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OzZET

Malign fibr6z histiyositoma, yumusak dokudan
koken alan, primitif sarkomdur. Primer mediasten
yerlesimi oldukga nadirdir. 23 yasinda erkek olguya
mediastinal kitle 6ntanisiyla mediastinal Kitle
ekstirpasyonu uygulandi. Patolojik tanisi miksoid
tipte malign fibr6z histiyositoma olarak geldi. Primer
mediastinal yerlesimli malign fibr6z histiyositoma
olarak degerlendirilen olgu, ender goriilmesi nede-
niyle literatiir esliginde sunuldu.

GIRiS

Malign fibréz histiyositoma (MFH); fibrositik
ve histiyositik hiicrelerin storiform seklinde
organize olmasiyla Karakterize, yumusak
dokudan kéken alan primitif sarkomdur (1).
Eriskinlerde gérulen en sik yumusak doku
sarkomu olup genellikle ekstremitelerden ve
retroperitondan kéken alir (2). Siklikla akci-
dere metastazi izlenmekle birlikte, primer
intratorasik MFH nadirdir. Mediastinal MFH'lu
olgu, oldukg¢a ender rastlanilmasi nedeniyle
literatir esliginde sunuldu.

OLGU

Yirmiti¢ yasinda erkek olgu, 2 aydir varolan
gogtus agris, ellerde ve ayaklarda sislik yakin-

SUMMARY

Malign fi brous histiocytoma is a primitive sarcoma
originating in the deep soft tissues. Primary medias-
tinal location is very rare. Mediastinal mass extir-
pation was performed to 23 years old male with
the mediastinal mass prediagnosis. Histopathologic
examination revealed the diagnosis of miyxoid
type malign fibrous histiocytoma. Because primary
mediastinal malign fibrous histiocytoma is very rare,
this case was presented with related literature.

malar ile bagsvurdu. 6 paket/yll sigara icme
Oykiisit mevcuttu. Ozgecmisinde baska 6zel-
lik tanimlamayan olgunun fizik muayenesin-
de vital bulgular olagandi. Solunum sistemi
ve diger sistem muayenelerinde patolojik
bulguya rastlanmadi. Laboratuar degerlerin-
de; Hemoglobin; 8.8 g/dlt, hematokrit; %28,
beyaz kiire sayisi 6.7x103/ul, trombosit say-
s1; 463x103/pl idi. Serum biyokimya deger-
leri normal sinirlar icerisinde idi.

Posteroanterior(PA) akciger grafisinde solda
parakardiyak alanda duizgiin sinirli homojen
densite artisi (Resim 1), toraks bilgisayarl
tomografisinde (BT) solda parakardiyak loka-
lizasyonda 6 cm capinda diizgiun konturlu
solid dansite degerleri gosteren lezyon izlendi
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(Resim 2). Toraks magnetik rezonans (MR)
goruntiileme tetkikinde, solda infrahiler loka-
lizasyonda, yaklasik 6 cm capinda, solid
icyapida ekstrapulmoner Kitle lezyonu izlendi
(Resim 3). Vaskiiler yapilarla iliskisini ortaya
koymak tlizere yapilan pulmoner anjiyogra-
fik incelemesinde, sag ve sol pulmoner arter
ve dallan ile pulmoner venler ve torasik aort
normal gorinumde izlendi. Yapilan bron-
koskopide, endobronsiyal lezyon izlenmedi.
Mediastinal Kitle lezyonu 6ntanisiyla gogiis
cerrahisi kliniginde mediastinal Kitle ekstir-
pasyonu uygulanan olgunun patolojik tanisi,
miksoid tipte malign fibréz histiyositoma olarak

Resim 1. Olgunun PA akciger grafisi.

Resim 2. Olgunun Toraks BT’sinde solda para-
Kardiyak alanda 6 cm capinda Kitle
lezyonu.
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degerlendirildi (Resim 4, 5). immunhistokim
yasal incelemede CD68 pozitif, sito keratin ve

Resim 3. MR gorintilleme teknidi ile izlenen
ekstrapulmoner Kitle.

Resim 4. Miksoid ve seltiler alanlar igeren igsi hiicre-
lerden olusmus tumoér dokusu (H-EX200).

Resim 5. Miksoid stroma iginde arada tek tek dagilmis
atipik nukleuslu iri hticreler (H-EX400).
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CD34 ile negatif sonug¢ alindi. Radyasyon
onkolojisi ile konstilte edilen olgu radyoterapi
programina alindi. Radyoterapisi sorunsuz ta-
mamlanan olgu takibe alindi.

