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Malignant fibrous histiocytomas of adults (MFH) are mostly seen in the extremities and retroperitoneum. Primary MFH of the kidney is
extremely rare. The diagnosis of atypically localized tumors might be very difficult to clinicians, radiologists, and pathologists.

Our case have four important features: localization, seen in hydronephrotic kidney, tumoral size and most importantly revealed of the
localization with macroscopic examination. A-67-year-old male patient admitted to us with bleeding from urine and frequently urination
complaints. Here we report primary MFH of hydronephrotic kidney that preoperative computed tomography evaluation suggested that tumor
has retroperitoneal origin. During operation the mass was found to show adhesions with kidney, adrenal and liver. Macroscopic examination
of the fascia on the kidney tissue was surrounded the tumoral tissue. Macroscopic evaluation of the speciemen showed us that the tumor was
not retroperitoneal origin. Primary renal MFH is a very rare condition. Macroscopic examination may be more valuable in these cases. This
should be done more carefully and differential diagnosis of atypical localization in similar cases.
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Malign fibréz histiositomlar (MFH) eriskinlerde, en sik ekstremiteler ve retroperitoneumda gériilen yumusak doku sarkomlaridir. Bébregin
primer MFH’ si ise son derece nadirdir. Atipik yerlesimli olan tiimérlerin tanisi, klinisyen, radyolog ve patologlar icin ¢ok zor olabilmektedir. OI-
gumuz 4 6zelliginden dolayr 6nem arzetmektedir. Bunlar; yerlesim yeri, hidronefrotik bébrekte gelismesi, timér ¢api ve bizim igin en 6nemlisi,
makroskopik inceleme sonucu bu tiimériin lokalizasyonunun belirlenmis olmasidir. 67 yasinda erkek hasta, idrarindan kan gelmesi ve sik idrara
¢tkma sikayetleri nedeni ile dis merkezde muayene edilmis ve tetkikler yapilmis. Bilgisayarli tomografi gériintilemesinde, timériin daha ¢ok
retroperiton kaynakli oldugu disiiniilmustir. Ameliyat esnasinda kitlenin, bébrek, siirrenal ve karacigere yapisikliklar gésterdigi tespit edilmis-
tir. Makroskopik incelemede bobrek dokusu tzerindeki fasianin tiiméral d okuyuda kusatmis oldugu gériildii. Bébrekte primer MFH ¢cok nadir
goriilen bir durumdur. Makroskopik inceleme bu gibi durumlarda ¢ok daha degerli olabilmektedir. Bu ve benzeri atipik yerlesimli olgularda ayi-
rici tani daha dikkatli yapiimalidir.

Anahtar Kelimeler: Malign fibréz histiositom, B6brek, Makroskopik inceleme

dirdir (1-3). Renal lokalizasyonda bulunan timorlerin, lokal

Malign fibroz histiositom (MFH) eriskinlerde, en sik niiks orani yuksek olup, prognozlari daha kétldir. Atipik yer-
ekstremiteler ve retroperitoneumda gorilen yumusak doku lesimli olan timorlerin tanisi, klinisyen, radyolog ve patologlar
sarkomlaridir. MFH olgularinin %50 si alt ekstremite, %24 U icin ¢ok zor olabilmektedir (6). Olgumuz 4 6zelliginden dolay!
Ust ekstremite, %16 si boyun ve %9’ u retroperiton yerlesim- dnem arzetmektedir.

lidir (1-4). Ilk kez 1964 yilinda O’brien ve Stout tarafindan ta-
nimlanmigtir (5). Bébregin primer MFH’ si ise son derece na-



Birincisi; yerlesim yeri son derece nadirdir.ikincisi; onemlisi; makroskopik inceleme sonucu bu timérin lokali-
hidronefrotik bébrekte simdiye kadar sadece bir olgu bildiril- zasyonunun belirlenmis olmasidir. Olgumuzun, bu 6zellikle-
mistir. Uglinciisii; timér capi bakimindan simdiye kadar tespit rinden dolayr literatiire katki saglayabilecegi dustnuldi.

edilen en biyuk timor olmasi. Dérdiinclsi ise ve bizim igin en

Resim A: Siyah ok parankimini, turuncu ok timoral kitleyi gostermektedir (Hematoksilen&Eozin X20), B: Timorde plemorfizm ve
stroriform patern goriilmektedir (ok) (Hematoksilen&Eozin X200), C: immunhistokimyasal olarak demsin pozitif sahalar (X200) ile D:
CD68 ile pozitif boyanan birkag adet hiicre (oklar) gérilmektedir (X100).

