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MALIGN FiBROZ HiSTiYOSITIK TUMORLER

Deniz Ozcan* Orhan Bulay**

Bin dokuz yiz altmis dort yilinda O'Brien ve Stout ilk kez fibroz
histoyositik timérleri (FHT) tanimladilar (16). FHT lere verilen ad-
lar bunlarin degisik konponentler icermelerinden ve degisik sarkom-
lar taklit etmelerinden kayneklanmaktadir. Ayrica, ilkel bag doku-
sunun gerek fibroblast ve gerekse histiyosit yoéniinde diferansiye ol-
mas: bu tir timorlerde karisikliga yol agmaktadir. Bu nedenle fib-
roblastik konporient icerenlere «fibrosarkoma-, histiyositik konpo-
nent igerenlere «malign histiyositoma» ve «yumusak dokunun retikii-
losarkomu» adlar1 verilmistir (1,4,5,6,8,9,11,12,14,18,19,22,24).

Pleomorfik tipleri osteoblastik tip hiicreden zenginse «<malign dev
hiicreli tiimér», benign ve malign ksantomatoz hiicrelerden zenginse
<ksantomatdz dev hiicreli tiimor», akut iltihap hiicreleri de igeriyorsa
«malign ksantograniiloma», <malign fibrosarkoma», «fibroksantosar-
koma~, akut ya da kronik iltihapla karakterli ise «inflamatualr fibréz
histiyositoma», migzoid konponent belirgin ise bu tir olgulara da
migzoid tip malign histiyositoma» adlari verilmistir (1,4,5,6,7,8,9,11,12,
14,15,18,19,20,22,24) .

Enzinger (3) son yillarda gocuk ve erigkinleri daha c¢ok tutan ve
vaskiiler neoplazmlarla karigan «anjiomatoid» tip tanimladi. Soule ve
Enriquez (20) atipik odaklar halinde girdap yapisi (stariform yapi)
koptk hiicreleri, lenfosit odaklar, kollajen bantlar ve benign tipte dev
hiicrelerinin bulundugu igsi hiicrelerin minimal derecede anaplastik
oldugu, mitozun ender oldugu olgular i¢in FHT adim kullanmistir.

Bu yazinin amaci, ilkel bag dokusunun fibroblast ve histiyosit yo-
niinde gelismesi ile olusan ve bu nedenle taninmasi glg¢ olan fibroz
histiyositik tiimérleri tamimlamak ve Ana Bilim Dalimizdaki érnekleri
degerlendirmektedir. Bu gcalismada bu grup timeérler arasmdaki ayi-
ric1 tam ozellikleri ortaya konacag gibi fibréz ve histiyositik timor-
lerin morfolojik yapilar: ayri ayri ele alinip karsilastirilacaktir.

* A.f'J.T.F‘. Patoloji Ana Bilim Dali Asistam
«+ A {JTF. Patoloji Ana Bilim Dail Ogretim Uyesi
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MATERYEL ve METOD

A.U. Tip Fakiiltesi Patoloji arsivinde 1970-1983 yillar1 arasmdaki
toplam 500 biopsi ve ameliyat materyeli incelenmistir. Bunlar arasin-
da : 2

1— Spesifik organ ve kemik yerlesimli olgular calisma kapsami
disinda tutulmustur.

2— Bunlar i¢cinden ayiric1 tanida MFH'la karismayacak liposar-
kom rabromyosarkom ve malign Schwannom olgulari da olmak tize-
re toplam 155 olgu incelenerek ayrilmistir.

83— Geriye kalan 345 olgudan 71 tanesi yeterli biopsi, protokol bil-
gisi, kesit ve preperat elde edilemedigi i¢in ¢alisma disy birakilmistir.

4— Kalan 274 olgu tiplendirilerek Tablo 1'de verilmistir.

Tablo 1 - Incelenen 274 olgunun dagilimi

57 Dermatofibrom 4
45 Fibrosarkom
26 Leiomyosarkom
26 Liposarkom
26 Rabdomyosarkom

16 Tendon kilifimin dev hiicreli timorii

15 Dermatofibrosarkoma protuberans

14 Malign fibroz histiositom

10 Malign Schwannom

5 Malign mezangial tiimér

5 Sinovyal Sarkom

4 Fibroksantom

3 Atipik fibroksantom

3 Juvenil ksantograniilom

3 M. hemanjioendotelioma, anjiosarkom

3 Malign hemanjioperisitom

2 Malign mezankimom

1 Alveoler soft part sarkom

1 Graniuler soft part sarkom

1 B. Hemanjioperisitom

1 Benign hemanjio endotelioma

1 Juvenil aponérotik fibrom

1 Nodiiler fasciitis

1 Ksantograniillom

1 Ksantom

1 Tendon kilifinin seffaf hiicreli sarkomu
1 Yumusgak dokunun malign dev hiicreli timéri
1 Yumusak doku Ewing sarkomu :
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5. Bu inceleme sonunda toplam 14 MFH olgusu saptanmistir. Bun-,
lardan bir olgu biyopsi materyeli olup digerleri ameliyat materyelin-
den olusmaktadir,

