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Sağ ventrikül çıkış yolu ve pulmoner arter kaynaklı
malign fibröz histiyositom: Olgu sunumu

Malignant fibrosis hystiocytoma originating from right ventricular
outlet tract and pulmonary artery: a case report
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Kalp kaynaklı sarkomlar ve özellikle malign fibröz 
histiyositomlar (MFH) çok nadir görülen olgulardır. 
Bu yazıda, sağ ventrikül çıkış ve pulmoner arter ori-
jinli öncelikle trombüs düşünülen cerrahi sonrası MFH 
tanısı konulan 65 yaşında erkek bir olgu sunuldu. Efor 
dipnesi ile hastanemize başvuran hastanın ekokardi-
yografisinde sağ ventrikül çıkış yolundan pulmoner 
arter içine uzanan ciddi daralmaya yol açan bifurkas-
yona kadar uzanan heterojen kitle saptandı. Ameliyat 
sırasında kitle, organize trombüs görünümündeydi. Sağ 
ventrikül ve pulmoner arter seviyesindeki trombüs oldu-
ğu düşünülen kitle çıkarıldı. Patolojik incelemede kitle 
MFH olarak tanımlandı.
Anahtar sözcükler: Kalp tümörü; malign fibröz histiyositom; 
sarkom.

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.

Primer kalp tümörleri %0.0017-0.019 oranında nadir 
görülen tümörlerdir.[1] Malign kalp tümörlerinin çoğunu 
sarkomlar oluşturur ve otopsi çalışmalarındaki insidansı 
%0.0001’dir.[2-3] Sarkomlar içinde en sık görülenler anji-
yosarkom, rhabdomyosarkom, fibrosarkom ve leiyom-
yosarkomlardır.[1] Kalp kökenli malign fibröz histiyosi-
toma (MFH) olanlar çok nadir olduğu gibi ve sağ taraf 
kaynaklı olanlar daha nadirdir.[4] Semptomlar genelde 
nefes darlığı, öksürük gibi tümörün yerleşim yerine göre 
değişmektedir. Bu yazıda sağ ventrikül çıkış yerleşimli 
ve ameliyat öncesi trombüs olduğu düşünülen ancak 
ameliyat sonrası MFH tanısı konulan bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU
Daha önceden kardiyak herhangi bir yakınması 

olmayan 65 yaşında erkek hasta, son bir aydır gelişen 
efor dispnesi yakınması ile kliniğimize başvurdu. Fizik 
muayenede pulmoner odakta sistolik üfürüm sapta-
nan hastanın akciğer grafisinde özellik saptanmadı. 
Elektrokardiyografi (EKG)’sinde sinüs ritmi 77/dk, sağ 
dal blok’u ve sağ sistolik yüklenme bulguları vardı 
(Şekil 1). Tüm bu bulgulardan sonra hastaya yapılan 
ekokardiyografide, sağ ventrikül ve sağ atriyum dilate, 
sol ventrikül çapları ve fonksiyonu normal, çıkan aort 
38 mm, aort kapak yapısı ve fonksiyonları normal, 
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pulmoner arterde 38 mmHg gradiyent, sağ ventrikül: 
50 mm, sağ ventrikül çıkış yolundan pulmoner arter 
içine uzanan ciddi daralmaya yol açan bifurkasyo-
na kadar uzanan heterojen kitle saptandı (Şekil 2). 
Düşük molekül ağırlıklı heparin (DMAH), ardından 
intravenöz heparin ve daha sonra da doku plazminojen 
aktivatörü (TPA), uygulanan hastanın kitlesinde ve kli-
niğinde bir düzelme olmadı. Kardiyak manyetik rezo-
nans görüntüleme (MRG)’de sağ ana pulmoner artere 
oturmuş her iki pulmoner artere ve pulmoner kapak 
infravalvüler düzeye kadar uzanan, T1’de kas ile izoin-
tens, T2’de hafif hiperintens gradiant ekokardiyografide 
hipointens, kontrast sonrası erken ve geç görüntülerde 
kontrastlanmayan trombüs ile uyumlu görünüm vardı 
(Şekil 3). Ameliyat sırası değerlendirmede, lümeni 

tama yakın dolduran organize kronik trombüs görü-
nümde kitle vardı.

