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DZET: Malign fibröz histiositom CMFH) patolojik anatomik olarak siniflandtrilamayan sarkom gru­
bunda incelenmektedir. En siklikla kas ve bag dokusuna yerlesmesine karsin, nadiren karaciger kö­
kenli olmasi önem arzetmektedir. Klinigimizde tedavi edilen bir karaciger malign fibröz histiositomu
nedeniyle konu kaynaklarin isiginda incelenmeye uygun bulunmustur.

SUMMARY: Malignant fibrous hisiiocytoma (MFH) of the Iiver (case Report): Malignant fibrous hi­
stiocytoma cases are studied in the group of nonclassified sarcomas. Theyare frequently seen in the
musele or connective tissue, but the liver origine is very rare. in this artiele we report a case of mali­
gnant fibrous histiocytoii:ia of the liver by refering to the literature.

GIRIS

MFH vakalari ilk kez O'Brien ve Stout tarafindan tanimlanmistir (5). Bu tümörler genel­
likle ileri yaslarda ortaya çikarlar. Erkeklerde kadinlara oranla iki kat daha siklikla rastla­
nirlar. Kaynaklar arastirildiginda MFH vakalarinin oldukça nadir görüldügü belirlenmekte­
dir. Tanisi ancak patolojik anatomik inceleme sonucu ortaya konabilen karacigerin nadir
görülen MFH'u olgumuz vesilesiyle gözden geçirildi, tani ve tedavi yöntemleri tartisildi.

VAKA TAKDIMI

Karin agrisi, ates, halsizlik ve zayiflamadan yakinan 65 yasindaki erkek hasta
3.10.1988 tarihinde iç Hastaliklari Klinigi'ne yatirildi. Yakinmalarinin basladigi tarihten iti­
baren üç ay içerisinde 9 kilo kaybettigini ifade ediyordu. Öz geçmisinde 2 yil önce geçir­
digi pnömoni, soy geçmisinde ise anne ve babasindaki tüberküloz disinda bir özellik yok­
tu.

Yapilan sistemik fizik muayenesinde, hasta zayif ve soluk bulundu. Her iki aksiller
bölgede lenfadenopati saptandi. Batin muayenesinde karaciger kosta kavsini 5 cm geç­
mis, sert ve künt kenarli olarak palpe edildi. Diger sistemlerin muayenesinde bir özellik
bulunmadi.

Yapilan rutin laboratuvar incelemelerinde patolojk olarak su bulgulara rastlandi: Ha­
stanin anemisi vardi ve hemoglobin 7 g/100 ml bulundu, formüjde ise hipokromi ve rulo
formasyon u belirlendi. Alkali fosfataz 7 Bessey Lowry Ünitesi'ne yükselmisti ve izoenzim
tayininde alkali fosfatazin karaciger kökenli oldugu saptandi. Protein elektroforezinde
beta ve gamma arasinda monoklonal gammopati, serum ve idrar immun elektroforezinde
ise lambda hafif zincirinde monoklonal artis mevcuttu. Anti Hb S (+) idi. Kemik iligi ponksi­
yonunda % 7 oraninda plazma hücresi bulundu ve reaktif plazmositoz olarak degerlendi­
riidi. Kemik i1igi biyopsisinde megakaryositoz, aksiller lenf dügümü biyopsisinde ise gra­
nülomatöz lenfadenit saptandi.

Görüntülü inceleme yöntemlerinden akciger grafisi normalolarak degerlendirildi. Ne-
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Resim 1. Karacigerin bilgisayarli tomografisinde sag lobda yerlesmis, düzgün yuvar
lak tümöral kitle görülüyor.

Resim 2. Malign tipte fibrosit, fibroblast ve histiositler, yanda ise normal karaciger do­
kusu görülmektedir. (H. E. x 125).
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frotomografili IVP'de sag böbrek üst polünü tutmus, yumusak doku dansitesinde tümör
saptandi. Batin uitrasonografisi ve bilgisayarli tomografisinde sag böbrek üst polünden
kaynaklanan, sürrenali invaze etmis, sinirlari karacigerden iyi ayirilamayan, düzenli yu­
varlak, 10 cm çapinda kitle saptandi (Resim 1). Karaciger sintigrafisinde, sag lobu tama­
men tutmus, düzenli yuvarlak hipodens alan bulundu. Laparoskopide batinda serbest
asit varligi, karacigerin her iki lobunda büyüme, yüzey kapsülünde kabuklasma ve va­
skülaritesinde artis belirlendi.

