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KEMiGiN PRiMER MALiGN FiBRÖZ HiSTiOSirÔMN 
BiR OLGU BiLDiRisI (0) 

. Kamil GÜRSU" 

Gülçin ERSEVEN ••• 

Talal KAYAKIRAN •••• 

Kemiğin malign fibröz histiositomu seyrek olamk görülür. Olgu­
muz 50 yaşında bir erkek hastadır. Femur metafizde lokalize olan tü­
mör yaş, rqdyoloi·ik görünüm ve klinik gidiş bakımından Hteratüre uyum 
göstermektedir. 

Kemiğin primer malign fibröz Iıistiesitom'u, il·k o larak SPANlER 
ve arık. (8) tarafından 1975 yılında yayımlandı. 

Seyrek görülen -bir tümördür. SPANlER ve ark. (8) 400 primer 
kemik tümörü içinde 8 malign fibröz histiositom saptamışlardır. 
DAHLlN ve ark. (1) 002 osteosarkom ve 158 fibrosarkom olgusu ara­
sında 35 ıiıalign fibröz histiositomun bulunduğunu ·bildirmektedirler. 

En sık 5. ve 8. dekadlar arasında görülüJ (1,5,8). Literatürde bil­
dirilen en genç hasta 6 (1). en yaşlı hasta 813 yaşındadır (2). 

SPANlER ve ark. (7) 11 olgunun 4'ünün erkek Tsinin -kadın, 
WEISS ve ENZINGER (9) 111 ,hastadan 68'inin e r·k.ek , 43'ünün ,kadın, 
DAHLlN ve ar' k. (1) 35 hastanın 20'sinin erkek 15'inin ' kadın oldU'ğunu 
bildirmişlerdir. 

Kemiğin primer malign fibröz ıhis.tiositom'u en sık femur, tibia, 
raduis ve ulna gibi uzun kemiklerde görülmesine karşın patella, ver­
tebra, frontal kemi'k, maxiıla, 'mandibula gibi yassı 'kemiklerde de 10-

,kalize ola-bilir (1,2,3,5,7,-9). 

Lezyonlar genemkle uzun kemi,klerin metafiz ve metafize yakın 
bölgelerinde lekalize olurlar (1,5,7,9) . 

• iV. Ulusal Kanser Kongresinde bildirilmiştir . 
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En önemi klinik bulgu ağrıdır. Bunun için 1 hafta ile 36 ay ara­
sında değişen süre'ler bildirilmektedir (1,2,5,8). 

Literatürde infarkt (2,9). dev hücreli kemik tümörü, fibröz dis­
plazi (9). paget hastalığı, radyasyon tedavisi 19.1l ve enkondrom (59) 

ile ilişkili olarak ·gelişen olgular bulunmaktodır. 

Radıyolajik olarak uiun kemiklerin metafiz ya da metafize ya­
kın kesimlerinde çevresi düzensiz liHk alanlar saptanır (2, 8,9). Olgu­
ların bir bölümünde patolojik fraktür meyrana gelebilir (2,5,8). Perios­
tal reaksiyon patolojik 'kırıkla' ilişkilidi� (5,8). 

Kemiğin primer malign fibröz 'histiositom'lU' yumuşak dokuların 
malign fibröz histiosit.om'unun mikros·kopik özelliklerini taşır (8). 

Makroskopik olarak değişik alanlar içerir. Sarı-kahverenkli ke­
simler yanısıra nekroz bulunabilir. Kıvamları yumuşak ya da 'katı­
dır (1,8). 

Mikroskopileri değişik hücre tiplerinden oluşmaktadır (1,2, 3,6, 

7,8) : 

Tümör hücrelerinin bir bölümü hiperkromatik çekirdekli ve fusi­
form biçimlidir, ötekiler 1-2 eosinofilik nukleolus içeren 'kromatinden 
fekir çekirdekli ve geniş köpüklü sitoplazmalıdır. Fibroblastik hüc­
reler yoğun storiform yc;pılar oluşturur. Arada dağınık durumda tek 
ya da çok çekirdekli ince granüler eozinofilik sitoplazmalı atipik dev 
hücreler, osl<eoklastlara ve Toutton dev hücrelerine benzeyen benign 
görünümlü dev hücreleri saptanır. 

