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SOLITÁRNÍ FIBRÓZNÍ TUMOR PLIC

SOLITARY FIBROUS TUMOR OF THE LUNG: A CASE REPORT
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Souhrn: V˘chodiska: Solitární fibrózní tumor je vzácná jednotka vyskytující se v nejrÛznûj‰ích anatomick˘ch lokalizacích.
Typ studie a soubor: Popisujeme zde pfiípad solitárního fibrózního tumoru v neobvyklé lokalizaci v plicních parenchymu. Meto-
dy a v˘sledky: Plicní tumor byl vy‰etfien rutinnû histologicky a imunohistochemicky a nálezy odpovídaly diagnóze solitární
fibrózní tumor bez moÏnosti predikce biologického chování. Závûry: Solitární fibrózní tumor je ubikvitárnû se vyskytující
nádor a je nutné jej zvaÏovat v diferenciální diagnóze vfietenobunûãné neoplázie v nejrÛznûj‰ích tkáních a orgánech.

Klíãová slova: solitární fibrózní tumor, plíce, 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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Solitární fibrózní tumor (SFT) je vzácn˘ vfietenobunûãn˘ nádor
dospûl˘ch s ãetn˘mi synonymy, napfi. benigní fibrózní mezo-
teliom, submezoteliální fibrom, lokalizovan˘ fibrózní tumor
a dal‰ími (17). Obvykle postihuje pleuru , ale byl popsán v ãet-
n˘ch anatomick˘ch lokalizacích, jednak na jin˘ch serózních
povr‰ích, na peritoneu a perikardu, a jednak bez vazby na seróz-
ní struktury, v prsu (4), ‰títné Ïláze (3), mediastinu (9), orbitû
(6), horním respiraãním traktu (22) a v dutinû nosní a parana-
zálních dutinách (25) a v nejrÛznûj‰ích dal‰ích. Mezi extra-
pleurálními lokalizacemi se SFT vzácnû vyskytuje i v plicích
(9, 21).
Histogeneze SFT byla zpoãátku sporná, jako buÀka pÛvodu
byla oznaãována mezotelie nebo submezoteliální fibroblast,
ale pozdûji imunohistochemick˘ profil a ultrastrukturální stu-
die prokázaly pfieváÏnû fibroblastick˘ fenotyp nádorov˘ch
bunûk, v nûkter˘ch pfiípadech s diferenciací smûrem k myo-
fibroblastu, manifestující se pfiítomností imunoreaktivního
aktinu a mikrofilament ultrastrukturálnû (7, 18).
Histologick˘ obraz SFT je variabilní, ãasto je popisován jako
„necharakteristick˘“, ale mikromorfologické znaky obvykle
umoÏÀují spolehlivou diagnózu. Základním rysem je ohrani-
ãen˘ tumor tvofien˘ krátk˘mi vfietenit˘mi buÀkami s mal˘m
mnoÏstvím cytoplazmy, rostoucí v kolagenizovaném stroma-
tu, s alternujícími hypocelulárními a hypercelulárními regio-
ny. Dal‰ím charakteristick˘m znakem je v˘razná a difúzní
exprese CD34, popisovaná v 80 – 100% pfiípadÛ (15, 19, 22).
Byla navrÏena diagnostická kritéria SFT (11): ohraniãení, alter-
nující hypercelulární a sklerotické hypocelulární oblasti, bland-
ní krátké vfietenité nebo ovoidní buÀky, náhodné, storiformní
nebo fascikulární uspofiádání vfietenit˘ch bunûk, CD34 pozi-
tivita. Dále je bûÏn˘ hemangiopericytární vzhled, nûkdy pali-
sádování jader, herring-bone fiazení a dal‰í.
Pleurální SFT se v 10 – 30% chová malignû (2), oproti extra-
pleurálním pfiípadÛm, jichÏ biologické chování je témûfi vÏdy

benigní (8), bez recidiv a vzdálen˘ch metastáz. Problémem
zÛstává, Ïe klinické chování nelze vÏdy pfiedpovûdût na pod-
kladû histologick˘ch nálezÛ (2, 15).
Popisujeme zde pfiípad SFT ve vzácné lokalizaci v plicním
parenchymu.

Popis pfiípadu
54 letá pacientka byla vy‰etfiována pro ka‰el a bolesti za hrud-
ní kostí, prost˘ snímek hrudníku prokazoval elevaci brániãní-
ho oblouku vpravo. Pfii CT vy‰etfiení byl zji‰tûn v dolní polo-
vinû pravého hemithoraxu expanzivní proces a fluidothorax
a bylo indikováno operaãní fie‰ení, v jehoÏ rámci bylo prove-
deno urgentní peroperaãní kryotomové vy‰etfiení a následnû
exstirpace ãástí tumoru a lobektomie pravého dolního plicní-
ho laloku. Pooperaãní prÛbûh byl bez komplikací.

