Ayirici tanida sorun yaratan yumusak
dokunun psddotiimorleri ve lezyonlari

Dr. Esra Erden*

Ayirici tamida sorun yaratan yumusgak dokunun pst-
dotiamérleri ve lezyonlan oldukga genis bir grubu olugtur-
maktadir. Ancak bunlar iginde rastlanan olasiliklar goz
énune alinirsa bazi antiteler, patologlar igin sik kargilagi-
lan tarni gugluklerine neden olmaktadir. Bu nedenle, ¢a-
lismarmizda lezyonlann gérilme sikliklanna gére bir sinir-
lama yapilmigtir.

YUMUSAK DOKUNUN PSODOTUMORLERI

Ayiricl tanida sorun olugturan yumugak doku psodo-
timorlerini “Benign fibroblastik proliferasyonlar” ve “Fib-
romatosisler” olugturmaktadir.’

BENIGN FIBROBLASTIK

PROLIFERASYONLAR

Bu grup iginde noddler fasiitis (NF), proliferatif fasiitis
(PF), proliferatif myozitis (PM), tendon kilifimn fibromu,
elastofibrom ve nazofarengial anjiofibrom degerlendiril-
mektedir. Oldukca heterojen olan bu antiteler, neoplazik
olmaktan ok, reaktifdirler. Iglerinde NF, PF ve PM gok
izl bayumeleri ve morfolojik gérintuleri nedeniyle sar-
komlarla karisir.'

Nodiiler Fasiitis (NF)

{Infiltratif fasiitis, Pstdosarkomatoz fasiitis)

Reaktif ézellikteki noduler gelisim olan NF, en sik kar-
silagilan yumusak doku pstdotuméradur. Infiltratif bir ge-
lisim gasterirler. Superfisyel fasya ve subkutan yag doku-
suna lokalize ise, interlober septumlar boyunca yayilarak,
irregiler satellit gérundm alabilirler. Genellikle geng erig-
kinlerde daha sik goralen NF'de, gelisim sikhidi agisindan
cinsiyet farki yoktur. Lezyon genellikle, kuglk, soliter, Ust
ekstremitede lokalize, subkutan kitleler geklinde kargimi-
za cikar. NF nadiren gok bluylk boyutlara ulagabilir ve
makroskobik géruntisiyle fibrosarkomla kangir. Geng
lezyonlarda fazla mikzoid ara madde bulundurmasina
bagl mikzoma veya norilemmomaya, olay eskidikge kol-
lagen liflerdeki artiga bagh olarak da fibromatosis ve fib-
rosarkomla benzer goruntdler sergileyebilir *#34

Morfoloji: Mukopolisakkaridden zengin bir zeminde
bantlar ve demetler olusturan igsi hdcreler bulunmakta-
dir. Isik mikroskobunda oval soluk boyanan nikleus ve
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belirgin nilkleal igeren, fibroblast gbruntistnde olan bu
hiicrelerin, ultrastriktirel incelenmesinde myofibroblast
ozelligi gosterdigi tesbit edilmektedir. Mitoz sik olmakla
birlikte atipik mitoz izlenmez. Tabloya lenfositler, eritrosit-
ler, maltinikleer histiyositler de eslik eder. NF'in belirgin
bir azelligi de yank benzeri pstdovaskiler bogluklarin
bulunmasidir.'#342

NF’de Ayirnici Tani: Fibrosarkom ayinci tanida en
anemli yeri almaktadir. Lezyonun kiglk boyutu, gok hizl
blylmesi, igsi hilcrelerin daha kisa bantlar olusturmasi,
mikst selliler morfoloji NF lehine bulgular arasinda de-
gerlendirilirken, atipik mitoz, selldler géranam, nikleus-
larda hiperkromazi, “Herring bone pattern” varhg, fibro-
sarkom tanisini desteklemektedir.