Bu bulgularla hasta hepatoma veya hipernefroma olarak degerlendirildi ve girisim için
Cerrahi Klinigi'mize naklediidi (Prot: 66145/88). Gerekli ameliyat öncesi hazirliklari taki­
ben 7.11.1988 tarihinde yapilan eksplorasyonda batinda serbest asit, sag böbrek üst po­
lünü tutmus, karacigerin arkasina dogru büyümüs, karacigerin 1, 6, 7 ve 8. segmentlerini
tamamen infiltre etmis, 15 x 15 cm boyutlarinda, kismen ramoliye, kanamali tümör sap­
tandi. Tümörün tamamina yakini ekstirpe edildi, kalan karaciger dokusu kendi üzerine ka­
patildiktan sonra sag nefrektomi uygulandi. Postoperatif 1. günde sag % 40 pnömoto­
raks, 5. günde sol % 20 pnömotoraks, 7. günde ise sag hidrotoraks gelismesi nedeniyle
iki tarafli kapali toraks drenaji yapildi. Torakstan alinan mayinin sitolojik incelemesinde
atipik hücreye rastlanmadi. Cerrahi sorunu kalmayan hasta postoperatif 23. gün iç Ha­
staliklari Klinigi'ne sevkle taburcu edildi.

Piyesin makroskopik incelemesinde (Pat. Prot: 12705/88) karacigere ait doku parça­
larinin en büyügü 12 x 6 x 3 cm boyutlarinda, lobüllü yapida bulundu. Kesiti gri beyaz ala­
cali görünümde idi. Böbrek piyesinde belirgin bir özellik saptanmadi. Histopatolojik tetkik­
te ise karacigerden çikartilan dokuya storiform pleomorfik tipte malign fibröz histiositom
tanisi kondu (Resim 2). Böbrekte ise glomerüllerde mezenkimal hücre proliferasyonu, tu­
buluslarda dejeneratif degisiklikler ve piyelonefrit bulgulari bildirildi. Tümör dokusuna uy­
gulanan Masson trikrom boyada yogun bag dokusu artisi, gümüs boyasinda retiküler li­
flerde artis, demir boyamada hemosiderin pigmenti görüldü. PAS, Orcein, PTHA, Melanin
boya uygulamalarinda bir özellik bulunmadi.

TARTISMA

MFH vakalari genellikle fibroblastlardan kaynaklanan, soliter kitle olusturan ve multi­
santrik olabilen, hizli seyirli tümörlerdir (3, 6). Bunlar genellikle kas ve bag dokusuna yer­
lesir, sindirim veya ürogenital sistemde, ayrica aorta ve retroperitoneumda da ortaya Çl­
kabilirler (1, 5, 7). Bu tümörler radyoterapi sonrasi ortaya çikabilecekleri gibi, vakalarin %
1O'unda da Hodgkin, non-Hodgkin lenfoma, multipl miyelom, lösemi gibi ikincil bir maligni­
te ile birlikte görülebilirler (5). Bizim vakamizda böyle bir ikincil patoloji belirlenmedi.

MFH'larin en önemli belirtisi olusturduklari kitledir. Kitle ekstremitelerde yerlestigi za­
man tedaviye dirençli agri ile ortaya çikar. Retroperitoneumda veya karin boslugunda
yerlestigi zaman kitle ve basi semptomlarinin yani sira, asit, kasik fitigi, varikosel veya
metastazlarin yol açtigi yakinmalar seklinde belirir (2). Hastamizda karaciger kökenli
MFH söz konusu oldugu için sert, agrili hepatomegali dikkati çeken muayene bulgusu idi.

Hastaliga ve tümöre özgü kesin bir inceleme yöntemi olmadigi için tani ancak histopa­
tolojik tetkik ile konabilmektedir. Önerilen tedavi yöntemleri arasinda cerrahi girisim ile tü­
mörün çikarilmasi ilk sirada yer almaktadir (8). Biz de rezeksiyona uygun bir tümör ile kar­
silastigimiz için tama yakinini ekstirpe ettik. Cerrahi tedavinin yani sira radyoterapi ve ke­
moterapi öneren yayinlar da mevcuttur (4, 7). Adriablastin ve vinka alkaloidleri basta ol­
mak üzere, kemoterapötik ajanlarla remisyon elde edildigi bildirilmektedir (3).

MFH'lar histopatolojik olarak bes tipe ayirilmaktadir: 1. steroiform pleomorfik tip, 2.
miksoid tip, 3. dev hücreli tip, 4. inflamatuar tip, 5. anjiomatöz form (4). Bizim vakamizin
incelenmesinde saptanan tümör hücrelerinin yelpaze seklinde (pleomorfik) gelisme gö­
stermesi ayrica diger tiplerdeki bulgularin olmayisi tanimizi destekler niteliktedir.

Karaciger disi yerlesimli MFH olgularindan olusan genis bir seride yapilan çalismada,
primer tümörün üst ekstremite veya retroperitoneumda yerlestigi hallerde prognozun da­
ha kötü oldugu sonucuna varilmistir (2). Tümörün % 21-48 oraninda lokal nüks riski oldu-
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gu bildirilmektedir (8). Kan yolu ile akciger ve karacigere, ayrica rejioner lenf dügümlerine
metastazin sik görüldügü ifade edilmektedir (5). Karaciger kaynakli MFH vakalari litera­
türde çok az sayida yer aldigi için, prognozu hakkinda ayrintili bilgiye sahip degiliz. Bizim
olgumuz ise halen Iç Hastaliklari Klinigi'nde kontrol ve takip edilmektedir.
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