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Özet

Malign fibröz histiositom (MFH) agresif, yüksek gradeli bir
sarkomdur. Bafl ve boyun bölgesinde nadir görülür. Teflhisi
immünohistokimyasal yöntemlere dayanmaktad›r. 81 yafl›nda
erkek hasta klini¤imize sol maksiller sinüste kitle ve difl a¤r›s› ile
sevk edildi. Burun t›kan›kl›¤›, burun kanamas› veya anosmi yoktu.
Hastaya orbital içeri¤i koruyarak sol total maksillektomi uygu-
land›. Ameliyat sonras› beflinci ayda hastada herhangi bir nüks ya
da uzak metastaz izlenmedi. Üç boyutlu bilgisayarl› tomografi
çevre dokular›n tutulumunu gösterme aç›s›ndan çok de¤erlidir.
(Haseki T›p Bülteni 2010; 48: 156-9)
Anahtar Kelimeler: Malign fibröz histiositom, Sinonasal, 3B-BT

Abstract

Malignant fibrous histiocytoma (MFH) is a high-grade and
aggressive sarcoma. It is relatively rare in the head and neck
region. Itsdiagnosis is based on immunohistochemical stains. An
81-year-old male patient was referred to our clinic with a mass
in the left maxillary sinus and toothache. He did   not have any
nasal obstruction, epistaxis or anosmia. The patient received a
total left maxillectomy with preservation of the orbital contents.
Five months after the surgery, the patient was clinically well
without any evidence of local recurrence or distant
metastasis.Three-dimensional computed tomography  is valuable
in the detection of involvement of surrounding tissues.  (The Me-
dical Bulletin of Haseki 2010; 48: 156-9)
Key Words: Malignant fibrous histiocytoma, Sinonasal, 3D-CT
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Girifl

Paranazal sinüs bölgesinin tümörleri di¤er bafl-boyun 
tümörlerine k›yasla daha ender görülür ve tüm bafl boyun
kanserlerinin %3’ünü oluflturur (1,2). En s›k görülen histopa-
tolojik tip skuamöz hücreli karsinomdur (1,3). Malign fibröz
histiositom (MFH) yumuflak doku kaynakl› agresif bir tümördür.
Olgumuz, maksiller sinüste MFH’un ender görülmesi ve üç
boyutlu görüntülemenin tan›da yarar›n›n vurgulanmas› 
amac›yla sunulmaktad›r.

Olgu

Son bir y›ld›r yüzünün sol taraf›nda gittikçe artan a¤r› ve
flifllik yak›nmas› olan 81 yafl›ndaki erkek hastan›n üst kanin

ve premolar difllerinin çekilmesine ra¤men a¤r›lar›n›n 
geçmemesi üzerine yap›lan paranazal sinüslerin üç boyutlu
bilgisayarl› tomografisinde (3B-BT) sol maksiller sinüsü dolduran
kitle tespit edildi. Lezyon sol maksiller sinüs duvar›ndaki kemik
yap›larda destrüktif de¤iflikliklere neden olmufltu (Resim 1).
Göz taban› erode edilmifl görünümdeydi. Burun kanamas›
ya da burun t›kan›kl›¤› yak›nmas› olmayan hastan›n fizik
muayenesinde; yüzün sol yar›s›nda maksiler sinüs üstüne
uyan bölgede flifllik ve ayn› alanda his kayb› vard›. Boyun
palpasyonunda lenf nodu saptanmad›. Hastan›n görmesi
normal olarak de¤erlendirildi. Caldwell-Luck giriflimiyle biyopsi
yap›ld›. Histopatolojik incelemede fibroblast, fibrosit ve his-
tiositlerin yer yer girdaps› patern oluflturdu¤u, bu hücrelerin
baz› alanlarda pleomorfik karakterde oldu¤u; ileri derecede
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selülarite, anizositoz ve anizokaryoz gösterdi¤i izlendi. Yer
yer inflamatuvar hücreler ile infiltre olan bu neoplastik yap›da
fokal nekroz dikkati çekti. Tümör hücrelerinde düz kas aktini
(SMA) ve vimentin ile immün reaksiyon belirlendi. Olgunun
biyopsi materyali “malign mezenkimal tümör” tan›s›n› ald›.
Metastaz taramas› amac›yla boyun, beyin ve toraks 
tomografileri ve abdominal USG yap›ld›, ancak metastaz
saptanmad›.

