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Malakoplaki ya da Malacoplaki; Yunanca, Malakos (yu-
musak) ve Plakion (plarak) kelimelerinden olusur. Siklikla
iriner traktus ve ozellikle mesanede goriilen, etyopatojenezi
tartismali, nadir, genellikle grantlamatoz olarak nitelendiri-
len bir hastalikdir (18,29,30,38). 1902 yihinda Michaelis - Gut-
mann isimli yazarlarca ilk vakanin bildirilisi ve 1903 yilinda
Von - Hansemann tarafindan antitenin Malakoplaki igin kla-
sik o6zellikleriyle tarif edilisinden 1974 sonuna kadar Ingilizce
literatirde 170 kadar vaka yaymlanmigdir (31). 1958 yilina
kadar antitenin iriner traktus disinda lokalizasyonu bildiril-
memisken bu tarihde testisde ilk vaka yayini yapildi. (13).
1965 de gastrointestinal traktus ve retroperitona ait ilk vaka
yayini yapildir (33). Hastalifi ntriner traktus disindaki loka-
lizasyonlar1 olarak; Bobrek (4,12,25,27), (39), Kolon (8,9,31,33,
39), Apendiks (2,35), Rektum ve anis (17), Mezanter lenf
bezleri 28,39, Retroperiton (22,23,35), Karin duvari (29), In-
guinal bolge (24), Testin (5,13,32,37), Epididimis (I1,22,37),
Prostat (10,14). Vagina (36), Genis ligaman ve endometrium
24), Adrenal gland (31), Beyin (20), Akciger ve kemik (12)
ile deri de (19,23) Malakoplaki vakalari yaymlanmigtir.

Az sayida vaka yaymi olmakla birlikte malakoplakinin
¢cok nadir bir antite olmadig dustnilmelidir. Brown ve Smith
1967 de yaptiklar: retrospektif bir caligmada daha evvel gra-
nilematéz orsit tanisi almis 200 vaka icinde 8 malakoplaki va-

* A, U. Tip Fakltesi Patoloji Kursiisii asistani.
*% A U, Tip Fakultesi Genel Sirturji Kirsiisi uzman asistani.
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kas1 tespit ettiler (5), Yunis ve arkadaglar1 325 yatakl:s bir has-
tahanede 5 yil icinde 3 vaka vaymladilar (39). Zamanla ve
daha iyi tanindikga degisik lokalizasyonlarda, vaka yaymlar
antmaktadir. Bilgimize gére bu giine kadar ilki 1973 de olmak
Uzere Deride yaymlanmis sadece iki vakanin bulunusu (19,23)
nedeniyle vakanin vaymlanmasmin ilging olacagin: distindiik.

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji kiirsiisiinde da-
ha evvel tan1 almis biri mesanede (38) ve digeri diinyada 2. va-
ka olmak {izere apendiks ve retroperitonda. (35) olmak iizere
iki vaka mevout idi. '

VAKA TAKDIMi : i

22 yasinda, kadmn hasta G.D. 24 -7 - 1975 tarihinde A.U.T.F.
Genei Cerrahi béltimiine sag kol arka ylzde sislik, agr1 ve oén-
kol da hareket kisithlig1 nedeniyle yatirilmais.

Hasta 1970 yilinda Egridir kemik hastaliklar hastanesinde
kendi ifadesi ile kemik iltihab; nedeniyle ayni yerden ve ayni si-
kayetlerle ameliyat olmus. Ancak bu hastahaneden vaka hak-
kinda bilgi edinilemedi. Simdiki sikayetleri bir senedir mevcut
olan hastada bunun diginda simdiye kadar énemli diger bir has-
talik gegirmedigi O0grenildi.

* Halen anne ve babas: ile bes kardesi sthhatli olan hastanm
Uu¢ kardesi kizamikdan 6lmus. Ailevi bir hastalik tarif etmiyor.

Hastanin genel durumu normal olup, fizik muayenede 4
Lezyon yerinde deri normalden kabarik, cok hafif kirmizi, deri
ekleri nispeten azalmis gorinimde, derin tabakalara fikse olan
kitle hafif fliktiasyon veriyor. Sag dirsek ekleminde 130 - 140
derece hareket kisitlanmas1 mevcutdur.

