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Case Report

INSIDENTAL SAPTANAN MEZENTERIK KALSIFiYE FiBROZ TUMOR:
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Incidental Calcifying Fibrous Tumor: A Case Report
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0z

Kalsifiye fibroz tiimor, nadir goriilen igsi hiicreli bir
tiimordiir. Genelikle insidental olarak saptanir, fakat
semptomatik oldugunda tutulum bolgesine gore klinik
prezentasyon farklilik gosterir. Intra abdominal bolge,
yumusak doku ve plevra predileksiyonu gosterir. Siklikla
cocuk ve geng eriskinlerde izlenir. Hiicreden fakir
fibrokollagen6z  stroma zemini, lenfoplazmositik
agregatlar ve lenfoid folikiiller, distrofik ve/veya
psammomatoz kalsifikasyon iceren spesifik
histopatolojik ozelliklere sahiptir. Az sayidaki igsi
hiicrelerde vimentin ve faktor XIlla pozitivitesi saptanir.
Biz burada insidental olarak saptanan mezenterik
kalsifiye fibroz tiimoér vakasmi benign ve malign
lezyonlarla klinikopatolojik olarak karisabilmesi, nadir
goriildiigi igcin akla gelmesi zor bir antite olmasi

sebebiyle, literatiir bilgisi esliginde sunmay1 amagladik.
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ABSTRACT

Calcifying fibrous tumor is a rare spindle cell tumor.
Despite the fact that it is usually detected incidentally,
clinical presentation differs according to the region of
involvement when it is symptomatic. Calcifying fibrous
tumor shows intra-abdominal region, soft tissue and pleural
predilection and is frequently seen in children and young
adults. It has specific histopathological features, including
paucicellular fibrocollagenous stroma, lymphoplasmocytic
aggregates and lymphoid follicles, dystrophic and / or
psammomatous calcification. Few spindle cells in pauci
cellular stroma are immunoreactive for Vimentin and
Factor Xllla. Here in, we aimed to present the case of
incidental mesenteric calcifying fibrous tumor with a
literature review, as it is a rare entity and can mimic benign

and malignant lesions clinicopathologically.
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GIRIS

Kalsifiye fibroz tiimoér (KFT), disorganize kollajendz
stroma, distrofik ve/veya psammomat6z kalsifikasyon
odaklartyla karakterize, iyi s, literatiire 1988
yilinda Abdul-Kerim ve Rosenthal tarafindan
kazandirilmis  benign yumusak doku tiimdriidiir.
Olgularda kadin cinsiyet predominansi izlenmektedir
(1). Soliter ya da multipl odaklar halinde gastrointestinal
sistem, plevra, kalp, testisgibi pek c¢ok farkl
lokalizasyonda goriilebilmektedir. Her yas grubunda
goriilebilmesine ragmen saptanan ilk vakalar ¢ocuk yas
grubundadir. Etyopatogenezi hala net olarak ortaya
konamamusgtir. Tedavisi, Kitlenin total eksizyonu ile
miimkiindiir. Lokal rekiirrens bir grup hastada
bildirilmistir (2).

OLGU SUNUMU

33 yasinda kadm hasta kesici delici alet yaralanmasi
sebebiyle acil servisimize basvurdu. Intraabdominal
organlarda olasi patoloji varligin1 arastirmak amaciyla
¢ekilen alt abdomen bilgisayarli tomografide sag alt
kadranda igerisinde kalsifikasyon bulunduran 35x11.5
mm boyutunda nodiiler lezyon izlendi. Laparotomi
esnasinda omentum iizerindeki defektif alanlar ve batin
ici serbest serohemorajik sivi varligi yani sira, terminal
ileum komsulugunda oncelikle mezenterik
lenfoadenopati oldugu diisiiniilen kitle saptanarak eksize
edildi ve histopatolojik inceleme i¢in bdliimiimiize

gonderildi.
Patolojik Bulgular

Makroskopik incelemede 39x35x13 mm &lgiilerinde
kapsiilsiiz, nodiiler, sert kivamli, kirli gri renkte lezyon
goriildi. Kesit yliziinde yer yer kalsifikasyon odaklar
icerdigi, solid, kirli beyaz renkte oldugu izlendi.
Hematoksilen&eozin boyali preparatlara ait
mikroskopik incelemede hyalinize fibrokollagendz
stroma igerisinde seyrek igsi fibroblastlar, lenfositler ve