Önerilen operasyonu kabul eden ancak göz ekzanteras-
yonunu kabul etmeyen hastaya gözü koruyarak total mak-
sillektomi uyguland›. Operasyon s›ras›nda mevcut lezyonun
üç boyutlu tomografi görüntüsü ile tamamen uyumlu oldu¤u
izlendi. Maksillektomi materyalinin histopatolojik inceleme-
sinde; önceki biyopsi materyalinde izlenen benzer histo-
morfolojik görünümün yan› s›ra genifl nekroz alanlar› ile ne-
oplastik hücrelerde çok say›da atipik mitotik figür göze
çarpt› (Resim 2A-2B). ‹mmünhistokimyasal olarak tümör

hücrelerinde düz kas aktini (SMA) ve CD68 (Resim 2C-2D),
FXIIIa, Bcl-2 ve Mac387 ile pozitif reaksiyon; pansitokeratin,
EMA, desmin, Neu-N, GFAP, CD31, S100 ve CD34 ile 
reaksiyon izlenmedi. Histomorfolojik ve immünohistokimyasal
bulgular birlikte de¤erlendirildi¤inde neoplazm, malign fibröz
histiositom (MFH) olarak yorumland›. Operasyon sonras›nda
neoplazm›n niteli¤i, yay›l›m›n geniflli¤i ve göz ekzanterasyonu
yap›lamamas› nedeniyle radyoterapi planland›. Postoperatif
befl ayl›k izlemde nüks gözlenmedi. Hasta damak protezi
için difl hekimine yönlendirildi.

Tart›flma

Paranazal sinüs (PNS) bölgesinin tümörleri bafl ve boyun
tümörleri aras›nda ender görülen tümörlerdir ve bu tümörlerin
%60’› maksiller sinüste ortaya ç›kar (4). Ancak ço¤u kez tan›da
geç kal›nd›¤›ndan tümörün birkaç PNS’yi birlikte tuttu¤u
izlenir (5,6).

Bafl ve boyun bölgesi tümörlerinin %15-20’si sarkom
özelli¤i tafl›maktad›r. Bu sarkomlar›n da %81’i yumuflak 
dokudan, %19’u kemik dokusundan kaynak al›r (7). MFH,
eriflkinde en s›k görülen malign yumuflak doku tümörüdür
ve tüm yumuflak doku sarkomlar›n›n %20-30’unu olufltur-
maktad›r (8). Daha çok ekstremitelerde ve retroperitoneal
alanda görülür ve %1-3 kadar› ise bafl ve boyun bölgesinde
yerleflir. MFH, bafl ve boyun bölgesinde %30 sinonazal
trakt, %15-20 kraniyo-fasiyal kemikler, %10-15 larinks,
%10-15 boyun yumuflak dokusu, %10-15 majör tükürük
bezleri ve %5-15 oral kavitede gözlenir (9,10).

Tümör yay›l›m› olas›l›kla halen asemptomatik oldu¤undan
ve erken semptomlar s›k görülen nazal yak›nmalara çok
benzedi¤inden paranazal sinüs bölgesi neoplazmlar›n›n 
tan›s› erken evrede nadiren konur. Bu nedenle tan› öncesi
hastalar de¤iflik tedaviler al›rlar (11). Tekrarlay›c› burun 
kanamalar› ve burun t›kan›kl›¤› gibi tek tarafl› inatç› semp-
tomlar, malignite aç›ndan daima ak›lda bulundurulmal›d›r.
Dental problemler (örn. difl a¤r›s›, difl kayb›, protez difllerde
rahats›zl›k), oküler flikayetler (örn., göz yaflarmas›, diplopi,
proptozis, görme kayb›), kraniyal sinir parezileri, yanakta
kitle veya trismus varl›¤› tümör aç›s›ndan kuvvetli belirtiler-
dir (12). Hastam›z›n da tan› almadan önce üst difllerinin 
birço¤u a¤r› flikâyeti nedeniyle çekilmifltir.