6. MFH tams: alan olgular 10,11,16 ve 20 numarali referans-
lardaki olgulardaki histolojik tanimlamalara gore degerlendiril-
mistir. Bunlara gore : atipik fibroblastlarin meydana getirdigi girdap
yvapilar: yaninda genis koplksil sitoplazmali ve tek ya da bir kag¢ nuk-
leuslu histiyositler ve dev hiicrelerinin bulunmasi gerekir. Girdap ya-
pilarimin (dermatofibrosarkomaya benzer) bulunmamasi halinde olgu
siipheli karsilanmistir. Yukarda tanimlanan girdap yapilari, kopuiksii
hiicreler, atipik dev hiicreleri ve yer yer Touton dev hiicreleri esas tab-
loyu olusturmaktadir.

7. Yumusak doku ttimérlerini ayirmak ve MFH lari incelemek icin
rutin hematoksilen ve eozin boyasi yvaninda, bag dokusu ara madde-
sini ve morfolojik yapiyr ortaya koymak igin, van-Giesson, trikrom,
PAS, alsiyan mavisi, demir ve Masson-Fontana boya yoéntemleri uy-
gulandi. :

BULGULAR

On dort MFH olgusunun 10 tanesi materyel ve metod boéliimiinde-
ki 6. maddede tanimlananlara uygunluk goéstermistir. Geri kalan 4
vaka igin sistosarkoma filloides, malign Schwannoma, pleomorfik ve
migzoid tipte liposarkoma ve pleomorfik rabdomiyosarkoma diigtinil-
mistir.

Tablo 2 - Olgunun Yas ve Cins Dagilimini Gostermektedir

Yas Gruplarn  30-39  40-49 50-59  60-69 70-79 Toplam

Kadin 1 — 1 — 2 4
Erkek - 1 4 — 1 — 8
Toplam 2 4 1 1 2 10

Hastalarimiz iginde en gencg olgu a7 vasinda erkek hasta olup en
yashs1 75 yasinda kadin idi. 0-9, 10-19, 20-29 yas gruplarinda olgu go-
rilmemis olup, 40-49 yaslar arasinda kadinlarda artis izlenmektedir.
Kadinlarin erkeklere orani 2/3 tir. Olgularin 8'i yiizeyel, 2 si derin
yerlesimlidir.
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MFH 1n ekstremitelerde yerlestigi belirgindir. En biiyik timoér ca-
P1 13x9x3 cm olup en kiigiigi 2 cm lik olan ve niiks eden kitle idi. Or-
talama timér ¢ap1 5.5 cm idi.

Tumorlerden 6 s1 nodiiler yapida olup bunlardan birinde biiyugu
8 cm ¢apa ulagan kaba nodiilasyon gosterdi. Al olguda kitlelerin
kapsili var izlenimi alindi. Digerleri diizensiz bir simira sahipti. Ya-
zeysel yerlesimli olan 8 olgudan 4 inde deride llserasyon bulunmalk-
taydi. Makroskopik olan hi¢ bir olguda kalsifikasyon izlenmedi. Altx
olguda kanama ve kistik yap: bulundu. Baytk ¢aph ¢ olguda da nek-
roz vardi.

1 olgu sari, 4 olgu beyaz 2 olgu sar beyaz alacali olup orta sert-
likteydi. Olgularda izlenen histopatolojik 6zellikler sunlardir : Simirh
ve kapsullii gortinen olgular da dahil olmak iizere tiim olgularda ge-
lisim infiltratif ozellikteydi. Kitlelerin timl damardan ileri derecede
zengin olup 3 olguda buylk gapli damarlar izlenmekteydi. Damarla-
rin uzun c¢ap: hiicre demetlerine paralel seyir géstermektedir

Resim 1 - Malign fibréz histiyositomada ser- Resim 2 - Malign fibroz histiyositomada ati-
best kanama alanlar ve vaskiler vyapilar pik, yuvarlak ve uzantili rabdomiyoblast ben-
(250X, H-E, 17354/83) zeri dev hiicreler ve ksantoma dev hiicrele-
ri ,arada akut iltihap hicreleri (250x,