Olgu Sunumu

tespit edildi. Kitle bobrekle birlikte total olarak eksize edilmis
ve yapisiklik olan yerlerden dae biyopsi 6rnegi alindi. Patoloji
laboratuarina gelen par¢ada makroskopik olarak; timoral kit-
le, perirenal yagh doku birlikte bobrek ve strrenal doku goz-
lemlendi. Kitle 24x16x14 cm olgilerinde yuvarlak¢a sert ki-
vamli, sinirlari dizenli olup bdébrege yapisik oldugu alanlar
mevcuttu, ayrica bobrek dokusu uzerindeki fasia ttiméral
dokuyuda kusatmis haldeydi. Timorin kesit yiizeyi kirli sari-
beyaz renkli olup genelde homojendi. Bo&bregin olglleri
11x7x7 cm olup, pelvis bolgesi ve kaliksler dilate olup,
hidronefrotik gérinimdeydi. Surrenal dokuda bir 6zellik go-

67 yasinda erkek hasta, idrarindan kan gelmesi ve sik idrara
¢ikma sikayetleri nedeni ile dis merkezde muayene edildi ve
tetkikleri yapildi. Hastaninin bilgisayarli tomografi gorintile-
mesinde; “sag bobrek ve sirrenal arasinda, sag bobregi
inferirora deplese eden kitle goriuldu. Kitlenin  bobrek
parankimine uzanimi izlenemedi. Tumorin daha ¢ok
retroperiton kaynakl oldugu distnilmistir” seklinde rapor
edildi. Kitlenin 6n tanisi hakkinda yorum yapilmamisti. Olgu-
nun sintigrafisinde ise, sag bobregin normalden biyik ve
amorf gorinimde oldugu, kanlanma, konsantrasyon ekspres-
yon fonksiyonlarinin orta-ileri derecede azaldigi, diger bébrek-

rilmedi.

te ise patolojik bir 6zellik gérilmedigi raporlanmisti. Bu asa-

madan sonra hastanemiz Uroloji poliklinig§ine basvuran hasta- Tumortn mikroskopik incelemesinde; demet ve storiform ya-
nin yapilan incelemeler sonucunda, preoperatif biyopsi uygu- pilar olusturmus spindl hiicreler goriildi. Hiicreler yer yer oval
lanmadan, renal hicreli karsinom ve kist hidatik 6n tanilariyla yada poligonal 6zelikler tagimaktaydi. Timor hiicre selilaritesi
operasyona alindi. Olgunun 6zgegmis ve soy gegmisinde bir degiskenlik gostermekte olup, bazi alanlarda belirgin
ozellik bulunmamaktaydi. Ameliyat esnasinda kitlenin, bob- pleomorfizm, bizar hiicreler, atipik mitozlar ve dev hiicre yapi-
rek, strrenal ve karacigere yapisiklklar gosterdigi lari yanisira topluluklar halinde koépik histiositleri animsatan
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hiicre  kimeleri  icermekteydi.  Perivaskiller lenfosit
infiltrasyonu ve yag hiicre degisim alanlarida dikkati ¢eken di-
ger oOzellikleriydi. Kemik yada kikirdak sahalari gérilmedi. Ol-
gunun hem tanisini koymak hemde ayirici tanisini yapmak
amaciyla immunohistokimyasal ¢alismalar yapildi. Yapilan bo-
yalardan; Vimentin ve antikimotripsin diffuz pozitif, desmin ve
CD68 fokal pozitif olup, S-100, HMB-45, bcl-2, CD99, SMA ne-
gatif tespit edildi. Alcien Blue boyamada musindz alanlar tes-
pit edildi. Musin6z alanlar yaklasik olarak %10 civarina idi. Ki-
67 (MIB-1) indeksi en yogun oldugu bolgelerde yaklasik olarak
%20-25 arasindaydi (Resim). Tumorin yapisikhk gosterdigi
yerlerden alinan dokunun mikroskopik incelemesinde,
grantiilasyon dokusu (yara iyilesmesi) gorildiu. Tamoral yapi
gorilmedi. Tim incelemeler sonucunda olgu pleomorfik tipte
MFH olarak rapor edildi.

