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OZET: Yiiksek ates, yaygin lenfadenopati ve hepato-splenomegalisi bulunan geng bir hastada yapilan
lenf nodiilii biyopsisi histopatolojik tetkikinde Malign Histiositozis saptanmig ve histopatolojik ya-
pist ile ayinci tamisi, literatiir 15181 alunda tarugilmigtir.

SUMMARY: Malignant Histiocytosis-Histiocytic Medullary Reticulosis (Case Report): A young male
was hospitalized with high fewer, lymphadenopaty and hepato-splenomegaly. Malignant Histiocyto-
sis was diagnosed at the lymph node biopsy and histopathologyc differential diagnosis was explai-
ned.

Malign Histiositozis, ilk kez 1939 yilinda Scott ve Robb-Smith'in yayinladiklar olgular-
da, atipik bir Hodgkin hastaligi disunilerek, "Histiositik Mediiller Retikiilozis" seklinde
bildirilmistir. 1967 yilinda ise, Rapparot morfolojik olarak atipik histiositlerin sistemik pro-
gressif, invaziv proliferasyonu ile karakterize bu antiteyi "Malign Histiositozis™ olarak
isimlendirmistir (1,2,3,13).

Malign Histiositozis daha ¢ok geng yetiskinlerde, sirasiyla yiiksek ates, lenfadeno-
pati, splenomegali, hepatomegali, purpura gibi klinik bulgularla ortaya ¢ikan progressif ve
fatal bir hastalktir (1,2,5,7,9,13). Prognozu kot olan bu hastalikta ortalama yasam si-
resi yaklasik 9 ay kadardir (9). Pek gok olguda tani, otopsi ile konulmakta veya tanidan
birka¢ hafta sonra hastalik éliimle sonuglanmaktadir. Nadiren birkag yil yasayan olgular
da bildirilmistir (1,13). Erkeklerde, kadinlara oranla 2-3 misli daha fazla gérilir (8,10).

Etyopatogenezi heniiz tartismali olup, EBV enfeksiyonu sonucu olabilecegi varsayi-
mi ileri striilmUstir (11). Bazi yazarlar ise, T Cell Akut Lenfoblastik Lésemilerde, Non-
Hodgkin, Hodgkin Lenfomalarda, Kronik Lenfoblastik Losemilerde ve Mide Kanserlerinde
neoplastik hiicrelerden salgilanan "makrofaj aktive edici faktériin etkisi ile meydana ge-
len, ikinci bir maligniteden gok, reaktif bir olay seklinde de gelisebilecegini bildirmektedir-
ler (2,6).

Mikroskopik yapida g tip hiicre gérilir (1). Bunlar:

a) lyi diferensiye veya matiir histiositler,

b) Prohistiositler,

c) Atipik histiositler'dir.

Degisik derecelerde atipi gosteren bu histiositlerin belirgin bir &zelligi genel yapisi bo-
zulmamistir. Arada az sayida plasma hiicresi gorilebilir. Siniisler geniglemis olup, histio-
sitik proliferasyon daha ¢ok siniislerde lokalizedir. Kapsil invazyonu goriilmez (7,13).
Ayrica, Retikiiloendotelyal sistemin tim organlan olaya katilir (7,10,13).

(*) GATA Haydarpaga Egt. Hst. Patoloji Anabilim Dali.
(**) GATA Haydarpaga Egt. Hst. Onkoloji Anabilim Dali.
(***) GATA Haydarpaga Egt. Hst. Genel Cerrahi Anabilim Dal1.
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OLGU RAPORU

R.B. 21 yasinda erkek, Karantina numarasi: 1143/89, Patoloji protokol numarasi:
854/89.

Yakinmalari, Ocak 1989'da baslamis. Oksiiriik, istahsizlik, yiiksek ates, boyun ve
kasiklarda siglik ile basvurdugu saglk kurumunda Hodgkin disiiniilerek, hastanemize
sevkedilmis.

