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Olgu Sunumu / Case report

Sag ventrikul ¢ikis yolu ve pulmoner arter kaynakli
malign fibroz histiyositom: Olgu sunumu

Malignant fibrosis hystiocytoma originating from right ventricular
outlet fract and pulmonary artery: a case report
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Kalp kaynakli sarkomlar ve ozellikle malign fibroz
histiyositomlar (MFH) cok nadir gorulen olgulardir.
Bu yazida, sag ventrikiil ¢ikis ve pulmoner arter ori-
jinli oncelikle trombiis dustunuilen cerrahi sonrast MFH
tanist konulan 65 yaginda erkek bir olgu sunuldu. Efor
dipnesi ile hastanemize bagvuran hastanin ekokardi-
yografisinde sag ventrikil ¢ikis yolundan pulmoner
arter i¢ine uzanan ciddi daralmaya yol acan bifurkas-
yona kadar uzanan heterojen kitle saptandi. Ameliyat
sirasinda kitle, organize trombus gorunumindeydi. Sag
ventrikill ve pulmoner arter seviyesindeki trombiis oldu-
gu dusuniilen kitle ¢ikarildi. Patolojik incelemede kitle
MFH olarak tanimlandi.

Anahtar sozciikler: Kalp tumori; malign fibroz histiyositom;
sarkom.

Primer kalp tumborleri %0.0017-0.019 oraninda nadir
gorulen tumorlerdir.'! Malign kalp timorlerinin ¢ogunu
sarkomlar olusturur ve otopsi caligmalarindaki insidansi
%0.0001°dir.** Sarkomlar i¢inde en sik goriilenler anji-
yosarkom, rhabdomyosarkom, fibrosarkom ve leiyom-
yosarkomlardir.! Kalp kokenli malign fibroz histiyosi-
toma (MFH) olanlar ¢ok nadir oldugu gibi ve sag taraf
kaynakli olanlar daha nadirdir.¥ Semptomlar genelde
nefes darlig1, oksuiriik gibi tumoriin yerlesim yerine gore
degismektedir. Bu yazida sag ventrikil cikis yerlesimli
ve ameliyat Oncesi trombils oldugu dusuniilen ancak
ameliyat sonrast MFH tanist konulan bir olgu sunuldu.

Sarcomas originating from the heart and malignant fibrous
histiocytoma (MFH) particularly are rarely seen cases. In this
article, we present a 65-year-old male case who was initially
thought to have thrombus but later was diagnosed with MFH
after surgery. The echocardiography performed on the patient
admitted to our hospital with exertional dyspnea revealed
a heterogeneous mass stretching from the right ventricular
outlet tract to inner part of pulmonary artery and to its
bifurcation, resulting in severe narrowing. The intraoperative
mass resembled an organized thrombus. The mass at the right
ventricle and pulmonary artery level, which was initially
considered to be a thrombus, was removed. The pathological
examination identified the mass as MFH.

Key words: Heart tumor; malignant fibrous histiocytoma;
sarcoma.

OLGU SUNUMU

Daha onceden kardiyak herhangi bir yakinmasi
olmayan 65 yasinda erkek hasta, son bir aydir gelisen
efor dispnesi yakinmasi ile klinigimize bagvurdu. Fizik
muayenede pulmoner odakta sistolik ufurim sapta-
nan hastanin akciger grafisinde ozellik saptanmadi.
Elektrokardiyografi (EKG)’sinde siniis ritmi 77/dk, sag
dal blok’u ve sag sistolik yuklenme bulgular1 vardi
(Sekil 1). Tum bu bulgulardan sonra hastaya yapilan
ekokardiyografide, sag ventrikill ve sag atriyum dilate,
sol ventrikull ¢aplar1 ve fonksiyonu normal, ¢ikan aort
38 mm, aort kapak yapis1 ve fonksiyonlar1 normal,
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Sekil 1. Hastanin ameliyat oncesi elektrokardiyografisi.

pulmoner arterde 38 mmHg gradiyent, sag ventrikul:
50 mm, sag ventrikul ¢ikis yolundan pulmoner arter
icine uzanan ciddi daralmaya yol acan bifurkasyo-
na kadar uzanan heterojen kitle saptandi (Sekil 2).
Dugsuk molekul agirlikli heparin (DMAH), ardindan
intravendz heparin ve daha sonra da doku plazminojen
aktivatori (TPA), uygulanan hastanin kitlesinde ve kli-
niginde bir diizelme olmadi. Kardiyak manyetik rezo-
nans goriintuleme (MRG)’de sag ana pulmoner artere
oturmus her iki pulmoner artere ve pulmoner kapak
infravalvuler dizeye kadar uzanan, T;’de kas ile izoin-
tens, T2’de hafif hiperintens gradiant ekokardiyografide
hipointens, kontrast sonrasi erken ve ge¢ goruintillerde
kontrastlanmayan trombiis ile uyumlu goruinim vardi
(Sekil 3). Ameliyat sirast degerlendirmede, lumeni

Sekil 2. Hastanin ameliyat oncesi ekokardiyografisinde dilate

sag ventrikill, sag atriyum ve heterojen kitle. PA: Pulmoner arter;
AO: Aort.
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tama yakin dolduran organize kronik trombils goru-
numde kitle vardi.

