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Cocukluk Caginda Inmemis Testis Dokusundan Gelisen
Primer Histiyositik Sarkom

Primary Histiocytic Sarcoma Arising from Undescended
Testis in Childhood
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orespondenee o Histiyositik sarkom morfolojik ve immiinhistokimyasal olarak histiyositik diferansiasyon gosteren, ge-

Betiil UNAL nellikle ekstranodal tutulum yapan, oldukca nadir goriilen, agresif seyirli bir malignitedir. Burada 12
Akdeniz UniV'C'rSiteSi Tip Fakiiltesi,  yaginda adrenol6kodistrofi tanili takipte olan erkek hastada, inmemis testis dokusundan gelisen pri-
Patoloji Anabilim Dah, mer histiyositik sarkomu ayiricr tamlar egliginde tartisuk. Genellikle erigkinlerde 45-55 yag arasinda
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goriilen bu malignitenin bizim olgumuzda ¢ocukluk ¢aginda izlenmesi ve inmemi testis dokusundan
kaynaklanmasi olguya ait dikkat ¢ekici 6zelliklerdir. Giiniimiize kadar Ingilizce literatiirde boyle bir
birliktelik bildirilmemigtir.
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ABSTRACT

Histiocytic sarcoma 1is 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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GIRIS
Histiyositik sarkomlar (HS) oldukga agresif seyirli olup, matiir doku histiyositlerinin morfo-
lojik ve immiinofenotipik ozelliklerini gosteren malign hiicrelerin proliferasyonudur (1,2).
Histiyositik sarkom olduk¢a nadir gortlen bir hematopoetik malignitedir. Non- hodgkin
lenfomalarin %]1’inden azini olusturur (3). Genis bir yas dagilimi olmakla beraber genellikle
eriskinlerin hastaligidir ve gorilme yas1 siklikla 45-55 yag arasidir. Kadin ve erkeklerde esit
oranlarda gorilir (4). HS klinik prezentasyonu tutulan organa gore degiskenlik gosterir ve
buytik oranda ekstranodal tutulum yapar. Ekstranodal tutulum olmaksizin sadece lenf nod-
larimin tutulumu olgularim %20’sinden azinda gorilir (5). Bag- boyun bélgesi, cilt, yumugak
doku, barsaklar , dalak, kemik ve tiroid bezi gibi nadir extranodal tutulum bélgeleri bildiril-
migtir. Tutulum bolgesine gore hastada intestinal tikaniklik, kitleye bagh bast semptomlari,
ates, kilo kaybi gibi sistemik semptomlar, cilt tutulumu ve sitopeniler izlenebilmektedir (5).
Literattirde histiyositik sarkomlarm akut lenfoblastik 16semi, lenfoma gibi maligniteleri taki-

ben ortaya cikabildigi bildirilmistir (4).
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Biz bu olguyu, histiyositik sarkomlarin son derece nadir
goriilmesi, ¢ocukluk caginda gorilmesinin beklenen bir
durum olmamasi, inmemis testis dokusunda izlenmesi ve
ayirict tanida dikkat edilmesi gereken 6zelliklerin vurgulan-
mas1 amactyla sunmaktayiz.

OLGU SUNUMU

Hastanemizde takip edilmekte olan 12 yaginda adrenoldko-
distrofi tanih erkek hastanin rutin kontrolleri sirasinda yapi-
lan fizik muayenesinde bilateral inmemig testis saptanmasi
tizerine ileri tetkik amaciyla ultrasonografik inceleme yapil-
mustir. Buna gore sol inguinal kanalda tesbit edilen testis
dokusunda yaklagik 6x4 mm’lik malignite stiphesi uyandi-
ran hiperekojen kitle lezyonu gorilmustiir. Hastada tedavi
gormus ya da mevcut herhangi bir malignite, 16semi ya da
lenfoma hikayesi bulunmamaktadir. Tamsal amach Hasta-
nemiz Uroloji Anabilim Dali tarafindan siipheli timéral
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kitleden biyopsi aliarak histopatolojik inceleme yapilmig-
tir. Kor biyopst 6rnegi 0,8x0,3x0,3 ¢cm boyutlarinda olup
biyopsi materyaline ait kesitlerde testis dokusu icerisinde
genis eozinofilik, grantler sitoplazmali, iri, hiperkromatik
ntkleuslu, belirgin eozinofilik makroniikleollii; ekzantrik
ntkleus yerlesimi gosteren bizar hiicrelerden olusan malign
hiicre proliferasyonun izlenmistir (Sekil 1,2 A B).

Tuméral dokuya ayiricr tani igin uygulanan histokimyasal
PAS ve Von- Kossa (Sekil 3) boyamalarr ile inkliizyon cisim-
cigi gorilmezken, immunohistokimyasal CD68 boyamasi
ile timoral hiicrelerde pozitif immiinreaktivite izlenmigtir

(Sekil 4).
TARTISMA

Histiyositik sarkom morfolojik ve immiinhistokimyasal ola-
rak histiyositik diferansiasyon gosteren oldukca nadir goru-
len bir malignitedir. Histiyositik sarkom tanisini koymak
¢ok kolay olmayip histiyositik diferansiasyonun gosterilme-
si ve HS ayirial tamisina giren diger az diferansiye, biyiik
hiicreli malignitelerin diglanmas1 gerekmektedir. Sikhikla
immiinfenotipik arastirma ve nadirende elektronmikrosko-
pik analize gereksinim duyulur (2).