Bu görünüm aynı lezyonun değişik alanlarında ve değişik lez­
yonlarda far·klılrklar gösterir. FibroblasUk ya da histiositik eleman­
lardan biri ön p.landa .olabilir ya. da iki ,komponentin eşit miktarını içe-
rir. Atipik mitozlar sıktır. 

. 

Olguların çoğunda dağınık durumda lenfosit, eozinofil polimorflar 
ve plazJit'la hi.!crelerine rastlanır (1,2,7,9). 

Tedavilerinde cerrahi yöntemlerden yararlanılır .. Lezyonun bü­
yüklüğüne ve lokalizasıyonuna göre geniş olarak eksizyon, amputas­
yon ya da dezartikülasyon uygulanır (1,4;8,9). Son günlerde bu yön­
temlerin yanı sıra adjuvan kemoterapi önerilmektedir (1,2,4). 

Metastazlar sıklıkla a·kciğerlere, lenf düğümlerine, 'karaciğere . 
olmaktadır (5,7,8,9). Kemi'klere (5). kalp ve sürrenallere metastaz ya­
pan olgular bildirilmektedir (8). 

Literatürde tedavi edilen hastaların ortalama yaşam süreleri çok 
değişik olarak verilmektedir. Bazı yazarlar ortalama survi olarak 6-
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24 ay vermeı'erine karşın (4,8). diğerleri 5 yıl yaşayanların % 60'ln 
üzerinde olduğunu ,bildirmektedirler (1,9). 

Ayıncı tanıda radyolojik oolarak epifiz ve metafizi tutan osteoli-

. tik tipte osteasarkom. Mikroskopileri değişik alanlar içerdiği için; 
ileri derecede atipik osteosarkom, az diferans.iye kondrosa�kom, fib­
msorkom, rabdomyosarokm, leiomyosmkom ve liposarkomicir göz 
önünde bulundurulmalıdır (1,3,7). 

DAHLlN ve ark. (1) kendi olgularında soluk gronüler sitoplazmalı 
dev hücrelerin leiomposarkom ve rabdomyosarkom'·un ,lji1crelerine 
. benzer görülrüğünü bildirmişlerdir. 

OLGU BiLDiRiSi : 

50 yaşındaki'erkek hasta. Sağ dizinde 7 ay önce başlayan ağrı 
ve şiş nedeniyle 28.5.1980 de Baltalimanı Kemik Hastalıkları Hasta­
nesine başvurdu. 

Klinik mu,ayenede genel durumu ve sistemik bulguları doğaldı. 
Lokal muayenesinde sağ üst bacak alt bölümünde sert kıvamlı be­
lirgin şişlik vardı. Şişlik üzerinde yoğun venôz dolgunluk saptandı. 
Hasta zor yürümekteydi ve diz hareketleri kısıtlıydı. 
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Resim: 1 - Sağ ferr.ur alt meiafizer 
bölgede liti� alan ve yumuşak dokuda 

apasite görülmektedir. 



Rcdyoloji·k olarak sağ femur alt rnetafizer bölgede dış kondilin 
yarısına kadar inen ve iç kondile uzanan litik bir alan görüldü. Kor-. 
teks incelmiş, bazı yerlerde destrüksiyona uğramıştı. Belirgin bii' 
ekspansiyon yoktu. Bölgenin yumuşak dokularında apasite artışı sap­
tandı. (Resim 1). Radyolojik tanı osteoliHk tipte bir osteosarkomu 
düşündürdü. Akciğerlerde patolojik bir 'bulguya rastlanmadı;. 