Paranazal sinüs kanserlerine %70 olguda T3 veya T4 
evresinde tan› kondu¤u ve olgular›n ancak %25 kadar›nda
erken tan›n›n mümkün olabildi¤i belirtilmektedir (13). ‹ki
ayr› çal›flmada olgular›n tan› konuldu¤unda s›ras›yla %84
ve %96,4’ünün T3 veya T4 oldu¤u rapor edilmektedir
(14,15).

MFH genellikle 50-70 yafl aras›nda saptan›r. Fibroblast-
lardan kaynakland›¤› düflünülen MFH’n›n tan›s› morfolojik
ve immünhistokimyasal incelemeler ile konur. ‹¤si hücreli
karsinom, pleomorfik rabdomiyosarkom, leiomiyosarkom,
malign lenfoma, fibrosarkom, osteosarkom, anjiyosarkom,
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Resim 1. 3B BT’de maksiler sinüsü dolduran kitle

Resim 2. A- Olgumuzda neoplazm içinde genifl nekroz alan› (H&E, x100)
ve B-Yer yer girdaps› patern oluflturan anizositoz ve anizokaryoz gösteren
pleomorfik hücreler (H&E, x200). Tümör hücrelerinde SMA (C) ve CD68
(D)  ile immün reaksiyon (B-SA peroksidaz, DAB, x200)
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pleomorfik liposarkom ve malign melanom ile ay›r›c› tan›s›
yap›lmal›d›r (16,17).

MFH’n›n patolojik olarak 5 alt tipi vard›r. Bunlar storiform-
pleomorfik, dev hücreli, inflamatuvar, anjiomatöz ve mikso-
id tiptir (16,17). Storiform-pleomorfik ve miksoid tipler en
çok görülenleridir. MFH, genellikle ileri yafl hastal›¤› olmas›na
ra¤men anjiomatöz varyant› farkl› olarak daha çok 20 
yafl›ndan gençlerde görülür (16,17). Erkeklerde tümörün
insidans› daha yüksektir.  Tedavi amac›yla bölgeye uygula-
nan radyasyon tümör gelifliminde önemli rol oynayabilir
(18,19). 

MFH tipik olarak vimentin (V9), HHF-35 ve alfa-1 antitripsin
ile immün reaktiftir. Bununla beraber desmin, keratin, 
epitelyal membran antijeni, S-100 protein, FVIII-iliflkili antijen,
CD34 ve karsinoembriyonik antijen ile immün reaksiyon
göstermez (16,17).  Yanagi  ve ark.’n›n çal›flmas›nda olgu-
larda vimentin, nestin ile  pozitif olarak; sitokeratin, S-100,
alfa-SMA, demsin ve caldesmon ile negatif reaksiyon izlen-
mifltir (20). Tuncer ve ark.’n›n çal›flmas›nda 33 sinüs karsinomlu
hastan›n beflinde patolojik tan› MFH ile uyumlu bulunmufltur.
Yapt›klar› incelemede tümör hücrelerinde CD68, alfa-1-antitrip-
sin ve alfa-1-antikimotripsin pozitif; S-100, desmin, SMA ve
FVIII ise negatif saptanm›flt›r (11). 

Olgumuzun immünohistokimyasal incelemesinde tümör
hücrelerinde FXIIIa, CD68, Bcl-2, Mac387 ile pozitif reaksiyon;
SMA ile fokal reaksiyon; GFAP, sitokeratin, CD 31, Neu-N,
EMA, S100, CD34 ve desmin ile negatif reaksiyon izlendi.