Ozellikle mikzoid alanlarnin fazla oldugu NF'ler, Mikzo-
id Malign Fibroz Histiyositom (MFH) ile kangabilmektedir.
Bu durumda, kitlenin yavas buyumesi, blylk boyutlu ol-
masi, hastanin ileri yag grubunda bulunmasi, mikroskop-
ta storiform pattern ve atipi kriterlerinin izlenmesi, mikzo-
id MFH lehine bulgulardir.

intraselliler mikzoma, benign fibroz histiyositoma ve
fibromatosis zaman zaman NF'ye benzer morfoloji iger-
mektedir. Bu durumda, hiicrelerde stellat gorinim, lez-
yonun bol damarli ve hiicreden fakir olmasi intramuskiler
mikzomay, storiform pattern, siderofajlar, Touton tipi dev
hicreler, benign fibroz histiyositomayi, monoton tek tip
igsi hiicrelerin varligy, ara dokuda kollagenin fazla, mik-
zoid maddenin ise daha az bulunmas fibromatosisi di-
sUndurmelidir.#345

Proliferatif Fasiitis (PF), Proliferifatif Myosi-
tis (PM)

PF ve PM anotomo-klinik prezantasyonlari ve morfo-
lojileri ile NF'ye benzeyen, kendi kendini sinirlayan, reak-
tif lezyonlardir. PM, PF'nin derin veya intramuskuler loka-
lizasyonlu varyantidir. Gerek PF'de gerekse de PM'de,
NF'de oldugju gibi mikzoid matriks iginde myofibroblast
ozelliginde igsi hucrelerin proliferasyonu, morfolojik go-
rintlyd olugturur. Ancak PF ve PM'de “psddogangliar”
veya “psédomyoblastik” olarak tanimlanan dev hicreler
de tabloya eslik etmektedir. Bu hicreler bazofilik sitop-
lazmalari, vezikiler belirgin nukleol igeren nikleuslar ile
ganglion hicresine benzemektedirler. Ultrastriktarel
olarak da dev hicreler modifiye fibroblast &zelligini gos-
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termektedir. Bu dev hicrelerin varlidn nedeniyle, PF ve
PM gangliontroblastom ve rabdomyosarkom ile karga-
bilmektedir. Ancak lezyonun ylzeyel lokalizasyonu, has-
tanin 40 yag ve Ozerinde olmasi, dev hicrelerin bazofilik
sitoplazma igermesi, sitoplazmada sitriasyon bulunma-
masi, desmin ve myoglobulin immudnreaktivitesinin goz-
lenmemesi, ayinci tanida PF ve PM lehine bulgular-
dlrlhz.ﬁ.-‘

FIBROMATOSIS

Fibromatosisler, infiltratif bayime dzellikleri, sik rekdr-
rens gostermeleri ve metastaz yapmamalan nedeniyle,
benign fibréz doku lezyonlar ile fibrosarkomlar arasinda
yer alirlar ®

Fibromatosisler, lokalizasyonlarina gére derin (mus-
kuloaponérotik) ve ylzeyel (fasyal) olmak Uzere iki grup-
ta incelenir.!

I- Derin Fibromatosisler

A- Ekstraabdominal Fibromatosis (Ekstraabdominai
Desmoid, Agressif Fibromatosis lyi Diferansiye Metastaz
Yapmayan Fibrosarkom)

Bu lezyon ilk kez 1832'de MacFarlane tarafindan ta-
mimlanmis ancak “desmoid timdr” terimi 1836'da Mueller
tarafindan kullanilmigtir ® Sikhkla 25-35 yaglarinda gériilen
ekstraabdominal fibromatosisde cinsiyet aynmi yoktur.
Genellikle omuz, gégus duvarn, baldir kaslanndan geligir.
Radyolojide kas lifleri arasina ve komsu kemige uzanip,
kemik harabiyeti olugturmasi, malignite ile kangmasina
neden olmaktadir.