TARTISMA

MFH, eriskin yumusak doku sarkomlarinin
%10’unu olusturmaktadir (2). Literatiirde
akcigerden koken alan MFH un ender gortl-
diugu, mediastinal yerlesimli MFH un daha da
nadir oldugu bildirilmektedir (1,3-7). Ulke-
mizden de akcigerde primer MFH’lu olgular
bildirilmistir. Bunlardan birinde trakeada tu-
moral infitrasyon izlenmesi nedeniyle bron-
koskopik biyopsi ile digerlerinde torakoto-
mi ile taniya gidildigi bildirilmistir (8-10). Bu
olgulardan birinde sol ana bronsun tumoral
Kitle ile tam tikali oldugu, kanama nedeniy-
le bronkoskopik biyopsi ile tan1 konulama-
dig1 ve torakotomi ile hem tani konuldugu
hem de pndmonektomi ile tedavinin yapil-
did1 vurgulanmaktadir (10).

Primer akciger MFH’lu olgularin genellikle
50 yas civarinda oldugu, kadinlarda biraz
daha fazla oranda goruldugu seklinde cika-
rmlarin yapilacagi olgu serileri varolmakla
birlikte mediastinal primer MFH'lu olgularda
bdyle genellemeler yapilabilecek seriler bulun-
mamaktadir (1). Ancak bildirilen olgularin da
yaslari 40 yas civarindadir (4-7). Olgumuz
akciger MFH’lu olgularin aksine geng ve er-
kek cinsiyetinde idi.

Histopatolojik olarak MFH; storiform, pleo-
morfik, miksoid, dev hiicre, inflamatuar,
anjiomatoid olarak bes alt gruba ayrlmistir
ve en sik gorilen formu storiform pleoformik
tiptir (1). Olgumuzda MFH'un ender olarak
rastlandig1 bildirilen miksoid tip mevcuttu.
Immiinhistokimyasal olarak da MFH ile uyum-
lu olarak sitokeratin ve CD34 ile negatif
sonug¢ alinirken, histiyositik bir marker olan
CD68 ile pozitif sonug alindi.

Mediastenin primer MFH'u diyebilmek icin
diger organlarin degerlendirmesinin yapilmasi

gerekir. Biz de diger organlara yonelik yapti-
dimiz incelemelerde primer odak tespit etme-
dik ve lezyonun mediastenin primer MFH'u
oldugu sonucuna vardik.

Literatiirde bildirilen mediastenin primer
MFH’lu olgularinda Kinik goriiniim, tedavi
sekilleri ve tedavi sonrasi takipler farklilik-
lar gostermektedir (3-7). ince igne ve trans
brongiyal biyopsilerin pulmoner sarkomla-
rn tanisini koymada yetersiz olmasi nede-
niyle acik akciger biyopsisi ve radikal rezek-
siyon Onerilmektedir (1,5). Bizim olgumuzda
magnetik rezonans ve pulmoner anjiyografi
ile mediastinal yerlesimli timoriin cevre
dokulara invazyon gostermedigi goruldiikten
sonra tani ve tedavi amach ekstirpasyon
yapildi ve Kitle tamamen c¢ikarildi. GUnimiiz-
de, mediastenin primer MFH’lu olgularinda
tedavi konusunda Kkonsensus olusturulma
mustir. Bildirilen olgularda radyoterapi, kemo
terapi, cerrahi veya bunlarin kombinasyon-
lart uygulanmaktadir. Lokal nuks ve uzak
metastaz oranlarinin yuksek olmasi nede-
niyle agresif tedavi uygulanmasi gerektigini
savunanlar vardir (2) Olgumuzda da c¢evre
dokulara invazyon olmamasi, timoriin tam
olarak rezeke edilmis olmasina ragmen post
operatif radyoterapi uygulanmis, kemoterap
gerekli goérulmemistir. Kotti prognostik fak-
torler olarak; tani aninda ileri evrede olun-
masl, tam olmayan eksizyon yapilmasi, tani
aninda goégus duvari invazyonu olmasi, nuks
veya metastaz izlenmesi durumlarn bildiril-
mektedir (1). Ayrica hastahdin prognozunda
timorun buytiklugu ve hiicre diferansiyas-
yonu (grade) da o6nemlidir. Pezzi ve ark.
(11) yaptiklant calismada timoriin buytk-
Iugu ve grade’i arttikgca sagkalimin azaldr-
dini1 gostermislerdir. Kemoterapi ve radyo-
terapi kararinm verirken timor buiyuklugi ve
dgrade’in de g6zdénine alinmasi gerektigini
vurgulamiglardir. Grade'’i yiiksek ve 5 cm’den
biliytik tumorlerin en koétii prognoza sahip
oldugunu bildirmislerdir. Olgumuzda da orta
derecede diferansiyasyo n izlendi ve 6 cir
boyutunda tuimoér mevcuttu. Pezzi ve arka-
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rin tedavisinde radyasyon onkolojisi ve me-
dikal onkoloji ile birlikte karar verilmelidir.
Optimal tedavi icin ileri verilere ihtiyac var-

daslarinin siniflamasina goére iyi prognoza
sahip bir timor olarak tanimlanabilir.

Sonug olarak; tam rezeksiyon sagkalimi art-

tirici en 6nemli faktor olmakla birlikte tiimo- dur,
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