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SOLITARY FIBROUS TUMOR OF THE LUNG: A CASE REPORT
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Souhrn: Vychodiska: Solitarni fibrézni tumor je vzacna jednotka vyskytujici se v nejriznéjSich anatomickych lokalizacich.
Typ studie a soubor: Popisujeme zde pfipad solitdrniho fibrézniho tumoru v neobvyklé lokalizaci v plicnich parenchymu. Meto-
dy a vysledky: Plicni tumor byl vySetfen rutinné histologicky a imunohistochemicky a nélezy odpovidaly diagnéze solitarni
fibrézni tumor bez moZnosti predikce biologického chovéni. Zdveéry: Solitarni fibrézni tumor je ubikvitarné se vyskytujici
nédor a je nutné jej zvaZovat v diferencidlni diagndze vietenobunécné neoplazie v nejriznéjsich tkanich a organech.

Klicova slova: solitarni fibrézni tumor, plice, CD34.

Summary: Backgrounds: Solitary fibrous tumor is a rare entity occuring in many anatomical localizations. Design and
subjects: We describe a case of solitary fibrous tumor in unusual localization in the pulmonary parenchyma. Methods and
Results: The lung tumor was examined routine histologically and immunohistologically and the findings in association with
diffuse reactivity with CD34 were consistent with diagnosis solitary fibrous tumor without possibility prediction of biological
behaviour. Conclusions: Solitary fibrous tumor is ubiquitous and it is necessary to consider it in the differential diagnosis
spindle-cell neoplasias in different tissues and organs.
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Solitarni fibrézni tumor (SFT) je vzacny vietenobunécny nador
dospélych s etnymi synonymy, napf. benigni fibr6zni mezo-
teliom, submezotelidlni fibrom, lokalizovany fibrézni tumor
adalSimi (17). Obvykle postihuje pleuru, ale byl popsan v Cet-
nych anatomickych lokalizacich, jednak na jinych seréznich
povrsich, na peritoneu a perikardu, a jednak bez vazby na ser6z-
ni struktury, v prsu (4), §titné Zlaze (3), mediastinu (9), orbité
(6), hornim respira¢nim traktu (22) a v dutiné nosni a parana-
zélnich dutindch (25) a v nejriznéjsich dal$ich. Mezi extra-
pleurdlnimi lokalizacemi se SFT vzicné vyskytuje i v plicich
9,21).

Histogeneze SFT byla zpoc¢atku spornd, jako buiika ptivodu
byla oznacovéina mezotelie nebo submezotelidlni fibroblast,
ale pozdéji imunohistochemicky profil a ultrastrukturdlni stu-
die prokdzaly pfevdzné fibroblasticky fenotyp naddorovych
bunék, v nékterych pripadech s diferenciaci smérem k myo-
fibroblastu, manifestujici se pfitomnosti imunoreaktivniho
aktinu a mikrofilament ultrastrukturalné (7, 18).
Histologicky obraz SFT je variabilni, Casto je popisovan jako
,necharakteristicky*, ale mikromorfologické znaky obvykle
umoZiiuji spolehlivou diagnézu. Zakladnim rysem je ohrani-
¢eny tumor tvofeny kratkymi vietenitymi butikami s malym
mnoZzstvim cytoplazmy, rostouci v kolagenizovaném stroma-
tu, s alternujicimi hypoceluldrnimi a hyperceluldrnimi regio-
ny. DalSim charakteristickym znakem je vyraznd a difizni
exprese CD34, popisovana v 80 — 100% ptipadu (15, 19, 22).
BylanavrZena diagnostické kritéria SFT (11): ohrani¢eni, alter-
nujici hyperceluldrni a sklerotické hypocelularni oblasti, bland-
ni kratké vietenité nebo ovoidni buiiky, ndhodné, storiformni
nebo fascikuldrni uspofddani vietenitych bun€k, CD34 pozi-
tivita. Déle je béZny hemangiopericytarni vzhled, n€kdy pali-
sddovani jader, herring-bone fazeni a dalsi.

Pleuralni SFT se v 10 — 30% chova maligné (2), oproti extra-
pleurdlnim ptfipadiim, jichZ biologické chovani je téméf vzdy
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benigni (8), bez recidiv a vzdalenych metastidz. Problémem
zUstava, Ze klinické chovéni nelze vZdy predpovédét na pod-
kladé histologickych nalez (2, 15).

Popisujeme zde ptipad SFT ve vzacné lokalizaci v plicnim
parenchymu.

Popis pripadu

54 leta pacientka byla vySetfovana pro kaSel a bolesti za hrud-
ni kosti, prosty snimek hrudniku prokazoval elevaci brani¢ni-
ho oblouku vpravo. Pfi CT vySetieni byl zji$tén v dolni polo-
vin€ pravého hemithoraxu expanzivni proces a fluidothorax
a bylo indikovéno operacni feSeni, v jehoZ rdmci bylo prove-
deno urgentni peroperacni kryotomové vySetieni a nisledné
exstirpace ¢asti tumoru a lobektomie pravého dolniho plicni-
ho laloku. Poopera¢ni pribéh byl bez komplikaci.