Hasta 27 Temmuz 2010 tarihinde acik kalp ameliyati-
na alindi. Aortobikaval kaniilasyon ile kardiyopulmoner
baypas (KPB)’a girildi. Antegrad K*’lu kan kardiyoplejisi
ile kardiyak arrest saglandi. Pulmoner kapak koruna-
rak ana pulmoner arter agildi. Yapilan eksplorasyon-
da kitlenin sag pulmoner kapak iginden gelip pulmo-
ner arter bifurkasyonuna uzandigi goruldu. (Sekil 4).

Sekil 3. Hastanin ameliyat oncesi sagital manyetik rezonans

goruntusunde sag ventrikillden pulmoner artere uzana kitle.
PA: Pulmoner arter; RV: Sag ventrikil.



Demirag ve ark. Sag kalp sarkomu olgusu

Bunun uzerine sag ventrikulde pulmoner kapak sevi-
yesinin hemen altina ventrikillotomi yapildi. Kitle
organize trombus gorunumindeydi. Dikkatlice sag
ventrikill ve pulmoner arter seviyesindeki trombiis
cikarildi. Sag ventrikill ve pulmoner arter kiirete edile-
rek makroskopik olarak bu bdlgenin tam temizlenmesi
saglandi. Ameliyat sonras1 altinci saatte ekstiibe olan
hasta, ikinci giin yogun bakimdan c¢ikarilarak servise
alind1.

Patolojik degerlendirmede makroskopik olarak en
buyugu 3.5x3x2 cm boyutlarinda sutli kahve renkli
yumusak kivamli yer yer kanamali doku pargalari
gozlendi. Kitlenin mikroskopik incelemesinde ise orga-
nize trombus kitlesinin yani sira belirgin pleomorfizm
gosteren iri hiperkromatik cekirdekli bir kismi belir-
gin cekirdekcikli genis eozinofilik sitoplazmali igsi
mezenkimal hiuicrelerin yer yer storiform diuizenlenimi
ile karakterize malign tumoral gelisim gozlendi, arada
¢cok sayida belirgin pleomorfizm ve multinitkkleer dev
hiicre mevcuttu. Tumor hiicrelerinin bir bolumu kopiik-
st sitoplazmali idi. Tumorde ¢ok sayida atipik mitoz
gozlendi (Sekil 5). Immunohistokimyasal incelemede
sitokeratin, desmin (CD), CD68, CD31, CD34, ile tiumor
huicrelerinde boyanma gozlenmedi. Boylece leiomyosar-
kom, anjiyosarkom gibi diger sarkomlar ekarte edildi.
Olgu primer kalp kaynakli pleomorfik sarkom (malign
fibroz histiyositom) olarak bildirildi.

Ameliyat sonras1 donemde primer odagi saptamaya
yonelik yapilan pozitron emisyon tomografisi (PET)
incelemelerinde primer odagin kalp oldugu ve bagka
bir odak olmadig tespit edildi. Universitemiz Medikal
Onkoloji bolumil tarafindan kemoterapi programina

Sekil 4. Tumorun ameliyat sirasinda ¢ekilen goruintiisii. TM: Tamor.

alind1. Tanidan sonra 7. ayda hasta halen sag ve kemo-
terapi almaktadir.

