Akcigerin inflamatuar Psodotiimorii
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TERMINOLOJI

inflamatuar pséidotimér (IPT) akcigerin nadir ve ilging lez-
yonlarindan olup klinik ve patolojik olarak malign tdméri taklit
edebilir. Terminoloji, hala tartigmal olup plazma hiicreli granu-
loma, histiositoma, fibrohistiositoma, fibroksantoma, ksanto-
matdz psodotiimir, plazma hiicresi/histiositoma kompleks "'ve
inflamatuar myofibroblastik timor *, bu lezyon igin kullanilan
terimlerden bazlandir. Bu metinde en sik kullanilan terim olma-
si nedeniyle “Inflamatuar Psddotimar” terimi kullamimigtir.

Etioloji

Etiolojide sozil gegen faktdrleri basghca iki grup altinda
toplamak mimkindir: Inflamatuar ve neoplastik (Tablo 1).

Ledet ve arkadaslar, 26 akciger IPT olgusunun 8'inde PCR
(polimeraz zincir reaksiyonu) ve/veya ISH (insitu hibridizasyon)
teknikleri ile EBV (Ebstein Barr virils) pozitifligi saptamiglardir
Araber ve arkadaslan da ISH ve double-labeling immunohisto-
kimya yontemleri ile 18 IPT olgusu incelemigler ve %41.2 olgu-
da EBV pozitifligi saptamislardir . Buna karsihk Su ve ark., 5
yaginda bir kiz gocukta sitogenetik olarak 20 metafazin 17'sinde
47XX + r (ring) karyotipi saptamislar, r kromozomiarin klonal ve
neoplastik proliferasyonu temsil etmeleri nedeniyle IPT'nin ne-
oplastik orijinini ortaya koymuglardir ',

INFLAMATUAR
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Tablo 1 : IPT, Etiyoloji ve Patogenez
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Klinik Dzellikler

IPT, ocukluk cadinin en sik goriilen akciger timoridir .
% 60 olgu 40 yasin altinda olmak Gzere rapor edilen olgular 1-
77 yas arasinda degigmektedir. Kadin : erkek oranlar esit, bazi
serilerde kadinlarda daha sik olarak bildirilmektedir ™. % 40-60
olgu asemptomatiktir. En sik izlenen semptomlar dksiriik, ates,
hemoptizi ve dispnedir. Daha nadir olarak agn, kilo kaybn, halsiz-
lik, anoreksi, siyanoz ve parmaklarda gomaklagma da bildiril-
mistir. %5-37 olguda gegirilmig bir solunum yolu enfeksiyonu
hikayesi mevcuttur. 1993-95 yillan arasinda AFIP'de yapilan bir
¢alismada, akciger lokalizasyonlu 90 IPT olgusu, klinikopatolo-
jik olarak degerlendirilmistir ™. Bu galismada olgularin %33
asemptomatik olup % 4 olguda gegirilmig solunum yolu enfek-
siyonu aykisi mevcuttur. Aymi gaismada anemi (2 olgu), me-
me kanseri (2 olgu), gece terlemesi (2 olgu), gogiis travmasi( 2
olgu), taberkiiloz (2 olgu) , plérezi (2 olgu), kolitis Glseroza (1
olgu), toksik gaz inhalasyonu (1 olgu), spontan rekiran pndmo-
toraks (1 olgu), ilag bagimhihidi (1 olgu), artralji (1 olgu), lenfo-
ma (1 olgu) gibi bazi birliktelikler saptanmigtir. Ayni calismada
saptanan radyolojik bulgular Tablo 2'de gésterilmistir. Bu calig-
mada 39 olguya ait klinik takip mecuttur. Otuzig olgu hayatta ve
iyidir (0.5-17 yil, ort. 8 yil). Bes olguda rekiirrens saptanmigtir.
Bunlardan ikisi mediasten ve perikarda invazyon gostermigler-

dir.
RADYOLOJIK BULGU OLGU SAYISI (%)
Akcigerde kitle 59(82)
Kalsifikasyon 5(7) |
Atelektazi 3(4)
Infiltrasyon 2(3) !
Kavitasyon 2(3)
Pnbmotoraks 1(1)
Bilateral nodiiller 1(1)
Plevral efiizyon 101)
Mediastinal ekstansiyon 1(1)
Trakeal kitle : 1(1)
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Tablo 1 : IPT, Radyolojik Bulgular (n:72)
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Resim 1 :Fibrohistiositik tip IPT. Storiform bir patern olugturan
myaofibroblastik hicreler (HEx350).

Makroskobik Ozellikler

IPT, tipik olarak iyi simirh, kapsiilsiiz olup nadir olgularda si-
mirlan dizensiz bir kitle halinde kargimiza ¢ikmaktadir. Lezyon
ap ortalama 3 cm olup bir galismada 0.8 - 12 cm arasinda bil-
dirilmistir. Gogu olgu soliter olup multip! olgular da mevcuttur
", Kesit yiizeyi igerdigi hiicresel komponentlerin oramina gore
sar-beyaz, gri-pembe veya kanamal olabilir %12-20 olgu, en-
dobronsialdir **. Bazen kistik degisiklik ve kalsifikasyon izlenir.

