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Rekiirren renal dev leilomyosarkom

Recurrent renal giant leiomyosarcoma
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Primer renal leiomyosarkomlar, nadir goriilen, agresif tiimorlerdir. Eriskinlerde goriilen malign renal timorlerin
%1-2'sini olusturmaktadirlar. Leiomyosarkomlar, renal sarkomlarin en sik goriilen histolojik tipi olmasina ragmen
(%50-60), renal leiomyosarkomlar hakkindaki bilgiler kisithdir. Lokal ve sistemik rekiirrens, sik olarak goriilmek-
tedir. Renal leiomyosarkomlarin radyolojik gortinimleri spesifik olmayip, goriintiileme yontemleri her hastada
renal leiomyosarkomla renal hucreli kanseri birbirinden ayiramaz. Klinigimize Kasim 2012 tarihinde karnin sag
tarafinda ele gelen kitle sikayeti ile basvuran 74 yasindaki kadin hastanin, yapilan abdominal manyetik resonans
goriintilemesinde 25 x 24 x 23 cm boyutunda kitle saptandi. Hastaya 2007 yilinda, abdominal manyetik rezonans
goruntilemede, renal hiicreli kanser olarak raporlanan, 11 x 12 x 13 cm'lik renal kitle nedeni ile sag radikal nef-
rektomi uygulandigi, ancak kitlenin patolojik incelemesinin, diisiik dereceli renal leiomyosarkom olarak bildirildigi
ogrenildi. En son kontrolleri 2011 yilinda yapilan hastanin, bu dort yillik takiplerinde lokal rekiirrens veya uzak
organ metastazi saptanmamistir. Hastaya Kasim 2012 tarihinde laparotomi uygulandi ve 35 cm'lik retroperitoneal
kitle eksize edildi. Kitlenin patolojik incelemesi yiiksek dereceli leiomyosarkom olarak raporlandi. Yaklasik 1 sene-
de bu dev retroperitoneal kitlenin olusumu, tiimoriin patolojik olarak diisiik dereceden yiiksek dereceye degisim
gostermesi ile agiklanabilir.

Anahtar Kelimeler: Leiomyosarkom, bobrek, rekiirrens

Primary renal leiomyosarcomas are rare, aggressive tumors. They constitute 1-2% of adult malignant renal tumors.
Although leiomyosarcomas are the most common histological type (50-60%) of renal sarcomas, information on
renal leiomyosarcoma is limited. Local or systemic recurrences are common. The radiological appearance of renal
leiomyosarcomas is not specific, therefore renal leiomyosarcoma cannot be distinguished from renal cell carcinoma
by imaging methods in all patients. A 74-year-old female patient presented to our clinic complaining of a palpable
mass on the right side of her abdomen in November 2012. The abdominal magnetic resonance imaging revealed a
mass, 25 x 24 x 23 cm in size. Her past medical history revealed that she has undergone right radical nephrectomy
in 2007, due to a 11 x 12 x 13 cm renal mass that was then reported as renal cell carcinoma on abdominal magnetic
resonance imaging, but the pathological diagnosis was low-grade renal leiomyosarcoma. The most recent follow-up
of the patient was in 2011, with no signs of local recurrence or distant metastases within this four-year period. The
patient underwent laparotomy on November 2012, and a 35 cm retroperitoneal mass was excised. The pathological
examination of the mass was reported as high-grade leiomyosarcoma. The formation of this giant retroperitoneal
mass in 1 year can be explained by the transformation of the lesion’s pathology from low-grade to a high-grade
tumor.
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GIRIS

Eriskinlerde gorilen primer renal sarkomlarin insidansi %0,8 ile %2,7 arasindadir (1). Bunlarin %60'ini
leiomyosarkomlar, %15'ini liposarkomlar, %9'unu hemangioperistomlar, %7'sini fibrosarkomlar, %6'sini
malign fibroz histiyositomlar ve %5'ini ise rabdomyosarkomlar olusturur (2). Renal leiomyosarkomlar
ise oldukca nadir gortlen ve primer renal hiicreli karsinomlarla karisabilecek sarkomlardir. Renal leiom-
yosarkomlar oldukca koti prognozlu olup, tim bébrek malignitelerinin %1'ini olustururlar. Renal lei-
omyosarkomlarin karinda kiint agri, abdominal dolgunluk, hematiri ve oligiri gibi diger hastaliklarda
da olabilecek semptomlari mevcuttur. Ancak, genellikle timdr ¢ok biyiik boyutlara ulasincaya kadar
semptom vermezler. Bu nedenle hastalarda tani aninda siklikla gross tim&r mevcuttur. Biz bu makalede,
renal leiomyosarkom nedeni ile iki kez ameliyat olan, patolojik olarak diisiik dereceli leiomyosarkomdan
yuksek dereceli leiomyosarkoma transforme olan hastay tartismak istedik.

