Olgu Sunumu /Case Report

Ege Tip Dergisi / Ege Journal of Medicine 2013;52(1):57-60

Renal leiomyosarkom
Renal leiomyosarcoma
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Ozet

Renal leiomyosarkomlar, oldukga nadirdir ve primer bébrek malignitelerinin %1-3'Gnu olustururlar. Renal sarkomlarin
prognozu koétudur ve 6zellikle sarkomatoid renal hicreli karsinomdan ayriminin yapilmasi gerekir. Hastanin klinik
prezentasyonu ve radyolojik bulgulari kesin olarak preoperatif tani koymaya yardimci degildir. Baslica tedavi adjuvan
radyoterapi veya kemoterapi ile birlikte veya tek basina radikal nefrektomidir. Prognozu kotidir. Tanisini
immunohistokimya ile dogruladi§imiz primer renal leiomyosarkom olgusu sunduk.

Anahtar Sozciikler: Bobrek, leiomyosarkom, sarkom.

Summary

Renal leiomyosarcomas are very rare and only account for 1-3% of primary renal malignancies. The prognosis for a
renal sarcoma is poor, and differentiation from sarcomatoid renal cell carcinoma and a renal sarcoma is particularly
necessary. The patient's clinical presentation and imaging findings are not helpful for accurate preoperative
diagnosis. The primary treatment is radical nephrectomy with or without adjuvant radiotherapy chemotherapy. The
prognosis is poor. We report a case of primary renal leiomyosarcoma of which pathological diagnosis was confirmed
immunohistochemically.
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Girig Hastalarin gogu postoperatif 2 yil iginde olirler (11).
Ayirici tanida 6zellikle sarkomatoid tip renal hicreli
karsinom, malign melanom ve anjiomyolipom ile birlikte
ele alinmasi gerekmektedir (2,3,6,7)

Renal sarkomlar, bobrek malignitelerinin  %1-3'Gni
olustururlar (1-5). Primer renal sarkom subtipleri
arasinda en sik gorileni leiomyosarkomlardir (2,3,6,7).
Genellikle kapsul kaynakh ve periferal yerlesimli olup, Olgu Sunumu
daha nadiren santral yerlesimli ve renal pelvis
duvarindaki diz kas dokusundan kaynaklidirlar. Blyuk
renal kan damarlarinin  diuz kaslarindan da
kaynaklanabilirler (8). 1919 yilinda Berry (9) tarafindan
patolojik olarak ilk saptanan ve yayinlanan renal
leiomyosarkom vakasi rapor edilmistir ve o ginden beri
literatlire yaklasik 100 vaka bildirilmistir. Bobregin primer
leiomyosarkomlari  agresif gidigli, hizli progresyon
gOsteren ve oldukga nadir timoérlerdir. 5 yillik sagkalim
oranlari %29-36'dir (10).

47 yasindaki erkek hasta 4-5 aydir devam eden karinda
sislik, bel agrisi ve makroskopik hemattri yakinmalariyla
basvurdugunda yapilan fizik muayenesinde sol tarafta,
karin orta hattini gegmeyen, sert, dizgun sinirh kitlesi
tespit edildi. Ust batin USG'sinde sol iist kadrani
dolduran, lobile kenarli, heterojen ekolu kitle izlendi.
Batin tomografisinde sol bdbregdi tamamen doldurmus
16x13 cm boyutunda kitle saptandi. Hastaya radikal
nefrektomi yapilmadi, sol renal timér tanisi ile sol
nefrektomi uygulandi. Laboratuvarimiza goénderilen
nefrektomi materyali 1996 gr agirhiginda, 18x16x14 cm
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Sekil-1. Bobregin kesit ylzunde gri kirli beyaz renkli, iyi sinirli
ve bobregdi tamamen dolduran kitle.

Renal kitleden hazirlanan ¢ok sayidaki kesitlerde
mikroskopik olarak, bdébrek kapsulind asmayan, iyi
sinir - ve fokal nekrozun oldugu timérin, genis
eozinofilik stoplazmali idsi hucrelerden olustugu,
birbirleri ile genis acilarla kesisen demetlerden meydana
geldigi goruldu (Sekil-2A).

Sekil-2. Timorin mikroskobik gorinimi. A) Sag tarafinda

fokal nekrozun (ok) goruldigi timorin, genis
eozinofilik stoplazmali igsi hicreleri ve birbirleri ile
genis acllarla kesisen fasikilleri (H&E; x100). B)
Tumor  hicrelerinin - nlkleuslarinin - fusiform  sekilli,
hiperkromatik, kiint uglu, santral yerlesimli olusu ve
nivelerde atipi ve selliler pleomorfizm belirginligi
(H&E; x200). C) Cok sayida mitoz (ok), bazi nlivelerde
nukleol belirginligi ve sol kenarda bobrege ait glomertl
yapisi (ok basi) (H&E; x400).

