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OZET

Renal leiomyosarkom son derece nadir bir tiimérdiir ve hastanin klinik prezentasyonu ve radyolojik bulgulari kesin olarak
preoperatif tani koymaya yardimci degdildir. Baslica tedavi adjuvan radyoterapi veya kemoterapi ile birlikte veya tek

basina radikal nefrektomidii: Prognozu koétldiir. Biz,

leiomyosarkom olgusu sunduk.

SUMMARY

tanisini immiinohistokimya ile dogruladigimiz primer renal

Renal leiomyosarcoma is an extremely rare tumor and patient's clinical presentation and imaging findings are not helpful
for accurate preoperative diagnosis. The primary treatment is radicai nephrectomy with or without adjunctive radiation or

chemotherapy. The prognosis is poor.
diagnosis was confirmed immunohistochemically.

GIRIS

Primer renal sarkomlar renal timorlerin %1'ini  olustur
maktadir (1-4). Bunlar arasinda en sik gorileni leio-
myosarkomdur (1,2,5,6). Hastalarin yakinmalari non
spesifik olup, radyolojik incelemelerde karakteristik bul
gulara sahip degildir (1,5-7). Ayirici tanida Ozellikle
sarkoma- toid tip renal hiicreli karsinom, anjiomyolipom
ve malign melanom ile birlikte ele alinmasi gerekmektedir
(1,2,5,6).

OLGU

5-6 aydir suren karinda siglik, karin ve bel agrisi, makro-
skopik hematiri yakinmalariyla bagvuran 53 yasindaki
kadin hastanin 6zgecmisinde belirgin bir 6zellik saptan-
‘madi. Yapilan fizik_muayenesinde solda, karin_orta_hatti
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We reported a case of primary renal leiomyosarcoma whom pathological

gecmeyen, yaklasik 20X15 cm boyutunda, sert, dizgin
sinirh, kosta altina yénelen kitlesi tespit saptanmigtir. Ust
batin USG'sinde sol ist kadrani dolduran, lobile kenarli,
heterojen ekoda kitle izlendi. Abdominopelvik BT'de sol
bdbrekle iligkili 16x15 cm boyutunda kitle saptandi.
Yapilan rutin biyokimyasal incelemeler ve tam kan
sayimindaki  degerler ile timor belirleyicileri normal
sinirlarda bulunmustur. Hastaya renal tumor tanisi ile sol
radikal nefrektomi uygulandi.

Toplam 2266 gr agiriginda, 20x14x12 cm boyutunda,
tzerinde surrenal iceren sol nefrektomi materyalinin
makroskopik incelemesinde 20x13x12 cm boyutunda, gri-
kirli beyaz renkli, iyi sinirli kitle saptandi. Normal bébrek
parankimi alt polde sinirli bir alanda izlendi. Nefrektomi
materyali ile birlikte pankreasa ve iki adet lenf noduna ait
ameliyat materyali gonderildi.

Renal kitleden hazirlanan cok sayidaki kesitlerde bdbrek

kapsulinii asmayan ve parankimi invaze etmeyen, iyi
sinirh, kisa ve genis, birbiriyle caprazlasan fasikulasyonlar
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olusturan, farkl bulyukliklerde nekroz alanlan iceren tu
mor gorildu (Resim 1, 2). Tumor hiicreleri igsi sekilli, yo
gun eozinofilik sitoplazmali, santrale lokalize, kunt sonla-
nan nukleuslara sahipti. Yer yer bizar sekilli, belirgin
nikleer pleomorfizm goOsteren hicreler ve tumor dev
hiicreleri goruldi ( Resim 3). 10 BBA'da 5-7 mitoz ve yer
yer atipik mitozlar izlendi (Resim 4). Tiumodrden hazirlanan
cok sayidaki kesitlerin higbirinde epiteliyal komponent
izlenmedi. Yapilan imminohistokimyasal incelemede
timor hicreleri aktin ile belirgin pozitif (Resim 5); desmin,
sitokeratin, EMA ve HMBA45 ile negatif sonu¢ alindi. EMA
ve desmin immunohistokimyasal incelemede iki farkl
bloga uygulandi. Sol sirrenal, renal ven ve gonderilen iki
adet lenf noduyla pankreasta metastaza rastlanmadi.

Olgumuza ait cok sayida kesitte epiteliyal komponentin
izlenmemesi, tUumor hicrelerinin - tanimlanan histolojik
Ozellikleri ve tUimdral hicrelerin . immunohistokimyasal
profili nedeniyle "renal leiomyosarkom” tanisi verildi.

Post-operatif donemde hastaya radyoterapi veya kemote
rapi uygulanmadi ve batin icinde multipl metastazlan
gelistikten sonra post-operatif 8. ayda eksitus oldu.

TARTISMA

Primer renal sarkomlarin buyik ¢ogunlugunu olusturan
renal leiomyosarkomlar siklikla 5 - 6nci dekadda ortaya
cikar (10-86 yas arasinda) (2, 5, 6). Kadinlarda biraz da-
ha sk gordlur (5, 6). Olgulann yaklasik %7'si bilateraldir

(5).

