OLGU SUNUMU

CASE REPORT

Cilt 20/ Sayi 1

iHMAL EDILMi$ KUTANOZ LEIOMYOSARKOM: OLGU SUNUMU

A NEGLECTED CUTANEUS LEIOMYOSARCOMA: CASE REPORT

*Burak Ozkan, **Harun Céloglu, ***Nebil Bal, *Hiiseyin Borman

* Baskent Universitesi Tip Fakdltesi, Plastik, Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Anabilim Dali, Ankara
** Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Adana Uygulama ve Arastirma Merkezi, Plastik Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Klinigi, Adana
*** Bagkent Universitesi Adana Uygulama ve Arastirma Merkezi, Patoloji Anabilim Dali, Adana

OZET

Leiomyosarkomlar diiz kas kdkenli mezenkimal tiimérler-
dir. Erektor pili kasindan kdken alan kutandz leiomyosarkom-
lar tim sarkomlar arasinda % 2 gibi dusuk bir oranda gorlir.
En sik kil biylmesi olan ekstremite ekstansor ylzlerinde ve
govdede gordlirler. Pik yasi besinci ve altinci dekattir. TUmor
boyutlari, derinligi, malignite evresi, eksizyon marjini prog-
nostik faktorlerdir. Onerilen tedavi, 3 -4 cm marjinle kas fasya-
sini dahil edecek sekilde yapilacak olan cerrahi eksizyondur.
Tedavide kemoterapi ve radyoterapi denenmis fakat basaril
olmamistir. Dermal vaskuler yapilarla yakin iliskisi nedeniyle
metastaz ve rekiirrens oranlari kutanéz sarkomlara oranla
daha fazladir. Farkh karakterlerde klinik goriintiisi olan lei-
omyosarkomlar cilt, yumusak doku tiimérleri arasinda ayirici
tanida dustintlmelidir. Bu calismada, 3 yillik dykuyle klinigimi-
ze basvuran gluteal bolgede kutandz leiomyosarkom olgusu
sunulmustur.

Anahtar Sozciikler: kutandz leiomyosarkom, sarkom

GIRIS

Leiomyosarkomlar nadir gorilen diiz kas kokenli
mezenkimal timorlerdir. Gastrointestinal sistem, Uro-
genital sistem, mezenter, retroperitoneal bosluk ute-
rus gibi i¢ organlarda gorilen visseral tip ve superfisial
dokularda gorilen non visseral tip olarak ikiye ayrilirlar.
Genellikle visseral tipte karsimiza ¢ikarlar, nadiren de
yumusak doku ve deri tutulumlari ile karsimiza ¢ikmak-
tadirlar. Superfisial leiomyosarkomlar, erektor pili kasin-
dan koken alan kutandz leiomyosarkomlar ve dermal
arteriollerden kdken alan subkutanéz leiomyosarkom-
lar olarak siniflandirilirlar. En sik goraldigi yas besinci
ve altinci dekattir. Bu olgu sunumunda, klinigimizde te-
davisi gecikmis olan gluteal bélgede kutan6z leiomyo-
sarkom tanisi alan 51 yasinda erkek hasta anlatiimistir.
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ABSTRACT

Leiomyosarcomas are mesenchymal tumors arising from
smooth muscles. Cutaneous leiomyosarcomas that arising
from erector pili smooth muscle are rare neoplasms, accounts
for 2 percent of all sarcomas. It usually occurs on hair bear-
ing tissues such as extensor face of the extremities, trunk. The
peak age of onset is the fifth and sixth decades. Tumor size,
depth, malignity grade, excision margins are prognostic fac-
tors. Recommended treatment is, surgical excision consists
of 3-4 cm marginal excision, including deeper muscle fascia.
Chemotherapy and radiotherapy had been tried but found in-
effective. Recurrens and metastases rates are more common
in subcutaneous leiomyosarcomas comparing to cutaneous
leiomyosarcomas due to closer connections with blood sup-
ply. They can be in different clinical appearances. It should be
in mind among the differential diagnosis such as skin and soft
tissue tumors. This study present, cutaneous leiomyosarcoma
that consulted in our clinic with three years of history.
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OLGU SUNUMU