Hasta 27 Temmuz 2010 tarihinde açık kalp ameliyatı-
na alındı. Aortobikaval kanülasyon ile kardiyopulmoner 
baypas (KPB)’a girildi. Antegrad K+’lu kan kardiyoplejisi 
ile kardiyak arrest sağlandı. Pulmoner kapak koruna-
rak ana pulmoner arter açıldı. Yapılan eksplorasyon-
da kitlenin sağ pulmoner kapak içinden gelip pulmo-
ner arter bifurkasyonuna uzandığı görüldü. (Şekil 4). 

Şekil 1. Hastanın ameliyat öncesi elektrokardiyografisi.

Şekil 2. Hastanın ameliyat öncesi ekokardiyografisinde dilate 
sağ ventrikül, sağ atriyum ve heterojen kitle. PA: Pulmoner arter; 
AO: Aort.

Şekil 3. Hastanın ameliyat öncesi sagital manyetik rezonans 
görüntüsünde sağ ventrikülden pulmoner artere uzana kitle.
PA: Pulmoner arter; RV: Sağ ventrikül.
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Bunun üzerine sağ ventrikülde pulmoner kapak sevi-
yesinin hemen altına ventrikülotomi yapıldı. Kitle 
organize trombüs görünümündeydi. Dikkatlice sağ 
ventrikül ve pulmoner arter seviyesindeki trombüs 
çıkarıldı. Sağ ventrikül ve pulmoner arter kürete edile-
rek makroskopik olarak bu bölgenin tam temizlenmesi 
sağlandı. Ameliyat sonrası altıncı saatte ekstübe olan 
hasta, ikinci gün yoğun bakımdan çıkarılarak servise 
alındı.

Patolojik değerlendirmede makroskopik olarak en 
büyüğü 3.5x3x2 cm boyutlarında sütlü kahve renkli 
yumuşak kıvamlı yer yer kanamalı doku parçaları 
gözlendi. Kitlenin mikroskopik incelemesinde ise orga-
nize trombüs kitlesinin yanı sıra belirgin pleomorfizm 
gösteren iri hiperkromatik çekirdekli bir kısmı belir-
gin çekirdekçikli geniş eozinofilik sitoplazmalı iğsi 
mezenkimal hücrelerin yer yer storiform düzenlenimi 
ile karakterize malign tümöral gelişim gözlendi, arada 
çok sayıda belirgin pleomorfizm ve multinükleer dev 
hücre mevcuttu. Tümör hücrelerinin bir bölümü köpük-
sü sitoplazmalı idi. Tümörde çok sayıda atipik mitoz 
gözlendi (Şekil 5). İmmünohistokimyasal incelemede 
sitokeratin, desmin (CD), CD68, CD31, CD34, ile tümör 
hücrelerinde boyanma gözlenmedi. Böylece leiomyosar-
kom, anjiyosarkom gibi diğer sarkomlar ekarte edildi. 
Olgu primer kalp kaynaklı pleomorfik sarkom (malign 
fibröz histiyositom) olarak bildirildi.

Ameliyat sonrası dönemde primer odağı saptamaya 
yönelik yapılan pozitron emisyon tomografisi (PET) 
incelemelerinde primer odağın kalp olduğu ve başka 
bir odak olmadığı tespit edildi. Üniversitemiz Medikal 
Onkoloji bölümü tarafından kemoterapi programına 

alındı. Tanıdan sonra 7. ayda hasta halen sağ ve kemo-
terapi almaktadır.