OLGU SUNUMU

Sunacagimiz olgu, 74 yasinda kadin hastadir. Otuz bes yil 5nce myom nedeni ile total abdominal his-
terektomi ve bilateral salpingooferektomi operasyonu ve bes yil 6nce renal leiomyosarkom nedeni ile
sag radikal nefrektomi operasyonu geciren hasta, bulanti- kusma, halsizlik, karin agrisi ve karnin sag
tarafinda ele gelen kitle sikayetleri ile hastanemiz nefroloji klinigince klinigimize danisildi. Hastanin di-
abetes mellitus, hipertansiyon ve kronik bobrek yetmezligi gibi yandas hastaliklarinin oldugu 6grenildi.
Fizik degerlendirmesinde, karinda 6zellikle sag kadranda hassasiyeti ve sag kadrani tamamiyla dolduran
kitlesi olan hastanin, biyokimyasal tetkiklerinde kan tire nitrojeni: 77 mg/dL, kreatinin: 3,8 mg/dL, beyaz
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Sekil 1. Renal leiomyosarkom MR goriintisu-1

$ek|I 3. 2007 y|||nda yapilan radlkal nefrektom| materyallnln
mikroskopik gorinimi

Sekil 2. Renal leiomyosarkom MR gériintlisii-2

kire sayisi: 11600/mm?, hemoglobin: 8,2 g/dL, sedimantas-
yon: 109 mm/saat ve C-reaktif protein: 146 mg/L olarak tespit
edildi. Gonderilen timor belirtegleri normal saptandi (karsi-
noembriyonik antijen: 1,42, alfa feto protein: 3,2, CA19-9:0,16,
CA125:15,7, CA15-3:16,7 ve CA72-4:1,4 U/mL). Yapilan tim
abdomen ultrasonografisinde, sag kadrani dolduran ve orta
hatta ilerleyen 25 x 20 x 20 cm boyutlarinda, heterojen, yer yer
ekojen ve septali solid kitle saptandi. Yapilan tim abdomen
manyetik rezonans goriintiilemede, anterior ve lateralde karin
on duvari ile, posterior ve medialde psoas kasi ve vertebralar
ile sinirli olan, medialde orta hattin soluna dogru uzanim gos-
teren, vena kava inferiora basi yapan, lateralde cekum ve ¢ikan
kolonu iterek yaylandiran, sag alt kadranda pelvik seviyeden
baslayarak superiorda safra kesesine kadar uzanan, yaklasik 25
X 24 x 23 cm boyutlarinda kitle tespit edildi (Sekil 1, 2). Metas-
taz taramasi icin yapilan bilgisayarli toraks tomografisinde ve
tim viicut kemik sintigrafisinde herhangi bir metastatik odak
saptanmadi.

Hastanin 2007 yilinda gegirdigi sag radikal nefrektomi 6nce-
si tetkikleri incelendiginde, yapilan tiim abdomen manyetik
rezonans goriintiilemede, sag bdbrek alt polde, vena kava-
ya uzanim gosteren ve sag Ureteri yaylandiran, renal hicreli
kanser olarak yorumlanan, 10 x 12 x 13 cm boyutunda solid
kitle lezyonu saptanmis oldugu gortildu. Renal hiicreli kanser
ontanisi ile uygulanan sag radikal nefrektomi materyalinin pa-

Sekil 4. Kitlenin ameliyat gorintisu

tolojik incelemesinin, diisiik dereceli renal leiomyosarkom ola-
rak bildirilmis oldugu gorildi (Sekil 3). Hastanin o donemde
kemoterapi veya radyoterapi almadigi 6grenildi. 2011 yilinda
yapilan bilgisayarl karin tomografisinde karin icinde kitle imaji
gorilmedigi anlagiimistir.

Bu bilgilerin 1s1ginda hasta, renal leiomyosarkom rekirrensi
ontanisi ile opere edilmek amaciyla nefroloji kliniginden, klini-
gimize devralindi. Hastanin ilk operasyonuna ait patoloji pre-
paratlari temin edilerek, patolojik incelemesi tekrar yaptirildi
ve dustik dereceli renal leiomyosarkom olarak bildirildi. Gerekli
hasta onami alindiktan ve preoperatif hazirliklar tamamlandik-
tan sonra hastaya, Kasim 2012 tarihinde laparotomi uygulandi.
Eksplorasyonda, karin boslugunun sag yarisini kaplayan, ¢cikan
kolon ve transvers kolona yapisik kitle izlendi. Kitle cevre do-
kulardan siyrldi ve diizgiin sinirli kapsali keskin diseksiyon-
la ayrilarak retroperitoneal kitle eksizyonu tamamlandi. Kitle,
makroskopik gériinim olarak, sari-krem renkli, yer yer sert ki-
vamda, nekrotik alanlar icermekteydi (Sekil 4, 5).

