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Fibroz histiositomlar parsiyel fibroblastik ve histiositik di feranszasyon gbsteren htstzosmk or:jmh yu—

»_me

Bu olgu sunumunda primer olarak orijini nasomaksiller bolgede bulunan bir vaka sunuldu ~
histopatolojisi, klinik: lokaltzasyon tam, ayirici tam ve timére ait isimler tartmld: Bu vaka eshgmde’

literatiir gozden gegirildi.
Anahmr Kelimeler: Fibroz histiositom :

Malignant Fibrous Hnstlocytoma Locahsed In Nasomaxxllary Reglon -
(Case Report and Review of the Literature) -~

Abstract

Fibrous histiocytomas are soft tissue tunors of histiocytic origin, showing parttal f broblastzc and '

histiocytic diferantiation.

In this report, a caseof primarily originated from nasomaxillary region is pres‘ented The
histopathology, clinical localizations, diagnosis, differential diagnosis and nomen clature of these tumors
are discussed. The literature was reviewed on the occasion of this case.
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Fibréz histiositomlar, histiositik orijinli yu-
musak doku tiimorlerinden olup, sikhik sirastyla
en sik olarak alt ekstremiteler, iist extremiteler,
retroperitoneum vé abdominal kaviteyi tutar. En
seyrek gorilldugi bolge ise bas ve boyun bolge-
sidir.(1) :

Son on yilda“ fiteratilrde yaymlanan bas ve
boyun fibroz histiositomlar: ‘artig gostermekte-
dir. Bu artisa ragmen sikhigt %3’ gegmemekte-
dir. (1,3). : ,

. Olgu Sunnmu

A.0, 12.yasinda kiz rougu Yiziinde iyi-
lesmeyen sislik sikayetiyle - Selquk Universitesi
Tip Fakiiltesi Kutak Burun Bogaz Anabilim Dals

Polikilinigine miiracaat etti. Hikayesinde altt ay

once her iki goz kapaginda sime bagladig 6g-

renildi. Bu sislik bir ay iginde ilerleyerek biitin

yiiziine yaytlmis (Resim 1). Muayene eden
doktorlar tarafindan verilen antibiotikler ve
antihistaminik faydali olmamis.

Ozgegmisi: Kugiiklugiinden beri gozlerinde
ara swa kizarma olurmus. Doktorlarca
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konjonktivit teshisi konan ,bu'klzank]xk tibbi tedaviyle
iyilesir, sonra tekrarlarmg. * e

Soygegmisi: Ozellik yok

Genel durum, fizik muayene ve sistemlerin mua-
yenesi normal.

KBB muayenesinde; :

Sol nazal kavitede burun tabant ve lateral nazal
duvardan gelisen, kaviteyi ileri derecede daraltan,

“hava pasajimt engélleyen Odemli, hxperemlk gorii-
nilmli titmoral kitle: mevcuttu (Resnm 2). Bu tiimoral
* Kkitlenin basisina bagh olarak nazal septum safa

deviye olmugtu. Burun sirt: ve lateral nazal duvarlar
iizerindeki deride gode-birakmayan ddem mevcuttu.
Hastadan gok geniglemis olan alt kontadan insizyonel
biopsi alindi. Biopsi sonucu spesifik bir tan1 konul-
mad1. “nonspesifik ddemli doku, fibrozis, yag doku-
su” seklinde deskriptif bir tan1 konuldu.

Hastanin kan, idrar tahlillerinde patoloji buluna-
madi. Waters grafisindre her iki maksiller siniis mu-
kozast ileri derecede ddemli olarak rapor edildi. Ak-
ciger grafisi normaldi: Cekilen komputerize tomogra-
fide solda nazolakrimal kanal diizeyinden baglayip
maksiller kemik tabanina kadar vzanan ve sol burun
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boslugunu doldurup maksiller siniis 6n duvarini Hastaya genel anestezi altinda rinotomi yapilarak
harap eden yumusak doku kitlesi bulundugu tilm oral kitle tamamen kirete edildi. Elde edilen
rapor edildi. ameliyat materyaline iiniversitemiz Patoloji Anabilim

© Dalh  (Pat,Prot.No: 1753/1989) ve ABD’deki
“Department of Defense, Armed Forces Institute of
Pathology” (Pat. -Prot. No: 1557/1989, Dennis K.
Heffner) tarafindan Malign Fibroz histiositom tanisi
konuldu (Resim 3,4). Hastaya cerrahi operasyon
disinda tedavi uygulanmadi. En son kontrolit 1995°te
yapilan hastada nitks goritimedi. :

Tartigma .