Mikroskobik dzellikler :

Mikroskobik olarak fibroz bir kapsil izlenmez. Akciger pa-
rankimi tamamen harabolmusgtur, seyrek alanlarda, dzellikle lez-
yonun periferinde korunmus alveoller gérilebilir,

Genel olarak IPT, kronik inflamatuar hicrelerin (Bzellikle
plazma hiicreleri, lenfositler, eosinofiller, makrofajlar) fibrohlas-
tik hicrelerle bir kangimindan olusmustur. Bu komponentlerin
oranlarl degismekte ve IPT'in baghca iki major histolojik subti-
pe ayrilmasina neden olmaktadr; fibrohistiositik ve plazma hiic-
reli granuloma subtipleri "

Fibrohistiositik (FH) IPT:

Spindle hiicrelerden (myofibroblastlar ve fibroblastlar), kol-
lajen, makrofajlar, kdplksi makrofajlar (ksantoma hiicreleri) ve
Touton tipi dev hilcrelerden olusmustur. Spindle hiicreler stro-
riform bir patern olugtururlar (Resim 1). Ksantoma hiicre fokis-
leri bulunabilir (Resim 2). Bu hiicrelerdeki lipidin endojen orijin-
li oldudu ortaya konmustur. Ksantoma hiicreleri lezyonun biiyik
bir kismini olugturuyorsa Fibroksantoma (FX) terimi kullanil-
maktadir,

Plazma Hiicreli Granuloma (PCG):

Fibro ve myofibroblastlar, kollajen yanisira gok sayida infla-
matuar hicrelerden (6z. plazma hiicreleri, lenfositler, eozinofil-
ler) olugmustur (Resim 3). Plazma hiicrelerinde ¢ok sayida Rus-
sel cisimeikleri goriilir,

Bu iki major subtip arasinda kesin bir gizgi ¢izmek mumkin
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Resim 3 : Plazma hicreli granulom. Gok sayida plazma hiicresi ve
diger iltihabi hilcreler (HEx500).

degildir. Gok sayida olgu her iki tipe ait histolojik dzellikleri de
icererek Mikst Tip IPT olarak isimlendirilir.

Bahsedilen major Gzelliker yanisira bazi olgularda izlenen mi-
nor defisikler su sekilde dzetlenebilir:

Mikzaid dedgigiklik "™

Nekroz

Hemoraji

Kalsifikasyon/ ossifikasyon

Vaskiilit

Vaskiller invazyon

Ayirict Tami

IPT'iin ayirici tamisinda sklerozan hemanjiom, organize po-
moni, hyalinize granidlom, intrapulmoner fibroz timdr, trakeob-
rongial agacin invaziv fibroz timérd, inflamatuar sarkom (infla-
matuar fibrosarkom veya malign fibréz histiositom), inflamatuar
karsinom, plazmositom gibi benign ve malign pek gok lezyon dii-
stndlimelidir. Maligniteyi destekleyen en dnemli bulgu mitozdur
", Pleomorfizm, nekroz ve hemoraji, IPT'de goriilebilse de gok
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dikkat ¢ekici boyutlarda olmalar yine maligniteyi digiindiirmeli-
dir ™. Ledet ve ark. tarafindan yapilan bir cahismada ™, akciger
lokalizasyonlu sekiz soliter IPT olgusu yamisira alti sarkom (2
MFH, 2 metastatik yiksek gradeli sarkom, 1 metastatik alveolar
soft part sarkom, 1 fibrosarkom) ve 10 yillik radyoterapi sonu-
cunda sarkoma doniismiis bir IPT olgusunda, parafin kesitlerde
immunohistokimyasal yéntemle p53 galigilmistir. Sekiz IPT ol-
gusu ve sarkoma doniigmis IPT olgusu p 53 ile negatif, 4/6 sar-
kom olgusu ise pozitif sonug vermiglerdir. Bu yazarlar ayiric ta-
nida p53 boyanmasinin yararl oldugunu savunmaktadirlar.

Bu galigmada bahsedilen sarkoma transformasyon ise daha
dnceki yayinlarda rastlanmayan bir kavram olup Uzerinde dzel-
likle durulmasi ve incelenmesi gerekli bir konudur. Wick ve ark.

ise yaptiklari galigmada inflamatuar karsinom ile IPT ayirici tani-
sinda EMA, keratin, vimentin ve kas spesifik aktini igeren bir pa-
nel uygulanmasinin yararina deginmislerdir .

Sonug

IPT, gogunlukla benign seyirli bir lezyon olup cerrahi eksiz-
yon kesin tedavidir. Olgulann kiigik bir yizdesinde rekiirrens iz-
lenir (%5). Eger timor akcijer digina invaziv biyiime gdsteri-
yor, nekroz, 3/50 HPF'den fazla mitoz, vaskiler invazyon ve be-
lirgin atipi igeriyorsa dikkatli olmak gerekir. Bu lezyonlarin pek
¢ogu gergek neoplazm Gzellikleri gosterdiginden Inflamatuar
myofibroblastik timar bu lezyonlar igin uygun bir terimdir.
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