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Sazetak

U ¢lanku prikazujemo 33-godiSnjeg pacijenta oboljelog od malignog fibroznoga histiocitoma lijevog
femura. Bolesnik je primljen u naSu ustanovu radi patoloSkog prijeloma proksimalnoga dijela lijevog
femura. Nakon hospitalizacije u¢injena je biopsija tumorozne tvorbe, te je dobivena dijagnoza malignog
fibroznoga histiocitoma. Pacijent je upuen na kemoterapiju, te se po provedenom lije¢enju ponovno
hospitalizira u naSoj ustanovi. Tada se ucini ekstirpacija tumora in toto, uz rekonstrukciju alogenim
presadkom proksimalnoga femura i ugradnjom totalne revizijske endoproteze lijevoga kuka. Postoperacijski
tijek protekao je uredno, a pacijent se vertikalizirao uz pomo¢ dvije dolakti¢ne Stake. Godinu dana po
operativnom zahvatu prisutan je uredan poloZaj ugradenog transplantata i endoproteze, nema znakova
recidiva, a pacijent samostalno obavlja svakodnevne Zivotne aktivnosti.

Kljuéne rijeci: maligni fibrozni histiocitom-dijagnoza i lijeCenje; homotransplantat; revizijska
endoproteza

Summary

In this article we present the case of a 33-year-old patient with malignant fibrous histiocytoma of the left
femur. The patient was admitted in our hospital due to pathological fracture of the left proximal femur.
Upon admission, tumor biopsy was performed and malignant fibrous histiocytoma was confirmed.
Chemotherapy and radiotherapy were performed prior to the second admission to our hospital. We
performed extirpation of the tumor in toto and reconstruction with homotransplantat for proximal femur and
implantation of total revision endoprothesis for the left hip. The postoperative course was without
complications and the patient started walking with 2 crouches after surgery. A year after surgery there is an
adequate postion of homotransplantat and endoprosthesis, there are no signs of relapse and the patient

continues with normal daily activities.
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revision

Uvod

Maligni fibrozni histiocitom (MFH) je agresivni
mekotkivni sarkom koji se najéeSce pojavljuje u
miSi¢ima ekstremiteta, te se drzi da je najces¢i sarkom
mekih Cesti u starijoj dobi. Kod osoba mlade Zivotne
dobi je rijedak, te se moZe na¢i u abdominalnom,
odnosno retroperitonealnom prostoru."” Primarni
maligni fibrozni histiocitom kosti rijedak je zlo¢udni
tumor, te ga treba odvojiti od osteosarkoma i
fibrosarkoma.” Primarni MFH najée$¢e zahvada
metafize dugih kostiju,” te je karakteriziran malim
brojem lokalnih simptoma, a u trenutku dijagnosti-
ciranja cesto je metastazirao. Lokalni simptomi su u
vidu bolnosti i otekline, no vrlo Cesto se dijagnoza
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postavlja tek nakon patoloske frakture. Prezentacija
primarnoga tumora kosti patoloskom frakturom ima
loSiju prognozu, odnosno signifikantno povecéava
mortalitet.” Radioloski se manifestira kao osteoli-
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ticno ZzariSte, uz stanjenje kortikalisa, no uz vrlo
rijetku pojavu periostalne reakcije ili kalcifikacije
tumora.*® Dijagnoza se postavlja na osnovu
patohistoloskog nalaza nakon biopsije tumora.
PatohistoloSki se MFH manifestira storiformnim
rasporedom stanica. Stanice imaju proSirene jezgre
s tankom nuklearnom membranom 1 izraZenim
jezgricama, a izra’ena je fagocitna aktivnost.’
Lijecenje primarnoga MFH ukljucuje radikalnu
kirurSku resekciju, kemoterapiju i radioterapiju.
KirurSko lije¢enje moze biti radikalna resekcija s
rekonstrukcijom ili amputacija zahvadenoga ekstre-
miteta.

Prikaz bolesnika

Pacijent u dobi od 34 godine, zidar po zanimanju,
zaprima se u nasu ustanovu kroz hitni ambulantni
prijem radi RTG verificirane patoloske frakture
proksimalnoga dijela lijevoga femura (Slika 1).