TARTIŞMA
Kalp tümörleri oldukça nadir görülür ve genelde 

tanı anında metasatiktirler. Kalp tümörlerinin çoğunu 
(%75) sarkomlar (anjiyosarkom ve rhabdomyosarkom-
lar) oluşturur.[5,6] Malign fibröz histiyositoma tüm kar-
diyak tümörlerin sadece %2-3’ünü oluşturur. Genelde 
sarkomlar sağ kalp yerleşimli olmakla birlikte MFH sol 
atriyumda daha sıktır ve sağ kalp kaynaklı olanlar çok 
nadirdir.[4] İlk olgu 1978’de Shah ve ark.[7] tarafından 
bildirilmiştir. Yapılan olgu sunumlarında hastalığın 
görülme yaş ortalaması 47 (dağılım 14-77 yıl) civarın-
dadır. Bu tümörler kadınlarda %62, erkelerde ise %38 
oranında görülmektedir.[8] Bizim erkek olan olgumuz 
tanı anında 65 yaşında idi. Kardiyak kökenli MFH’ler 
genelde sol atriyum kaynaklı olmakla beraber.[9] nadir 
olarak bizim olgumuzda da olduğu gibi sağ ventri-
kül, pulmoner arter, atriyum yerleşimli olabilmektedir. 
Hastalık genelde tümörün bulunduğu yerleşim yerine 
bağlı olarak ve tümör boyutu büyüdükçe semptom 
verir. Özellikle sağ kalp yerleşimli tümörlerde nefes 
darlığı, çarpıntı, göğüs ağrısı, alt ekstremitelerde ödem, 
hipotansiyona bağlı semptomlar görülebilir.[10] Bizim 
olgumuz efor dispnesi yakınması ile başvurdu ve fizik 
muayenede pulmoner odakta sistolik üfürüm saptan-
dı. Kalp tümörleri ilk olarak non-invaziv yöntem olan 
ekokardiyografi özellikle transözofageal ekokardiyog-
rafi (TEE) ile saptanır. Transözofageal ekokardiyografi, 
kitlenin boyutunu ve yerleşim yerini gösterir. Gerekirse 
MRG ya da bilgisayarlı tomografi ile miyokardiyal 
invazyonun derecesi ve uzak organ metastazı olup 
olmadığı gösterilir. Anjiyografi ile tümör neovaskülari-
zasyonu saptanan sarkom olguları çok nadirdir. Yıldız 
ve ark.,[11] sağ atriyal anjiyosarkomlu olguyu koroner 

Şekil 4. Tümörün ameliyat sırasında çekilen görüntüsü. TM: Tümör. Şekil 5. Tümörün mikroskopik görüntüsü (H-E x 400).
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anjiyografi ile saptamışlardır. Granülomlar, vejetasyon-
lar, trombüsler gibi intrakaviter kitleler tanıda karışabi-
lir. Bu lezyonların ayrımı hastanın kliniği, laboratuvar 
bulguları ile yapılır ve kesin tanısı patolojik değerlen-
dirme ile konulur. Bizim olgumuzda da kesin tanı, TEE 
ve MRG ile kitle saptandıktan sonra ameliyat sonrası 
patolojik değerlendirme ile konuldu. Sarkomların his-
tolojik sınıflaması ve diferansiyasyonu tümörün normal 
ve embriyonik dokuya olan benzerliğine göre yapılır. 
Kötü diferansiye tümörlerde sarkomu gözlenen vasküler 
formasyondan ayırmak güç olabilir. Bu gibi durumlarda 
tümörün natürünü ve sarkom alt gruplarını belirle-
mede immünohistokimyasal boyalardan yararlanılır.[12] 
Sarkomlar genelde tanındığında çevre dokulara invaze 
olmuştur ya da uzak organ metastazı başlamıştır. En sık 
metastaz bölgeleri perikard, daha sonra da akciğer, lenf 
nodları ve vertebralardır.[11,12] Bizim olgumuzda uzak 
organ metastazı saptanmadı.

Sarkomlar semptom verdiğinde genelde metastatik-
tirler ve prognozu kötüdür. Tümörün tedavisinde ilk 
olarak gerek radikal gerekse palyatif cerrahi yaşam 
kalitesini düzeltmek için ön plandadır. Ne yazık ki 
radikal rezeksiyon birçok olguda yaygın hastalık oldu-
ğundan mümkün değildir. Kalp nakli çok sınırlı endi-
kasyonlarda radikal tedavi yöntemi olarak düşünülebi-
lir.[13] Bizim olgumuzda sarkom çevre dokulara inva-
ze olduğundan ancak palyatif cerrahi uygulanabildi. 
Ameliyat sonrası kemoterapi ve radyoterapinin yararı 
MFH olgularında halen tartışmalıdır.[10,14] Malign fib-
röz histiyositoma hastalarında prognoz gerek geç 
semptom verdiğinden ileri evrede saptanması ve radi-
kal cerrahiye uygun olmaması gerekse kemoterapi, 
radyoterapi gibi tedavilere dirençli tümör grubu olması 
nedeniyle kötüdür. Sarkomlarda histolojik tipten çok 
histolojik derece sağkalım ile ilişkilidir. Yüksek dere-
celi olan sarkomlarda prognoz kötüdür. Histolojik tip 
prognozu etkilemez.[15] Tüm incelenen çalışmalarda 
hastaların ortalama sağkalım süresi küratif yapılması 
mümkün olmayan cerrahi sonrası yaklaşık 18 aydır ve 
olgu çalışmalarında hiçbir hasta beş yıldan fazla yaşa-
mamıştır.[16,17] Bizim olgumuz yedi aydır kemoterapi 
tedavisi altında ve semptomsuz bir şekilde yaşamak-
tadır.
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