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Makroskopik olarak lezyon; infiltratif sýnýrlý,
büyüklükleri 1-8 cm arasýnda deðiþkenlik gösteren
gri-sarý renkte mukoid kitleler þeklindedir.
Histopatolojik olarak; orta derecede nükleer
pleomorfizm gösteren dalgalý iðsi hücrelerin gevþek
düzenleniminden oluþur. DFSP�a benzer þekilde lezyon
derin dermise ve subkutise infiltrasyon gösterir. Deri
eklerini hapseder þekilde sarar. Miksoid veya hyalen
stromada hiposellüler  alanlar ile oldukça hipersellüler
alanlar þeklinde deðiþken hücresellik gösterir. Hücresel
kohezyonun kaybý nedeniyle izlenen pseudovasküler
boþluklar bu malignite için karakteristiktir. Büyük ve
irregüler þekilli sözkonusu pseudovasküler boþluklar
lezyonun esas prolifere olan hücreleri yani tipik dev
hücrelerle döþelidir. Ýmmunohistokimyasal olarak;
tümör hücreleri vimentin pozitif, S-100 negatifdir.
Çoðu DHF hücreleri DFSP�a benzer þekilde CD-34
eksprese eder (1,4).

Olgularýn yaklaþýk 1/3�de rekürrensler bildirilmiþ ise
de metastaz bugüne kadar rapor edilmemiþtir. Bu
tümörlerde ideal tedavi þekli geniþ cerrahi eksizyondur
(1,4).

Giriþ
Dev hücreli fibroblastom (DHF) nadir görülen
intermediate malign grupta sýnýflandýrýlan
fibrohistiositik tümördür (1). Ýlk olarak 1982 yýlýnda
Shmookler ve Enzinger (2) 2arafýndan tanýmlanan ve
daha sonra Shmookler (3) tarafýndan 28 olguluk
geniþ seride özellikleri belirtilen DHF�un
dermatofibrosarkom protuberans (DFSP)�ýn jüvenil
formu olduðuna inanýlmaktadýr(3-5). Sýklýkla 10 yaþýn
altýndaki çocuklarda (olgularýn %60�ýna yakýný 5 yaþýn
altýnda) görülmekle birlikte 5. ve 6. dekadlarda
bildirilmiþ olgular da sözkonusudur(2,3). Erkek
baskýnlýðý dikkat çekicidir. Olgularýn yaklaþýk %70�ini
erkek hastalar oluþturmaktadýr. DHF tipik olarak
dermis veya subkutan dokuda aðrýsýz nodül ya da kitle
þeklinde ortaya çýkar. Bacaklarýn arka yüzü, inguinal
bölge ve göðüs duvarý sýk yerleþim yerleridir(3-5).
Ýnfiltratif büyüme yapýsý ve iyi sýnýrlý olmayýþý
nedeniyle komplet eksizyonu güçtür ve rekürrenslere
eðilimi vardýr. Olgularýn %40-50�sinde lokal rekürrens
bildirilmiþtir (3-10).
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Özet
Dev hücreli fibroblastom, nadir görülen fibrohistiositik bir
tümör olup, baþlangýçta dermatofibrosarkomun juvenil
formu olarak tanýmlanmýþtýr. Lokal cerrahi rezeksiyon
sonrasý, rekürrensler sýk olmakla birlikte metastaz yaptýðý
bildirilmemiþtir. Olgumuz 5,5 yaþýnda,  uyluk ön yüz
yerleþimli kitlesi olan kýz hasta idi. Uygulanan
immunohistokimyasal boyalarla ve histopatolojik özellikleri
ile olgu �Dev Hücreli Fibroblastom� tanýsý aldý. Olgu
immunohistokimyasal özellikleri ile birlikte literatürler
eþliðinde tartýþýldý.
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Abstract

 Giant cell fibroblastoma is a rare type of fibroblastic tumour,

first described as a juvenil form of dermatofibrosarcoma.