Slika 1. RTG pacijenta po prijemu u bolnicu
prikazuje patolosku frakturu lijevoga kuka,
uz vidljiv infiltrat
Picture 1. X-ray upon admission shows pathological
fracture of the left hip with infiltrative process

Bol u podrudju lijevoga kuka nastupila je 4
mjeseca pred prijam, bez evidentne traume, te je
pacijent u drugoj ustanovi lijeCen radi lijevostrane
lumboishialgije. Tegobe pacijenta zapocele su u vidu
no¢nih bolova, uz progresivno smanjenje hodne pruge
koja je pred prijem 200 metara uz evidentno Sepanje i
hod uz pomo¢ dvije dolakticne Stake. U klinickom
pregledu se nade ogranicena i bolna pokretljivost u
lijevome kuku, uz pozitivan Trendeleburg-ov i
Duchenne-ov znak. Po prijemu u nasu ustanovu se
ucini kompletna laboratorijska i radioloSka obrada.
Laboratorijski se nade poviSena razina CRP-a, uz
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uredne ostale nalaze. Radioloski se ucini scintigrafija
kostiju, te se nade patolosko nakupljnje radiofarmaka
u podrucju lijevoga kuka. MR zdjelice s oba kuka
pokaZe infiltraciju proksimalnoga femura i patolosku
frakuturu, uz oStru granicu prema dijafizi (Slika 2).
Paraosealna meka tkiva edematozna, bez jasno
vidljivog infiltrata, uz suspektno Sirenje ekstraosealno
medijalno i dorzalno.

UZ abdomena i CT toraksa su urednoga nalaza,
bez vidljivih sekundarizama. Nakon preoperativne
pripreme pristupi se biopsiji lijevoga femura. Makro-
skopski se nade slaninasto, bjelkasto, promijenjeno
tkivo koje zahvaca metafizu. PHD nalazom se nade
hipercelularno tumorsko tkivo koje je gradeno od
mijeSane populacije stanica koje su vretenaste,
histiocitoidne i polimorfne, uz ponesto orijaskih
stanica osteoklasti¢noga tipa, kao i stanica koje su
slicne masnim, te upalnim stanicama. Stanice imaju
eozinofilne citoplazme koje imaju neoStre granice, a
izmedu njih se nigdje ne nalazi jasnan osteoid, dok je
ve¢im dijelom storiformno u rasporedu. Imuno-
histokemijskom obradom tumorsko tkivo je CK
negativno, vimentin izrazito pozitivno, SMA i CD 99
Zari$no pozitivno, a CD 68 negativno.

Na osnovu klinicke slike i PHD nalaza se postavi
dijagnoza malignog fibroznoga histiocitoma, te se
pacijent uputi onkologu na kemoterapiju. Provede se
agresivna polikemoterapija, kombinacijom ciklofosfa-
mida, vinkristina, adriablastina i1 dimetil-triazeno imi-
dazol karboksamida (CyVADTIC protokol). Nakon
provedena 3 ciklusa kemoterapije, daljnja terapija se
prekida radi izrazite toksi¢nosti po koStanu srz. MR
zdjelice i oba kuka, prije i nakon kemoterapije, govori
o stacionarnom stanju. Nakon provedene preopera-
tivne kemoterapije, te 6 mjeseci po ucinjenoj biopsiji,
pacijent se upucuje na operativni zahvat. Tijekom
preoperativne pripreme se u laboratorijskim nalazima
nade povisena razina SE i CRP, uz uredne ostale
parametre.

Ucini se lateralni pristup na lijjevi kuk, te se
ekscidira oziljak. Nakon prepariranja mekih tkiva
pristupi se na proksimalni femur, te se ne nalaze
znakovi probijanja kosti, uz jasnu granicu prema
dijafizi. Resecira se proksimalni femur u duzini od 15
cm i odstrani in toto s predleZe¢im mekim Cestima.
Makroskopski acetabulum je bez vidljivih infiltrata, te
se aplicira bescementna casica endoproteze. Potom se
pripremi alogeni presadak za proksimalni femur koji
se fiksira uz pomo¢ plocice s Cetiri vijka. U presadku
se pripremi leZiSte za revizijsku endoprotezu, koja
se potom cementira antibiotskim cementom.
Intraoperativno je prisutna stabilnost, te se rana sasije
po slojevima, uz rekonstrukciju muskulature. U
ranom postoperativnom tijeku se javlja febrilitet koji
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Slika 2. Preoperativni MR zdjelice s oba kuka prikazuje mjesto patoloske frakture,
uz jasno ogranicen infiltrativni proces od okolnih mekih €esti
Picture 2. Preoperative MRI of the pelvis with both hips shows pathological
fracture with infiltrative process confined from adjacent soft tissue

se tre¢i dan po operaciji smiri. Pacijent drugi dan
zapodinje s vjeZbama na krevetu, te se vertikalizira
Cetvrti dan po operaciji, uz rastere¢enje i hod uz
pomo¢ dvije dolaktiéne Stake. Daljnji boravak u
ustanovi protjeCe uredno, te se rehabilitacijski
postupak provodi po programu. Kontrolni RTG
pokazuje uredan polozaj endoproteze i presadka, bez
znakova ekspanzijskoga procesa (Slika 3). Labora-
torijski nalazi (SE, CRP) u smirivanju. Nakon
kirurSkoga lijeCenja provedena je radioterapija
konformalno formiranim fotonskim snopovima
linearnoga akceleratora, a aplicirana je TD 60 Gy u
30 frakcija. Sest mjeseci po operativnom zahvatu na
pregledu PET/CT-om se ne nade patolosko na-
kupljanje radiofarmaka. Godinu dana po operativhom
zahvatu potvrden je uredan poloZaj endoproteze i
presadka koji je urastao, uz uredne laboratorijske i
radioloSke nalaze, bez znakova lokalnoga recidiva i
udaljenih metastaza. Pacijent je samostalno pokretan,
bez pomoéi ortopedskih pomagala, uz bezbolnost
lijevoga kuka.

