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Ozet

Malign fibréz histiositom (MFH) agresif, ylksek gradeli bir
sarkomdur. Bas ve boyun bdlgesinde nadir gorilir. Teshisi
immunohistokimyasal ydntemlere dayanmaktadir. 81 yasinda
erkek hasta klinigimize sol maksiller sinlste kitle ve dis agrisi ile
sevk edildi. Burun tikanikligi, burun kanamasi veya anosmi yoktu.
Hastaya orbital icerigi koruyarak sol total maksillektomi uygu-
landi. Ameliyat sonrasi besinci ayda hastada herhangi bir nliks ya
da uzak metastaz izlenmedi. U¢ boyutlu bilgisayarli tomografi
cevre dokularin tutulumunu goésterme agisindan ¢ok degerlidir.
(Haseki Tip Bllteni 2010; 48: 156-9)

Anahtar Kelimeler: Malign fibroz 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)
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Giris

Paranazal sinls bolgesinin timorleri diger bas-boyun
timorlerine kiyasla daha ender gorilir ve tim bas boyun
kanserlerinin %3'tnd olusturur (1,2). En sik gorilen histopa-
tolojik tip skuamdz hiicreli karsinomdur (1,3). Malign fibroz
histiositom (MFH) yumusak doku kaynakli agresif bir timordur.
Olgumuz, maksiller sinste MFH'un ender gortlmesi ve Ug
boyutlu gorintilemenin tanida yararinin vurgulanmasi
amaciyla sunulmaktadir.

Olgu

Son bir yildir yiziintn sol tarafinda gittikge artan agri ve
sislik yakinmasi olan 81 yasindaki erkek hastanin Ust kanin

ve premolar dislerinin ¢ekilmesine ragmen agrilarinin
ge¢cmemesi Uzerine yapilan paranazal sinlslerin tg boyutlu
bilgisayarli tomografisinde (3B-BT) sol maksiller sinlsi dolduran
kitle tespit edildi. Lezyon sol maksiller sintis duvarindaki kemik
yapilarda destriktif degisikliklere neden olmustu (Resim 1).
GOz tabani erode edilmis goriinimdeydi. Burun kanamasi
ya da burun tikanikligi yakinmasi olmayan hastanin fizik
muayenesinde; yizin sol yarisinda maksiler sinis Ustline
uyan bolgede sislik ve ayni alanda his kaybi vardi. Boyun
palpasyonunda lenf nodu saptanmadi. Hastanin gérmesi
normal olarak degerlendirildi. Caldwell-Luck girisimiyle biyopsi
yapildi. Histopatolojik incelemede fibroblast, fibrosit ve his-
tiositlerin yer yer girdapsi patern olusturdugu, bu hicrelerin
bazi alanlarda pleomorfik karakterde oldugu; ileri derecede
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selllarite, anizositoz ve anizokaryoz gosterdigi izlendi. Yer
yer inflamatuvar htcreler ile infiltre olan bu neoplastik yapida
fokal nekroz dikkati ¢cekti. TUmor hiicrelerinde diiz kas aktini
(SMA) ve vimentin ile immin reaksiyon belirlendi. Olgunun
biyopsi materyali “malign mezenkimal timor” tanisini aldi.
Metastaz taramasl amaciyla boyun, beyin ve toraks
tomografileri ve abdominal USG yapildi, ancak metastaz
saptanmadi.

Onerilen operasyonu kabul eden ancak g6z ekzanteras-
yonunu kabul etmeyen hastaya g6z koruyarak total mak-
sillektomi uygulandi. Operasyon sirasinda mevcut lezyonun
lc¢ boyutlu tomografi gérintisd ile tamamen uyumlu oldugu
izlendi. Maksillektomi materyalinin histopatolojik inceleme-
sinde; Onceki biyopsi materyalinde izlenen benzer histo-
morfolojik gorinimun yani sira genis nekroz alanlari ile ne-
oplastik hlcrelerde ¢ok sayida atipik mitotik figir goze
carpti (Resim 2A-2B). Imminhistokimyasal olarak tumor

Resim 2. A- Olgumuzda neoplazm icinde genis nekroz alani (H&E, x100)
ve B-Yer yer girdaps! patern olusturan anizositoz ve anizokaryoz gosteren
pleomorfik hiicreler (H&E, x200). Tumor hiicrelerinde SMA (C) ve CD68
(D) ile immiin reaksiyon (B-SA peroksidaz, DAB, x200)
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hlcrelerinde diiz kas aktini (SMA) ve CD68 (Resim 2C-2D),
FXllla, Bcl-2 ve Mac387 ile pozitif reaksiyon; pansitokeratin,
EMA, desmin, Neu-N, GFAP, CD31, S100 ve CD34 ile
reaksiyon izlenmedi. Histomorfolojik ve imminohistokimyasal
bulgular birlikte degerlendirildiginde neoplazm, malign fibroz
histiositom (MFH) olarak yorumlandi. Operasyon sonrasinda
neoplazmin niteligi, yayilimin genisligi ve goz ekzanterasyonu
yapilamamasi nedeniyle radyoterapi planlandi. Postoperatif
bes aylik izlemde niks gozlenmedi. Hasta damak protezi
icin dis hekimine yonlendirildi.