Rutin Kulak-Burun-Bo¤az klini¤i yaklafl›m›nda paranazal
sinüslerin komflu yap›lar›n›n ve özellikle de tümörlerinin 
tan› ve yay›l›m›n› de¤erlendirmede bilgisayarl› tomografi
(BT) ve manyetik rezonans görüntüleme (MRG) yöntemleri
kullan›l›r. BT’de en çok aksiyal ve koronal kesitlerde tümör
hakk›nda bilgi al›nmaya çal›fl›l›r. BT kemik detaylar› ve kalsi-
fikasyonlar›, MRG yumuflak dokular› ve çevre dokulara 
invazyonlar› göstermede oldukça yararl› bilgiler verir
(1,3,21). PNS’ler yumuflak dokusu az, hava ve kemiklerden
oluflan bir anatomik bölgedir. Bu yüzden kemikleri de¤er-
lendirmek önemlidir. BT kemik destrüksiyonlar›n› ve eks-
pansiyonlar›n› MRG’den daha iyi gösterir. MRG’de ise kortikal
kemikteki hidrojen protonlar›n›n s›v›ya göre daha az hareketli
olmas›ndan dolay› tüm sekanslarda sinyalsiz olarak izlenir.
Bu yüzden MRG ile kemik destrüksiyonlar› ve ekspansiyonlar›
net olarak de¤erlendirilemez. PNS’lerdeki sinüs duvarlar›,
lamina papirasea, lamina kribroza, orbital duvarlar gibi 
klinik ve anatomik aç›dan önemli kemik yap›lar BT ile güvenilir
bir flekilde de¤erlendirilebilir (21-22). 

BT primer olarak bir kesitsel görüntüleme tekni¤idir.
Konvansiyonel BT ile üç boyutlu vücut bölgesi haritalamas›
yap›l›r, fakat hasta ekseni boyunca (z-ekseni) bilgi sadece
ayr› basamaklarda görülebilir. “Spiral” ve “multislice” tara-
man›n geliflmesiyle BT transaksiyelden gerçek bir volumetrik
görüntüleme yöntemi olma yönünde ilerlemifltir (23). Tüm

iki boyutlu ve üç boyutlu imaj iflleme teknikleri, BT taramada
elde edilen bir dizi aksiyal kesitler üzerine kuruludur. Bu kesit-
ler daha sonra ileri iflleme ve manipülasyona tabi tutulabilen
bir veri havuzu oluflturmak üzere bilgisayarda üst üste 
bindirilerek görüntüler elde edilir.

Olgumuzdaki 3B görüntüleme bulgular› lezyonun operas-
yon s›ras›ndaki görünümü ile bire bir uyufluyordu. Bu aç›dan
kapsaml› ve komplikasyon riski içeren operasyonlara haz›r-
lan›rken olgumuzda uyguland›¤› üzere 3B görüntülemenin
çok faydal› olaca¤› görüflündeyiz.

Paranazal sinüs karsinomlar›nda ilk baflvuruda metastatik
lenfadenopati saptanma oran› %3-16 aras›nda de¤iflmek-
tedir (24). Profilaktik boyun diseksiyonu gizli metastaz 
insidans› düflük oldu¤undan tavsiye edilmez (25). Tuncer
ve ark., olgular›n›n hiçbirisinde ilk baflvuruda klinik veya
radyolojik olarak metastatik lenf nodu tespit etmediklerini
bildirmifllerdir (11). Olgumuzdaki incelemede de boyun 
bölgesinde ya da sistemik metastaz saptanmad›.

Genellikle ileri dönemde tan› konulabilmesi nedeni ile
bu tümörlerin tedavisi oldukça güçtür ve baflar›s›z olmaktad›r.
Tedavide ilk seçenek cerrahidir (26,27). Dulguerov ve
ark.’na göre cerrahi ve cerrahi ile radyoterapi kombinasyonu,
tek bafl›na radyoterapiye göre daha iyi lokal kontrol ve daha
iyi iyileflme oran› sa¤lamaktad›r (28). Biz de olgumuzu 
total maksillektomi sonras› postoperatif dönemde radyote-
rapiye yönlendirdik.

Olgular›n %20-42’sinde lokal rekürens gözlenir. Sistemik
metastaz oran› %25–35 aras›nda de¤iflmektedir. En çok
metastaz görülen yerler akci¤er ve kemiklerdir (29). Tuncer
ve ark.’n›n çal›flmalar›nda MFH tan›s› alan befl hastan›n tümü
bir y›l içerisinde nüks nedeniyle kaybedilmifltir (11).

Sonuç olarak, MFH paranazal bölgenin ender görülen
agresif bir tümörüdür. Klinisyenler özellikle burun ile ilgili
düzelmeyen flikâyetleri olan ileri yafltaki hastalarda dikkatli
olmal›d›r. Operasyon karar› al›nd›¤›nda lezyon hakk›nda 
daha ayr›nt›l› bilgi verdi¤inden 3B-BT tercih edilebilir.
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