Fibroz histiositomlar literatiirde degisik isimlerle
amimakta olup, morfolojik siniflandiriimalari da
degisiktir  (4,5).. En geligkili konu _tiimdrin
histogenezisi olup, predominant komponente gore
adlandirilmaktadir (fibroblast veya histiosit). 1961°de
Stout “Fakitltatif Fibroblast Teorisi"ni ileri stirmustor
(4). Bu teoriye gore fibroblastik elementlerin nceden
var olan fibrositlerden orijin almasi sart degildir,
fakat fakiiltatif fibroblast olan histiositlerden orijin
alabilirler. .

Bu teori Ozello ve arkadaglar tarafmdan doku
kiiltiirlerinde histiosite benzer hilcrelerin fibroblasta
benzer hiicrelere donugtiigi gosterilerek desteklen-
migtir. (6). Bu gozlemler, histiositin bir hiicre tipi
olmayp, gesitli durumlarda sitolojik ve biolojik ozel-
likler gosteren, mesela kollajen yapim: ve bazan fago-
sitoz gibi fonksiyonel bir dinamik sahibi hticreler
oldugu sekhndekx ozlemlerle uyumludur (1,6).

,WQ’

Resim 1. Hastanin klinik olarak goriiniimii.

Resxm 2 Opersayon sxrasmda mmiirlln gﬁrunumu
Bu teorinin aksine, fibréz histiositomlarin  teoriye gore, iki ayri hiicre grubu, fibroblastik ve
pluripotansiyel - indiferansiye mezengimal hiic-  histiositik hiicre dizileri fibréz histiositomlarin en sik
relerden orijin aldifn iddia edilmigtir (7). Bu

SDU Tip Fakiiltesi Dergisi 1997; 4(1): 37-40.
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goriilen formunu belirlerken, ilave hiicre dizileri
de belirli 6zel lezyonlar: olugturur.

Bu son derece degisken morfolojik patterni
dolayisiyla bu timdr sikhkla fibrosarkom,
liposarkom ve pleomorfik rhabdomiyosarkom
ile karigtirtimaktadir.

Enjoji ve arkadaglari 130 vakada sarkom,
liposarkom, rhabdomyosarkom leiomyosarkom
ve diger yumusak doku sarkomlari olarak teghis
edilmis vakalarm %75’inin malign fibroz
histiositom grubuna girdigini rapor etmislerdir
(8).

Malign fibr6z histiositom (MFH) yumugak
doku sarkomlarinin en sik gorillenidir. (5,7).
Genellikle iyi smirh, ancak kapsiilsiiz, gri-beyaz
etli lezyonlar olup morfolojik olarak storiform
pattern ile plemorfik goriniigti daha az
diferansiye patern arasinda deigsen genis bir
spektrumia karakterizedir (1,5).

Tipik storiform patternde hiicreler iyi
diferansiye spindle hiicreler olup fibroblasta
benzer. Bu hficreler kolay farkedilmeyen yarik
seklindeki damarlar etrafinda radyal tarzda di-
zilerek girdap gortintimiini olugtururlar,

Pleomorfik tipte ise belirgin niikleer atipisi
olan fibroblast benzeri hiicreler ile ¢ok sayida
histiost benzeri hiicreler ve pleomorfik dev
hiicreler bulunmaktadir (9). Histiosit benzeri
hiicrelerle  bol  eozinofilik  sitoplazmali
pleomorfik dev hticrelerin sayisimn artmast,
myojenik diferensiasyonun bir isareti olarak
kabul edilmektedir (1). Lenfositler ve plazma
hiicrelert gibi iltihabi hiicrelerin gorilimesi
prognozun iyi olduBuna isaret eder (1).

Bag ve boyun bolgesine lokalize fibroz
histiositomlu tiim vakalarin %3’iinil teskil ederse
de en sik olarak maksiller sinfis tutulumu izlenir
(10). Daha sonra sirasiyla burun, kemikler, iist
solunum yollari, oral kavite ve boyun organlar
tutulur.