Genel sistem muayenesinde : Kan Basinc: : 120/80, Nabiz : 76
olup Sistemlerde dikkate deger bulgu izlenmedi.

Laboratuvar Bulgular: : Kan : Hemoglobin : 75 gr, % 12 Eri-
trosit : 3.560.000 Lokosit : 6.400 Kanama zamani: I dak. Pihtilas-
ma zamani: 4 dak. Au Antijeni: Negatif Ig G: 2050 mg/1060 ml,
Ig A: 228 mg/100 ml Ig M: 187 mg/100 ml, AKS.: 78 mg, Ure:
24 mg, : ‘ .
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E'.K.G.: Kayda déger Patoloji yok. 2 yonli Sag dirsek grafi-
sinde . Lezyon Yerinde Yumusak doky koyulugunda artma mey.-
cut olup kemikde patolojiizlenmiyor (Resim)

Akciger &rafisj . Kayda, deger Patoloji izlenmeq;,

Kolon 8rafisi ve ga,stroenterolfojik konsﬁltas.yonda, kayda
deger batolojj izlenmed;.
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Par(;amn patolojik incelenmesinde :

MAHROSKOPIK INCELEME : 6x1 cm. boyutlarinda deri ile 6r-
tilt 4 cm yuksekliginde doku parcasi. Deri izerinde bir cm ¢ap-
da kenarlari muntazam gorinimde defekt mevcut olup bunun
altinda cidari boyali pos mevcut. Pog cevresindeki dokunun gay-
ri muntazam olarak daha solid oldugu izlendi (Resim 2).

Resim 2 — Par¢amin makroskopik incelenmesinde derinin bir
sahada devamliligimi kaybettigi, bunun altina disen sahada posg
mevecudiyeti ve pos civarindaki dokuda sarimst gri renkde
gorinim - izlendi.

MIKROSKOPIK INCELEME : Deri ile értilii olusumda deri
ekleri periferik kisimlarda salim olarak izlenebiliyor. Subkutis
ve kutis de pos gevresindeki dokuda normal gériiniimiin ortadan
kalktigr yerini arada lenfosit ve plazmositler ihtiva eden so-
luk, egzantirik, ufak, tek ntveli, genis eozinofilik, grahiilé
stoplazmali, poligonal biliyik konturlu makrofaja. benzer tipik
Von - Hansemann hiicrelerinden meydana, gelmis yapiya birak-
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t1g1 izlendi (Resim 3). Genellikle bu hiicrelerin stoplazmala-
r1 icinde ve yer yerde hiicre araliklarinda Hematoksilen - Eo-
zin ile soluk bazofilik boyanan oval-yuvarlak konturly,

Resim 3 — Histopatolo jik géruntim egzantrik kigtuk niiveli,
genis granilé stop lazmali tipik malakoplaki hiicreleri ile arada
lenfosit ve plazma hilcrelerinden olugmakiadir. H.E. 400 X,

Cevreleri yada merkezleri daha koyu goriniimde patognomo-
nik Michaelis - Guttman inkliizyon cisimcikleri izlendi( Re- -
sim 4). Bu kalkosferiiller Von - Kossa. kalsiyum boyas: ile
kuvvetli pozitif (Resim 5), Gomori demir boyasi ile zayif ola-
rak pozitif boyamiyorlardi. Bu cisimler ve stoplazmik granil-
ler P.A.S. ile boyanmakta idiler.

Buttin bu karakteristik goériintimle malakoplaki olarak
tamimlanan vaka ameliyatda Yapilan kiiltirde tireyen Stafi-
lokokkiis Aureus'un hassas oldugu Eritromisin le bir hafta
siireyle tedavi edildi. Yara iyilesmesinden sonra 28-8-1975
tarihinde 1i¢ ay sonra kontrola gelmesi. tembih edilerek ta-
burcu edildi. Daha sonra goriilen hastada yara lyilesmesi tam



Resim 4 — Rutin boyama ile malakoplaki hiicrelerinin. sto-
plazmalar: iginde patognomonik olan michaelis - guttman inkliz-
yon cisimcikleri goriimektedir. H.E. 830 X a

olup ameliyat yerinin muayenesinde kayda deger bulgu iz-
lenmedi.