Tumoér hucrelerinin nikleuslari igsi sekilli, hiperkromatik,
kiint uglu ve santral yerlesimli idi. Cekirdeklerde atipi ve
selliler pleomorfizm belirgindi (Sekil-2B).Timoérde 10
blylk buyutme alaninda c¢ok sayida mitoz ve bazi
cekirdeklerde nukleol belirginlidi izlendi (Sekil-2C).
Tumdrden hazirlanan ¢ok sayidaki kesitlerin higbirinde
epiteliyal komponent izlenmedi. immiinohistokimyasal
boyama yontemi ile vimentin (+) (Sekil-3A), desmin (+)
(Sekil-3B), diuz kas aktini (+) (Sekil-3C), pansitokeratin
(), S100 (-), EMA (-), HMBE 45 (-) saptandi. Olgumuza
ait ¢cok sayida kesitte epiteliyal komponentin izlenme-
mesi, timor hicrelerinin tanimlanan histolojik 6zellikleri
ve timoral hicrelerin  immuinohistokimyasal profili
nedeniyle "renal leiomyosarkom" tanisi verildi.
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Sekil-3. Tumoérin boyanma o6zellikleri. A) Timor hucrelerinde
vimentin ile diffiz ve glgli boyanma (x200). B) Timor
hicrelerinde desmin ile diffiz ve gugli boyanma
(x200). C) Timér hicrelerinde diz kas aktini ile diffiz
ve glicli boyanma (x200).

Tartisma

Renal leiomyosarkomlar eriskin  malign  bdbrek
timérlerinin % 0,5 - 1,5 ini olustururlar. Sag bdbrek sol
bdbrekten 2 kat fazla tutulur. Yaklasik % 7'si bilateraldir
(12). Primer renal sarkomlarin biyik c¢odunlugunu
olusturan renal leiomyosarkomlar siklikla 5-6. dekadda
ortaya ¢ikar (10-86 yas arasinda) (3,6,7). Kadinlarda
daha sik géruldigine dair genel bir kani olmakla birlikte
bazi sunumlarda kadin/erkek oraninin esit oldugu
bildirilmistir (1,6,7). Kadinlarda diz kas buyime ve
proliferasyonunun, B-HCG Uretiminin arttigi gebelik ve
ostrojen stimulasyonu ile agiklanabilecegi diginilmustur
(13). Olgularin yaklasik %7'si bilateraldir (6). Hastalar
genellikle bogur agrisi, hematuri, palpabl kitle ve/veya
kilo kaybi ile bir klinige basvurmaktadirlar (1). Ama
nadiren de olsa yillarca asemptomatik kalan ve
progresyon goOstermeyen olgular bildirilmistir  (14).
Radyolojik incelemeler nonspesifik olup, karakteristik
bulgulara sahip degildir ve preoperatif tani koymada
yardimci degildir (4,6,7). Tanida post-op histopatolojik
inceleme en o6nemli aractir ve ince igne aspirasyon
sitolojisi ve ureterorenoskopik biyopsi érnek alimi icin
yararl olabilmektedir (15). Hastamiz karinda sislik, bel
agrisi  ve makroskopik hematlri  yakinmalariyla
basvurdu.

Renal leiomyosarkomlar solid, gri-beyaz renkli lezyon-
lardir ve maksimum caplari 5-17 cm arasindadir. Cogu
zamanla kistik degisime ugrarlar (10). Ancak olgumuzda
kistik degisiklik saptanmadi. Renal leiomyosarkomlar
renal kapsil, renal pelvis ya da renal damarlarin diiz
kaslarindan ortaya cikabilmektedir (2,6,16). Kapsulli
veya kapsllstiz olabilir (6). Tani sirasinda renal
infiltrasyon, perirenal yag doku ve komsu organlara
yayihm sik gordlir (2,6,7). Olgumuza ait nefrektomi
materyalinde kitle iyi sinirliydi. Bobrek parankimini
tamamen invaze eden timérin, bébrek kapsulu ve ¢cevre
yag dokusuna invazyonu mevcut degildi.