Material a metody

Do laboratote byly zaslany peroperacni vzorky a déle lobekto-
micky resekdt, izolované fragmenty nadorové tkdn€ a lymfa-
tické uzliny. Reprezentativni tkafiové vzorky (celkem 17 blo-
k) byly zpracovény standardni formol-parafinovou technikou
abyly zhotoveny histologické fezy a rutinné barveny H&E, ¢ast
specidlnim barvenim dle Goldnera a van Giesona a byly pro-
vedeny imunoreakce s protildtkami proti CD34, CD99, bcl-2,
vimentinu, desminu, hladkosvalovému aktinu a svalové-speci-
fickému aktinu, S-100 proteinu a byl stanoven proliferacni
index pomoci Ki-67. Seznam uZitych protildtek je v Tabulce 1.

Vysledky

Makroskopicky $lo o 3 ohrani¢ené nddorové uzly o rozmérech
13,7 a5 cm; nafezu noddzni, s centralnimi nekrézami, a dol-
ni lobektomicky resekat s obdobnou infiltraci maximalniho
rozméru 10 cm, soucasti zaslaného materidlu byly i 3 interlo-
barni lymfatické uzliny.



Tabulka 1: Seznam pouzitych protilatek.

Protilatka Klonalita Redéni Firma
aktin HHF35 monoklonalni 1:200 DAKO
aktin hladkosvalovy monoklonalni 1:200 DAKO
bcl-2 monoklonalni 4:100 DAKO
CD34 monoklonalni 1:100 DAKO
CD9% monoklonalni 4:100 DAKO
cytokeratin AE1/AE3 monoklonalni 2:100 DAKO
desmin monoklonalni 1:100 DAKO
vimentin monoklonalni 1:300 DAKO
S-100 protein polyklondlni 1:400 DAKO
Ki-67 antigen monoklonalni 1:100 DAKO

Mikroskopicky (Obr. 1 a 2) byl nddor ohraniceny, misty s fib-
réznim pseudopouzdrem, relativn€ monomorfni stavby, nic-
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Mexe

byla drobna loZiska nekr6z. Bunécna populace byla fusicelu-
larni, s pfevazujicimi ristem v kratkych svazcich, a v necha-
rakteristickém uspotfadéani. Cytoplazma bunék byla nezietel-
nd, nebyly v ni patrné fuchsinofilni fibrily, jadra protaZena,
misty lehce zvInénd, s jemnym chromatinem bez nukleoldrni
distinkce, sporadicky byly pfitomné partie s vyrazné&jsi nukle-
arni pleomorfii. Mitoticka aktivita nepfesahovala 1 mitotickou
figuru na 20 HPF. Intratumorélni vaskularizace byla misty
vyraznéjsi, cévy byly silnosténné mensiho kalibru i vétsi nepra-
videlné cévni tenkosténné prisvity s ndznakem hemangiope-
ricytarniho fazeni. V lymfatickych uzlinich byla nilezem pou-
ze antrakofibroza.

Pti imunohistochemickém vySetfeni byla demonstrovéana diftz-
ni exprese vimentinu v cytoplazmé neoplastickych bunék, dale
diftzni exprese CD34 (Obr. 3) a CD99, a fokalni imunoreakti-
vita bcl-2 a faktoru XIII. Reakce s protildtkami proti cytokera-
tinim, desminu, S-100 proteinu, hladkosvalovému a musku-
larn€ specifickému aktinu byly negativni. Ki-67 proliferacni
index byl 2,2%.

Morfologicky obraziimunofenotyp odpovidal solitarnimu fib-
réznimu tumoru bez moznosti jisté predikce biologického cho-
véni, sice bez pritomnosti sarkomatoidnich partii, s blandni
cytologii a nizkou mitotickou aktivitou, ale za nepiiznivé pro-
gnostické faktory bylo moZno povaZzovat velikost1éze a fokal-
ni nekrotizaci.

Diskuse

SFT byl poprvé odlisen od mezoteliomu v roce 1931 (13) a ve
studiich na tkanovych kulturdch byla prok4zana fibroblastickd
diferenciace naddorovych bunék (1), a jeho mezenchymdlni
plivod se rovnéZ odraZi v jeho imunofenotypu, se silnou poziti-
vitou vimentinu a negativitou reakci na cytokeratiny, s vyjim-
kou fokalni aberantni exprese CK, ktera byla pozorovina
u maligni varianty SFT (10). Fibroblasticky ptivod SFT je stej-
né tak demonstrovan vétSinou ultrastrukturdlnich pozorovéni
(18). V soucasnosti je SFT kromé pleury diagnostikovan témér
ve vSech anatomickych lokalizacich, zejména v dutin€ biiSni,
orbité, hornim respira¢nim traktu a mékkych tkanich. V intra-
pulmondarni primarni lokalizaci se vyskytuje vzacné. Pro diag-
nézu SFT jsou rozhodujici histologické nélezy, vietenité buii-
ky, necharakteristicky rast loZiskové se storiformnim,
hemangiopericytdrnim nebo fascikularnim usporadanim a dale
imunohistochemicka pozitivita CD34. Antigen CD34 je trans-
membranovy bunécny povrchovy glykoprotein, piivodné popsa-
ny jako antigen hemopoetickych progenitorovych bunék, ale
pozdéji identifikovany v endoteliich a subpopulaci fibroblastl