Although recurrences are common after local surgical

resection, metastasis is not reported. In this study, a case

of a 5.5 year-old  girl child with subcutaneous mass on the

anterior s ide of  the thigh is  reported.  The

immunohistochemical and histopathologic findings of giant

cell fibroblastoma are reported in the light  of the current

literature.
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Olgu Sunumu
Bacak arka yüzünde yavaþ büyüyen kitle nedeniyle
cerrahi bölümüne baþvuran beþbuçuk yaþýnda kýz
olguya total kitle eksizyon tedavisi uygulandý. 5.5x2.5
cm boyutlarýndaki eksizyon materyelinin makroskopik
incelemesinde deri elipsi altýnda altý cm çapýnda
kesitlerinde kapsüllü izlenimi veren sarý-pembe renkte
parlak görünümde orta sertlikte solid lezyon izlendi.
Lezyonun histopatolojik incelemesinde; dermiste
yerleþmiþ, altýndaki subkutan dokuya belirgin infiltrasyon
gösteren iðsi ve stellat hücrelerin proliferasyonu
sözkonusuydu. Üzerindeki epidermis hafif akantoz
dýþýnda normal görünümdeydi. Epidermis ile lezyon
arasýnda normal dermis (grenz zon) vardý (Resim 1).
Neoplazm; tümör hücrelerinin hyalinize ve yer yer
miksoid stroma  içerisinde gevþek düzenlenimi þeklinde
hiposellüler alanlar ile hipersellüler alanlar
içermekteydi. Lezyon, altýndaki subkutan yað dokusuna
infiltrasyon gösteriyordu. Orta derecede nükleer
pleomorfizm gösteren neoplastik iðsi hücrelerin yer
yer hiperkromatik nükleuslarý ve küçük nükleoluslarý
vardý. Bu hücrelerin arasýna daðýlmýþ görünümde
nükleuslarýn çelenk tarzýnda düzenlenimleri ile oluþan
multinükleer dev hücreler dikkati çekmekteydi (Resim
2). Multinükleer dev hücrelerle çevrilmiþ
pseudovasküler boþluklar lezyon için karakteristik
özelliði oluþturuyordu (Resim 3). Lezyonda tümör
hücreleri tarafýndan sarýlmýþ, hapsolmuþ görünümde
deri ekleri dikkati çekmekteydi (Resim 4).
Ýmmunohistokimyasal çalýþmada; neoplastik hücreler
CD34 pozitif (Resim 5), desmin negatifti. Klinik,
histomorfolojik ve immunohistokimyasal özellikleriyle
olgu �Dev Hücreli Fibroblastom� tanýsý aldý.

Tartýþma
Yumuþak doku tümörlerinin Dünya Saðlýk Örgütü
(WHO) sýnýflandýrmasýnda; fibrohistiositik tümörler
üç gruba ayrýlmýþtýr. Benign tümörler nadiren rekürrens
gösterir fakat çok nadir örnekler dýþýnda metastaz
yapmadýðý kabul edilir. Malign fibrohistiositik lezyonlar
ise; sýklýkla rekürrens ve metastaz yapar. Ýlginç bir
grubu oluþturan 3. grup ise intermediate malign olarak
sýnýflandýrýlmakta olup rekürrenslere sýklýkla eðilim
gösterir fakat nadiren metastaz yapar (1). Bu grupta
yer alan DHF ve DFSP�un on yýldan uzun süreli

verilere göre ayný histogenetik kökene sahip olduklarý
belirtilmektedir(3,11-16).  Her iki lezyon da dermis
ve subkutan dokuda özellikle bacakta, yavaþ büyüyen
kitleler þeklinde karþýmýza çýkar. Lokal rekürrens
oranlarý benzerdir. Fakat DFSP�da metastaz oraný
%1�den az iken, DHF�da metastaz rapor edilmemiþtir.
Her iki lezyonun histolojik özellikleri oldukça benzerlik
gösterir. Çiçek benzeri multinüklere dev hücreler DHF
karekteristiktir fakat DFSP�da da tanýmlanmýþtýr (11-
13) . Son yýllarda yapýlan immunohistokimyasal ve
moleküler çalýþmalarla histogenetik iliþkili lezyon
olduklarý görüþü destek kazanmýþtýr. Her iki lezyon
da CD34 pozitif  olup, t(17;22)(q21;q13)
translokasyonu ve kollojen tip 1 alfa 1 geni ile platelet
derived büyüme faktörü beta zincir geni(PDGFB)
tutulumu ile karakterizedir (17-19). Olgumuzda da
izlenen DHF�un histolojik özellikleri nedeniyle ayýrýcý
tanýda özellikle miksoid liposarkom, miksoid malign
fibröz histiyositom akýlda tutulmalýdýr.

Miksoid liposarkom liposarkomlarýn en sýk rastlanan
tipidir. Prolifere lipoblastlar, ince kapiller pleksiform
pattern ve miksoid matriks olmak üzere üç major
komponentden oluþur. Olgumuzda olduðu gibi DHF�da
lipoblast ve karakteristik vasküler paternin yokluðu
ayýrýcý tanýda önemlidir.

Miksoid malign fibröz histiyositom karakteristik fibröz
histiyositom alanlarýyla birlikte miksoid alanlar vardýr.
Tümör ve inflamatuar hücrelerin kondansasyonu
nedeniyle damarlar dallanmalar oluþturur. DHF�daki
pseudovasküler yapýlar gerçek vasküler boþluklar
olmayýp malign fibröz histiyositomun karakteristik
storiform paterni yoktur (1,3).

Dev hücreli fibroblastomda ideal tedavi þekli geniþ
cerrahi eksizyondur. Ýnkomplet eksizyonlarda rekürrens
oraný yüksektir (1). Olgumuzda lezyon total olarak
çýkarýldý. Eksizyonu takip eden 3 yýlda rekürrens
geliþmedi.

Nadir görülen bir lezyon olmasý ve histogenezi
konusunda son yýllarda artan çalýþmalar nedeniyle
olgumuzu klinik, histolojik ve immunohistokimyasal
özellikleriyle sunduk.