Materiál a metody
Do laboratofie byly zaslány peroperaãní vzorky a dále lobekto-
mick˘ resekát, izolované fragmenty nádorové tkánû a lymfa-
tické uzliny. Reprezentativní tkáÀové vzorky (celkem 17 blo-
kÛ) byly zpracovány standardní formol-parafinovou technikou
a byly zhotoveny histologické fiezy a rutinnû barveny H&E, ãást
speciálním barvením dle Goldnera a van Giesona a byly pro-
vedeny imunoreakce s protilátkami proti CD34, CD99, bcl-2,
vimentinu, desminu, hladkosvalovému aktinu a svalovû-speci-
fickému aktinu, S-100 proteinu a byl stanoven proliferaãní
index pomocí Ki-67. Seznam uÏit˘ch protilátek je v Tabulce 1.

V˘sledky
Makroskopicky ‰lo o 3 ohraniãené nádorové uzly o rozmûrech
13, 7 a 5 cm; na fiezu nodózní, s centrálními nekrózami, a dol-
ní lobektomick˘ resekát s obdobnou infiltrací maximálního
rozmûru 10 cm, souãástí zaslaného materiálu byly i 3 interlo-
bární lymfatické uzliny.
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Protilátka Klonalita ¤edûní Firma

aktin HHF35 monoklonální 1:200 DAKO

aktin hladkosvalov˘ monoklonální 1:200 DAKO

bcl-2 monoklonální 4:100 DAKO

CD34 monoklonální 1:100 DAKO

CD99 monoklonální 4:100 DAKO

cytokeratin AE1/AE3 monoklonální 2:100 DAKO

desmin monoklonální 1:100 DAKO

vimentin monoklonální 1:300 DAKO

S-100 protein polyklonální 1:400 DAKO

Ki-67 antigen monoklonální 1:100 DAKO

Tabulka 1: Seznam pouÏit˘ch protilátek.

Obr. 1. Necharakteristické fiazení fibroblastické bunûãné populace s hojn˘m kolagenizovan˘m stromatem (H&E, 100x).

Mikroskopicky (Obr. 1 a 2) byl nádor ohraniãen˘, místy s fib-
rózním pseudopouzdrem, relativnû monomorfní stavby, nic-
ménû s dobfie patrn˘mi alternujícími bunûãnûj‰ími a hypoce-
lulárními oblastmi s hojnûj‰í stromální kolagenizací. Fokálnû
byla drobná loÏiska nekróz. Bunûãná populace byla fusicelu-
lární, s pfievaÏujícími rÛstem v krátk˘ch svazcích, a v necha-
rakteristickém uspofiádání. Cytoplazma bunûk byla nezfietel-
ná, nebyly v ní patrné fuchsinofilní fibrily, jádra protaÏená,
místy lehce zvlnûná, s jemn˘m chromatinem bez nukleolární
distinkce, sporadicky byly pfiítomné partie s v˘raznûj‰í nukle-
ární pleomorfií. Mitotická aktivita nepfiesahovala 1 mitotickou
figuru na 20 HPF. Intratumorální vaskularizace byla místy
v˘raznûj‰í, cévy byly silnostûnné men‰ího kalibru i vût‰í nepra-
videlné cévní tenkostûnné prÛsvity s náznakem hemangiope-
ricytárního fiazení. V lymfatick˘ch uzlinách byla nálezem pou-
ze antrakofibróza.

Pfii imunohistochemickém vy‰etfiení byla demonstrována difúz-
ní exprese vimentinu v cytoplazmû neoplastick˘ch bunûk, dále
difúzní exprese CD34 (Obr. 3) a CD99, a fokální imunoreakti-
vita bcl-2 a faktoru XIII. Reakce s protilátkami proti cytokera-
tinÛm, desminu, S-100 proteinu, hladkosvalovému a musku-
lárnû specifickému aktinu byly negativní. Ki-67 proliferaãní
index byl 2,2%.
Morfologick˘ obraz i imunofenotyp odpovídal solitárnímu fib-
róznímu tumoru bez moÏnosti jisté predikce biologického cho-
vání, sice bez pfiítomnosti sarkomatoidních partií, s blandní
cytologií a nízkou mitotickou aktivitou, ale za nepfiíznivé pro-
gnostické faktory bylo moÏno povaÏovat velikost léze a fokál-
ní nekrotizaci.

Diskuse
SFT byl poprvé odli‰en od mezoteliomu v roce 1931 (13) a ve
studiích na tkáÀov˘ch kulturách byla prokázána fibroblastická
diferenciace nádorov˘ch bunûk (1), a jeho mezenchymální
pÛvod se rovnûÏ odráÏí v jeho imunofenotypu, se silnou poziti-
vitou vimentinu a negativitou reakcí na cytokeratiny, s vyjím-
kou fokální aberantní exprese CK, která byla pozorována
u maligní varianty SFT (10). Fibroblastick˘ pÛvod SFT je stej-
nû tak demonstrován vût‰inou ultrastrukturálních pozorování
(18). V souãasnosti je SFT kromû pleury diagnostikován témûfi
ve v‰ech anatomick˘ch lokalizacích, zejména v dutinû bfii‰ní,
orbitû, horním respiraãním traktu a mûkk˘ch tkáních. V intra-
pulmonární primární lokalizaci se vyskytuje vzácnû. Pro diag-
nózu SFT jsou rozhodující histologické nálezy, vfietenité buÀ-
ky, necharakteristick˘ rÛst loÏiskovû se storiformním,
hemangiopericytárním nebo fascikulárním uspofiádáním a dále
imunohistochemická pozitivita CD34. Antigen CD34 je trans-
membránov˘ bunûãn˘ povrchov˘ glykoprotein, pÛvodnû popsa-
n˘ jako antigen hemopoetick˘ch progenitorov˘ch bunûk, ale
pozdûji identifikovan˘ v endoteliích a subpopulaci fibroblastÛ
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Obr. 2. Detail nádorov˘ch bunûk solitárního fibrózního tumoru s blandní morfologií (H&E, 400).

