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CASE REPORT

Primer Pulmoner Leiyomyosarkom:

Olgu Sunumu

Primary Pulmonary Leiomyosarcoma: A Case Report
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Abstract

Leiyomyosarkom diz kaslardan kéken alan malign
mezenkimal timérdir. Siklikla uterus, retroperitonium
ve intraabdominal bélgeden kaynaklanirken primer
pulmoner kékenli olarak da gérilmektedir. Kirk ¢
yasinda, nefes darligi yakinmasi ile basvuran primer
pulmoner leiyomysarkom tanisi konan kadin hasta
nadir gérilmesi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Sézcikler: Pulmoner, Leiyomyosarkom, me-
zenkimal timér.

Leiomyosarcoma is a malignant mesenchymal tumor
originating from smooth muscle, and frequently from
the uterus, retroperitoneum and intraabdominal
region, and is of primary pulmonary origin. We
present the rare case of a 43-year-old female patient
with primary pulmonary leiomyosarcoma who was
admitted with shortness of breath.

Key words: Pulmonary, Leiomyosarcoma, mesenchy-
mal tumor.
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Pulmoner sarkomlar tim akciger timérleri icerisinde
binde 5ten doha az gérilmektedir (1). En sik gérilen
pulmoner sarkom %30 ile leiyomyosarkomdur. Leiyomyo-
sarkom peribronsiyal, interstisyel ve nadiren damar duva-
rndaki diz kaslardan kéken alan malign mezenkimal
tomérdir. Siklikla uterus, retroperitonium ve intraabdo-
minal bélgeden kaynaklanirken pulmoner bslgeden kay-
naklanmasi daha nadirdir (2,3). Primer pulmoner leiyom-
yosarkom (PPL) tanili olgumuz, nadir gérilmesi ve k&ti

prognoz ile seyretmesi nedeniyle sunulmustur.

OLGU
Kirk G¢ yaginda kadin hasta 1,5 aydir devam eden nefes

darligr nedeniyle dis merkeze basvurmus. Akciger grafi-
sinde sag alt zonu dolduran homojen dansite artimi iz-
lenmesi Uzerine cekilen bilgisayarli tomografi (BT)'de sag
alt lob posteriorda yaklagik 12 cm kitlesel lezyon ile plev-
ral efizyon saptanmig (Sekil 1) ve tarafimiza yénlendiril-
misti. Ates: 36,8°C, nabiz: 98/dk, TA: 110/70 mmHg
olan hastanin fizik muayenesinde sag alt zonda solunum
sesleri azalmish. Sedimantasyon 128 mm/sa, C-Reaktif
Protein 4 mg/dL, lékosit 10,6 x103/uL, hemoglobin 11,5
gr/dL, hematokrit %34, trombosit 474x103 /ul, glukoz
104 mg/dL, kreatinin 0,7 mg/dL, ALT 12 U/L, AST 12
U/L idi. Hastaya BT esliginde transtorasik ince igne aspi-
rasyon biyopsisi (IIAB) yapildi. Sonucu ‘yangisal eleman-
lar" olarak raporlandi. Uygulanan torosentezde plevral
sivi eksUdatif karakterde olup plevral sivi kiltirlerinde
Ureme olmadi, patolojisi Gc ayr érnekte ‘benign sitoloji’
olarak geldi. Plevral biyopsi sonucu ‘yangisal infiltrasyon’
olarak gelen hastanin plevral sivisinda artis olmasi Gzeri-
ne g6gUs cerrahisi ile konsilte edildi. Hastaya tip tora-
kostomi-kapali sualti drenaji (TT-KSAD) uygulandi, cerrahi
konseyde hastaya BT esliginde transtorasik tru-cut biyop-
sisi onerildi. Tru-cut biyopsisi; diz-kas-aktini (SMA)(+),
desmin(+), vimentin(+), Ki67 %45, epitelial-membran-
antijeni  (EMA)(-), S-100(-), CD34(-), Pansitokeratin(-),
‘Yiksek Dereceli Leiyomyosarkom’ ile uyumlu olarak
raporlandr (Sekil 2 ve 3). Cekilen pozitron emisyon to-
mografisi-bilgisayarli tomografi (PET-CT)’de sag hemito-
raks alt yanyr dolduran mediastinal yapilar sola, karaci-
Jeri ise ventrale dogru iten, mediasten ve diyafragma ile
karacigere invaze goérinimli, 16x18cm boyutlu kitlesel
lezyon maksimum standart uptake degeri (SUVmax: 20.0),
sag hemitoraksta izlenen noduler plevral kalinlasmalarda
(SUVmax:8.8), torakal 2.vertebrada (SUVmax:7.7), sol
7 .kosta anteriorunda (SUVmax:2.8) ve sag iliak kemikte
izlenen litik kemik lezyonlarinda (SUVmax:5.0) malignite
dizeyinde artmig 18-florodeoksi glukoz (FDG) tutulumu
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izlendi (Sekil 4). PET-CT'de jinekolojik malignite acisindan
tutulum izlenmeyen hasta kadin dogum hastaliklar ile
konsilte edildi. Jinekolojik malignite saptanmadi. Hasta
primer pulmoner leiyomyosarkom (T4NxM1-evre 4) ola-
rok degerlendirildi. Performansi k&ti (Eastern Cooperati-
ve Oncology Group (ECOG) performans skalasi 3-4)
olmasi nedeniyle kemotrapi disinilmedi. Palyatif radyo-
terapi (RT) acisindan Radyasyon onkolojisi ile konsilte
edilen hastaya RT énerilmedi. Semptomatik tedavi verilen
hasta, tanidan 1,5 ay sonra kaybedildi.

