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Akcigerin inflamatuvar miyofibroblastik tiimorii:
histopatoloji ve goriintiileme bulgulari
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Akcigerin inflamatuvar miyofibroblastik tiimorii: histopatoloji ve

goriintiileme bulgular

Inflamatuvar miyofibroblastik tiimér etyolojisi bilinmeyen, klinik ve radyolo-
jik olarak malign tiimorleri taklit edebilen bir neoplazidir. Timér inflamatuvar
hiicreler, miyofibroblastik ig hiicreleri ve plazma hticrelerinin bir karisimin-
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Inflammatory myofibroblastic tumor is a neoplasia of unknown clinical etiol-
ogy that clinically and radiologically tends to mimic a malignant neoplasm.
The tumor is histologically composed of a mixture of inflammatory cells,
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myofibroblastic spindle cells and plasma cells. It can occur in any part of the body. Although pulmonary inflammatory myofibroblas-
tic tumor is the most common primary lung mass especially in childhood, this entity is usually not considered in differential diagnosis
of lung nodules or masses. In this article, we aimed to disscus the pathology and imaging findings of the pulmonary inflammatory
myofibroblastic tumor and increase the familiarity of radiologists and clinicians to this entity.
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GIRiS

inflamatuvar miyofibroblastik tiimér (IMT) en sik
akcigerde goriilen, ancak hemen hemen tim viicutta
ortaya ¢ikabilen cogunlukla iyi huylu mezenkimal
tiimordiir. inflamatuvar psédotiimér ilk olarak akci-
gerde gozlenmis ve 1939’da Brunn tarafindan tanim-
lanmistir. Klinik ve radyolojik olarak malign bir stireci
taklit etme egilimi nedeniyle Umiker ve arkadaslari
tarafindan 1954'te adlandirilmistir (1). Gorilintiileme
bulgulari malign neoplazilere benzedigi icin “biyiik
taklitci” olarak isimlendirilmistir. Ayrica eski literattir-
de inflamatuvar psédotiimér, plazma hicresi grani-
lomu, fibroksantom ve inflamatuvar fibrosarkom gibi
isimlerle de tanimlanmustir (1,2). Giincel olarak IMT
adlandirmasi kullaniimaktadir.

Akcigerde IMT'nin histopatolojik ve radyolojik 6zel-
liklerini bilmek, diger yumusak doku tiimérlerinin
ayirict tanisinda bu taninin dikkate alinmasi gereksiz
radikal cerrahiyi onleyebilir. Bu makalenin amaci,
IMT’nin histopatolojik ve radyolojik 6zelliklerini goz-
den gecirmek, klinisyen ve radyologlar arasinda bu
hastaligin tanisiyla ilgili asinalik olusturmaktir.

ETYOLOJi ve KLiINIK BULGULAR

IMT etyolojisi net olarak ortaya konabilmis degildir.
Travma, cerrahi inflamasyon, immiin-otoimmiin (ig-
G4 ile iliskili otoimmin hastalik, damar duvarinda
anti-C3 ve antifibrinojen birikimiyle giden vaskdilit)
patolojilerin rol oynadigi diistinilmektedir (1,3).
Ayrica IMT patogenezinde nokardia, mikoplazma,
klebsiella, Pseudomonas aeruginosa, Helicobacter
pylori ve Coxiella burnetti, epstein barr gibi bazi mik-
roorganizmalarin da yer aldigi gorilmistir (4).

IMT en sik akcigerde goriiliir, ancak literatiirde
hemen hemen her yerde ve her sistemde olgular
tanimlanmistir (5-8). Pulmoner IMT  tim akciger
timorlerinin yaklasik %0.7’sini olusturur ve her iki
cinsiyette esit olarak gorilir. Cocuklarda benign
akciger kitlelerinin %50'sini olusturmaktadir ve en sik
gorllen primer akciger kitlesidir. En sik olarak yasa-
min 2. dekadinda goriilmektedir. Genellikle akciger
parankimini tutar, mediastinal ve trakeobronsiyal
tutulum ise daha nadirdir (9).
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IMT'nin klinik ve laboratuvar bulgulari nonspesifiktir.
Hastalarda oksdrik, ates, kilo kaybi, nefes darlig,
anemi, buyltme geriligi ve hipergammaglobulinemi
gibi semptom ve bulgular gorilebilmektedir (1-3).