Fizik muayenede, yaygin lenfadenopatinin yani sira hepato-splenomegali de mevcut-
tu. Laboratuvar tetkikleri normal olup, I6kopeni diginda bir patoloji saptanmadi. Kemik iligi
aspirasyonunda atipik hiicre mevcut degildi. Kan, balgam ve idrar kiiltiirlerinde énemli bir
bulgu izlenmedi. PPD (-) olan hastanin akciger grafisi de normaldi.

Patolojik tetkik igin sag inguinal bélgeden lenf nodilu ekstirpe edildi.

‘Mikroskopik olarak, biitin kesitlerde kapsiil ¢ok ince olup, bazi alanlarda folikil yapi-
lari, trabekdiller ve diizenli genis sinlisler butunmaktadir (Resim 1). Blyik biytUtmelerle,
sinuslerin degisik boy hafif asidofilik stoplazmali, fagositoz 6zelli§i gbsteren, nukleuslari
yuvarlak, oval, gentikli, mitozdan gok zengin ve atipik mitozlar gésteren, bazilari iri ve hi-
perkromatik, nukleolleri belirgin, bir veya birkag nukleuslu, histiosit yapisinda hicrelerle
dolu oldugu gérillmektedir. Daha gok lenfosit ve plazmositlerden meydana gelmis paran-
kim icinde de ayni tir histiositlere rastlanmaktadir. Arada belirgin eritrofagositoz varlig:
dikkati cekmektedir (Resim 2). MGP boyasi ile pironinofilik boyanmig plazmositler yani si-
ra Atipik histiositik hiicrelerde izlenmektedir.

Bu mikroskopik manzara ile hastamiz Malign Histiositozis olarak degerlendirilmistir.

Hastaya tedavi olarak, birer ay ara ile dort kiir Endoksan, Adrioblastin, Oncovin,
Prednol-L'den olugan kemoterapi uygulandi. Daha sonra gelisen rezidivde, Farmorobisin,
Oncovin, Prednol, Endoksan, Bleomisin kombinasyonu ve son residivde ise, M-BACOD
(Methotrexate, Rescuvolin, Oncovin, Endoksan, Adrioblastin, Bleomisin, Dexametha-
zon) yapildi. Aradan bir yil gegmis olup, hastamiz yagamini siirdirmeye devam etmekte-
dir.

Resim 1: Atipik histiositlerle dolu genig siniisler ile parankimi olugturan lenfosit ve
plazmositler (HE, X 100).
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Resim 2: Bol mitoz ve fagositoz gisteren atipik histiositler (HE, X 400).

TARTISMA

Warnke ve Dorfman’in yapmis oldugu 29 olguluk galismada, 19'unun tanisi lenf noddili
biyopsisi ile konmustur (13). Tanida, lenf nodili biyopsisinin, kemik iligi aspirasyonu ve
bivopsisinden Ustinligu ortadadir (5). Cilt belirtilerinin bulundugu bir olguda ise tani igin
cilt biyopsisi yeterli olmustur (10).

Genellikle ilk ve en gok gériilen belirtilerin lenfadenopati olmasi ve mikroskopik yapisi
nedeni ile Malign Lenfoma, bilhassa Histiositik Lenfoma, Hodgkin Hastaligi, Sinus Histio-
sitozis, Histiositozis X grubu hastaliklar ve viruslara bagh olarak geligen Hemofagositik
Sendrom gibi hastaliklardan ayirimi yapiimalidir (1,4,7,13).

Klinik ve Histopatolojik 6zellikleri literatiirde bildirilenlerle uyumlu olan olgumuzda da
kesin tani lenf nodili biyopsisi ile konmustur. Bazi yazarlarin bildirdigi gibi (3), olgumu-
zun diger aile fertlerinde benzer bir hastalik saptanmamistir. Tanimlanmasindan bugiine
kadar gegen 12 aylik sire iginde hastalik, kemoterapi uygulamalari ile remisyonlarla de-
vam etmektedir.
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