plazma hiicreleri yam sira lenfoid agregatlar, kemik

olusumu ve distrofik kalsifikasyon odaklar1 izlendi

(Resim 1,2). Lezyonun hiposelliiler oldugu, atipi ve
mitoz icermedigi goriildi. Mevcut histomorfolojik
bulgular 1s18inda olguya kalsifiye fibréz timor tanist
verildi. Yapilan immiinhistokimyasal ¢alisma ile
zemindeki az sayidaki igsi hiicrelerde Vimentin ve
Faktor XIlla pozitifligi saptandi. CD34 ile vaskiiler
yapilarda pozitivite izlenirken, S100, CD117, DOG-1,
SMA, Desmin ile pozitivite izlenmedi. Hasta rutin

kontrol muayenesine gelmedigi icin rekiirrens hakkinda

bilgi edinilemedi.

Resim 1: Fibrokollagendz stroma igerisinde inflamatuar
hiicreler, lenfoid folikiiller ve kemik olusumu, H&E, 4x
objektif

Resim 2: Fibroz stroma igerisinde psammoma cisimleri,

kemik olusumu, H&E, 4x objektif
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Resim 3: Lezyon zeminindeki igsi hiicrelerde

immiinhistokimyasal Faktor XlIla pozitivitesi, 10x

objektif

TARTISMA

Bu antite ilk kez Abdul-Karim ve Rosenthal tarafindan
psammomatdz cisimler igeren g¢ocukluk cagi fibroz
tiimori olarak tanimlanmistir (3). Ancak 1993’ te Fetsch
ve arkadaglari tarafindan KFT olarak isimlendirilmistir
(4). Agrisiz, yavas biiyiiyen, ylizeyel veya derin doku
yerlesimli, intratorakal veya intraabdominal ve bazen
insidental saptanan bu lezyonun mikroskopisi tipiktir ve
histopatolojik degerlendirme diagnostiktir. Chorti ve
Theodossis lezyonun, erken ¢ocukluk ¢agi, 20 yas ve 30
yas ortasi olmak iizere yagsamin 3 evresinde goriildiigiini
ve her dénem i¢in patogenezin farklilik gosterdigini 6ne
stirmiistiir. Bu teoriye gore ¢ocukluk caginda goriilen
lezyonlarin genetik veya embriyolojik bir zemini
oldugu, adolesan donemdekilerin travma iliskili
olabilecegi ve sonraki yas grubunda ise lezyonun
inflamatuar myofibroblastik timériin  (IMT) son
evresini  temsil ettigi  disiiniilmektedir  (1,2,5).
Literatiirde Castleman hastalig1 ile birliktelik gosteren
olgular mevcuttur. Her iki antitenin de nadir gorildigi
g6z oniinde bulunduruldugunda, KFT’ nin stromadan
zengin, vaskiiler ve fibroblastik hiicre proliferasyonu
gosteren lenf nodunun Castleman hastalig1 olabilecegi
diistiniilmiistiir (6,7). Bizim olgumuzda da lezyonun

nodiller ve iyi simirli olmasi nedeniyle, lenfoid

follikiillerin rezidii bir lenf nodu parankimini temsil
ettigi disiiniilebilirdi. Ancak biz de bu psddoneoplastik
fibroz proliferasyonun egzajere bir iyilesme prosesi
olabilecegini 6ngoriiyoruz. Distrofik kalsifikasyonlarin
cogunlukla iskemiye sekonder doku  Olimiinii
yansittigini bilsek de psammomatéz kalsifikasyonlari,
siradan bir hiicre 6liimii yerine biyolojik olarak aktif
kabul etmekteyiz. Dolayisiyla meningiom, papiller
tiroid karsinomu, ovarian/peritoneal ser6z neoplazmlari
ve renal hiicreli karsinom disinda nadiren gérmekteyiz.
Sirkiiler —mikrokalsifikasyonun hiicre igerisindeki
vezikiillerde baglayan bir proses ve intralenfatik
trombiisiin nidus olabilecegi iddia edilmektedir (8,9).
Laminer, konsantrik  kalsifikasyon  olusumunu
aciklamaya yonelik caligmalarda, ornegin
meningiomlarda, damar duvarlarinda,  girdaps1
yapilarda, timor hiicrelerinin sitoplazmik
membranlarinda ve psammoma cisimleri igerisinde bol
miktarda Ig G saptanmistir. Humoral immunitenin ve
bazal membran etrafinda laminer yuvalanma gdsteren
tip 4 kollagenin psammoma cismini olusturdugu
belirtilmistir (10). Biz de bu lezyonda izledigimiz
plazma  hiicre infiltrasyonunun sekrete  ettigi
immunglobinlerin psammoma igin bir taslak protein
oldugunu diisiinebiliriz. Hatta baz1 yazarlar KFT’ nin
IgG4 iligkili hastaliklar grubunda yer alan, az taninmis
bir subtip olabilecegini 6ne stirmiislerdir (11,12). Ancak
elbette plazma hiicre komponenti igeren her lezyonda
psammoma cismi gérmemekteyiz. Bu teorinin vaskiiler
beslenme bozuklugu, lezyonun yaslanmasi ile birlikte
aciklanabilir olacagini diisiniiyoruz. KFT* nin ayirict
tanisinda bulundugu lokalizasyona gore degiskenlik
gosteren  ¢ok  sayida  antite  bulunmaktadir.
Intraabdominal olgularda IMT, gastrointestinal stromal