HISTOPATOLOYJi

IMT histolojik olarak lenfositler, plazma hiicreleri,
miyofibroblastik igsi hiicreler ve kollajen iceren, akut
ya da kronik inflamasyon sonucu olusan bir neopla-
zidir. IMT’nin histopatolojisinde T ve B lenfositlerinin
bir arada goriilmesi, bu hastaligin lenfomadan ayirt
edilmesinde 6nemli bir 6zelliktir. Makrofaj ve mono-
sitler tarafindan iretilen bir sitokin olan interlékin-1
IMT’nin lokal ve sistemik etkilerine aracilik etmekte-
dir. Histolojik olarak IMT cesitli paternler sergileyebi-
lir ve ayni timorde farkli paternler bulunabilir. TGmor
dizenli fasikiller olusturan, daha az oranda storiform
patern gosteren miyofibroblastik igsi hicrelerden
olusur (Resim 1). Hiicreler stellat sekilli olup soluk
eozinofilik sitoplazmalari vardir ve sitoplazma sinir-
lari belirgin degildir. Degisen oranlarda uglari sivri ya
da kiint olan oval vezikiler nikleuslart bulunur.
Niikleer atipi genellikle yoktur ya da minimaldir
(10,11). Nadiren sitolojik atipi ve niikleer pleomor-
fizm gozlenir (12). Mitotik oran degiskendir, fakat
klinik davranisla korele degildir. Stroma mikzoid ya
da hiyalen olabilir. Hiicresel alanlarda kompakt fasi-
kiler paternler, hiicreden fakir bolgelerde skleroz ve
kalsifikasyon gorilebilir. Lezyonal hiicrelere tipik
olarak plazma hiicrelerinin baskin oldugu kronik inf-
lamatuvar infiltrat eslik eder (Resim 2), bazen belirgin
kopuksi histiyositler, multiniikleer dev hiicreler ya da
notrofiller gorilebilir. Timor kan damarlarini ve plev-
rayl invaze etmis olabilir (10-12).

IMT patolojik olarak degisken miktarlarda fibroz,
nekroz ve graniilomatéz reaksiyon icermektedir. IMT
imminohistokimyasal olarak vimentinle giicli pozi-
tiftir, miyofibroblastik diferansiasyon belirteglerini
eksprese eder; degisen oranda smooth muscle actin
(SMA), kaldesmon, muscle-specific actin, desmin
pozitifligi gosterir ve %30’a kadar olguda keratin
pozitif olabilir (Resim 3). %25’e kadar olguda CD68
pozitiftir. Miyogenin, CD117 ve S100 negatiftir.
Olgularin yaklasik %50’sinde, 6zellikle ¢ocuklarda
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Resim 1. igsi hiicrelerin (bazilari ticgen sekille isaretli) fasikiiler proliferasyonu ve arada
daginik inflamatuvar hiicreler izlenmekte (Hemotoksilen/Eozin, 100x).
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Resim 2. Fasikiiller olusturan igsi hiicreler (licgen), baskin olarak plazma hiicreleri (ok)
bulunan ve lenfositlerin de (yuvarlak) eslik ettigi inflamatuvar hiicreler izlenmekte

(Hemotoksilen/Eozin, 100x).

ve geng eriskinlerde, ALK1 immiin pozitifligi gorilir
ve bu bulgu ALK genindeki klonal anormallik ile ilis-
kilidir (10-12). IMT’nin agresif seyri ile ilgili cesitli
calismalar yapilmistir. Husson ve arkadaglarinin yap-
tig calismada P53 ekspresyonu ve andploidi varhig
agresif davranisla ilgili bulunmustur (13). Baska bir
calismada ise Coffin ve arkadaslari ALK geni pozitif-
ligi ile agresif seyir arasinda gesitli baglantilar oldu-
gunu ileri sirmekte ve ALK geninin prognozu belirle-
mede yardimct olacagi goriisiinii savunmaktadir (14).

GORUNTULEME BULGULARI

IMT’nin goriintiileme bulgulari, muhtemelen fibrozis
miktart ve hicresel infiltrasyon nedeniyle degisken
olup spesifik degildir (15).

Radyolojik olarak pulmoner IMT, daha cok alt lob
yerlesimli, periferik, keskin ya da spikiile kenar yapi-
sina sahip, lobiile konturlu, soliter nodiil ya da boyutu
6 cm’ye ulasan kitleler seklinde gorilmektedir (16).
Bilgisayarli tomografi (BT) taramalarinda, IMT degis-
ken ve spesifik olmayan bir goriiniime sahiptir.
Diizgiin ya da spikiile konturlu soliter nodiil ya da
kitle seklinde olabilir (Resim 4, 5). Kontrastsiz kesitler-
de homojen ya da heterojen dansitede olup ve intra-
vendz kontrast madde enjeksiyonu sonrasi hig kont-
rast tutmayabilecegi gibi periferik rim ya da heterojen
kontrastlanma paternleri gosterebilir (Resim 5)
(1,16,17). T1 agirhkh manyetik rezonans (MR) goriin-
tilerde, bu timorler ara sinyal intensitede iken T2
agirlikli goriintiilerde hiperintens sinyale sahiptirler.
intravenz gadolinyum ile boyanabilirler (Resim 6)
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iter inflamatuvar hiicreler goriilmekte (A). igsi hiicrelerde immiinohistokimyasal olarak vimentin yaygin gticlii pozitif (B) desmin bir
kisminda pozitif (C) pansitokeratin seyrek pozitif (D) izlenmekte (A, Hemotoksilen/Eozin 100x; B, vimentin 100x; C, desmin 100x;
D, pansitokeratin 200x).