Bobregin primer MFH’ si son derece nadirdir (1-4).
Hidronefrotik borekte ise simdiye kadar sadece 1 olgu bildi-
rilmistir. Ayrica simdiye kadar bu olgular igin yaptigimiz litera-
tir taramasindaki en blyik timor ¢apini 13 cm olarak bulduk
(7). Olgumuzun ise 24 cm dir. Olgumuz bu 3 6zelligi itibari ile
zaten 6nem kazanmaktadir. Fakat bizim esas lzerinde durmak
istedigimiz bu tumorin, makroskopik ve mikroskopik 6zellik-
leri ile ayirici tanida dikkat edilmesi gereken hususlar olacak-
tir. Literattrde az olan bu olgularda, daha ¢ok klinik ve radyo-
lojik ozellikleri Gzerinde durulmustur (6,7). Atipik yerlesimli
olan timorlerin tanisi, klinisyen, radyolog ve patologlar igin
¢ok zor olabilmektedir (6). Bizim olgumuzda radyolojik tetkik-
ler sonucu timoriin daha gok retroperitoneal kaynakli oldugu
dustnilmus, fakat timoérin makroskopik incelemesinde bob-
rek fasiasinin timor ylzeyinin tamaminda devamlilik goster-
digi tespit edilmistir. Ayrica bobrege yapisiklik géstermeside
onemliydi. Olgumuzda bu bulgu neticesinde timérin fasia
icerisinde ve kapstlden kaynaklandigi tespit edildi. Bu olay bi-
ze dokularin makroskopik olarak detayli incelenmesinin ne
kadar 6nemli ve degerli oldugunu bir kez daha gostermis oldu.

Olgumuzun histopatolojik 6zellikleri yukarida bahsedildi. Go-
rimin MFH igin tipik denebilecek olmasina ragmen, 6zellikle
bu bélgede goriilen tiimorlerde ayirici tanida dikkatli olunma-
lidir. Ayirici tani igerisinde 6zellikle yogun fibroz stroma ile gi-
den anaplastik karsinomlarin metastazlar, diger pleomorfik
sarkomlari, malign melanom ve lenfomalar bulunmaktadir.
MFH nin 4 ana alt tipi vardir. Bu tiplerden inflamatuar olan tip,
lenfomalarla karismaktadir (8). Bizim olgumuzda immunprofili
bu kadar genis tutmamimizn amaci da, atipik yerlesimli olan
bu timorde hem taniyr dogrulamak hemde ayirici tani igeri-
sinde yer alan diger sebepleri de ekarte etmekti. Olgularda
goriinim ne kadar tipik olsada, bazen ¢ok benzer ve geldirici
olabilmektedir. MFH tanisi koymada hematoksilen-eozin bo-
yalari preparatlar altin standarttir. Immunhistokimya ve elekt-
ron mikroskopinin  primer tanida yeri azdir. Fakat
immunhistokimya ayirici tanida yer alan olgular ekarte etme-
de ¢ok yardimcidir (8).

Bahsetmek istegimiz diger kisa bir konuda sudur; bu gibi olgu-
larda preoperatif biyopsi yapilmasi faydali olurmuydu? Olgu-
nun o6n tanisinda bulunan kisthidatik, zaten biyopsiyi
kontraendike yapmaktaydi. Fakat olmayan olgularda, igne bi-
yopsinin yararinin az oldugu gorist vardir (6). Mezenkimal

timorlerde lezyonun tamamini gormek hem malign-benign
ayriminda hemde tip tayininde tamamen farkli sonuglara ne-
den olabilmektedir (8).

Bu gibi olgularda ameliyat sonrasi kemoterapi verilmesi ise
heniiz net degildir. Ne kadar yararl olacag, elde genis serili
veriler olmadigi i¢in heniiz soru isaretidir (6).

Sonug olarak, bobrekte primer MFH ¢ok nadir gorilen bir du-
rumdur. Makroskopik inceleme bu gibi durumlarda ¢ok daha
degerli olabilmektedir. Bu ve benzeri atipik yerlesimli olgular-
da ayirici tani daha dikkatli yapiimalidir. MFH tanisi koymada
hematoksilen-eozin boyalari preparatlar altin standarttir.
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