Elli bir yasinda erkek hasta klinigimize sag gluteal
bolgede ulsere akintili ve agrili kitle yakinmasiyla gel-
di. Oykiisiinde kitlenin 3 yildir mevcut oldugunu, son 2
ayda kitle boyutlarinin arttigini ve tizerinde iyilesmeyen
bir yara gelistigini belirtti. Dis merkezde kitleye yonelik
yaplilan insizyonel biyopsi, yumusak doku sarkomu sek-
linde raporlanmisti. Ozge¢misinde dzellik tariflenmeyen
hastanin fizik muayenesinde sag gluteal bolgede 13x12
cm boyutlarinda ciltten kabarik Gzerinde 9x5 cm.lik ala-
ni Ulsere, akintil agnl, sert kahverengi nodiiler lezyon
saptandi (Sekil 1). Tim viicut sistemik bilgisayarh to-
mografik goériintiilenmesinde kitlenin altinda bulunan
gluteus maksimus kas ve fasyasina uzanim gostermedi-
gi subkutanoz dokularda sinirh kaldigr goéruldi ve her-
hangi sistemik patolojik bulguya rastlanmadi. Hastaya
operasyon planlandi. Hastaya genel anestezi altinda 4
cm genis sinirla, gluteus maksimus kas fasyasini dahil
edilecek sekilde eksizyon yapildi (Sekil 2). Olusan de-
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Sekil 1. Sag gluteal bélgede 13x10 cm olan nodidiler Ulsere ve perfore
olmus lezyonun goériinimi

Kutan6z Leiomyosarkom

Sekil 3. Eksizyon sonrasi olusan defektin tensor lata fasya flebiyle,
donor alanin kismi kalinlikta deri grefti ile rekonstriiksiyon sonrasi
postoperatif 1. aydaki gorinimd.

Sekil 2. Kitlenin 4 cm marjinle gluteus maximus kas fasyasi dahil edi-
lecek sekilde yapilan eksizyon sonrasi gérinim

fekt sag uyluk lateralinden kaldirilan tensor fasya lata
kas deri flebiyle kapatildi (Sekil 3). On G¢ glin hospitali-
ze edilen hastanin flep viabilitesinde herhangi bir sorun
gerceklesmedi. . Hasta daha sonra radyasyon onkoloji
konseyinde konsiilte edildi. Eksizyon sinirinin yeterli
olmasi ve patolojik cerrahi sinir negatifligi g6z 6niine
alinarak ek tedavi verilmeyen hasta takibe alind.

Histolojik kesitlerde deri dokusunda epidermiste
lilserasyona neden olan ve subkutan yag dokuya kadar
ilerleyen, siiriiler, demetler halinde, igsi atipik hiicreler-
den meydana gelen, pleomorfizm ve 10 buyik biyt-
mede 20 mitoz iceren, fibréz bantlar ile lobiillere ayrilan
malign neoplastik gelisim izlendi (Sekil 4a,b). Tiumor
icerisinde kalin ¢eperli damarlar, konjesyon, kanama
alanlari, fibrin, nekroz, stromada miksoid dejenerasyon
gorulda. Bir alanda psédokondroid stroma dikkati cekti.
Tumor icerisinde lenfositler, mast hiicreleri ve eozino-
fillerden olusan inflamatuar hiicreler mevcuttu. Cerrahi
kesi sinirlari intaktti.

immiinohistokimyasal yéntem ile uygulanan SMA
ve Vimentin timor hicrelerinde kuvvetli yaygin pozi-
tif, CD34 ve S-100 negatif boyandi. Ki-67 proliferasyon

Sekil 4.
(a) Sirktiler demetler halinde atipik igsi hicreler (HE x 100).
(b) TUmor hicrelerinde pleomorfizm ve mitoz (Ok) (HE x 400).