TARTISMA

PPL bronsiyal diz kaslardan veya damar duvarlarindan
kéken alan nadir izlenen bir mezenkimal tomérdir. PPL 3
ana tipe ayrilir; bunlar -intraluminal, -intrapulmoner ve
pulmoner vaskiler yatak kaynakli tiplerdir. intrapulmoner
tip en sik izlenen alt tipidir. PPL genellikle yetiskinlerde
gérinmesine ragmen az sayida bildirilmis cocuk olgular
da mevcuttur. Erkeklerde kadinlara gére 2,5:1 oraninda
daha sik olarak izlenmektedir. (4,5) Bizim olgumuz ise

intrapulmoner tip ancak kadin hastadir.
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Sekil 1: Toraks BT: Sag alt lob posteriorda yaklagik 12cm kitlesel lezyon
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Sekil 2: Demetler olusturan, birbirini caprazlayan eozinofilik sitoplazmali
igsi hicreler (H&E, x100) (A), Kint kenarli, puro seklinde niveler iceren
atipik hicreler (H&E, x400) (B).
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PPLli hastalarin cogunda primer akciger kanserlerine
benzer sekilde, 8ksurik, dispne, gégus agnisi, hemoptizi
veya asteni izlenebilmektedir (4). Hastamiz da son 1,5
aydir devam eden nefes darligi sikayeti ile tarafimiza
bagvurmustur. PPL ile primer akciger bronkojenik karsi-
nomunu ayirmak icin eksizyonel biyopsi ile patolojik tani
mutlaka gereklidir. Bronkojenik karsinom tanisinda kulla-
nilabilen balgam sitolojik muayenesi, bronsiyal yikama
veya fircalama gibi rutin tanisal islemler, PPL tanisinda
énemsizdir. Literatirinde olgularin coguna otopside veya
cerrahi rezeksiyon sonrasi tani kondugu gézlenmektedir.
lyi huylu veya disik dereceli malign neoplazmdan elde
edilen hicrelerin yorumlanmasinda zorluklar olabilecegi
igin sitolojik tanimin kisithliklar vardir.  Transtorasik ve
transbronsiyal kalin igne biyopsisinin tani koyma olasilig
daha yiksektir (6). Bizim hastamizda da tani koymak icin
lIAB, plevral ponksiyon sitolojisi ve plevra biyopsisi ile tani
konamamig en son transtorasik tru-cut biyopsi ile patolo-
iik tani konulabilmistir. Evre 4 olmasi ve performansinin
k&t olmasi nedeniyle cerrahi girisim diginGlmemigtir.