TARTISMA :

Malakoplaki bir¢oklar tarafindan : Kronik graniilamatoz
iltihabi proges ve kesinlikle ortaya konulamamis bir yada cok
sayida faktore karsi olusan garip reaksioner bir antite ola-
rak kabul edilmektedir. -

Hastalik her yasda gorilebilir. Yaymlanan en geng vaka -
6 haftalik (31), en yasl vaka 96 yagimdadir (6). Smith, Kahn
ve Cywes'in ingilizce literatirde bulduklar: 170 kadar vaka-
dan 10 tanesi 13 yasin altindadir. (31). Genel olarak buglne
kadar mesanede yayinlanan vakalarin % 8071 5. dekatda’dir.
(8). Gastrointestinal traktusu tutan 1974 sonuha kadar mev-
cut 17 vakada Sanusi ve Tio 3 vakanin 10 yagindan kugiikler-
de, 6 vaka nin 72 yag Ve dstindekilerde bulundugunu izle-
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Resim 5 — Inkluzyon cisimcikleri klasik olarak kalsiyum
boyalariyla kuvvetli olarak pozitif boyandilar. Genellikle yuvar-
lak kontrolu olan bu cisimeciklerde konsantrik tabakalanma ve
diger boyanma oOzellikleri asikar olarak izlendi. Von-kossa
kalsiyum boyasi. 630 X,

diler (28). Diger bir sik goriilme yeri olan testisde de lezyon
karakteristik olarak orta yaslh erkeklerde goriulmektedir (5).
Deride mevcut her iki vakada 60 yasindan yukarda ve kadin
olup bizim vakamiz (22) yasinda idi.

Hastalik iiriner traktusu tuttugunda kadin erkek oram
yaklagik 4/1, gastrointestinal traktusda yaklasik 2/1 .(6,28)
olarak bildirilmistir. Buna mukabil lezyonun kadin genitel
sistemini tuttugu iki vaka yaninda (24,36), lezyonun erkek
genital sisteminde c¢ok daha fazla yaymnlandigr gortlmektedir
(5, 10 11,14,22,32,37) .

Lezyon makroskopik olarak = anatomik lokahzasyonuna
gore degisik gortintimde olmaktadir. Deride mevcut iki vaka-
da subkutiside tutan 1tilsere sari, kahverengi yumusak Kkitle
1zlenm1§d1r Semptomlar lokahzasyona bagh olup bizim va-
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kamizdaki eklem mahdutiyeti muhtemelen daha .evvel ame-
liyatda yapian alg1 tatbikine bagh idi. Daha evvel yaymnlanan
iki vakada govdede olup bizim vakamiz ekstremiteyi tut-
maktadir.

Gastrointestinal traktusu tutan vakalarda edinilen izle-
nim malakoplakinin mesane yada testinde oldugunun aksine
- bu lezyonlarda daha ciddi tedavi metodlar1 gerektiren  bir
i')zellik tasdigndar. (8,9,15,26,28,33).

- Ancak buglin etyopatogenezin hala tartismali olmasi te-
davi yontemlerinin genis oOlgide ampirik olmasy gibi bir so-
nuca yol agmaktadir. Deride yaymnlanmig iki vakada da cer-
rahi gikarma tedavi yéniinden tam basariyla  neticelenmis
olup bizde vakamizda aymi durumu izledik. -

‘ Yaymlanan vakalara genel bir bakis antitenin genel ola-
rak benign gidisli oldugunu gdstermektedir. Ancak oOlim se-
bebinin dogrudan Malakoplaki oldugu vakalarda yvayilan-
misdir (412,30,39).

