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ÖZ
Histiyositik sarkom morfolojik ve immünhistokimyasal olarak histiyositik diferansiasyon gösteren, ge-
nellikle ekstranodal tutulum yapan, oldukça nadir görülen, agresif seyirli bir malignitedir. Burada 12 
yaşında adrenolökodistrofi  tanılı takipte olan erkek hastada, inmemiş testis dokusundan gelişen pri-
mer histiyositik sarkomu ayırıcı tanıları eşliğinde tartıştık. Genellikle erişkinlerde 45-55 yaş arasında 
görülen bu malignitenin bizim olgumuzda çocukluk çağında izlenmesi ve inmemiş testis dokusundan 
kaynaklanması olguya ait dikkat çekici özelliklerdir. Günümüze kadar İngilizce literatürde böyle bir 
birliktelik bildirilmemiştir. 

Anahtar Sözcükler: Histiyositik sarkom, Çocukluk çağı, İnmemiş testis, Adrenolökodistrofi , CD68, 
Extranodal tutulum

ABSTRACT
Histiocytic sarcoma is a rare, aggressive malignancy that shows histiocytic differentiation 
morphologically and immunohistochemically, often with extranodal involvement. Here we discuss 
the differential diagnosis of primary histiocytic sarcoma of undescended testicular tissue in a 12-year-
old male patient with adrenoleukodystrophy. The presence of malignancy in childhood arising from 
undescended testicular tissue was noteworthy in our case. This concurrence has not previously been 
reported in the English literature.
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GİRİŞ

Histiyositik sarkomlar (HS) oldukça agresif seyirli olup, matür doku histiyositlerinin morfo-
lojik ve immünofenotipik özelliklerini gösteren malign hücrelerin proliferasyonudur (1,2). 
Histiyositik sarkom oldukça nadir görülen bir hematopoetik malignitedir. Non- hodgkin 
lenfomaların %1’inden azını oluşturur (3). Geniş bir yaş dağılımı olmakla beraber genellikle 
erişkinlerin hastalığıdır ve görülme yaşı sıklıkla 45-55 yaş arasıdır. Kadın ve erkeklerde eşit 
oranlarda görülür (4). HS klinik prezentasyonu tutulan organa göre değişkenlik gösterir ve 
büyük oranda ekstranodal tutulum yapar. Ekstranodal tutulum olmaksızın sadece lenf nod-
larının tutulumu olguların %20’sinden azında görülür (5). Baş- boyun bölgesi, cilt, yumuşak 
doku, barsaklar , dalak, kemik ve tiroid bezi gibi nadir extranodal tutulum bölgeleri bildiril-
miştir. Tutulum bölgesine göre hastada intestinal tıkanıklık, kitleye bağlı bası semptomları, 
ateş, kilo kaybı gibi sistemik semptomlar, cilt tutulumu ve sitopeniler izlenebilmektedir (5). 
Literatürde histiyositik sarkomların akut lenfoblastik lösemi, lenfoma gibi maligniteleri taki-
ben ortaya çıkabildiği bildirilmiştir (4). 
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kitleden biyopsi alınarak histopatolojik inceleme yapılmış-
tır. Kor biyopsi örneği 0,8x0,3x0,3 cm boyutlarında olup 
biyopsi materyaline ait kesitlerde testis dokusu içerisinde 
geniş eozinofi lik, granüler sitoplazmalı, iri, hiperkromatik 
nükleuslu, belirgin eozinofi lik makronükleollü; ekzantrik 
nükleus yerleşimi gösteren bizar hücrelerden oluşan malign 
hücre proliferasyonun izlenmiştir (Şekil 1,2 A,B).

Tümöral dokuya ayırıcı tanı için uygulanan histokimyasal 
PAS ve Von- Kossa (Şekil 3) boyamaları ile inklüzyon cisim-
ciği görülmezken, immünohistokimyasal CD68 boyaması 
ile tümoral hücrelerde pozitif  immünreaktivite izlenmiştir 
(Şekil 4).

TARTIŞMA

Histiyositik sarkom morfolojik ve immünhistokimyasal ola-
rak histiyositik diferansiasyon gösteren oldukça nadir görü-
len bir malignitedir. Histiyositik sarkom tanısını koymak 
çok kolay olmayıp histiyositik diferansiasyonun gösterilme-
si ve HS ayırıcı tanısına giren diğer az diferansiye, büyük 
hücreli malignitelerin dışlanması gerekmektedir. Sıklıkla 
immünfenotipik araştırma ve nadirende elektronmikrosko-
pik analize gereksinim duyulur (2).

Ayırıcı tanıda langerhans hücreli sarkom, diffüz büyük B 
hücreli lenfoma, periferal T hücreli lenfoma, ALL, metas-
tatik undiferansiye karsinom, melanom yer almaktadır. Bu 
malignitelerden ayrımında öncelikle tümöre ait morfolojik 
bulgular önemlidir. Yine langerhans hücreli histiyositoz ve 
malakoplaki de benign lezyonlar olsa da akla getirilmelidir.

Langerhans Hücreli Histiyositoz; etiyolojisi ve patogenezi 
tam olarak bilinmeyen, Langerhans hücrelerinin anormal 
klonal çoğalması ve çeşitli doku ve organlarda birikimiyle 
karakterize proliferatif bir hastalıktır. Tanıda karakteristik 
klinik bulgularla birlikte histopatolojik ve immünhistokim-

Biz bu olguyu, histiyositik sarkomların son derece nadir 
görülmesi, çocukluk çağında görülmesinin beklenen bir 
durum olmaması, inmemiş testis dokusunda izlenmesi ve 
ayırıcı tanıda dikkat edilmesi gereken özelliklerin vurgulan-
ması amacıyla sunmaktayız.