(c) Timor hiicrelerinde SMA pozitifligi (SMA x 400)

indeksi %40 olarak saptandi (Sekil 4c). Olgu morfolojik
ve immiinohistokimyasal bulgularrile birlikte degerlen-
dirildiginde Kutan6z Leiomyosarkom olarak rapor edil-
mistir.

TARTISMA

Non visseral leiomyosarkomlar nadir gorilen
mezenkimal tumorlerdir. Kutandz leiomyosarkomlar
yumusak doku sarkomlar arasinda %2-3 liik oran teskil
ederler. Kil gelisimi olan, yuz ve ekstremitelerin ekstan-
sor ylzlerinde daha ok gordlirler. En sik %50-75 ora-
ninda alt ekstremitede, %20 Uist ektremitede ve yaklasik
%10 govdede goriliir.]3-> Kutanoz leiomyosarkomlar
genel olarak soliter nodiler iyi sinirh lezyonlar olarak
gorulurler. Superfisial lezyonlar deride lserasyon renk
degisikligi yada cekilmelere neden olabilmektedir. Va-
kamizda da deride ulserasyon, alinti ve noddler ekzo-
fitoz mevcuttur. Klinikomorfolojik olarak bazal hiicreli
karsinom, skuamoz hticreli karsinom, dermatofibrom,
lipom, norofibromlarla karisabilmektedir. Predispozan
faktorler arasinda radyasyona maruziyet, travma 6yku-
su, prekursor leiomyomlar sayilabilir. Herediter retinob-
lastom ve RB1 gen anormallikleri ve leiomyosarkom
birlikteligi iyi bilinmektedir.®7 Patolojik ayirici tanida
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malign Fibréz histiyositoma, fibrosarkom, rabdomyo-
sarkom, dermatofibroma, dermatofibrosarkoma protu-
berens, malign Schwannom, nodiiler fasiit ve sinoviyal
sarkom gibi tiimorler sayilabilir. Buradan anlasilacagi
gibi patolojik tanisinda zorluklar mevcuttur.

Histolojik olarak leiomyosarkomlar benign le-
iomyomlardan mitozla ayirt edilirler. Yiiksek biyutme-
de her sahada en az iki mitoz gorilmesi sarkom lehine
dustindirar.8 Kutanoz ve subkutandz leiomyosarkom-
larin histolojik goruntisa farklidir. Kutandz sarkomlar;
dermiste anormal diiz kas hticrelerinin birbirinin igine
uzandigi kiint uclu nukleuslari olan igsi hiicre fasikulle-
rinden olusur ,atipik mitotik figlrler icerir. Subkutanoz
sarkomlar hipodermis ve dermis sinirinda kollajenden
olusan pseudokapstlle sikica ¢evrelenen sinirlar di-
zenli nodiiler goriinti sergilerler.242:10 immiinohis-
tokimyasal analiz, konulan taninin dogrulanmasinda
ek bilgi saglamaktadir. Leiomyosarkomlar, desmin, kas
spesifik antijen (SMA) ve vimentinin liciini de ifade et-
mesiyle karakterizedir. Bazi timorlerde SMA pozitif iken
desminin negatif olabilecegi bildirilmistir.1-13 Desmin
ekspresyonun azligi kot diferansiye ya da damar du-
varindan koken alabilecek neoplazilerin 6zelliklerinden
biri gozlenmistir.14