Histopatolojik gorinim. bitin lokalizasyonlarda aynidir.
Von - Hansemann yada malakoplaki hicreleri olarak adlan-
dirilan; buytk, poligonal yada yuvarlak, sinirlar1 iyi belirgin,
genellikle granullii, bazan abondan yada vakuollii eozinofilik
bazan kopiik seklinde stoplazmali, vezikiild ve stoplazya -g6-
re ufak niiveli genellikle monontkleer makrofaj  histiosit
karekterindeki hiicrelerle arada plazma hiicresi, lenfositler ve
yer yer notrofil ve eozinofil 16kositlerden meydana geimis kla-
sik gortiniim mevcutdur. Patognomonik olan bulgu: Michae-
* lis - Gutmann cisimcikleri olarak adlandirilan I-20 mikron
boyutlarinda oval - yuvarlak, genellikle muntazam konturlu,
bazan ortada koyu bir kisim ve gevresinde agik bir halka, yer
yer bunun tersi goriinim, bazanda bu halkalarin konsantrik
lameller tarzda dizilimiyle meydana gelen gorinim yada ta-
mamen kompakt koyu boyanma gosteren genellikle stoplazma
icinde bir veya daha fazla sayida, bazanda hucreler arasinda
goriilen inklizyon cisimciklerinin mevcudiyetidir. Bu cisim-
cikler Hematoksilen— Eozin ile rutin preparasyonlarda soluk
bazoflik boyanirlar. Tamnmalarinda klasik olarak Von - Kos-
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sa kalsiyum boyast ile, Perl yada Gomori demir boyalariyla,
diastazdan evvel ve sonra P.A.S. boyalariyla pozitif boyanma-
lar1 degerlidir. Stoplazmik granillerde P.A.S. pozitifdir ler
ancak bunlar diastaza kars: inklizyon cisimciklerine gére da-
ha az ve buyiiklikleriyle orantili direng gosterirler.

Cesitli histosimi calismaiar: bu cisimciklerde ana yapmin
memeli gangliozidlerine benzer glikolipid yapidan olugtugunu
ortaya koymaktadir (12,28,30,39). Terner ve Dattes: histagimi
calismalarinda bu cisimciklerin polisakkarit komponentlerinin
karakteristiklerinin epitel yada mezangimal orijinli bilinen
insan misini ile bagdastirilamaz oldugunu, bu yapinin mik-
rorganizmalarin kapsiiller veya endotoksinlerini ihtiva edebi-
lecegini ileri surdiiler (33). Bu hiicrelerin stoplazmalari ise gli-
kojenden zengin olup (12,39). bazan az sayida lipid grantlleri
ihtiva edebilirler (28).

Inklitizyon cisimciklerinde bu matriks lizerine depolanan
metal tuzlarida incelenmisdir ve bunlarin elektron sapmalari-
nin hidroksiapatit’e uygunluk gosterdigi tespit edilmigdri (23).
Elektron mikroskopik inceleme sadece iltrastiiriktiirin anla-
silmasinda degil, inklizyon cisimciklerinin cok az miktarda
bulundugu vakalarda teshis amaci ilede kullamilmastir  (4).
Dokuda gorilemiyen M.G. Cisimciklerinin tespiti icin tarif edi-
len diger bir teknik Microincineration 'dan sonra % 0,5. suda
Toluidine Blue ile metakromazinin izlenmesidir (24). Teshis
konulmadan evvel yapilan biopsilerin i_ncele-n-me_éi ve iyilegen
vakalarda biopsi takibi ile hastalarin: I — Odem, plazma hiic-
resi, eozinofili ve seyrek makrofaj histiositlerle karakterli;
Prediagnostik, '

I — Klasik goriniimde; Diagnostik,

III — Fokal ve periferik fibrozis ile bir iki inklizyon cis-
mi ile karakterli fibrozis safhasi olarak evrim gosterdigi or-
taya konmustur (8,26,30). Bu durum hastaligin hem sanidigin-
- dan daha sik oldugu disiincesini ve hemde ‘Megalositik in-
terstisial nefrit gibi ayr1 bir antite olarak tarifedilen lezyonla-
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rin malakoplakiden ibaret oldugu diistincesini desteklemekte-
dir (26). ’

Antite Ksantogranulamatodz pyelonefrit den Sudan boyasi
ile negatif olmasiyla (27), Ceroid kolonik histiositozisden ve
Whipple hastaligindan -graniillerin Sudan ve asit boyalarla
negatif, Eozinle pozitif boyanmasi ile ve mantarlar danda
rutin Hematoksilen - Eozin preparatlarinda boyanmalaryla
ayird edilirler (39).