Hastalarin yakinmalari non-spesifik olup en sik yan agrisi
ve palpabl kitle seklindedir. Diger yakinmalar hematri,
kilo kaybi ve gastrointestinal diizensizliklerdir (1, 2, 5, 6).
Radyolojik incelemeler de karakteristik bulgulara sahip
degildir ve pre-operatif tani koymada yardimci degildir (3,
5, 6). Hastamiz karinda siglik, karin ve bel agnsi,
makroskopik hematuri yakinmalariyla basvurdu. Yapilan
radyolojik ve biokimyasal tetkikler preoperatif tani icin
yeterli degildi.

Renal leiomyosarkomlar renal kapsul, renal pelvis ya da
renal damarlarin diz kaslarindan ortaya cikabilmektedir
(1, 5). Kapsulli veya kapsilstiz olabilir (5). Tani sirasinda
renal infiltrasyon, perirenal yag doku ve komsu organlara
yayihm sk gordlar (1,5,6). Olgumuza ait nefrektomi
materyalinde kitle iyi sinirliydi ve makroskopik olarak cev-
re boébrek parankimine ve gevre dokulara invaze dedgildi.

Makroskopik ve mikroskopik 6zellikleri daha yaygin bulun-
dugu lokalizasyonlardaki leiomyosarkomlarla benzerdir
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(5). Tani sirasinda timdrler ortalama 10 - 15 cm capa
sahiptirler (1, 3). Makroskopik incelemede sert kivamda,
gri beyaz renkli ve kesi yuzi lobule gérinimdedir. Hemo-
raji ve nekroz alanlan icerebilir (3, 7). Mikroskopik incele-
mesinde birbiriyle caprazlasan fasikulasyonlar olusturan
leiomyosarkom igsi sekilli, pembe genis sitoplazmaya
sahip hiicrelerden olusur. Nikleus siklikla santrale
lokalizedir ve kunt sonlanan uclariyla puro bigimindedir.
Nekroz ve hemoraji alanlan icerebilir (1,3,4). Mitoz degis-
kendir, bir blyilik biyiutme alaninda 1-20 arasindadir (4).
Mitotik aktivite, nikleer atipi, nekroz, blyik boyut malig-
niteyi belirtir (1). Olgumuza ait sol nefrektomi materyalinde
kitle 20x13x12 cm boyutundaydi ve malignite kriterlerini
icermekteydi.

Ayirici tani sarkomatoid tip renal hicreli karsinom, anjio-
myolipom ve malign melanom ile yapilmaldir. Sarkoma-
toid tip renal hicreli karsinomda epiteliyal komponent
mevcuttur, histolojik kesitlerde ve ultrastriiktiirel galisma-
larda g0sterilebilir. Nefrektomi materyalinden hazirladi-
gimiz cok sayida kesitlerin higbirinde epiteliyal komponent
izlenmedi. Renal leiomyosarkomu sarkomatoid tip renal
hiicreli karsinomdan ayirmada immunohistokimya yardim
cidir. Tumor hicrelerinin sitokeratin ile negatif, diz kas
aktin ve desmin ile pozitif boyanmasi leiomyosarkom
lehinedir (1, 2, 5, 6). Vimentin her iki timdrde de pozitif
boyandidi icin ayirici tanida yardimci degildir (6). Malign
melanom bobrede metastaz yapan en yaygin bobrek disi
primer malignensi oldugu icin ayirici tanida dustnulmelidir
(5). Olgumuza ait kesitlere uyguladigimiz immunohisto-
kimyasal incelemede timor hicreleri diz kas aktin ile
belirgin pozitif; desmin, sitokeratin, EMA ve HMB-45 ile
negatif boyanma gdstermistir. Anjiomyolipomda hastanin
tubero-skleroz 6ykist olabilir. Mikroskopik incelemede
anjiomyolipom diiz kas ve matir yag hicrelerini degisik
oranlarda icerir. Ayrica belirgin kaln duvarl damar
yapilant vardir (5). Olgumuza ait 6ykiide tubero-skleroz
yoktu ve hazirlanan kesitlerde matir yad hiicreleri ve kalin
duvarli damar yapilar tespit edilmedi.

Renal leiomyosarkomlarda baslica tedavi adjuvan radyo
terapi veya kemoterapi ile birlikte veya tek basina radikal
nefrektomidir (5,6). Lokal rekiirrensler siktir. Metastazlar
yaygin sekilde hematojen yolla olur ve en sik akciger ile
karacigere metastaz gorulir (5,6). Hastalarin prognozu
oldukca kotudiur (1-3,5,7). Hastalarin cogu iki yil icinde
kaybedilir (6). Hastamiza post-operatif dénemde radyote
rapi veya kemoterapi uygulanmadi. Batin icinde multipl
metastazlarin gelismesini takiben post-op 8. ayda hasta
eksitus oldu.
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