Blitzer ve arkadaslan bag ve boyun fibroz
histiositomlarin ii¢ gruba ayirirlar; orbita, derin
doku ve cilt lezyonlart (13). Cilt lezyonlarini
solar ve iyonizan radyasyona baglamaktadirlar.
Lezyon yiiz ve kafa derisinde olusur, eksizyonu
kolaydir, sadece lokal invazyon yapar. Orbita
lezyonlari ise lokalizasyona gore farkhilik
arzeder.

Bas ve boyundaki fibroz histiositomlara
neonatal ¢agdan 93 yasina kadar rastlanmgtir.
Erkeklerde daha ¢ok goriiimektedir (2,5,11,12).
Semptomlar lokalizasyona gére degisiklik gos-
termektedir. Vakalarin %50’sinde kitle sikayeti
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bulunmaktadir. Diger semptomlar ise yukan
aerodijestif traktusla ilgili olarak agn, fasyol paralizi,
dispne, ses kisikhigi, epistaksis, rinore disfaji ve
hemoptizidir (13).

Primer olarak veya ekstansiyona bagli olarak ke-
migi tutan tiimorlerde mortalite %37, metastaz oram
ise %42'dir. Sadece yumugak dokuyu tutan tiimorler-
de ise metastaz oram %27 iken mortalite orani
%20’ dir.

Asemptomatik lezyonlar travmadan sonra veya
bazan rutin radyografilerle ortaya g¢ikmaktadir.
Semptomatik hastalarda ise radyografilerde yumusak
dokuda kitle veya primer interossdz timorlerde isirik
tarzinda litik destriiksiyon, simirlarda silinme, kortikal
yaytlim ve bazi vakalarda patolojik kirk goritliir.
Kesin teshis histopatolojik olarak konulur (11). An-
cak histopatolojik bulgular kitlerin tamaminin g¢ika-
rilmast sonucu teshise gitmekte yeterli olabilir.
insizyonel biopsiler kesin teshis igin yeterli degildir
(14). Baslica bulgular tablo 1°de 8zetlenmigtir.

Tablo 1: Fibroz histiositomda histolojik bulgular

(11).

. Histiosit benzeri hilcreler

. Spindle cells (fakiltatif fibroblastlar)

. Fibrogenezis

. Storiform patern

. Multilokiiler benign dev hilcreler (Touton)
. Tumor dev hiicreleri (siklikla acaip sekillidir.)
. Kopiik hilcreleri

. Inflamatuar hticreler (genellikle lenfositler)
. Stromal hiicrelerin anaplazisi

10. Mitotik formlar (normal ve atipik)

11. Granillomatdz yapilar

ORI EH WN -

O’Brien ve Stout, histolojik bulgulara dayanarak
timdriin malign davramgii 6nceden belirleyebil-
mektedir (2). Bu arargtiricilar gbzden gecirdikleri
1516 vakadan 53’tinde mitoz orani ve invazyon dere-
cesine gbre malignansiden sliphe etmiglerdir. Bu 53
vakadan 15’inde klinik metastazlarin ortaya ¢ikma-
styla retrospektif olarak malignansi tesbit edilmistir.

Kauffman ve Stout benign lezyonlar igin 50 bii-
yiik bilyiitme sahasinda 0-13 mitoz, malign lezyonlar
icin 15-38 mitoz oranini kabul etmektedir (4).

Tumoritin ilk tesbit edildigi andaki gapi, derinligi,
elektron mikroskopik yapisi, mitoz orani, stromal
pleomorfizmin derecesi, amorf hiicrelerin varligi ve
sayisi ile multiniikleer dev hticreler gibi degisik kri-
terler incelenmis ve bunlardan higbiri patognomonik
bulunmamugtir, (1,12).

Ayirict tam kolay olmayip, su lezyonlardan ayirt
etmek gerekir;
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Resim 3.Vakaya ait timoriin histolojik goriiniimil. Damarlar etrafina dizilmis ig tarzindaki hiicrelerin
olusturdugu storiform pattern dikkati gekmektedir. (Hex40). ‘

Resim 4.Tomor igerisindeki deve hiicreler(Hex100).