Ayirial tamida langerhans hiicreli sarkom, diffiiz biiytik B
htcreli lenfoma, periferal T hiicreli lenfoma, ALL, metas-
tatik undiferansiye karsinom, melanom yer almaktadir. Bu
malignitelerden ayriminda éncelikle timoére ait morfolojik
bulgular 6nemlidir. Yine langerhans hticreli histiyositoz ve
malakoplaki de benign lezyonlar olsa da akla getirilmelidir.

Langerhans Hiicreli Histiyositoz; etiyolojisi ve patogenezi
tam olarak bilinmeyen, Langerhans hticrelerinin anormal
klonal gogalmas: ve ¢esitli doku ve organlarda birikimiyle
karakterize proliferatif bir hastaliktir. Tamida karakteristik
klinik bulgularla birlikte histopatolojik ve immiinhistokim-

Sekil 2 A,B: Yuvalanmalar olusturmus arada igsi hiicreler ve vakuolize sebaseéz hiicrelerden olusan proliferasyon igeren geligim

(A;H&E, x100, B;H&E, x200).

M 106

Akd Tip D / Akd Med ] 7 2015; 2: 105-108



Cocukluk Caginda inmemi§ Testis Dokusundan Gelisen Primer Histiyositik Sarkom

- =
JRAPS At

> e N X
e T e
o e %

T, . ey

Sekil 3: Histokimyasal yontemle uygulanan von Kossa negatifli-
g1 (Von Kossa, x100).

yasal bulgular 6nemlidir. Mikroskopik diizeyde eozinofil-
leri de igeren monontkleer veya multiniikleer langerhans
hticrelerinin infiltrasyonu izlenirken, hiicreler tipik olarak
¢entiklenme ve yariklanma gosteren niikleuslara ve bol
eozinofilik sitoplazmaya sahiptirler (6). Ayrica immiino-
histokimyasal olarak CDla ve S100 negatifligi langerhans
hiicreli histiyositozu histiyositik sarkomdan ayirmada yar-
dimcidir. Elbette HS’da izlenen hiperkromatik niikleuslu,
pleomorfik, atipik hiicrelerin izlenmemesi, lezyonu olustu-
ran hiicrelerin benign natiirde olmas: da tanisal yaklagimda
degerli bulgulardir. Bu noktada belki ayrim yapilmasi zor
olabilecek langerhans hiicreli sarkom (LHS) akla gelebilir.
LHS’da atipi vardir ama tiiméral hiicrelerde intrastop-
lazmik Birbeck grantlleri varhgi, CDla ve S100 pozitifli-
g1 ile rahathkla HS’dan ayrim yapilabilir. Ancak su akilda
tutulmahidir ki; LHS’da da az ve zayif da olsa parantikleer
CD68 pozitifligi gorilebilir (7).

Yine ayrimi yapilmast gereken durumlardan biri de Hodg-
kin lenfomadir (HL). HL tamsi benign goruntslu CD3
pozitif T lenfositlerden zengin, yangisal hiicreler igeren
zeminde neoplastik hodgkinoid hiicrelerin (Reed-Sternberg
hiicreleri) gériilmest ile konur. Eozinofilik makroniikleolli,
genis stoplazmali, lenfositlere gore oldukga iri gériinen bu
hiicreler LCA, CD20 negatif olup, CD30, CD15, Fascin
pozitifligi gosterirler (8). Bizim olgumuzda ise belirgin bir
yangisal infiltrasyon ve tipik hodgkin hticreleri goriilmemis-
tir. Yine de stiphelenilen olgularda immiunohistokimyasal
CD15, CD20, CD79a, PAX-5, CD30 ve CD3 ckspresyon-
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Sekil 4: Immiinhistokimyasal yontemle uygulanan CD68 pozi-
tifligi (CD68, x100).

larmin aragtirilmas: hodgkin lenfoma ve kot diferansiye
biyiik hticreli B/'T hiicreli lenfomalarin dislanmasi agisin-
dan yararh olacaktir. Ek olarak immiin panele TdT eklene-
rek akut lenfoblastik 16semi de diglanabilir.

Malign melanom da histopatolojik olarak belirgin makro-
ntkleollii, genis eozinofilik sitoplazmali, pleomorfik, atipik
hiicreler icerdiginden histiyositik sarkomun ayiric tanisina
girer. Bu olgularda klinik olduk¢a yardimcidir. Ayrica mik-
roskopik olarak bu hicrelerin stoplazmalarinda melanin
pigment iceriginin gorilmesi tamya gotiirebilir. Tmmiin-
histokimyasal yontem ile Sitokeratin, Melan-A ve HMB-45
negatifligi melanom, metastatik karsinom ve undiferansiye
karsinomun diglanmasinda yardimeidir.

HS ayiria1r tanisina giren malakoplaki nadir goriilen, fakat
etiyolojisi tam olarak bilinmeyen yangisal reaksiyonun farkl
bir tipidir. En sik mesanede izlenirken diger genitotiriner
ve nongenitotiriner bolgelerde de bildirilmistir (9). Mala-
kaoplaki siklikla karsinomla karigtirthir. Mikroskobik olarak
epitel altinda grantler, asidofilik sitoplazmali histiyosit-
lerin belirgin oldugu mikst yangisal infiltrasyon gozlenir.
Baz histiyositlerde intrasitoplazmik inkliizyonlar vardir ve
bunlar PAS, Fe, Von Kossa boyalari ile boyanabilir. Bizim
sundugumuz olguda, malakoplakide goriilen karakteristik
inflamatuvar infiltrasyonun olmamasi, sitolojik atipi varhigi
ve ayrica uyguladigimiz PAS ve Von — Kossa ile inkliizyon
gorilmemesi nedeniyle malakoplakiyi ekarte ettik.
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