Patolojik inceleme sonucunda, yer yer nekroz alanlar iceren
atipik fusiform nukleuslu, bol eozinofilik sitoplazmali, belirgin
mitotik aktivitesi olan, diiz kas kékenli, yiiksek dereceli leiom-
yosarkom saptandi (Sekil 6). Hasta medikal onkoloji klinigine
konsiilte edildi. Hastanin yasi itibari ile kemoterapi uygun go-
rilmedi. Taburculuk sonrasi radyoterapi planlandi. Ancak hasta



Sekil 6. 2012 yilinda uygulanan retroperitoneal kitle
eksizyonu materyalinin mikroskopik gérinimi

postoperatif 38. giinde kalp ve solunum yetmezIligi sonucu
eksitus oldu.

TARTISMA

Leiomyosarkomlar, genellikle yash hastalarda gorilen, diiz
kaslardan kdken alan sarkomlardir. TUm yumusak doku sar-
komlarinin %11'ini ve tim uterus sarkomlarinin ise %30'unu
olusturmaktadirlar. Tim leiomyosarkomlarin yaklasik yarisi
uterusda gorilur. Bunun disinda retroperitonda, kemiklerde,
damarlarda ve ciltte de leiomyosarkomlar gorilebilmektedir.
Literatlrde tiroid bezi, safra kesesi, dil kok, karaciger, brons-
lar, pankreas ve bobrek kokenli leiomyosarkomlar olgu sunu-
mu olarak bildirilmistir (3).

Leiomyosarkomlar genellikle, dengesiz translokasyonlar ve
tirozin kinaz reseptériinde meydana gelen aktive edici mutas-
yonlarla iliskilidir. Yine alt tiplerinde p53 gen mutasyonu, fos-
fataz ve tensin homolog gen (PTEN) inaktivasyonu veya m TOR
aktivasyonu gorilebilmektedir (4).

Histolojik olarak birbirlerine benzemelerine ragmen, klinik ola-
rak tutulan anatomik bolgeye gore farkliliklar gosterir. Bu fark-
lihiklar da tani konulmasini giiglestirmektedir. Tanida ultrason,
bilgisayarli tomografi, manyetik rezonans gortintiileme ve po-
zitron emisyon tomografisi timorin yerini belirlemede, varsa
metastazlari gostermede ve preoperatif evrelemede 6nemli
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iken kesin tani patolojik inceleme ile konulmaktadir. Leiom-
yosarkomlar icin, belirli bir immunokimyasal belirte¢ yoktur.
Cerrahi materyalde, diiz kas hticrelerine spesifik aktin desmin
ve caldesmon mevcudiyeti tani koydurucudur. Yine patolojik
incelemede keratin, epitelyal membran antijen ve S100 pozitif
olarak saptanabilir. Uterus leiomyosarkomlarinda ise &strojen
ve progesteron reseptorleri pozitif olarak saptanabilir. Huicre-
sel atipi, nekroz ve mitotik aktivite differansiyasyon derecesini
belirler (5).

Gilnlimizde leiomyosarkom icin kiir saglayabilecek tek teda-
vi modalitesi cerrahi rezeksiyondur. Adjuvan kemoterapi ve
radyoterapi secilmis vakalarda uygulanabilir. Konvansiyonel
kemoterapide ana ila¢g doksorubisindir. Gemsitabin ve dose-
taksel, buna kombine edilebilir (6). Konvansiyonel kemoterapi,
genellikle palyasyon amaciyla yapilmaktadir. Cok genis olma-
yan calismalarda, patogeneze yonelik gen tedavisinin de segil-
mis hastalarda denendigi bildirilmistir (7).

Anatomik yerlesim prognoz icin 6nemlidir. Retroperitoneal
yerlesim gosteren veya vaskiler kaynakli leiomyosarkomlar
kot prognoza sahipken kutanéz leiomyosarkomlar en iyi
prognoza sahiptirler. Ayrica prognozda 6nemli faktorlerden
birisi de timorin differansiyasyonudur (8).

Renal leiomyosarkomlar, eriskinlerde gorilen malign renal
kanserlerin %1'ini olusturmaktadirlar. Kadin erkek arasinda
gorilme sikhgr yoniinden fark yoktur ve genelde 6. dekatta sik
gorilmektedir. Renal leiomyosarkomlar, en sik renal venlerin
diz kas hiicrelerinden koken alir. Daha nadir olarak renal pa-
rankim, renal pelvis, renal hilus ve renal kapsul diiz kas liflerin-
den koken alirlar (2, 9). Literatiirde sinirh sayida renal kapsiil ve
renal hilustan kaynaklandigr gosterilen renal leiomyosarkom
olgulan bildirilmistir. Olgumuzda, 2007 yilinda cikarilan kit-
lenin uzun ekseni yaklasik 13 cm oldugundan ve bdbrek pa-
rankimini tamamen tuttugundan koken aldig bobrek yapisi
belirlenememistir.