H-E, 54/ 74

5 olguda stromada degisik yayginlik gosteren kanama (Resim 11)
5 olguda, nekroz alanlari, 5 olguda kistlesme vardi. Bu olgulardan bi-
rinde mikrokistler halindeydi. Histiyositik hiicreler 4 olgu da fibro-
blastik hiicrelere oranla egemen goériniimde, 1 olguda ise esit gori-
nimdeydi, tim olgularda histiyositik komponent izlenmekteydi. 1 ol-
guda ise belirgin, anaplastik yapida histiyositik elemanlar tabloya ege-
mendi. Arada kint, hiicre atipisi net olarak izlenemeyen elemanlar
bulunmaktaydi 7 olguda histiyositik komponentte pleomorfizm ve ati-
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pi yaygin ve belirgindi. Fibroblastik hiicre 5 olguda hakim olup 1 ol-
guda histiyositik hiicrelere esit orandaydi (Resim 2). Bir olguda ise fib-
roblastik konponent izlenemedi. Fibroblastik konponentin oldugu tim
olgularda atipik formlar band formlar karisik olup, bir olguda atipi
gorilmedi. !

Fibrogenez histiyositik komponentin egemen oldugu tek olgu di-
sinda tiim olgularda izlendi. Bunlarn iginde 1 olguda az olmakla bir-
likte bulunmaktaydi. Fibrogenezin hic izlenmedigi ve belirsiz olarak
izlendigi 2 olgu disinda fibrozis genis alanlarda belirgin olarak goze
carpmaktaydi. Dev hiicreler- bir olgu disinda tim olgularda izlendi.
Bunlar tek ya da hiperkromatik buyiik ntkleuslu eozinofilik stoplaz-
mal1 dev hiicrelerdi.

Uzantili sitoplazmali garip dev hiicreler bir olguda egemendi. Salt
histiyositik hiicre komponentinin bulundugu olguda 200-250 mikron
biiyiikliikte garip abortif niikleuslar: ve genis, yer yer ince vakuoler,
graniiler sitoplazmast bulunan dev hiicreler goéze garpmaktaydi.

Genellikle dev hiicrelerde intrantikleer ve intrasitoplazmik eozi-
nofilik inkliizyonlar gériildii. 4 olguda inklizyonlar oldukga belirgin-
di. Hi¢ bir olguda benign 6zellikte Touton tipi dev hiicre gérilmedi.
Touton tipi hucre ozelliginde olan buyuk hiperkromatik garip ntkle-
uslara sahip dev hiicre 3 olguda genis kopiikli sitoplazmali garip
abortif nikleuslara sahip ksantomatdz hiicreler 4 olguda Langhans ti-
pi dev hiicre seklinde atipik dev hiicre 4 olguda, Sternberg tipi atipik
dev hiicre 2 olguda, ganglion benzeri atipik dev hiicre 3 olguda, oste-
oklast itipi atipik dev hiicre 2 olguda lenfosit, 10kosit fagosite etmis
atipik dev hiicre 4 olguda (Resim 3) hemosiderin yukli atipik dev
hiicre 3 olguda izlendi. Garip ksantomatéz hiicrelerin yanisira benign

Resim 3 - Fagositoz yapan ve ganglion ben- Resim 4 - Migzoid stroma ve nekroz
zeri dev hiicreler (250X, H-E, 54/74) (100X, H-E, 13093/83)
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goériiniimlii ya da bland yapida belirsiz atipi gosteren kopiik hiicreler
6 olguda gorildii, 2'ser olguda malign ve benign 6zellikle képiik hiic-
reler bir aradaydi. Nekroz alanlarina yakin kisimlarda ve nekroz-
dan uzak iltihabi hiicrelerden zengin alanlarda giplak, niikleussuz
eozinofilik sitoplazma parcaciklar: 5 olguda dikkati cekti. (Resim 5).
Mitozlar oldukca belirgin olup BB de en az 8 en cok 28, ortalama 15
di. 4 olguda yaygin atipik mitoz géze garpiyordu. Yapilan 6zel boya-
lardan kollagen boyalar: olan van-Gieson ve Masson-Trikrom fibroge-
nezi ve storiform yapilar: oldukgs belirgin sekilde ortaya cikards.

Resim 5 - Stromada kondroid metaplazi (100X, H-E, 17354/83)

Gumis ve PAS boyalar1 damar yapilarini belirgin sekilde ortaya
¢ikardi. Genis mikzoid alanlar ve hematoksilen-eozinle belirsiz olan
musin yapilar alcian mavisi ile belirgin olarak ortaya cikarildi.

Yizeyel yerlesimli kitlelerde pigment i¢in demir boyas1 ve ge-
rektiginde Masson-Fontana boyas: uygulandi.

