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OZET:

Malign fibroz histiositom ,yedinci dekad civarinda en stkhikla  gériilen  yumusak  doku
sarkomudur.Genellikle alt ekstremitelerde ve kas icerisinde derin yerlesimli olan bu timér,4 histopatolojik
tipte goviiliir. (Goriilme sikligina gore,storiform-pleomorfik, mikzoid dev hiicreli ve inflamatuvar tipler.)Bu
sunumda biri aksilla digeri ise st ekstremitede subkiitan yerlesimli,ilki storiform-pleomorfik,ikincisi ise
dev hiicreli tipte iki malign fibroz histiositom. olgusu_ yer almalktadw. Hastalardan ilki 67,ikincisi ise
7Iyasmda olup, her ikisi de erkektir.

Anahtar Kelimeler: Malign fibroz histiositom(MFH),storiform-pleomorfik,dev hiicreli,

MALIGNANT FIBROUS HISTIOCYTOMA (CASE PRESENTATION)

SUMMARY: .

Malignant fibrous histiocytoma is the mostly encountered soft tissue sarcoma around the seventh
decade of life.Usually,it is located at lower ekstremities and deep in the muscles It is seen in 4
histopathological subtypes, namely storiform pleomorphic,myxoid,giant cell and inflammatory types
respectively. At this presentation,there are two malignat fibrous histiocytoma cases, one of storiform-
. pleomoiphic and the other of giant cell types;the first located at the axillary region and the second located
at the upper extremity subcutaneously.The first patient is 67 years of age andthe second one is 71 ,both

being males.
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Malign fibréz histiositom en sik goriilen
yumusak doku sarkomu olup, genellikle
7.dekadda,erkeklerde alt ekstremitede daha sik
izlenir. Bu sunumda biri Kocaeli Universitesi
_digeri ise Golciik Devlet Hastanesi genel cerrahi
polikliniklerine basvuran,ayni birimlerde cerrahi
eksizyonlar1 yapilan ve rezeksiyon materyalleri
iiniversite hastanemizin Patoloji ABD'nda malign
fibroz histiositom tamist alan iki olgu yer
almaktadir.

OLGULAR

Olgu 1: Altmisyedi yasinda erkek hasta
,saf aksiller bolgeden lateral go6giis duvarina
dogru uzanan, midaksiller hat tizerinde yaklagik
15cm c¢apli kitle ile genel cerrahi poliklinigine
bagvurdu ve Kkitlesi eksize edildi (Resim 1).
Eksizyon materyali 15x10x8cm  boyutlarinda
idi.Dis yiizeyi iyi simirly, lobiiler yapida; kesit
ylizeyi kirli beyaz renkte,yer yer nekrotik ve
kanamal1 olarak izlendi.Materyalin bir yiiziinde
15x8cm &lgiilerinde deri elipsi meveuttu.Bu deri
elipsi yer yer skuamli ve mor renkfe olup,bu
alanda yaklasik 7cm capli yiizeyden kabariklik
goriildi.

Mikroskopik incelemede tiimér genelde
iri, pleomorfizm gosteren,igsi ¢ekirdek ve
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sitoplazmalara  sahip hiicrelerin  olusturdugu
girdap yapilarindan meydana gelmekte idi. Yer
yer multmiikleer dev hiicrelerin bulundugu alanlar
dikkati cekti.Arada genis nekroz alanlari
mevcuttu.Bunlarla birlikte,tiimériin - dermis ve
subkiitan dokuda bulundugu,yii-zeyde epidermis
ile derindeki tiimér arasinda saglam bir alanin
bulundugu goriildii. (Resim 2).Olguda kas
invazyonu saptanmadi1.Bu bulgularla
olgu,histopatolojik  incelemede"malign  fibréz
histiositom" (storiform-pleomorfik tip) tanisi aldi.

Olgu 2: Yetmigbir yasinda erkek hasta,sol
kolda dirsekten ©nkola uzanan ,medial yiizde
yeralan ,yaklasik 7em gapl kitle ile Géleiik
Devlet Hastanesi genel cerrahi poliklinigine
basvurdu.Hastada bu sisligin yaklagik 1.5 y1l &nce
ortaya ¢iktifancak son 6 aydir Dbiyiidiigi
dgrenildi.Olguya,lezyonun sinirlarini belirlemede
yardimecr olmasi amaglanarak sintigrafi yapilmis
ve lezyonun kuvvetli kontrast tutulumu gosterdigi
saptanmistir.

Cerrahi  rezeksiyon  materyali  kesi
yapilarak génderilmis olup,7x4.5x3cm
boyutlarindaydi.Dig yiizii diizgiin olan dokunun
kesit yiizeyi pembemsi beyaz renkte,homojen
goriiniimde ve sert kivamda idi.Bunlarla birlikte
2-3 mm gapli kistik alanlar dikkati gekmekte idi.



Resim 1:Olgunun makroskopik goriiniimii.