Ekstraabdominal fibromatosis, en agressif gidis gos-
teren fibromatosis grubunu eclusturmaktadir. Rekirrens
%25-68 arasinda degisen oranlarda bildiriimektedir. Bu
tzellikten iki faktdr sorumlu tutulmaktadir:

1- C-sis protoonkogen ekspresyonu: Normal fibrosit-
ler c-sis protoonkogen ekspresyonu yapmazken ekstra-
abdominal fibromatosisde hicreler bunu eksprese eder-
ler. Bu protoonkogen Platelet derived growth factor 2
(PDGF2)'yi sentezler. PDGF2 fibroblastlar dzerinde, otok-
rin ve parakrin yolla mitojenik etki gosterir. Lokal eksiz-
yondan sonra rezidiv kalan, az sayidaki fibromatosis
hicresi, PDGF2 sentezleyerek reklrrense neden olur.

2- Fasyal planlar boyunca yayim: Ekstraabdominal
fibromatosisde, fasyal planlar boyunca, primer bolgeden
uzak sahalara subklinik yayim olur. Cerrahi girigim sira-
sinda farkedilemeyen bu bélgeler sik reklrrensden so-
rumludur.

Ekstraabdominal fibromatosisde ayinici tani: Ekstra-
abdominal fibromatosisde ayinci tanida ilk akla gelen ti-
mar fibrosarkomdur. Mikroskobik incelemede 1 blylk
biyUtme sahasinda 1 ve daha fazla mitoz ve atipik mitoz,
"herring bone” pattern varligi, fibrosarkom lehine bulgu-
lar iken, fazla miktarda intersellUler kollagen, digik mito-
tik aktivite, matdr hicre gorantisu ve gok kuglk boyutta

bile infiltratif gelisim, fibromatosis lehine bulgular olarak
kabul edilmelidir.

Reaktif fibrosis, ayinci tani yapilmasi gereken bir di-
ger lezyondur. Fokal hemoraji sahalarn ve hemasiderin
yuklU makrofajlar reaktif fibrosisi, destekleyen bulgular-
dir. .
Ozellikle mikzoid dejenerasyon sahalarinin bulundu-
gu fibromatosisler, mikzoma ile kangabilmektedir. Bu du-
rumda hicrelerdeki igsi gérintd, komsu sahalarda selli-
lerite ve interselliler kollagen varhg fibromatosisi destek-
lemektedir. Ayirici tanida sorun yaratan bir diger lezyon
ise noddler fasiitisdir, bu konuya yukarda deginilmis-
t'"—.1.2.9_'|0_"|

B- Abdominal Fibromatosis {Abdominal Desmoid)

Hamilelik ve sonrasinda abdominal duvann muskulo-
aponorotik dokularindan gelismesi ve rekdrrens oraninin
daha az (%20-30) olmas! diginda, makroskobik, mikros-
kobik gérantisa ve infiltratif blydme tipi yoninden, eks-
traabdominal fibromatasisden farkl bir 6zelligi yoktur.'?

C- Intraabdominal Fibromatosis (Intraabdominal
Desmoid)

Intraabdominal fibromatosis, iliak fossada lokalize ise
pelvik, mezenter veya retroperitoniumda lokalize ise me-
zenterik fibromatosis olarak gruplandiriimaktadir. Mezen-
terik fibromatosise bazen Gardner sendromu eglik et-
mektedir.

Intraabdominal fibromatosisde-ayinici tani: Pelvik fib-
romatosis klinikte over tmdrl ve mezanter kisti ile kan-
sabilmektedir. Ancak morfolojik dzellikleri ile ayinm kolay-
likla yapilabilmektedir. Mezenterik fibromatosis ise iltihabi
malign fibroz histiyositom ile ayinci tam sorunu olugtur-
maktadir. Bu konuya agagida deginilecektir,’?