Tumor derinligi, timor boyutlari, eksizyon marji-
ni ve histolojik malignite evresi leiomyosarkomlar igin
prognostik faktorlerdir. TUmor derinligi preoperatif bil-
gisayarli tomografi ve magnetik rezonans gorintdle-
melerle ve intraoperatif degerlendirilir, patolojik bakiyla
kesinlestirilir. Yeterli sinirlarda eksizyon yapilan kutanoz
leiomyosarkomlarda metastaz bildirilmemistir,1.>12.14
Rekirrens ve metastaz oranlari subkutan6z invazyon
goriilen olgularda %30-60 oraninda degisir.! 2> Swan-
son ve arkadaslar bu yiksekligin, subkutan6z sarkom-
larin damarsal yapilarla daha yakin iliskisinden dolayi
hematojen yayilima bagh oldugunu bildirmistir. Bu
bilgiler 1s1ginda gecikmis taninin da kot prognostik
faktorler arasinda sayilabilir. Bizim vakamizda gecikmis
tanlya ragmen metastaz saptanmamasi kutanéz leiom-
yosarkom olmasindan kaynaklanabilir.

Leiomyosarkomlarin temel tedavisi cerrahi ek-
sizyondur. 3-5 cm genis marjinle ve subkutanoz
dokularla kas fasyasini dahil eden primer eksizyon
onerilir.17:18 Yetersiz eksizyon marjini ve cerrahi sinir
pozitifliginde rekiirrens ve metastaz goriilme oranlar
artmaktadir.2:12:17 Uzak metastaz en sik akcigerlere ar-
dindan karaciger ve kemiklere olmaktadir. Bir calismada
bolgesel lenf nodu metastazina %25 oraninda rastlan-
mistir, elektif lenf nodu diseksiyonu icin yetersiz veri ol-
dugundan terapétik lenf nodu diseksiyonu yeterli kabul
edilmektedir.! Metastaz goriilme stiresi bir seride cer-
rahi sonrasi 1-5 yil arasinda degismistir. Bu veriler g6z
ondne alindiginda onerilen takip suresi bircok seride
5 yil olarak bildirilmistir.3:17 Diger tedavi secenekleri
radyoterapi ve kemoterapidir. Ne yazik ki, leiomyosar-
komlar radyorezistan olarak tariflenmis, doxorubicin

kemoterapisi de basarisiz netice vermistir2 ancak bircok
klinikte halan bu tedaviler cerrahiye ek olarak uygu-
lanmaktadir. Vakamizda da mevcut lezyon 4 cm sinirla
gluteal kas fasyasina kadar inilerek eksize edilmistir.
Hastamiz mevcut klinik tedavi secenekleri gdz dnlinde
bulundurularak medikal onkoloji ve radyasyon onkoloji
bolimlerince konsdlte edilip yeterli sinirlarda eksizyon
yapilmis, kutandz leiomyosarkom tanisi alan hastada
mevcut tedavinin yeterli oldugu, takibinin uygun oldu-
gu yoniinde degerlendirilmistir.

SONUC

Kutanoz Leiomyosarkomlar yumusak doku sar-
komlar arasinda %2-3 oraninda goriilen mezenkimal
diz kas kokenli tiimorler olup ylzde alt ekstremitede
st ekstremitede kil bliylyen ylzlerde gorilurler ve du-
suk oranda goriilmesine ragmen ayirt edici tanida du-
suntlmelidir. Genis sinirlarla yeterli derinlikte eksizyon
reklirrens ve metastaz oranlarini diistirmede en énemli
prensiptir. Subkutandz sarkomlarda kutandz sarkom-
lara oranla daha fazla rekiirrens goriliirken ortalama
metastaz gorilme siresi 1-5 yil kadardir. Leiomyosar-
komlarin tedavisinde multidisipliner yaklasim &nemli
olup ortalama 5 yillik takip siresi 6nerilmektedir. Sub-
kutanoz varyantta metastaz oraninin ¢ok ylksek olmasi
g0z 6nline alindiginda tanisi gecikmis veya ihmal edil-
mis olgularda mutlaka iyi bir metastaz taramasi yapil-
malidir. Gecikmis tani kotl prognostik faktorlerden biri
olarak degerlendirilebilir.
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