Obr. 3. Difúzní exprese CD34 pfii imunohistochemickém vy‰etfiení.
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vpojivov˘ch tkáních, které byly oznaãeny jako dendritické inter-
sticiální buÀky (19). CD34 je nalézán v mnoha nádorech, gast-
rointestinálních stromálních nádorech, dermatofibrosarcoma
protuberans, Kaposiho sarkomu, dále byla popsána imunoreak-
tivita v leiomyosarkomech, neurálních tumorech a hemangio-
pericytomech. CD34 je pro diagnózu SFT velmi uÏiteãn˘, nic-
ménû jeho nepfiítomnost moÏnost SFT nevyluãuje.
Diferenciální diagnóza SFT v plicní lokalizaci zahrnuje pfie-
dev‰ím fibrózní mezoteliom, jehoÏ nádorové buÀky jsou cyto-
keratin pozitivní, a CD34 negativní. Dále je nutné zvaÏovat
vfietenobunûãné mezenchymální tumory, jako je maligní fib-
rózní histiocytom nebo fibrosarkom (23), od kter˘ch se SFT
odli‰uje konstantní CD34 reaktivitou, i kdyÏ MFH mÛÏe b˘t
fokálnû CD34 pozitivní. Mimo plicní a pleurální lokalizaci je
diferenciální diagnóza znaãnû rozsáhlá: fibrózní histiocytom,
vfietenobunûãn˘ lipom, hemangiopericytom, maligní schwan-
nom, monofázick˘ synoviální sarkom, leiomyosarkom, fibro-
sarkom, inflamatorní pseudotumor, postoperaãní vfietenobu-
nûãn˘ uzel a dal‰í jednotky.
Vût‰ina SFT je spojena s benigním biologick˘m chováním, ale
jsou dobfie popsány maligní varianty SFT v pleurální i extra-
pleurálních lokalizacích (20, 23), které jsou spojeny s lokální
invazivitou, recidivují a v nûkter˘ch pfiípadech diseminují.
Dosud neexistují jednotná kritéria pro diferenciaci benigních
a maligních SFT a chování SFT mÛÏe b˘t nepfiedvídatelné na
morfologickém podkladû.
Mezi znaky, indikující agresivitu léze, patfií infiltrující okraje,
zv˘‰ená celularita, jadern˘ pleomorfismus, mitotická aktivita

více neÏ 5 mitotick˘ch figur na 10 HPF, nekrózy a hemoragie.
ObtíÏe se odráÏí v pokusech pro determinování biologického
chování uÏitím imunohistochemick˘ch markerÛ proliferace,
napfi. Ki-67, exprese bazického fibroblastického rÛstového fak-
toru (bFGF) (16), exprese mutovaného p53 (23), kdy pfiípady
s agresivním chováním byly spojeny s vy‰‰ím Ki-67 a bFGF
labeling indexem a silnou expresí mutovaného tumor supreso-
rového proteinu p53. Dal‰ím pfiínosem mohou b˘t genetické
metody (5), kde autofii prokázali rekurující abnormální karyo-
typ a naznaãují moÏnost v˘znamu nadpoãetného chromozomu
8 pfii urãení maligního chování u SFT. Nicménû nejv˘znam-
nûj‰ím prognostick˘m faktorem je zfiejmû kompletní reseko-
vatelnost tumoru (12).
Podle nûkter˘ch autorÛ je nutno v‰echny SFT povaÏovat za
potenciálnû maligní bez ohledu na mikroskopické nálezy (20)
a v kaÏdém pfiípadû je nutné peãlivé sledování pacienta.
Na‰e práce popisuje pfiípad velkého SFT s raritní plicní loka-
lizací. Pfiesná diagnóza tûchto nádorÛ má v˘znam pro odli‰e-
ní od jin˘ch, obvykle agresivnûj‰ích vfietenobunûãn˘ch neo-
plázií, v této lokalizaci zejména od maligního fibrózního
mezoteliomu. Adekvátní terapií je kompletní chirurgická exci-
ze a je nutn˘ peãliv˘ folow-up pacienta. V na‰em pfiípadû kon-
trolní CT vy‰etfiení po 8 mûsících u pacientky neprokázalo
známky recidivy ãi metastatického postiÏení a po 16 mûsících
od odstranûní tumoru je pacientka zcela asymptomatická.

Podûkování: Autofii dûkují doc. Emilovi âernému za jeho pfii-
pomínky.
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