Nérilemmoma, fibromatosiz, pirimitif sar-  norofibromatozis, kemik infarktlari ve artralji ile
koma, hemangioperisitoma, graniiloma, fassitis, birlikte sik goriildiigii rapor edilmistir (1,13)

malign mezangimal tiimor, myoblastoma, yag Sarkomlarin rekiirrens ve metastazlarinin erken
nekrozu histiositozis pleomorfik  teshisi, giinimiiz klihik-teknolojik metodlartyla zor
rhabdomyosarkom ve fibrosarkom (13.15). olugundan, yeni teshis metodlarina ihtiya¢ duyul-

Fibroz histiositomun malign formunun 16se-  maktadir. Bugiin insan malign fibroz histiositom
mi, Hodgkin hastaligr, non-Hodgkin lenfoma, hiicrelerine karst elde edilen monoklonal antikerlar
multipl myelom, Niemann-Pick hastaligy, ile kanserin radyoimmunassay metoduyla teshisi

miimkiindir (16).

SDU Tip Fakiiltesi Dergisi 1997; 4(1): 37-40.
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Teshis agidan dnemli difer nokta ise, duz
kas myozinlerinin sadece diiz kastan orijin alan
leiomyosarkom ve anjioleiomyomda olmayip
myofibrobrastik diferansiasyon gosteren MFH
gibi timérlerde de mevcut oldugunun anlasiima-
sidir. Bu dzellikten dolay: diiz kas myozinlerinin
immilnohistokimyasal  olarak  aragtiritmasi
malign fibréz histiositomlarin teshisi i¢in faydah
bir belirleyici unsur olarak goriilmektedir. (17).

Histiositler igin karakteristik olan
immiinohistokimyasal reaksiyonlar (8rnegin
lizozim, o l-antikimotripsin) da MFH’larin
diger sarkomlardan ayird edilmesinde yardimci
olur (5).

Fibréz histiositomun tedavisi cerrahidir. Lo-
kal rekiirens orani yitksek (%44-73) oldugundan
normal doku sinirint da igeren agresif eksizyon
yaptlmaldir (1,11). Rekiirren tiimorlerde histo-
lojik yapt orijinal tiimorle aym ozellikte degil-
dir.

MFH’da metastaz orant %30-42 arasinda
degigmektedir. Metastaz en sik (%82) akcigerde
olmak iizere rejyonal lenf bezlerinde (%32),
karaciger ve  kemiklerde  goriilmektedir
(6,11,19,20).

Tiimdriin radyoterapi ve kemoterapiden son-
ra geriledigi rapor edilmistir. Ancak bu tedavi
metodlarinin degeri simirh oldugundan, ameliyat
riski yilksek veya inoperabl vakalarda uygulan-
mast tavsiye edilmektedir (6,11,18,19,20,21).

Pronoz  agisindan  tiimériin  derinligi
g6z6niinde tutulmakta, derin tiimorler cilt altin-
da lokalize vakalardan daha fazla metastaz po-
tansiyeli tasimaktadir (1). Bag boyun bolgesinde
ise mandibula, maksilla ve larinksi tutan timor-
lerde prognoz en kotiidiir (22).

Enjoji ve ark. gore storiform patternli
MFH’da 5 yillik survival oran: en yiiksek ve en
diisik timorlerle kargilagtinildiginda orta dere-
celerde yer almaktadir (8).

Wess ve Enzinger hastalarin %40’inda
survivalin 2 yil, %60°inda ise 2 yidan fazla
(ortalama 35 yil) oldugunu tesbit etmistir. (1)

Soule ve Enriquez’'e gore ise 5 yilhk
survivale vakalarin ortalama %60°1, 10 yilik
survivale ise ortalama %40’1 ulasmaktadir. Bu
seride survival 8 yila kadar uzamaktadir (11).

Bizim hastamizda, cerrahi operasyon diginda
tedavi uygulanmamistir. 1995°e kadar izlenen
hastada niiks goriilmemistir. Bu da malign fibroz
histiositom vakalarinda total rezeksiyonun rad-
yoterapi ve kemoterapi uygulanmasa da yeterli
olabilecegini desteklemektedir.
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