Deneysel olarak Kan, Idrar Et suyu, Kolon basillerinin
inkubasyonu (3) yada Mpycobacterium Kansasii ve mantarlar
kullanilarak (28) meydana getirildikleri bildirilen Michalis-
Gutmann (M.G.) cisimciklerinde- matriksi teskil eden orga-
nik molekiillerin orijini olarak; Bakteriler, eritrositler, deje-
nere hiicre artiklari, kondanse stoplazmik grantller, koyulas-
mis sekresyon, mast hiicre graniilleri, mantar hifalari, gast-
rik musin vb dusunilmiisdar (6,11,18,22,32,34,39). Bunlar igin-
de gerek histosimi gerekse de elektron mikroskopiu ile en gok
destek kazananlar; Bakteri parcalari, dejenere hiicre ve erit-
rosit artiklardir. Bu konuda ilk dikkati geken bakteri duva-
rima ait parcaciklar izlenimi veren myeline benzer yvada hal-
ka seklinde membran parcaciklarinin graniller ve inklizyon
cisimcikleri yada ara kademe elemanlar1 icinde elektron mik-
roskopik seviyede izlenmesidir (4,9,23,37). Ayn1 zamanda gra-
nitller iginde yada inkliizyonlar veya stoplazma icinde aym
yontemle dejenere basil govdelerine ait gérinium veren par-
calar yada apacik mikroorganizmalar ve membranla cevrili
bunlara ait parcalanma trunleri bildirilmisdir (I1,15,17,18,18,28,
34,36,39). Dejenere hiicresel artiklar (22,34,39). yada muhteme-
len eritrositlere ait elemanlarda izlenebildigi yazilmisdir (6,31,
34,39). Bu materyelin toplandig1 stoplazmik organelin ne oldu-
gu konusunda. ise iki gdriis vardir. I — Fagolizozomal vakuol-
ler icinde toplanirlar (9,18,22,26,32,34) II — Inkliizyon cisim-
ciklerinin olusmasinda sitosegrezomlar . sorumludur (7,23).

Von - Hansemann hiicrelerinin orijinide tartigmalidir. Bu-
giin bunlarin makrofaj histiosit olduklar1 genellikle kabul edil-
mektedir. Daha evvel bunlarin; Fibrosikler, mezansgimal hiic-
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reler, bag dokusu ve kapillerlerden gelisen epiteloid hiicreler,
lenfatik endotelyum, adrenal hiicre artiklari, mukozalardaki
rezerv epitelyal hiicreler (8), mast hucreleri (39) olduklar: id-
dia edilmisdi.

Materyelin hiicrelerde toplanma mekanizmas:1 hakkinda
¢esitli hipotezler 6ne strialmustiir; 1 — Bakteriyal enfeksiyonlar
yada hilicre ve veya eritrositlerin dokuda parcalanma-
sina yol acan nedenler ¢ok fazla olmasina ragmen lezyonun
nispeten nadir olusu: Immiin bozukluklar, retikiilo endotelyal
sistemi tutan hastaliklar, trofik dejeneratif bozukluklar maras-
mus gibi ilave sartlarin olmasi gerektigini gosterir (6). Bizim
vakamizda tayin edilen immiin globulin lerden sadece ig G
normal limitlerin biraz {istiine gikmis olup baskaca bir patoloji
mevcut degildi (I,21), ‘

II — Malakoplaki konak¢i makrofaj cevabinin bozulmasi-
na, Ozellikle cok miktarda bakterinin ortaya c¢rkmasiyla mak-
rofajlarin kapasitelerinin yetersizlife wugramasma baglidir.
Hiicre iginde sekestre olan artklar kalsifikasyona ve demir
toplanmasina sekonder olarak ugrarlar (32).