Slika 3. Postoperativni RTG prikazuje uredan
poloZaj homotransplantata i revizijske endoproteze
lijevoga kuka, bez znakova lokalnoga recidiva
Picture 3. Postopertive X-ray shows accurate position
of homotransplantat and revision endoprothesis of the
left hip without signs of local reccurence

75



Butorac 7 i sur. Maligni fibrozni histiocitom femura — prikaz bolesnika — Med Jad 2012;42(1-2):73-76

Rasprava

Primarni maligni, fibrozni histiocitom je rijedak i
agresivan sarkom kostiju, ¢ija incidencija nije do
kraja istraZena, no potrebno ga je diferencijalno
dijagnosticki odvojiti od osteosarkoma i fibrosarkoma
kostiju.” Primarni MFH treba razdvojiti i od sekun-
darnog MFH koji nastaje kao posljedica koStanog
infarkta, hondroma, Pagetove bolesti, zracenja ili
kroni¢noga osteomijelitisa. lako je najceséa inci-
dencija u 5. i 6. desetljecu Zivota, ovim prikazom
sluc¢aja Zelimo ukazati i na moguénost pojave MFH u
mladoj Zivotnoj dobi. Multidisciplinarni pristup u
lijecenju preoperativnom kemoterapijom, radikalnom
resekcijom i postoperativnom kemoterapijom u 80%
slu¢ajeva dovodi do izlje€enja od primarnoga
lokaliziranog MFH kosti.* Adjuvantna kemoterapija
je ucinkovita u reduciranju mikroskopskih metastaza,
ali i utjece na lokalni recidiv, te u vecine pacijenata
omogucava izbjegavanje amputacije.® Patoloska
fraktura primarnoga koStanoga tumora nije kontra-
indikacija za proceduru spaSavanja ekstremiteta, s
obzirom da izbor kirurSkoga lijeCenja ovisi o
progirenosti tumora i onkologkom tipu.’” U osnovi
moZemo izdvojiti dva osnovna tipa kirurSkoga lije-
¢enja koStanih tumora, odnosno postupka spaSavanja
ekstremiteta. Oba postupka obuhvaéaju radikalnu
resekciju koStanoga tkiva s prileze¢im mekim
Cestima. Rekonstrukcija se moZe uciniti ugradnjom
tumorske endoproteze ili alogenim koStanim
presadkom, uz ugradnju revizijske endoproteze.
Prema dosada$njim studijama, ugradnja tumorske
endoproteze ima vecu ucestalost komplikacija, od
kojih je najéeséa, razlabavljenje endoproteze.'™"
Razlabavljenje tumorske endoproteze je multifaktori-
su Siroka ekscizija mekih tkiva, povecano opterecenje
na implantat (osobito u mladih pacijenata koji su
aktivniji), te slabljenje imunoloSkoga i hematolo$koga
statusa zbog osnovne bolesti i kemoterapije.'™"
Razlabavljenje tumorske endoproteze zahtijeva
ponovnu operaciju, $to u konacnici, zbog nedostatka
kosti, moZe dovesti do amputacije ekstremiteta.

Ugradnja alogenog presadka podrazumijeva
postojanje kosStane banke i dostupnost odgovaraju¢ega
presadaka. Treba napomenuti da se fiksacija endo-
proteze, uz alogeni koStani presadak vr$i uz pomo¢
kostanoga cementa, ¢ime se postiZze stabilnost.
Presadak je mrtva kost, zbog ¢ega ne dolazi do
urastanja kosti u bescementnu endoprotezu i
sekundarne stabilizacije endoproteze. Najcesca
komplikacija je nesraStavanje presadka kosti s kosti
pacijenta.'
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Prikazani modalitet lijecenja Zelimo predloZiti u
lijeenju primarnoga MFH, s osobitim osvrtom na
kirursko lijecenje i postupak spasavanja ekstremiteta.
Siroka resekcija zahvaéene kosti s predleZe¢im mekim
Cestima 1 implantacija alogenog (kadaveri¢nog)
presadka, uz implanataciju totalne endoproteze,
trebao bi biti 'zlatni standard' u lije¢enju bolesnika s
primarnim MFH. Zaklju¢no bi se kirurSko lijecenje
bolesnika s primarnim MFH trebalo obavljati u
specijaliziranim ustanovama, koje bi mogle omoguc¢iti
transplantaciju kostiju, uz ugradnju endoproteze.
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