II- Yiizeyel Fibromatosis

Bu grup palmar, plantar, penil fibromatosis ve knucle
pad olarak siniflandinimaktadir. Yizeyel fibromatosisler
genellikle ayirici tanida sorun olugturmamaktadir.’#*

MYOFIBROBLAST

Yukarda tanimladigimiz, gerek yumusak dokunun be-
nign fibroblastik proliferasyonlannda gerekse de fibro-
matosislerde 11k mikroskobunda igsi gbrunen hicrelerin
biylk gogunlugunun myofibroblast ézelliginde olmasi
nedeniyle bu hicreler hakkinda kisaca bilgi vermege ¢a-
lisacafjiz. Myofibroblast ilk kez 1973 yilinda Ryan ve ar-
kadasglan tarafindan tanimlanmigtir. Neoplazik ve non-ne-
oplazik fibroz doku reaksiyonlarinda tanimlanan bu hic-
reler, aktin ve myozin filamanlan igeren fibroblastlardir.
Myofibroblastlarin, kontraktil fonksiyondan sorumiu ol-
duklar ileri strdlmektedir. Kesin olarak gosterilememis
olmasina kargin, myofibroblastlann, mezansimal doku
hiicrelerinin gelisimi sirasinda, fibroblast ile myoblast
arasindaki gegis hlcresi olduguna inanilir 12121418
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YUMUSAK DOKU TUMORLERI VE
LEZYONLARI

ILTIHABI MALIGN FIBROZ HiSTiYOSiTOM
(Ksantosarkom, Malign Ksantograntlom, Malign Fibréz
Ksantom)

Hem makroskobik hem de mikroskobik gérantasi ile
non-neoplazik benign lezyonlarla kangan iltihabi malign
fibréz histiyositom (IMFH), 1935 yilinda ilk tanimlandigin-
da bile "benign lokal iltihabi olay" olarak isimlendiriimig-
tir.'* Baz olgularda, varligi akla gelmedigi strece IMFH
tanisinin konulmasi hemen daima olanaksizdir. Mon-
neoplastik ksantomatoz olaylar, fibromatosis ve lenfosit-
ten yoksun Hodgkin Hastali§, en ¢ok kanstig antiteler-
dir. Retroperitoneal lokalizasyonlu, yer yer apse, yer yer
granulasyon dokusu, yer yer ise de tamamen hyalinize
bag dokusu gérundmuinde olan bir timéral gelisime tani
vermeden once, bunun IMFH olabilecedi digtntlimeli ve
¢ok sayida Ornek alarak, atipik hiicre, atipik mitoz, stori-

form pattern varhg yéninden incelemek gerekmekte-
dir_1.2_|.'_|a.|9.20.21

ANJIOSARKOMU TAKLID EDEN VASKULER

LEZYONLAR

I- Papiller Endotelyal Hiperplazi (PEH) (Veje-
tan Intravaskiler Hemanjioendotelyoma, Intravaskiler
Anjiomatosis, Masson Anjioma)

Ik kez 1923 yilinda Masson tarafindan gergek bir
neoplazi olarak tanimlanmigtir. Ancak bugtn, bunun, or-
ganize trombus olduguna inanilmaktadir. PEH her da-
marda geligebilir, fakat kitle saptanmasinin kolayhgn yé-
nanden, siklikla bag, boyun, parmak ve gévdede lokalize
tmaor geklinde karsimiza ¢ikar. PEH kigk, sert, ylzeyel
yerlesimli, kirrmizi-mor, maltikistik, pihtilagmis kan igeren
kitle gorantisindedir. Mikroskobik incelemede, lezyonun
gelistiggi damar duvarindan olugan bir fibréz pstdokapstl
izlenir. Nadiren damar duvannin yirtiimasi ve olayin gevre
dokuya tagmasi stz kanusudur. Olgulanin ¢gogunda orga-
nize trombds bulunmasi, ayinci tanida yardimeidir.
PEH'nin en onemli ¢ézelligi trombus igine dogru uzanan
papiller yapilardir. Bu papiller yapilar tek sirall matdr hilic-
relerle gevrilidir. Bu ézellik, anjiosarkom ayinc tanisinda
gok onemlidir. Ozellikle PEH'nin nadiren, ekstravaskiler
yerlesimli olabilecei géz 6nine alinirsa, papiller yapilan
cevreleyen epitelin saydidimiz dzellikleri, daha da deger
kazanmaktadr 222324

Il- Glomeriiloid Hemanjioendotelyoma (Ac-
quired Tufted Angioma)

Dermisde lokalize eritematéz makil veya plak seklin-
de kargimiza gikan bu lezyonun morfolojik incelenmesin-
de, ektatik damarlar igine lokalize, kapiller boyutta da-
marlardan olugan, renal glomeril benzeri gérintil sap-
tanur.’