OLGU SUNUMU

Hastanemizde takip edilmekte olan 12 yaşında adrenolöko-
distrofi  tanılı erkek hastanın rutin kontrolleri sırasında yapı-
lan fi zik muayenesinde bilateral inmemiş testis saptanması 
üzerine ileri tetkik amacıyla ultrasonografi k inceleme yapıl-
mıştır. Buna göre sol inguinal kanalda tesbit edilen testis 
dokusunda yaklaşık 6x4 mm’lik malignite şüphesi uyandı-
ran hiperekojen kitle lezyonu görülmüştür. Hastada tedavi 
görmüş ya da mevcut herhangi bir malignite, lösemi ya da 
lenfoma hikayesi bulunmamaktadır. Tanısal amaçlı Hasta-
nemiz Üroloji Anabilim Dalı tarafından şüpheli tümöral 

Şekil 1: Follikülosentrik bazaloid infi ltrasyon (H&E, x50).

Şekil 2 A,B: Yuvalanmalar oluşturmuş arada iğsi hücreler ve vakuolize sebaseöz hücrelerden oluşan proliferasyon içeren gelişim 
(A;H&E, x100, B;H&E, x200).
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yasal bulgular önemlidir. Mikroskopik düzeyde eozinofi l-
leri de içeren mononükleer veya multinükleer langerhans 
hücrelerinin infi ltrasyonu izlenirken, hücreler tipik olarak 
çentiklenme ve yarıklanma gösteren nükleuslara ve bol 
eozinofi lik sitoplazmaya sahiptirler (6). Ayrıca immüno-
histokimyasal olarak CD1a ve S100 negatifl iği langerhans 
hücreli histiyositozu histiyositik sarkomdan ayırmada yar-
dımcıdır. Elbette HS’da izlenen hiperkromatik nükleuslu, 
pleomorfi k, atipik hücrelerin izlenmemesi, lezyonu oluştu-
ran hücrelerin benign natürde olması da tanısal yaklaşımda 
değerli bulgulardır. Bu noktada belki ayrım yapılması zor 
olabilecek langerhans hücreli sarkom (LHS) akla gelebilir. 
LHS’da atipi vardır ama tümöral hücrelerde intrastop-
lazmik Birbeck granülleri varlığı, CD1a ve S100 pozitifl i-
ği ile rahatlıkla HS’dan ayrım yapılabilir. Ancak şu akılda 
tutulmalıdır ki; LHS’da da az ve zayıf da olsa paranükleer 
CD68 pozitifl iği görülebilir (7).

Yine ayrımı yapılması gereken durumlardan biri de Hodg-
kin lenfomadır (HL). HL tanısı benign görünüşlü CD3 
pozitif T lenfositlerden zengin, yangısal hücreler içeren 
zeminde neoplastik hodgkinoid hücrelerin (Reed-Sternberg 
hücreleri) görülmesi ile konur. Eozinofi lik makronükleollü, 
geniş stoplazmalı, lenfositlere göre oldukça iri görünen bu 
hücreler LCA, CD20 negatif olup, CD30, CD15, Fascin 
pozitifl iği gösterirler (8). Bizim olgumuzda ise belirgin bir 
yangısal infi ltrasyon ve tipik hodgkin hücreleri görülmemiş-
tir. Yine de şüphelenilen olgularda immünohistokimyasal 
CD15, CD20, CD79a, PAX-5, CD30 ve CD3 ekspresyon-

larının araştırılması hodgkin lenfoma ve kötü diferansiye 
büyük hücreli B/T hücreli lenfomaların dışlanması açısın-
dan yararlı olacaktır. Ek olarak immün panele TdT eklene-
rek akut lenfoblastik lösemi de dışlanabilir.

Malign melanom da histopatolojik olarak belirgin makro-
nükleollü, geniş eozinofi lik sitoplazmalı, pleomorfi k, atipik 
hücreler içerdiğinden histiyositik sarkomun ayırıcı tanısına 
girer. Bu olgularda klinik oldukça yardımcıdır. Ayrıca mik-
roskopik olarak bu hücrelerin stoplazmalarında melanin 
pigment içeriğinin görülmesi tanıya götürebilir. İmmün-
histokimyasal yöntem ile Sitokeratin, Melan-A ve HMB-45 
negatifl iği melanom, metastatik karsinom ve undiferansiye 
karsinomun dışlanmasında yardımcıdır.

HS ayırıcı tanısına giren malakoplaki nadir görülen, fakat 
etiyolojisi tam olarak bilinmeyen yangısal reaksiyonun farklı 
bir tipidir. En sık mesanede izlenirken diğer genitoüriner 
ve nongenitoüriner bölgelerde de bildirilmiştir (9). Mala-
kaoplaki sıklıkla karsinomla karıştırılır. Mikroskobik olarak 
epitel altında granüler, asidofi lik sitoplazmalı histiyosit-
lerin belirgin olduğu mikst yangısal infi ltrasyon gözlenir. 
Bazı histiyositlerde intrasitoplazmik inklüzyonlar vardır ve 
bunlar PAS, Fe, Von Kossa boyaları ile boyanabilir. Bizim 
sunduğumuz olguda, malakoplakide görülen karakteristik 
infl amatuvar infi ltrasyonun olmaması, sitolojik atipi varlığı 
ve ayrıca uyguladığımız PAS ve Von – Kossa ile inklüzyon 
görülmemesi nedeniyle malakoplakiyi ekarte ettik.

Şekil 3: Histokimyasal yöntemle uygulanan von Kossa negatifl i-
ği (Von Kossa, x100).

Şekil 4: İmmünhistokimyasal yöntemle uygulanan CD68 pozi-
tifl iği (CD68, x100).
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