakterdeydi. Vezikiiler nukleuslu (bazi
alanlarda ici bosalmis nukleus gérinimiinde) hicreler
tiim lezyonda (inifonn goriintiide idi ancak benzer ince
kromatin dagilimi gésteren iri nukleuslu hicreler de sap-
tand: (Resim 4). Nukleolus bazi hiicrelerde ve tek kiguk-
orta blyiiklikte gdzlendi. On blylk bilyitmede dort
adet mitotik figiir saptandi. Immunhistokimyasal
incelemede; CD-31, CD-68 ve sitokeratin ile negatif,
desmin (D33) ile pozitif (% 10-30 oraninda) sonug alindi.
Ege Universitesi Tip Fakilltesi iskelet Sistemi Tumorleri
Konseyinde eksizyon sonrasi radyoterapi karari alindi.
Hasta, hastanemiz radyoterapi bolimiine tedavi igin
bagvurmamis ve takipten cikmistir.

Resim 3: ikinci olgu. Anjiomatoid fibréz histiositom. Periferde
germinal merkezleri segilebilen lenfosit topluluklari, kistik
mesafeler ve solid timér hiicre topluluklarn. (HE, x40)

Resim 2: ikinci olgu. Anjiomatoid fibréz histiositom. Tamor
ortasinda genis kistik mesafeler.

TARTISMA

Uzun sireli hasta takibi olan genis bir seride,
anjiomatoid fibréz histiositom olgulan icin metastaz
oraninin %5, timore bagl oOlimin ise %l'den az
gorildigu belirtilmistir @. Bir bagka genis seride metas-
taz orani %1, nilks orani %2 olarak verilmistir ©. Son yil-
larda yaygin metastazlar ile fatal seyreden olgu sunum-
lan literatiirde yer almaktadir . Tedavi protokolinde ilk
secenedin total eksizyon oldugu belirtiimektedir ©.
Multip! niikslerin sonunda radyoterapi ile sagaltilan olgu-
lar yanisira timérin eksize edilemeyecek kadar blyuk
oldugu olgularda kemoterapiden yararlanilabilecegini
gobsteren yayinlar mevcuttur 7. ilk olgumuzun marginal
eksizyona ragmen 8 yil sonra niiks etmesi, anjomatoid
fibréz histiositom olgulannin digltk dereceli malign
timaorler oldugunu ve uzun sureli takip yapiimasi gerek-
tigini desteklemektedir .

Histogenetik agidan anjiomatoid fibréz histiositomun
dzellikle morfolojik olarak histiositik diferansiasyon
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Resim 4: ikinci olgu. Anjiomatoid fibréz histiositom. Oval-yuvar-
lak nukleuslu ince kromatin da@ilimi gosteren Uniform hicre
populasyonu, arada iri nukleuslu hiicreler ve pseudovaskiler
mesafeler. (HE, x200 ).
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gosteren timér olabilecedi diistintimistir. immunhis-
tokimyasal panel uygulanan bir calismada spesifik
olmamakla birlikte histiositik diferansiasyon bulgusu
olarak kabul edilen CD-68 ile olgularin yaklasik yarisinda
pozitifik (sadece 3/19 olguda timér hiicrelerinin
%90'Indan fazlasinda) saptanmis ancak daha spesifik
olarak kabul edilen muramidaz, L-| veya Leu-M gibi belir-
leyiciler ile pozitifik saptanmamistir @. Alt olguluk bir
bagka seride; bes olguda saptanan gticlii desmin (Der-
Il) pozitifiigi nedeni ile anjiomatoid malign fibréz histios-
itomun, myojenik diferansiasyon gosteren tiimér oldugu
ve dusuk dereceli myojenik sarkom (anjiomatoid
myosarkom) olarak ele alinabilecedi 6ne sirdimastir ®.
Son yillarda yaymnlanan 158 olguluk bir calismada,
desmin (D33) ile %51, calponin (myofibroblastik veya
duz kas fenotip belirleyicisi) ile %85 diiz kas aktini ile %
14 oraninda pozitifik saptanmis, gizgili kas fenotipi igin
uygulanan myoglobii, MyoD1 ve myogenin ile negatif
sonug¢ alinmistir. Histiositik diferansiasyon igin uygu-
lanan CD-68 (KP-1) ile %15 oraninda pozitifik sap-
tanirken lizozim ile negatif sonug alinmistir. Bu bulgular
Isiginda yazarlar; angiomatoid malign fibroz histiosito-
mun myofibroblastik immunfenotipe satiip oldugu ve en
azindan olgularin bir kisminin lenfoid dokunun stromal
myoid hiicrelerinden kéken almis olabilecegini 6ne sir-
muslerdir ©. Galismamizda CD-68 ile olgularin birinde ve
oldukca fokal pozitiflik saptanmasi yanisira bir olguda
fokal digerinde % 10-30 oraninda desmin pozitifliginin
saptanmasi angiomatoid fibréz histiositomun myoid
diferansiasyon 6zelligini desteklemektedir .

Ayinici tanida; ici eritrositler ile dolu bosluklar
nedeniyle damar tumorleri, girdap benzeri yapilar
nedeniyle sinir timérleri, epiteloid dizilim ve periferde
belirgin lenfosit topluluklar nedeniyle karsinom metas-
tazi ayirici tanida akla gelebilir. Oldukga az gériilmesi ve
olasilik olarak dustintiimemesi nedeniyle spesifiye edile-
meyen malign mezankimal timér olarak deger-
lendirilebilmesi mimkindiir. Genelde gocuklarda veya
genc eriskin dénemde goriiimesi ve subkutandz yer-
lesimli olmasi gibi klinik bulgular yanisira kalin
pseudokapstil ve genis kistik mesafeler gibi daha
makroskopik incelemeden baslayan tanitici bulgular,
kiglik buyitmede izlenen hyalinize pseudokapsiil, yer
yer germinal merkez olusturan lenfosit topluluklar,
hemosiderin ile yikli makrofajlar ve irili ufakli kistik
mesafeler minér bulgu gibi gériinen ancak ait alta top-
landiginda kicik blyitmede bile uyanci olan oldukca
spesifik gorlntilerdir. TUmor hiicrelerinin solid tabakalar
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olusturmasi ve ince kromatin yapisina sahip yuvarlak-
oval nukleuslu hiicreler diger temel bulgulardir.
Immunhistokimyasal incelemede, desmin pozitifligi
taniya yardimer pozitif bir bulgu gibi gériinmektedir.

Prognozu belirlemeye yardimc: olabilecek histolojik
bulgulardan pleomorfizim ve mitotik aktivitenin &nemi
olmadig, infiltratif gelisim paterni ve kas invazyonunun
anlamli olabilecegi belirtilmistir .

Sonug olarak; anjiomatoid fibréz histiositom az
gorilen ancak klinik ve histolojik bulgular ile oldukca
spesifik bir tmor grubunu olusturur. Metastaz olasilig:
dusuk olan dolayisi ile distik dereceli ancak az sayida
da olsa timére bagh Slimlerin gorulebilmesi nedeniyle
maligin yumusak doku timéridir. Histogenetik diferansi-
asyon acisindan fibrohistiositik veya myojenik oldugu
konusundaki tartismalar daha gok myojenik yéntinde yol
almaktadir. Bu calismada bildirilen olgular klinik acidan
bu olgulann uzun sireli takip edilmeleri gerektigini ve
histogenetik agidan myojenik diferansiasyonu destekler
niteliktedir.
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