Karin agrnisi, karinda palpabil kitle, kilo kaybi, hematiri ve oli-
gliri gibi renal hicreli karsinomu taklit eden non-spesifik
yakinmalara neden olur. Genellikle semptomlar timor ileri
boyutlara ulasincaya kadar ortaya ¢ikmaz. Preoperatif tanida
gorintileme yontemleri kitlenin lokalizasyonu, ¢evre organ-
larla iliskisini ve varsa metastazlari gdstermede yardimci iken,
kesin tani ¢ikarilan kitlenin patolojik incelemesi ile postopera-
tif olarak konulabilir. Ancak preoperatif kesin tani igin, ultra-
son egsliginde ince igne aspirasyon sitolojisi ve Ureteroskopik
biyopsi yapilabilir. Bilgisayarli tomografide ve manyetik rezo-
nans goriintiilemede icinde kalsifikasyon ve yag komponent-
leri icermeyen, yer yer kistik komponenti olan, diizensiz sinirli
heterojen kitle seklinde gordlirler. Buydkllklerine gore, cevre
organlarda basi ve itilmelere yol acabilirler. Ancak, gériintile-
me yontemleri leiomyosarkomlari renal hiicreli karsinomdan
aylramaz. Bizim olgumuzda, 2007 yilinda yapilan tim abdo-
men manyetik rezonans goruntiilemede, kitle renal hiicreli
karsinom olarak bildirilmistir. Tani, ancak postoperatif patolo-
jikinceleme ile konulmustur.

Patolojide, degisik derecede mitotik aktivite gdsteren, hiper-
kromatik cekirdekli, klasik igsi hlcreler renal leiomyosarkom
icin tani koydurucudur. Renal leiomyosarkomlarda kiratif
tedavi cerrahidir. Kemoterapi ve radyoterapinin etkinligi si-
nirhdir. En az 3 cm emniyet siniri olan komplet cerrahi rezek-
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siyon tedavi secenegi olmakla beraber lokal invazyon nedeni
ile nadiren uygulanabilir (10). Genellikle tani aninda kitle cok
blyuk oldugundan, cevre organ invazyonu bunu mimkin
kilmamaktadir. En dnemli prognostik faktor, timorsiiz cerra-
hi alandir. Kitlenin blyukligu ve cevre organlara invazyonu
prognozu kotilestirmektedir.

Miyajama ve ark. (11) prognoz icin yas, cinsiyet, timor blyuk-
Ggu (evre), mitotik aktivite, nekroz yogunlugunun (grade)
onemli oldugunu bildirmislerdir. Bes cm'nin altinda olan tu-
morlerde, bes yillik sagkalim %77 iken, 5 cm’nin Ustlinde olan
timorlerde bu oran %41'e diismektedir. Bizim sundugumuz
vakada, yaklasik bes yillik sagkalim, diisiik mitotik aktivite,
nekroz alanlarinin saptanmamasi ve leiomyosarkomun pato-
lojik derecesinin diisiik olmasi ile agiklanabilir. Hastanin, 2011
yilinda ¢ekilen bilgisayarli abdomen tomografisinde, kitle imaji
saptanmazken, yaklasik bir sene icinde 35 cm'lik kitlenin olus-
masi, patolojik olarak diistik dereceli leiomyosarkomdan, ytik-
sek dereceli leiomyosarkoma transformasyon ile aciklanabilir.

Literatlirdeki radyolojik yontemlerle &lciilen en biyik leiom-
yosarkom bizim olgumuz degil, ancak ¢ikarlan piyesler g6z
oniine alindiginda bizim olgumuz en buytklerinden bir tane-
sidir. Cin'de 2012 yilinda yayinlanan bir makalede 13 leiomyo-
sarkom olgusunda ortalama timor boyutu 11,1 cm ve maksi-
mum tiimoér boyutu 34 cm olarak bildirilmis (12). 2010 yilinda
yayinlanan ve 27 olgunun derlendigi baska bir makalede ise
ortalama timor boyutu 13,4 cm ve maksimum timor boyutu
26 cm olarak bildirilmistir (13).

SONUC

Renal leimyosarkomlar, nadir goriilen ve renal hiicreli kanserle
karisabilen sarkomlardir. Bu nadir hastaligin tedavisi cerrahidir.
Kemoterapi ve radyoterapi palyatif amaclarla uygulanabilir.
Periyodik takiplerle, rekirrenslerin erken tanisi ve cerrahi ek-
sizyonu ana tedavi stratejisi olmalidir.
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