Mikroskopik incelemede tiimor,
eozinofilik homojen bir zeminde yer alan
osteoklastik tipte multinitkleer dev hiicreler ve
arada storiform patternde organizasyon gosteren
igsi hiicrelerden meydana gelmekteydi.(Resim
3).Tiiméral hiicrelerde yer yer atipik mitozlar
dikkati ¢ekti.Olgu bu histopatolojik bulgularla
~ dev hiicreli tipte malign fibrz histiositom olarak
degerlendirildi.

dokuda yer alir. Kemik ile iliskili tiimérler siklikla
diz cevresinde yerlegim gdsterirler (1,2,3,4).
Yerlesim yerleri yoniinden olgularimiz nadir
sayilan bélgelerde yer almaktadir.Her iki olgu da
subkiitan dokuda izlenmistir, Koken olarak bugiin,
bu tiimériin multiple ydnlere ayrimlagma yetenegi
bulunan ~ primitif mezenkimal hiicrelerden
kaynaklandig diisiiniilmektedir (3,5).
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Resim 2. llk olguda timérin subkutan yerlesimi (HE x125)

TARTISMA

Malign fibroz histiositom (MFH), ge¢
eriskin g¢agin en sik rastlanilan yumusak doku
sarkomudur ~ (1,2,3,4,5). Goriilme  insidansi
yedinci dekadda pik yapar ve erkeklerde 3/2
oraninda daha sik goriiliirler. Hastalarimizdan ilki
67, ikincisi ise 71 yasinda olup, her ikisi de
erkektir.Kaynaklarda belirtildigi gibi yedinci
dekadda bulunmaktadirlar.

En siklikla koken aldign bélgeler alt
ekstremiteler(yaklagik  %50),iist ekstremiteler (

%20 civarinda),retroperiton da dahil olmak iizere '

karin boslugu (yaklagik %20) ve diger bslgelerdir.
Genellikle iskelet kasi iginde ortaya gikar,bazilari
ise derin fasya ve daha az siklikla da subkiitan

Resim  3:dkinci  olguda osteoklastik  tipte
multiniikleer dev tiimér hiicreleri (HE x125)

Klinik olarak siklikla ekstremitede birkag
aydir bilyiimekte olan agrisiz kitle ile kendini
gbsterir.Biiylime siiresi ile biiylime hizi arasinda
dogru orantili  bir iligki mevcuttur. Diger
sarkomlarda oldugu gibi gebelik sirasinda biiyiime
hizinda akselerasyon izlenir. (1).Hastalarimizin
her ikisi de kaynaklarda belirtildigi gibi son
aylarda gittikge biiyliyen agrisiz  Kkitlelerle
bagvurmuslardir.

Radyoterapiterapiden birkag yil sonra ,
ayni bolgede bu tiimdriin gelistigi goriilmiistiir.
Bazilarimin ise bir enfarkt ya da yabanci cisim
cevresinde ya da cerrahi bir yara yerinde ortaya
ciktig gézlenmistir.(1,2) Hastalarimizin
etyolojide suglanan nedenlerle iliskili olarak bir
geemisleri yoktur, Fenoksiasitlere maruz kalan
hastalarda da MFH bildirilmistir,  Deney
hayvanlarinda ise SV 40 virusu ile transforme -
makrofajlarla iligkili olarak olugturulmustur(1).

Makroskopik olarak;soliter, multilobiile,
retroperiton yerlesimliler daha biiyiik olmak iizere
5-10 cm arasinda degisen ¢aptadirlar.Yaklasik 2/3
ii kas iginde yerlesim gdsterirken, %10'dan daha
azi subkiitan dokuda yer alir.Kesit yiizeyleri gri-
beyaz, parlak goriiniimdedir.infi Itratif karakterde
ve kapsiilsiz  olmakla  birlikte, smirlan
makroskopik olarak belirgindir. Yaklasik %5
kadar: yaygin kanama alanlar1 gosterir (1,3) ve
klinik olarak fliiktiiasyon veren Kkitleler olarak .
goriildiigiinden" kistik hematom" tanis1 alir.

- Nekroz alanlarma da siklikla rastlanir.(3,4)
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Olgularimizin ilki 15, ikincisi ise 7cm gapli olup,
her ikisinin de dig yiizleri kapsillii izlenimi
verecek kadar diizgiindii.Her ikisi de lobiile
goriiniimde, kesit yiizeyleri ilkinin kirli beyaz,
ikincisinin ise pembemsi gri beyazdi.llk olgunun
kesit yiizeyinde kanama ve nekroz alanlari dikkati
cekerken, ikinci olguda birkag mm'lik Kkistik
alanlar diginda daha homojen bir goriiniim
mevcuttu.Her iki olgu da subkiitan olguda yer
almaktadir ve derin tabakalara invazyon
olusturmamustir.