- III — Hiucre icine alman bakterilerin parcalanmas: tam
' yapilamaz ¢inkl; a) Mutad olmayan bir bakteri enfeksiyonu
mevcutdur. b) Konak¢: histiositlerde fagositoz kapasitesi nor-
malden dustiktir. Bu son duslince bize gére malakoplaki ile
‘Whipple hastaligl arasinda bir analoji kurulmasinda bir admm
teskil edebilir. Lamberty ve arkadaslar:t Ultrastiriikttrel du-
zeyde Whipple 11 bir hastada, mevcut P.A.S. pozitif, non - lipid
materyeli; fagosite dejenere mikroorganizmlerin mukopoli-
sakkarit kapsiillerinin hazmedilemeyen artiklari olarak kabul
ettiler ve bunu calismalarinda mevcut sebat eden, muhteme-
len lizozomal orijinli membran pargaciklarnuin lizozomal yet-
mezlik oldugunu gosterdigi dustincesiyle birlestirdiler. Boyle-
ce Whipple 1n gecikmis hipersensitivite ile ilgili immin bir bo-
zukluk oldugunu iddia ettiler (16) Bu durum Whipple da im-
mun bozukluklarin stk gérilmesi ile de desteklenir, Malakopla-
kide de dogustan immiin bozukluk gésteren vakalar yayinlan-
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musdir (15,17,317), Ayrica malign tiimoér, tiiberkiiloz; sarkoidoz
ve mantar enfeksiyonu gibi uzun stiren kronik hastaliklar ya-
da malign tiimoér i¢in uygulanan tedaviler gibi immiin sisteme
etkili antitelerin 6zellikle ekstravezikal Malakoplaki ile birlik-
te sik goériimesi (2,19,27,28), ve bunlarin. ilk. zamanlarda etyo-
lojik neden olarak distinilmesi (30) bu disgtinceyi destekler
- gibi gériinmektedir.

IV — Son: zamanlarda fagositoz olayinda yetersiz: dijesyo-
nun sebebi olarak lizozomal enzimlerin asidifikasyonunun bo-
zulmasinin sebep teskil ettigi bununda bazi vakalarda kulla-
' nilmis karbonik anhidraz inhibitdri ilaclar dolaylsiyla akkiz
. olarak gelisebilecegi éne srilmiistir (34). Bu ilaglar siilfo-
namid, benzotiazid, asetazolamid vb gibi maddeler olup ozel-
likle idrar yolu: enfekS1yonlar1nda kullamhslam da dikkati ¢ek-
mektedir.

Bugilin malakoplakide sik rastlanan ozellik, boyalar yada
kiltirle ortaya konan basta E. Coli olmak lizere Aeorobakter
aerogenez yada stafilokoklar gibi koliform basil vada diger
bakterilerin mevcudiyetidir (3,5,6,19,23,28,30) . Antibiotik ve an-
tibakteriyel maddelere cevap veren bircok vakanm bulunmasi
(6,7,24,26,36), ve mesanede kadinlarda erkeklerden. doért misli
fazla lezyon goriilmesi ile kadinlarda sistitin ¢ok daha falza
- goruldiginin bilinmesi ayrica patojenezde tartisilan biitin
‘bulgular antitenin ortaya cikisinda 6zellikle -koliform orga-
nizmalarm roliinti ortaya koymaktadir. Csapo. ve. arkadaslar1
bol mikta,rda, E. Coli ye ait endotoksin - antijen kompleksini si-
can bobrek ve testislerine vererek deneysel olarak malakopta-
ki olugturdular (7). Rao ise boébreginde (melénoplaki lezyonu
olan bir hastadan aldig malevyeli sicanlarin periton karitele-
rine implante ederek deneysel olarak lezyonu olusturdular
(258)..
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OZET :

Literatiirin 1s1g1 altinda 22 yaginda kadin hastada deri de
yerlesmis malakoplaki vakasi takdim edildi. Bugiine kadar bu
lokalizasyonda bildirilmis 3. vaka olan hastadaki bulgular ve
tedaviye cevap durumu daha evvelki yaynlarda bildirilenlerle
benzerdir. Patojenezin tartisilmasinda; Antitede Whipple has-
talig1 ‘ile ortak bazi o6zelliklerin bulundugu digtinuldi.

SUMMARY : L "
MALAKOPLAKIA OF THE SKIN :

Twenty - two years old woman who have had Malakopla-
kia of the skin has been presented and discussed under the
light of the literature. Only tw malakoplakia cases has been
found in the literature showing skin localisation. The symp-
toms and the signs of the patient and the result of the treat-
men was same as of those in the literature.

We think that there are some similarities between this en-
tity and Whipple disease, as far as the pathogenesis of :these
has been concerned. '
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