Anjiosarkom ayirict tanisi; Gerek PEH gerekse de
glomeriloid hemanjioendotelyoma anjiosarkom ile kari-
sabilmektedir. Ekstravaskdler yerlesim, anjiosarkomun en
Gnemli dzelliklerinden biridir. Ancak bu kriter her zaman
gok da givenilir bir bulgu degildir. Ornegin ddsik gra-
de'li bir anjiosarkomn olarak kabul edilen, cocuk ve infant-
larda gérilen “Malign Endovaskdler Papiller Anjioendo-
telyoma® diger bir isimlendirme ile "Dabska Timéri" de
intravaskuler yerlesimli, papiller proliferasyonlar géranti-
sindedir. Ancak bu timérde, timdr hicreleri tarafindan
sentezlenen bazal membran materyalinden olusan, hya-
len kor ve gevresindeki endotel hiicrelerinden olusan en-
dovaskuller papillalar, diagnostik degere sahiptir.?#52%

Ekstravaskuler yerlesim disinda anjiosarkomu des-
tekleyen diger bulgular, timérde belirgin nekroz, pleo-
morfizm, sik mitoz, atipinin bulunmasi, papiller yapilarin
disinda solid alanlanin da izlenmesi, papillalan déseyen
epitelin gok siral olmas, atipi 6zellikleri géstermesi ve ti-
mor hdcrelerinin komsu dokular igine disseksiyonlar ya-
parak ilerlemesidir.! 222

ATIPIK LEIOMYOMA (Epiteloid Leiomyoma, Biz-
zare Leiomyoma, Symplastik Leiomyoma, Pleomorfik Lei-
omyoma, Leiomyoblastoma)

Atipik leomyoma genellikle gastrointestinal sistemde
izlenir ve makroskobik olarak diz kas timérd gérinti-
stndedir. Lezyonu yuvarlak ve fuziform hicreler olustur-
maktadir. Genellikle bu iki hucre tipi arasinda, gecig sa-
halarn bulunur ve nadiren tabloya multindkleer dev hiicre-
ler de eklenir. Genellikle hicreler solid bir dizilim patterni
gosterirler ancak diz kas timorlerinde géralen nukleer
palizatlanma, mikzoid degigiklikler, hyalinizasyon ve kis-
tik dedisiklikler gibi dzellikler de nadiren izlenebilir. Yu-
varlak hicrelerin hafif asidofilik sitoplazmalar vardir ve
myofibril igermezler. Siklikla intrasitoplazmik vakuoller iz-
lenir ve bazen de vakuolun nikleusu bir kenara itmesi ile
tagh yOzik hicresi benzeri hicreler olusur.

Atipik lefomyomada ayirici tani

Epiteloid Leiomyosarkoma: Ayinc tani boyut ve mitoz
sayisl ile yapiimaktadir. 50 biylk blyltme sahasinda 4-5
mitoz ve Uzeri sarkom olarak dederlendirilir. TUmér boyu-
tu & cm’den fazla ise mikroskobik gérintiye bakilmaksi-
zin lezyon leiomyosarkom olarak kabul edilir. ancak akil-
da bulunmasi gereken bir nokta da, timér boyutunun k-
clk olmas halinde bunun her zaman benign biyolojik
davranis gdstermeyecedidir. GUnkl epiteloid leiomyosar-
komlann yaklagik %25 6 cm'den kOgUktir.

Liposarkom, Tagh yizlk hicreli karsinom: Tasl yizik
hacresi gérintistndn belirgin oldugu atipik leiomyomiar
ile kangir. Ancak atipik leiomyomada, sitoplazmadaki va-
kuoller, yag, musin ve glikojen igermediklerinden bunlara
0zgu histokimyasal boyalarla ayrilirlar.
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