Tartisma

Paranazal sinUs (PNS) bolgesinin timorleri bag ve boyun
timorleri arasinda ender gorilen timaorlerdir ve bu timorlerin
%60"I maksiller sinUste ortaya ¢ikar (4). Ancak ¢odu kez tanida
ge¢ kalindigindan timorin birkag PNS'yi birlikte tuttugu
izlenir (5,6).

Bas ve boyun bdlgesi timorlerinin %15-20"si sarkom
ozelligi tasimaktadir. Bu sarkomlarin da %81'i yumusak
dokudan, %19'u kemik dokusundan kaynak alir (7). MFH,
eriskinde en sik gortlen malign yumusak doku timoéridur
ve tim yumusak doku sarkomlarinin %20-30"unu olustur-
maktadir (8). Daha ¢ok ekstremitelerde ve retroperitoneal
alanda gorilir ve %1-3 kadari ise bas ve boyun bdlgesinde
yerlesir. MFH, bas ve boyun bolgesinde %30 sinonazal
trakt, %15-20 kraniyo-fasiyal kemikler, %10-15 larinks,
%10-15 boyun yumusak dokusu, %10-15 major tukarik
bezleri ve %5-15 oral kavitede gozlenir (9,10).

TUmor yayilimi olasilikla halen asemptomatik oldugundan
ve erken semptomlar sik gorilen nazal yakinmalara ¢ok
benzediginden paranazal sinls bdlgesi neoplazmlarinin
tanisi erken evrede nadiren konur. Bu nedenle tani dncesi
hastalar degisik tedaviler alirlar (11). Tekrarlayici burun
kanamalari ve burun tikanikligi gibi tek tarafli inatgi semp-
tomlar, malignite acindan daima akilda bulundurulmalidir.
Dental problemler (6rn. dis agrisi, dis kaybi, protez dislerde
rahatsizlik), okduler sikayetler (6rn., g6z yasarmasi, diplopi,
proptozis, gorme kaybi), kraniyal sinir parezileri, yanakta
kitle veya trismus varlig tumor acisindan kuvvetli belirtiler-
dir (12). Hastamizin da tani almadan once Ust dislerinin
bircogu agri sikdyeti nedeniyle cekilmistir.

Paranazal sinUs kanserlerine %70 olguda T3 veya T4
evresinde tani kondugu ve olgularin ancak %25 kadarinda
erken taninin mimkin olabildigi belirtilmektedir (13). Iki
ayri calismada olgularin tani konuldugunda sirasiyla %84
ve %96,4'Unun T3 veya T4 oldugu rapor edilmektedir
(14,15).

MFH genellikle 50-70 yas arasinda saptanir. Fibroblast-
lardan kaynaklandigi distindlen MFH'nin tanisi morfolojik
ve imminhistokimyasal incelemeler ile konur. 1gsi hcreli
karsinom, pleomorfik rabdomiyosarkom, leiomiyosarkom,
malign lenfoma, fibrosarkom, osteosarkom, anjiyosarkom,
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pleomorfik liposarkom ve malign melanom ile ayirici tanisi
yapilmalidir (16,17).

MFH'nin patolojik olarak 5 alt tipi vardir. Bunlar storiform-
pleomorfik, dev hicreli, inflamatuvar, anjiomatdz ve mikso-
id tiptir (16,17). Storiform-pleomorfik ve miksoid tipler en
cok gorulenleridir. MFH, genellikle ileri yas hastaligi olmasina
ragmen anjiomatoz varyanti farkli olarak daha cok 20
yasindan genclerde gorUlir (16,17). Erkeklerde timorin
insidansi daha yuksektir. Tedavi amaciyla bolgeye uygula-
nan radyasyon timor gelisiminde 6nemli rol oynayabilir
(18,19).

MFH tipik olarak vimentin (V9), HHF-35 ve alfa-1 antitripsin
ile immuUn reaktiftir. Bununla beraber desmin, keratin,
epitelyal membran antijeni, S-100 protein, FVIIKliskili antijen,
CD34 ve karsinoembriyonik antijen ile immin reaksiyon
gostermez (16,17). Yanagi ve ark.’nin calismasinda olgu-
larda vimentin, nestin ile pozitif olarak; sitokeratin, S-100,
alfa-SMA, demsin ve caldesmon ile negatif reaksiyon izlen-
mistir (20). Tuncer ve ark.'nin calismasinda 33 sints karsinomlu
hastanin besinde patolojik tani MFH ile uyumlu bulunmustur.
Yaptiklart incelemede timor hiicrelerinde CD68, alfa-1-antitrip-
sin ve alfa-1-antikimotripsin pozitif; S-100, desmin, SMA ve
FVIII ise negatif saptanmistir (11).