Resim 4. inflamatuvar miyofibroblastik timériin radyografi ve BT bulgulari. A, PA akciger grafisinde, sag akciger orta zonda perifer-
ik yerlesimli diizensiz sinirli, nodler opasite goriiliyor. B, BT incelemede, aksiyel kesitte akciger parankim penceresinde kitlenin
spikiile kontur yapisi ve icinde kiigiik bir hava habbecigi izleniyor. Cerrahi rezeksiyon sonrasi IMT tanisi dogrulanan 42 yasinda
erkek hastaya ait goriintiler.
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Resim 5. iki farkli IMT olgusunun kontrastli toraks BT incelemesi. A, 21 yasinda bayan,
periferik rim tarzi kontrast tutulumu varken; B, 42 yasinda bayanin BT incelemesinde
kitlede belirgin kontrast tutulumu izlenmiyor.

Resim 6. Cerrahi eksizyon sonrasi IMT tanisi almig 18 yas erkek hastanin BT ve MR
gorlintlleri. A, kontrastsiz BT aksiyel kesitte sag alt lob posteriorda plevraya bitisik, diizgiin
sinirli, kontur lobiilasyonlart gosteren yumusak doku kitlesi; B, Kitle MR aksiyel T2 agirlikli
kesitte, kas yapilara gore heterojen hiperintens sinyal &zelligi gosterirken, santralinde hip-
erintens kiigiik bir kistik/nekrotik odak var. C, Kontrastsiz T1 agirliklt MR incelemede kasa
gore izointens iken; D, Kontrasth serilerde kitlenin periferi yogun kontrast tutuyor.
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Resim 7. Trakeal inflamatuvar miyofibroblastik timor; 16 yasinda bayan, dispne ve
hemoptizi sikayetiyle klinige basvurmus. Kontrastsiz aksiyel BT mediasten penceresinde
trakeal limenini dolduran, solda trakea duvarina bitisik polipoid kitle goriltyor.
Cerrahide trakea duvarina invaze kitle, parsiyel trakeal rezeksiyon ile ¢ikarildi.

Resim 8. PET BT incelemesinde, sol akcigerdeki IMT tanisi almis kitlede, artmis metabo-
lik aktiviteye bagh tutulum izleniyor.

(17). Lezyon icindeki kalsifikasyon ¢ocuklarda yetis-
kinlere gore daha sik gorilir. Kalsifikasyonlar sekilsiz,
miks veya ince benek tarzi ya da yogun kaba kalsifi-
kasyonlar seklinde olabilir. Kavitasyon ve lenfadeno-
pati nadirdir. Atelektazi ve plevral efiizyon gorilebilir
(16).
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Olgularin %5’inde birden c¢ok lezyon goriilebilir
(18), %10 endobronsiyal ya da endotrakeal kitle bil-
dirilmistir (Resim 7) (9).

IMT, F-18 florodeoksiglikoz (FDG) pozitron emisyon
tomografi (PET/BT) incelemede artmig metabolik akti-
viteyle uyumlu tutulum gosterebilmektedir (Resim 8)
(19).
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Gorlintiileme bulgulart primer akciger kanserleri,
metastaz, pulmoner sekestrasyon, kriptojenik organi-
ze pndmoni, torasik yumusak doku sarkomu, kond-
roma, graniilom, hamartom ile benzerdir (17,20).

iIMT’lerde, uzun siireli takiplerde genellikle tiimériin
boyutunda ya da konfiglirasyonunda degisiklik sap-
tanmamistir. Bazi lezyonlarin steroid tedavisi ile ya
da herhangi bir tedavi almadan kiigiildigi gosteril-
mistir (1,9). Fakat bununla birlikte, bazi lezyonlar
biytiyerek pulmoner damarlara, gogiis duvarina veya
mediastene invaze olabilir (9,21). Lokalize radyotera-
pi (22) ve cerrahi rezeksiyon yetiskinlerde tercih
edilen tedavi yontemleridir. Tedaviden sonra, az da
olsa niiks ya da sarkomat6z dejenerasyon bildirilmis-
tir (21). Bu nedenle iIMT’de takip 6nemlidir.
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