Obr. 1. Necharakteristické fazeni fibroblastické buné¢né populace s hojnym kolagenizovanym stromatem (H&E, 100x).
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Obr. 2. Detail nadorovych bunék solitdrniho fibrézniho tumoru s blandni morfologii (H&E, 400).

Obr. 3. Diftzni exprese CD34 pfi imunohistochemickém vySetfeni.
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v pojivovych tkdnich, které byly oznaceny jako dendritické inter-
sticidlni buriky (19). CD34 je nalézan v mnoha nidorech, gast-
rointestindlnich stromalnich nadorech, dermatofibrosarcoma
protuberans, Kaposiho sarkomu, dile byla popsdna imunoreak-
tivita v leiomyosarkomech, neurdlnich tumorech a hemangio-
pericytomech. CD34 je pro diagnézu SFT velmi uZite¢ny, nic-
méné jeho nepfitomnost moZnost SFT nevylucuje.
Diferencidlni diagnéza SFT v plicni lokalizaci zahrnuje pre-
devsim fibrézni mezoteliom, jehoZ nddorové burtiky jsou cyto-
keratin pozitivni, a CD34 negativni. Déle je nutné zvaZovat
vietenobunéné mezenchymaélni tumory, jako je maligni fib-
rozni histiocytom nebo fibrosarkom (23), od kterych se SFT
odliSuje konstantni CD34 reaktivitou, i kdyZ MFH mize byt
fokalné CD34 pozitivni. Mimo plicni a pleurdlni lokalizaci je
diferencidlni diagn6za zna¢né rozsahla: fibrézni histiocytom,
vietenobuné¢ny lipom, hemangiopericytom, maligni schwan-
nom, monofézicky synovidlni sarkom, leiomyosarkom, fibro-
sarkom, inflamatorni pseudotumor, postoperacni vietenobu-
nécny uzel a dalsi jednotky.

Vétsina SFT je spojena s benignim biologickym chovanim, ale
jsou dobte popsany maligni varianty SFT v pleurdlni i extra-
pleurdlnich lokalizacich (20, 23), které jsou spojeny s lokdlni
invazivitou, recidivuji a v nékterych ptipadech diseminuji.
Dosud neexistuji jednotnd kritéria pro diferenciaci benignich
a malignich SFT a chovani SFT miiZe byt nepfedvidatelné na
morfologickém podkladé.

Mezi znaky, indikujici agresivitu 1éze, patii infiltrujici okraje,
zvySena celularita, jaderny pleomorfismus, mitotickd aktivita

vice neZ 5 mitotickych figur na 10 HPF, nekrézy a hemoragie.
ObtiZe se odraZi v pokusech pro determinovéni biologického
chovéni uzitim imunohistochemickych markert proliferace,
napf. Ki-67, exprese bazického fibroblastického riistového fak-
toru (bFGF) (16), exprese mutovaného p53 (23), kdy pripady
s agresivnim chovénim byly spojeny s vy$Sim Ki-67 a bFGF
labeling indexem a silnou expresi mutovaného tumor supreso-
rového proteinu p53. DalS§im pifinosem mohou byt genetické
metody (5), kde autofi prokazali rekurujici abnormalni karyo-
typ a naznacuji moznost vyznamu nadpocetného chromozomu
8 pii urCeni maligniho chovéni u SFT. Nicmén€ nejvyznam-
né&jsim prognostickym faktorem je zfejmé kompletni reseko-
vatelnost tumoru (12).

Podle nékterych autord je nutno vSechny SFT povaZovat za
potencidlné maligni bez ohledu na mikroskopické nélezy (20)
a v kaZdém pripad¢ je nutné peclivé sledovani pacienta.
NaSe préce popisuje pfipad velkého SFT s raritni plicni loka-
lizaci. Pfesna diagndza téchto naddortt ma vyznam pro odliSe-
ni od jinych, obvykle agresivnéjSich vietenobunécnych neo-
plazii, v této lokalizaci zejména od maligniho fibr6zniho
mezoteliomu. Adekvétni terapii je kompletni chirurgick4 exci-
ze a je nutny peclivy folow-up pacienta. V naSem piipadé kon-
trolni CT vySetfeni po 8 mésicich u pacientky neprokazalo
znamky recidivy ¢i metastatického postiZeni a po 16 mésicich
od odstranéni tumoru je pacientka zcela asymptomaticka.

Podékovani: Autoti d&kuji doc. Emilovi Cernému za jeho pfi-
pominky.
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