Laboratuvar bulguları : Sedimantasıyon 1 saat 85 mm. 2 satte 
180 mm. Lökosit 600 0 ,  eritrosit 3220 ODA, Hb [%64 olarak bulundu. 

2.6.1981 ta,r·i hinde biopsi 'icin tümörol ve liUk kemik alanına 9'i­
rildiğinde bir kavite 'halini almış"kemik içinde, kolayca parçalanabilen 
yumuşak tömöral oluşumla ıkarşılaşıldı. Alınan biopsi Dişhekimliği Fa­
kültesi Patoloji Kürsüsü ve Özel bir laboratuara gönderildi. 

Gelen mikroskopik tenı sonucunda hastaya dezarti·külasyan öne­
rlldi. Bu tedavi yöntemini ve RadyoteropiYi kabul etmeyen hasta da­
ha sonra'hastcneden ayrıldı. 

Tanıdan ydklaşl'k 1,5 ay sonra ,hasta tekrar Baltalimanı Kemik 
Hastclıkları Hastanesine beşvurdu, Radyolojik muayenede patolojik 
fraktür saptandı (Resim: 2) 18.7.1980 de dezorti. külasyon uygulandı, 
8.8.1980 de.taburcu edildi. 

Resim: 2 - Yaklaşık 2 ay son,:a 
fro·ktür gösteren femur. 
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Makros·kopi·k olarak yaklaşık 4 cc tutarında, kanamalı, yumuşak 
�ıvamlı düzensiz parçalord!. 

Resim: 3.- Kısa konsantrik demetler yapan fusiform hücreler, arada iri 
hiperkromatik çekirdekler saptanmakiadır. H+E X80 

Resim: 4 - jri vakuollü "itoplazmalı, çekirdekleri ortada' toplanmış dev hücreleri 
ve atipik fusiform hücreler görülmektedir. H+Ex200 
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Mikroskapik olgular; kısa konsantrik demetler yapan dar sitop­
ıazmalı. fusiform biçimli hiperkromatik çekirdekli- hücreler görülmek­
tedir (Resim: 3). Bazı çekirdekler nU'kleas içermektedir. Arada geniş 
eosinofil ıyada köpüklü sitoplazmalı iri yuvarlak çekirdekli 'bir ya da 
iki nukleolus içeren hücreler vardır. Tümör 'hücreleri oldukça sıktır 
(Resim: 4). Cok bol atipikriıitozlara rastlanmaktadır. 

Tanı : Malign Fibröz histiosi!om. (Dişhekimliği Fakültesi Patolo­
ji Kürsüsü Prot. no.: 1132/80). 

Özel patoloji laboratuarından gelen biopsi raporunda tanı: Oste­
oliti·k tipte osteosarkcm. 

Olgu Onkoloji Derneği Kemik Tümörleri Registrasyon Merkezin­
de incelendi, tanı malign fibröz hi·stiositom olarak kabul edildL 

TAR TIŞMA: 

Malign fibröz histiositomlann kemik lokalizasyonu seyrektir. Bu f tümör tanımlandı·ktan sonra 28.6.1976 - 26.3.1981 yılları arasında Ke-
mik Tümörleri Registrasyon Merkezine başvuran 1235 ol'gudan anca'k 

ı 2 si Malign Fibröz Histiositom olomk değerlendirilmiştir. Olgumuz bun-
lardan' birisidir. yaş. lokalizasyon, radyolojik ve mikroskopik olarak 

i malign fibröz histiositomun tüm ;kriterlerine uyma· ktadır. 

SUMMARY 

Malignant fibrous histiocytomo of bone is o 'rare lesion. Dur C<lse is a 50 
'year old male yatient. The tumor 

'
'wos 10C<llized ot .the metaphysis ol the lemur 

and Was in accordance rwith the literatura lindings as age. radiological appearence 

and clin,ica l course Is consldered. 
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