TARTISMA

Bes yuz fibro-histiyositik timor igcinde 10 MFH tesbit ettik. Bu-
Weiss ve Enzinger’in serilerine uygunluk gdsterdi (23,24). Buna kar-
sihk fibroz tip, bir baska seride 2/3 oraninda bulunmas: ile ¢eliski
olusturdu. (9). Degisik yayinlarda enflamatuar hiicrelerin siklikla
ksantom hiicreleriyle birlikte oldugu belirtilerek, bu tipe malign ks-
antograntloma, ksantosarkoma, enflamatuar fibroz histiyositoma ad-
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larimin verilmesinin uygun olacagi bildirilmistir (11,18). Buna gére bi-
zim bir olguda ksantomatdz hiicreler ve arada yogun olarak degilde
yvaygin goérdigimiiz notrofil 16kositler ve eozinofillerin bulunmasi ne-
deni ile ksantomatdz ve enflamatuar tiplerini birlikte degerlendirdik.
Histiyositik, garip ksantomatoz dev hiicrelerin egemen oldugu olgu-
muza benzer olgular literatiirde enflamatuar tip olarak degerlenidiril-
mistir (1,14). Bu tanimlamalara gore bizim serimizde 4 enflamatuar
ve 4 pleomorfik tip MFH bulunmaktadir. Olgularimizdan birinde hem
enflamatuar ve hemde migzoid yap1 birlikte bulunuyordu. Migzoid ya-
pinin tim alanlarda bulunmas1 veya egemen olmasi nedeni ile bu
olguyu migzoid tip olarak degerlendirdik. Inceledigimiz yayinlarda
migzoid sahanin yaygmhgma goére mi yoksa en iyi diferansiyasyon
alanina goére mi tiplendirme yapilacagi halen tartismalidir (23).

Anjiomatoz tip MFH olgularimiz arasinda bulunmamaktadir. Bu-
nun nedeni olgularm azlhigi nedeni ile bu tipin iyi bilinmemesidir. Ol-
gularimizda en geng hasta 37 yasinda erkek ve en yaslist 75 yasinda
kadin olup yas ortalamasi 52 dir. Bizim yasa ait bulgularimiz ile di-
gerlerininki uygunluk gdstermektedir (9,11,23,24). Kadinlarin erkek-
lere gore hastalanma oran 2/3 tiir. Ancak literatirde ¢ocuk yasi ol-
gular bildirildigi halde bizim serimizde gériilmemistir (3).

Bizim serimizde 10 olgudan 8'i yluzeyel yerlesimli olup derine iler-
lemektedir. Buna karsilik incelenen serilerde, olgularin derin lokali-
zasyonlu bulundugu gorilmitstiur (9,20,23,24).

Sonug olarak MFHT, yumusak dokunun malign ttimérleri iginde
az rastlanilan, kendine 6zgli histolojik yapisi bulunan malign tiimor-
lerdir. Igerdikleri histolojik komponentler nedeni ile diger sarkom-
larla karisacaklar: ortadadir. Bu tip tiimoérlerin tedavisi ise, sarkom-
lara uygulananin aynisi olmali, yani genis eksizyonlarla c¢ikarilmali-
dir. Rekiirrensleri géz oniinde bulundurularak olgular kisa surelerle
izlenmelidir.

OZET

On malign fibroz histiyositoma, 13 yil iginde incelenen, daha énce
polimorf fibrosarkoma ve rabdomiyosarkoma, dermatofibrosarkoma,
fibrosaksantoma, fasiitis ve diger fibroz-histiyositik tiimor tanisi almis
500 vaka icinden secilmistir. Bu 10 vakaya ait preparatlar kiirsiimiiz
patolojistlerine de gosterilmistir. :
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Calismamiz, MFH larin ender timorler oldugunu ve karakteristik
bir histolojiye sahip bulundugunu gostermistir. Ayrica, bu timoérlerin
yumusak doku tiimorleri icinde en malign olanlarmdan oldugu ve li-
posarkoma, rabdomiyosarkoma, fibréz ksantoma ve diger fibroz his-
tiyositik tiimérlerle karisabilecegi diisunilmustir.

SUMMARY

Malignant Fibrous-Histiocytic' Tumors

Ten MFH were choosen among 500 soft tissue tumors diagnosed
already as polcmorph lipo and rhabdomiyosarcoma fibroxanthoma, fa-
sciitis and other fibrous histiocytic tumors. The slides of these 10 ca-
ses were also reviewed and consulted by other pathologists in our De-
partment.

Our study confirmed the fact that MFH are rare tumors and ha-
ve special histologic characteristics. Besides, they are classified in the
most malignant group of soft tissue sarcomas and cofused with others
such as liposarcoma, rhabdomyosarcoma, fibroxanthoma and other
fibrous histiocytic tumors.
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