93

Aylin Orgen Çallý, Murat Ermete, Ayþegül Sarý, Aslý Akkalp, Ahmet Cemil Yýldýz

Erciyes Týp Dergisi (Erciyes Medical Journal)  28 (2) 092-095, 2006



94

Resim 4: Deri eklerinin hapsolmuþ görünümde olduðu
fibroblastik lezyon (HEx440)

Resim 1:Yüzey epidermisden grenz zon ile ayrýlmýþ
lezyon (HEX44)

Resim 2: Kollajenöz ve hyalinize stroma içerisinde
çelenk benzeri multinüklee dev hücreleri ve yer yer
hiperkromatik nükleuslu iðsi hücreleri içeren
hipersellüler alan (HEx220)

Resim 3: Multinüklee dev hücrelerle çevrelenmiþ
pseudovasküler boþluk (HEx440)

Resim 5: Neoplastik iðsi hücrelerde güçlü CD-34
pozitifliði(HEx440)

Dev Hücreli Fibroblastom: Olgu Sunumu

Erciyes Týp Dergisi (Erciyes Medical Journal)  28 (2) 092-095, 2006



95

KAYNAKLAR

1. Enzinger FM, Weiss SW. Soft tissue tumors. 4th ed. St.
Louis: Mosby, 2001;pp: 507-516.

2. Shmookler BM, Enzinger FM. Giant cell fibroblastoma:
a peculiar childhood tumor [abstract]. Lab Invest
1982;46:76A.

3. Shmookler BM, Enzinger FM, Weiss SW. Giant cell
fibroblastoma: a juvenile form of dermatofibrosarcoma
protuberans. Cancer 1989;64:2154�2161.

4. Fletcher CDM. Giant cell fibroblastoma of soft tissue:
a clinicopathological and immunohistochemical study.
Histopathology 1988;13:499 �508.

5. Hirose T, Sasaki M, Shintaku M, et al. Giant cell
fibroblastoma: a case report. Acta Pathol Jpn
1990;40:540�544.

6. Abdul-Karim FW, Evans HL, Silva EG. Giant cell
fibroblastoma: a report of three cases. Am J Clin Pathol
1985; 83:165�170.

7. Barr RJ, Young EM, Liao S-W. Giant cell fibroblastoma:
an immunohistochemical study. J Cutan Pathol
1987;13:301�307.

8. Chou P, Gonzales-Crussi F, Mangkomkanok M. Giant
cell  f ibroblastoma. Cancer 1989;63:756�762.

9. Dymock RB, Allen PW, Stirling JW, Gilbert EF, Thornbery
JM. Giant cell fibroblastoma: a distinctive, recurrent tumor
of childhood. Am J Surg Pathol 1987;11:263�271.

10. Pinto A, Huang W-S, Wong AL, Seagram CGF. Giant
cell fibroblastoma in childhood: a immunohistochemical
and ultrastructural study. Mod Pathol 1992;5:639�641.

11. Goldblum JR. Giant cell fibroblastoma: a report of three
cases with histologic and immunohistochemical evidence
of a relationship to dermatofibrosarcoma protuberans. Arch
Pathol Lab Med 1996;120:1052�1055.

12. Connelly JH, Evans HL. Dermatofibrosarcoma
protuberans: a clinicopathologic review with emphasis on
fibrosarcomatous areas. Am J Surg Pathol 1992;16:921�925.

13. Sigel JE, Bergfeld WF, Goldblum JR. A morphologic
study of dermatofibrosarcoma protuberans: Expansion of
a histologic profile: J Cutan Pathol 2000;27:159�163.

14. Maeda T, Hirose T, Furuya K, Shirakawa K, Kobayashi
K. Giant  cel l  f ibroblastoma associated with
dermatofibrosarcoma protuberans: a case report. Mod
Pathol 1998;11:491�495.

15. Harvell JD, Kilpatrick SE, White WL. Histogenetic
relations between giant cell fibroblastoma and
dermatofibrosarcoma protuberans: CD34 staining showing
the spectrum and a simulator. Am J Dermatopathol
1998;20:339�345.

16. Beham A, Fletcher CDM. Dermatofibrosarcoma
protuberans with areas resembling giant cell fibroblastoma:
Report of two cases. Histopathology 1990;17:165� 182.

17. Craver RV, Correa H, Kao YS, van Brunt T, Golladay
ES. Aggressive giant cell fibroblastoma with a balanced
17;22 translocation. Cancer Genet Cytogenet 1995;80:20
�22.

18. Dal Cin P, Sciot R, de Wever I, et al. Cytogenetic and
immunohistochemical evidence that giant cell fibroblastoma
is related to dermatofibrosarcoma protuberans. Genes
Chromosomes Cancer 1996;15:73�75.

19. Navarro M, Simon M-P, Migeon C, Turc-Carel C,
Pedeutour F. The COLIAI�PDGFB fusion in a ring
chromosome 4 found in a dermatofibrosarcoma protuberans.
Genes Chromosomes Cancer 1998;23:263�266.

Erciyes Týp Dergisi (Erciyes Medical Journal)  28 (2) 092-095, 2006

Aylin Orgen Çallý, Murat Ermete, Ayþegül Sarý, Aslý Akkalp, Ahmet Cemil Yýldýz