TARTISMA

Kalp tumborleri olduk¢a nadir gorulur ve genelde
tan1 aninda metasatiktirler. Kalp tumorlerinin ¢ogunu
(%75) sarkomlar (anjiyosarkom ve rhabdomyosarkom-
lar) olugturur.®! Malign fibroz histiyositoma tum kar-
diyak tumorlerin sadece %2-3’uni olugturur. Genelde
sarkomlar sag kalp yerlesimli olmakla birlikte MFH sol
atriyumda daha siktir ve sag kalp kaynakli olanlar ¢ok
nadirdir.® Tlk olgu 1978°de Shah ve ark.” tarafindan
bildirilmistir. Yapilan olgu sunumlarinda hastaligin
gorilme yas ortalamasi 47 (dagilim 14-77 yil) civarin-
dadir. Bu tumorler kadinlarda %62, erkelerde ise %38
oraninda goriilmektedir.® Bizim erkek olan olgumuz
tan1 aninda 65 yaginda idi. Kardiyak kokenli MFH’ler
genelde sol atriyum kaynakli olmakla beraber.”’ nadir
olarak bizim olgumuzda da oldugu gibi sag ventri-
kul, pulmoner arter, atriyum yerlesimli olabilmektedir.
Hastalik genelde tumoriin bulundugu yerlesim yerine
bagli olarak ve tumodr boyutu buyudiukce semptom
verir. Ozellikle sag kalp yerlesimli timorlerde nefes
darlig1, carpinti, gogus agrisi, alt ekstremitelerde odem,
hipotansiyona bagli semptomlar gorulebilir.'” Bizim
olgumuz efor dispnesi yakinmasi ile bagvurdu ve fizik
muayenede pulmoner odakta sistolik ufurim saptan-
di. Kalp tumbrleri ilk olarak non-invaziv yontem olan
ekokardiyografi ozellikle transozofageal ekokardiyog-
rafi (TEE) ile saptanir. Transozofageal ekokardiyografi,
kitlenin boyutunu ve yerlesim yerini gosterir. Gerekirse
MRG ya da bilgisayarl1 tomografi ile miyokardiyal
invazyonun derecesi ve uzak organ metastazi olup
olmadig1 gosterilir. Anjiyografi ile tumor neovaskillari-
zasyonu saptanan sarkom olgular1 ¢ok nadirdir. Yildiz
ve ark.'" sag atriyal anjiyosarkomlu olguyu koroner
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anjiyografi ile saptamiglardir. Granullomlar, vejetasyon-
lar, trombisler gibi intrakaviter kitleler tanida karigabi-
lir. Bu lezyonlarin ayrimi hastanin klinigi, laboratuvar
bulgular1 ile yapilir ve kesin tanisi patolojik degerlen-
dirme ile konulur. Bizim olgumuzda da kesin tani, TEE
ve MRG ile kitle saptandiktan sonra ameliyat sonrast
patolojik degerlendirme ile konuldu. Sarkomlarin his-
tolojik siniflamasi ve diferansiyasyonu tumoriin normal
ve embriyonik dokuya olan benzerligine gore yapilir.
Kotu diferansiye tumorlerde sarkomu gozlenen vaskiiler
formasyondan ayirmak gii¢ olabilir. Bu gibi durumlarda
timoriin naturintt ve sarkom alt gruplarini belirle-
mede immunohistokimyasal boyalardan yararlanilir.!"?
Sarkomlar genelde tanindiginda ¢evre dokulara invaze
olmustur ya da uzak organ metastazi baglamistir. En sik
metastaz bolgeleri perikard, daha sonra da akciger, lenf
nodlar1 ve vertebralardir.""'?! Bizim olgumuzda uzak
organ metastazi saptanmadi.

Sarkomlar semptom verdiginde genelde metastatik-
tirler ve prognozu kotudur. Tumoriin tedavisinde ilk
olarak gerek radikal gerekse palyatif cerrahi yasam
kalitesini duzeltmek icin On plandadir. Ne yazik ki
radikal rezeksiyon bir¢ok olguda yaygin hastalik oldu-
gundan mimkun degildir. Kalp nakli ¢ok sinirli endi-
kasyonlarda radikal tedavi yontemi olarak dusuniilebi-
lir.¥ Bizim olgumuzda sarkom ¢evre dokulara inva-
ze oldugundan ancak palyatif cerrahi uygulanabildi.
Ameliyat sonrasi kemoterapi ve radyoterapinin yarari
MFH olgularinda halen tartigsmalidir.'>'*! Malign fib-
roz histiyositoma hastalarinda prognoz gerek gec
semptom verdiginden ileri evrede saptanmasi ve radi-
kal cerrahiye uygun olmamasi gerekse kemoterapi,
radyoterapi gibi tedavilere direngli timor grubu olmasi
nedeniyle kotudur. Sarkomlarda histolojik tipten ¢ok
histolojik derece sagkalim ile iligkilidir. Yuksek dere-
celi olan sarkomlarda prognoz kotudur. Histolojik tip
prognozu etkilemez." Tum incelenen caligmalarda
hastalarin ortalama sagkalim suiresi kuratif yapilmasi
mumkiin olmayan cerrahi sonrasi yaklasik 18 aydir ve
olgu calismalarinda higbir hasta bes yildan fazla yasa-
mamigtir.'®”! Bizim olgumuz yedi aydir kemoterapi
tedavisi altinda ve semptomsuz bir sekilde yagamak-
tadir.
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