Ege Tip Dergisi / Ege Journal of Medicine


http://www.erciyestipdergisi.org/text.php3?id=453#r2#r2
http://www.erciyestipdergisi.org/text.php3?id=453#r1#r1
http://www.erciyestipdergisi.org/text.php3?id=453#r3#r3
http://www.erciyestipdergisi.org/text.php3?id=453#r1#r1
http://www.erciyestipdergisi.org/text.php3?id=453#r7#r7
http://www.erciyestipdergisi.org/text.php3?id=453#r5#r5

Makroskopik ve mikroskopik Ozellikleri daha yaygin
bulundugu lokalizasyonlardaki  leiomyosarkomlarla
benzerdir (6). Tani sirasinda timoérler ortalama 10-15 cm
¢apa sahiptirler (2,4). Makroskopik incelemede sert
kivamda, gri beyaz renkli ve kesi yuzi lobule
g6runimdedir. Hemoraji ve nekroz alanlari igerebilir
(4,17). Mikroskopik incelemesinde birbiriyle ¢aprazlasan
fasikulasyonlar olusturan leiomyosarkom igsi sekilli,
pembe genis sitoplazmaya sahip hicrelerden olugur.
Nukleus siklikla santrale lokalizedir ve kunt sonlanan
uglariyla puro bigimindedir. Nekroz ve hemoraji alanlari
icerebilir (2,4,5). Mitoz degiskendir ve bir buyuk blyitme
alaninda 1-20 arasindadir (5). Mitotik aktivite, nikleer
atipi, nekroz ve blylk boyut maligniteyi gosterir (2).
Olgumuza ait sol nefrektomi materyalinde kitle 18x16x14
cm boyutundaydi ve malignite kriterlerini icermekteydi.

Renal leiomyosarkomlarin ayirici tanisinda sarkomatoid
renal hacreli  karsinom, malign melanom ve
anjiomyolipom ayrimi iyi yapilmahdir. Gtnkd bunlar fazla
miktarda sarkomatoid hicre igerirler. Bunun igin timor
elden geldigince fazla 6érneklenmelidir. Sarkomatoid tip
renal hicreli  karsinomda epiteliyal komponent
mevcuttur. Bu histolojik kesitlerde ve ultrastriktirel
calismalarda gosterilebilir. Nefrektomi materyalinden
hazirladigimiz ¢cok sayida kesitlerin higbirinde epiteliyal
komponent izlenmedi. Renal leiomyosarkomu
sarkomatoid tip renal hicreli karsinomdan ayirmada
imminohistokimya yardimcidir.  Tamér  huicrelerinin
sitokeratin ile negatif, diiz kas aktini ve desmin ile pozitif
boyanmasi leiomyosarkom lehinedir (2,3,6,7). Vimentin
her iki timorde de pozitif boyandidi igin ayirici tanida
yardimci degildir (7). Malign melanom bébrege metastaz
yapan en yaygin bobrek disi primer malignensi oldugu

Kaynaklar

icin ayirici tanida duisundlmelidir (6). Olgumuza ait
kesitlere uyguladigimiz immunohistokimyasal incele-
mede tumor hicreleri vimentin, diz kas aktini ve desmin
ile belirgin pozitif sitokeratin, EMA, S100 ve HMB-45 ile
negatif boyanma gdstermistir. Anjiomyolipomda hastanin
tuberoskleroz 6ykisu olabilir. Mikroskopik incelemede
anjiomyolipom, diz kas ve matir yag hicrelerini degisik
oranlarda igerir. Ayrica, belirgin kalin duvarli damar
yapilar vardir (6). Olgumuza ait dykide tiberoskleroz
yoktu ve hazirlanan kesitlerde matir yad hucreleri ve
kalin duvarli damar yapilari tespit edilmedi.

Renal leiomyosarkomlarda baglica tedavi adjuvan
radyoterapi veya kemoterapi ile birlikte veya tek basina
radikal nefrektomidir (6,7). Lokal reklrrens siktir.
Metastazlar yaygin sekilde hematojen yolla olur ve en
sik akciger ile karacigere metastaz gorilir (6,7). Uzak
metastazlar hematojen yolla akciger ve kemige olur.
Hastalarin  prognozu oldukga koétudur (2-4,6,8).
Hastalarin ¢ogu iki yil icinde kaybedilir (7). Ancak son
yillarda bazi yayinlarda tedavi sonrasi sekiz yila varan
hastaliksiz yagsam sireleri bildiriimistir (18,19). En liyi
prognostik parametreler, boyutun 5 cm’den kuguk
olmasi, dusik histolojik grade, nodal metastazin
olmamasi ve radikal cerrahi tedavinin uygulanmasidir
(10). Timorin kapsulli olmasi, ¢evre dokulara invazyon
olmamasi ve mitotik aktivitenin disuk olmasi bazi
olgularda iyi prognostik faktorler olarak kabul edilmistir.
Ancak bu iyi prognostik faktorler dahi nefrektomiyi
takiben agresif klinik gidisi degistirememistir (20).
Hastamiza postoperatif donemde radyoterapi veya
kemoterapi uygulanmadi. Batin igine, akcigerlere ve
karacigere metastazlarin gelismesini takiben postoperatif
besinci ayda hasta eksitus ile yitirildi.
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