tiimér (GIST), schwannoma, soliter fibrdz timér (SFT)

gibi igsi hiicreli lezyonlar akla gelmelidir (1,12).

IMT> nin KFT ile DNA metilasyon profili benzer
bulundugundan, bu lezyonun regrese spektrumdaki
morfolojisinin  KFT oldugunu iddia eden yazarlar

mevcuttur (13). Ozellikle hyalinize stroma iceren

KUTFD | 188



Balc1 M ve Eryol M.
Kalsifiye Fibroz Tiimor

Kirtkkale Un Tip Derg. 2021;23(1):186-190
Doi: 10.24938/kutfd.808993

hiposeliiler tip, KFT ile ayrimda zorluk yaratabilir. KFT
‘de kalsifikasyon varligi, SMA, aktin, desmin pozitifligi
ile saptanan myofibroblastik kokenli igsi hiicrelerin
bulunmamasi ile IMT’ den ayrilir. Ayrica IMT igin
karakteristik olan ALK-1 pozitivitesi KFT’ de gériilmez
(1,14). Literatiirde lezyonun reaktif bir proses degil de
neoplastik oldugunu vurgular nitelikte, lokal rekiirrens

bildirilmistir, fakat metastaz nadirdir (15).

GIST igsi hiicreli sklerozan tipi ile ayirici tan1 zorlugu
yasanabilir. GIST* in psammomatdz kalsifikasyon ve
lenfoplazmositik  agregat igermemesi yani sira
karakteristik DOG-1 ve CD117 pozitifligi ile ayrim
yapilabilir. Schwannoma ayiric1 tanida akla gelmesi
gereken bir diger antitedir. KFT’ de hiperselliiler Antoni
A alanlarinin  yoklugu, immiinhistokimyasal olarak
S100 pozitifligi gdstermemesi ile ayrim yapilabilir. SFT
olgularini, hiposeliiler alanlar yani sira hiperseliiler
alanlarin varligl, geyik boynuzu benzeri vaskiiler
yapilar, igsi hiicrelerin patternsiz dagilimi ve CD34,
CD99 ve Bcl-2 pozitivitesi ile KFT’ den ayirt etmek
mimkiindiir (1).

KFT, genellikle asemptomatik, insidental saptanan,
soliter, iyi sinirli, benign bir lezyondur. Spesifik klinik
ve radyolojik bulgular1 olmadigt icin histopatolojik
inceleme tan1 koydurucudur. Bu agidan patoloji
pratiginde bu lezyona agina olmak ve taklit eden

timorlerden ayirt etmek 6nemlidir.

Catisma Beyani: Makalenin yazarlar1 arasinda, ¢aligsma
kapsaminda herhangi bir kisisel ve finansal g¢ikar
¢atismasi olmamuistir.

Arastirmacilarin Katkt Orant Beyani. Yazarlar esit
oranda katilim yapmustir.

Destek ve Tesekkiir Beyani: Bu caligma sirasinda,
yapilan arastirma konusu ile ilgili dogrudan baglantisi
bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, tibbi alet, gerec
ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya
herhangi bir ticari firmadan, calismanin degerlendirme

siirecinde, caligma ile ilgili verilecek karari olumsuz

etkileyebilecek maddi ve/veya manevi herhangi bir
destek alinmamugtir.

Bilgilendirilmis Géniillii Olur/Onam Formu: Cerrahi
girisim Oncesi rutin bilgilendirilmis onam formu

almmistir.
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