Mikroskopik olarak kimi kaynaklara gore
4 (1), kimilerine gore ise 5 (2,3,4,5) histolojik
subtipi olan bu tlimor; fibroblast benzeri,
myofibroblast, histiosit ve primitif mezenkimal
hiicrelerin bir karisimindan olusur.insan hiicre
kiiltirleri ve deney hayvanlarinda yapilan
¢aligmalarda, histiosit benzeri hiicrelerin, MFHun
neoplastik bir komponenti olmadigini,daha ¢ok
reaktif hiicreler oldugunu gostermistir(5).Bunlara
ek olarak, zengin vaskiilarizasyon ve degisen
oranlarda dev hiicreler ve lipid yiiklii ksantomat&z
hiicrelerde bulunur, Tiim&riin  subtipleri; 1)
Storiform-pleomorfik, 2)Miksoid, 3)Dev hiicreli,
4)inflamatuvar ve 5)Angiomatoid (2,3) olarak
isimlendirilmektedir.Bu  subtipleme  tiimériin
baskinlik gosteren histopatolojik ve morfolojik
yapisina gore yapilmaktadir. En sik goriilen tipi,
storiform-pleomorfik tipidir ve MFH'nin prototipi
olarak kabul edilir.(1,2,3) Mikroskopik olarak ilk
olgu storiform-pleomorfik tipte,ikinci olgu ise dev
hiicreli tipte MFH tanist almistir.ilk olguda, atipik
igsi hiicrelerin olusturdugu girdap yapilari baskin
olan pattern iken, yaygin nekroz alanlari da
dikkati cekti.lkinci olguda ise osteoklastik tipte
multiniikleer dev hiicreler daha yogun olarak
izlendi.

Dev hiicreli MFH: da osteoklast tipinde
multiniikleer dev hiicrelerin  baskmhg soz
konusudur ve bugiin artik "yumusak dokularin
malign  dev  hiicreli  tiimérii " olarak
isimlendirilmekte ve farkli bir timd&r olarak ele
alinmaktadir.Bu tiimdrlerin yaklasik yarisinda
fokal osteoid ya da matiir kemik bulunur.Bu
nedenle de koken olarak MFH'dan farkh
olabilecegi diigiiniilmiis ve yapilan g¢aligmalar bu
tip timoérlerin daha ¢ok MFH'nin bir varyanti
oldugunu des- teklemistir.Osteoidin odaklar
halinde olmasi halinde durumunda olgu MFH'nin
bir alt grubu olarak degerlendirilirken, yaygin
olmasi halinde" ekstraossedz osteosarkom"
yoniinde  diigtiniilmesi  6nerilmektedir(1).Bazi
aragtiricilarise,bu tiir olgularin osteoidin fokal
vada diffiz olup olmadigma bakilmaksizin
ekstraskletal osteosarkom olarak yorumlanmas
goriigiinii savunmaktadir(4,6). Dev hiicreli tipte
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MFH olarak degerlendirilen ikinci olguda da
belirtilen osteoid benzeri eozinofilik,homojen bir
zemin maddesi yer yer goriilmiistiir. Bu tiimorler,
immunohistokimyasal olarak vimentin, alfa-1-
antitripsin, alfa-1-antikemotripsin,lizozim, CD-68,
faktér XIIla, ferritin , plazma proenzim faktor 13
reaktivitesi gosterirler (1,2,3,4). Bazi MFH
olgularinda keratin pozitivitesi de goriiliir(2). Bu
tiimérlerin  histopatolojisinde, hem  benign
histiositlerin ~ ve hem de tiimdr hiicrelerinin
inflamatuvar hiicreleri fagosite etmesi goze
arpict  bir bulgudur.(1,2)ilk olgumuzda, bu
histopatolojik bulgu izlenmistir.

Tedavi radikal cerrahidir.Olgularimizin
her ikisinde de lezyonlar total olarak gikariimigtir.
Prognozla iliskili bulunan faktérler; derinlik,
boyut ve tiimériin histolojik tipidir. Ttim&r ne
kadar yiizeye yakinsa, prognozu o kadar
iyidir. Tiimériin - bilyiikliigli ile sagkalim siiresi
arasinda ters orantili bir iligki vardir.Histolojik
tipler arasinda en iyi prognoza miksoid tip MFH
sahipken, diger tiplerin prognozlari daha
kotiidiir.Distal yerlesimli tiim&rlerin, proksimal
yerlesimli olanlardan daha iyi prognaza sahip
olduklar: bildirilmigtir.Vaskiiler invazyon, tiimér
nekrozu ve lokal niiks te prognozu olumsuz yonde
etkiler.iImmunohistokimyasal ~olarak 1s1  sok
proteini 27 (HSP-27) ninde yaklagik %50 olguda
pozitif oldufu ve iyi prognoza isaret ettigi
gosterilmistir.(1,3) Her iki olgu da subkiitan doku
yerlesimli olup, ilk olgu nekroz alanlari
icermektedir.
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