Olgumuzun immUnohistokimyasal incelemesinde tUmor
hicrelerinde FXllla, 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-Bogaz klinigi yaklasiminda paranazal
sintslerin komsu yapilarinin ve 6zellikle de timorlerinin
tani ve yayilimini degerlendirmede bilgisayarli tomografi
(BT) ve manyetik rezonans gorintileme (MRG) yontemleri
kullanilir. BT'de en ¢ok aksiyal ve koronal kesitlerde timor
hakkinda bilgi alinmaya calisilir. BT kemik detaylari ve kalsi-
fikasyonlari, MRG yumusak dokulari ve cevre dokulara
invazyonlari gostermede olduk¢a vyararli bilgiler verir
(1,3,21). PNS'ler yumusak dokusu az, hava ve kemiklerden
olusan bir anatomik bolgedir. Bu ylzden kemikleri deger-
lendirmek 6nemlidir. BT kemik destriksiyonlarini ve eks-
pansiyonlarini MRG'den daha iyi gosterir. MRG'de ise kortikal
kemikteki hidrojen protonlarinin siviya gére daha az hareketli
olmasindan dolay! tim sekanslarda sinyalsiz olarak izlenir.
Bu ylzden MRG ile kemik destriksiyonlari ve ekspansiyonlari
net olarak degerlendirilemez. PNS'lerdeki sinis duvarlari,
lamina papirasea, lamina kribroza, orbital duvarlar gibi
klinik ve anatomik agidan énemli kemik yapilar BT ile glvenilir
bir sekilde degerlendirilebilir (21-22).

BT primer olarak bir kesitsel gorintileme teknigidir.
Konvansiyonel BT ile Ug boyutlu viicut bélgesi haritalamasi
yapilir, fakat hasta ekseni boyunca (z-ekseni) bilgi sadece
ayri basamaklarda gorulebilir. “Spiral” ve “multislice” tara-
manin gelismesiyle BT transaksiyelden gergek bir volumetrik
goruntileme yontemi olma yontnde ilerlemistir (23). TUm
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iki boyutlu ve Ug boyutlu imaj isleme teknikleri, BT taramada
elde edilen bir dizi aksiyal kesitler Uizerine kuruludur. Bu kesit-
ler daha sonra ileri isleme ve manipilasyona tabi tutulabilen
bir veri havuzu olusturmak Uzere bilgisayarda Ust Uste
bindirilerek gortntller elde edilir.

Olgumuzdaki 3B gériintileme bulgulari lezyonun operas-
yon sirasindaki gorinimu ile bire bir uyusuyordu. Bu acidan
kapsamli ve komplikasyon riski iceren operasyonlara hazir-
lanirken olgumuzda uygulandigi Gzere 3B gorintilemenin
cok faydali olacagi gorusiindeyiz.

Paranazal sinUs karsinomlarinda ilk basvuruda metastatik
lenfadenopati saptanma orani %3-16 arasinda degismek-
tedir (24). Profilaktik boyun diseksiyonu gizli metastaz
insidansi dustk oldugundan tavsiye edilmez (25). Tuncer
ve ark., olgularinin hicbirisinde ilk basvuruda klinik veya
radyolojik olarak metastatik lenf nodu tespit etmediklerini
bildirmislerdir (11). Olgumuzdaki incelemede de boyun
bolgesinde ya da sistemik metastaz saptanmadi.

Genellikle ileri donemde tani konulabilmesi nedeni ile
bu timorlerin tedavisi oldukca glctir ve basarisiz olmaktadir.
Tedavide ilk secenek cerrahidir (26,27). Dulguerov ve
ark.'na gore cerrahi ve cerrahi ile radyoterapi kombinasyonu,
tek basina radyoterapiye gore daha iyi lokal kontrol ve daha
iyi iyilesme orani saglamaktadir (28). Biz de olgumuzu
total maksillektomi sonrasi postoperatif ddnemde radyote-
rapiye yonlendirdik.

Olgularin %20-42'sinde lokal rekirens gozlenir. Sistemik
metastaz orani %25-35 arasinda dedismektedir. En ¢ok
metastaz gordlen yerler akciger ve kemiklerdir (29). Tuncer
ve ark.’nin calismalarinda MFH tanisi alan bes hastanin tima
bir yil icerisinde niiks nedeniyle kaybedilmistir (11).

Sonug olarak, MFH paranazal bolgenin ender gorilen
agresif bir timoridur. Klinisyenler 6zellikle burun ile ilgili
diizelmeyen sikdyetleri olan ileri yastaki hastalarda dikkatli
olmalidir. Operasyon karari alindiinda lezyon hakkinda
daha ayrintili bilgi verdiginden 3B-BT tercih edilebilir.
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