Tanida immunhistokimyasal (IHK) testlerden, vimentin,
desmin, SMA ve EMA kullaniimaktadir (2,3). Vimentin
mezenkimal hicrelerin cogunda bulunur, ayrica sarkom
ve karsinomun tanimlanmasinda kullanilabilecek iyi bir

mezenkimal timér belirtecidir. Sitokeratin ise bir epitelyal
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Sekil 3: immunhistokimyasal boyama. Tomér hicrelerinde SMA pozitif
boyanma (x40) (A), Timér hicrelerinde Desmin pozitif boyanma (x100)
(B), Timér hicrelerinde Ki-67 pozitif boyanma (x400) (C).

Sekil 4: PET-CT'de sag hemitoraks alt yariyr dolduran mediastinal yapi-

lari sola, karacigeri ise ventrale dogru iten, mediasten ve diyafragma ile
karacidere invaze gérinimli, 16x18cm boyutlu kitlesel lezyon (SUVmax:
20.0) artmis FDG tutulumu.
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belirtectir. Sitokeratin ve vimentin birlikte epitelyal ve me-
zenkimal timér aynmi yapmak icin siklikla kullanilir (6,7).
PPL tanisinda mikroskopik olarak; ic ice gecen fasikiller-
de dizenlenmis, puro seklindeki cekirdeklere sahip ma-
lign igsi hocreleri tanimlanmaktadir (8). PPL hicrelerinin
sahip oldugu ortak &zellikler mitotik figirler, cok cekir-
dekli olma, nikleer atipi, belirgin damarlanma, yetersiz
sitoplazma ve zonal nekrozdur. PPL desmin (+) vimentin
(+) diz kas aktin (+) olarak izlenir. Genel olarak PPL’ler
karsinoembriyonik antijen (CEA), |dkosit ortak antijeni,
néroendokrin filaman, sitokeratin ve S-100 proteinini
eksprese etmezler (5). Bizim olgumuzda da trucut biyopsi
patolojisinde, belirgin pleomorfizm izlenen yer yer genis
eozinofilik sitoplazmali, puro seklinde cekirdeklere sahip
demetler olusturan igsi hicrelerden olusan timér dokusu
izlenmigtir. IHK tetkiklerinde, vimentin(+), pansitokeratin(-
), SMA (+), desmin(+), CD 34(-), S100(-), EMA(-) olarak
gelmis ve yuksek dereceli leiyomiyosarkom olarak rapor-
lanmugtir.

PPL tanisi koyabilmek icin baska herhangi bir viicut lokali-
zasyonunda gizli bir tGmér olmadigr kanitlanmalidir.
Ozellikle kadinlarda uterus malignitelerinin  dislanmas
énemlidir (9). Bizim olgumuzda da tim vicut taramasi
amaciyla PET-CT cekilmis ve baska bir primer odak olabi-
lecek tutulum izlenmemistir, ayrica kadin dogum hastalik-
lart muayenesi yapilmis olup jinekolojik malignite izlen-
memistir. Hastamiz mevcut bulgulan ile primer pulmoner
leiyomyosarkom olarak degerlendirilmistir.

PPLli hastalar icin tedavi rejimleri, fonksiyon ve yasam
kalitesini korurken, timérin lokal ve sistemik kontrolini
saglamayr amaclar. Ameliyat éncesi evrelemede metastaz
olmadigi gésterilirse; gégis duvan, diyafram veya vaski-
ler yapilarin rezeksiyonunu gerektiren lobektomi ve pné-
monektomi gibi cerrahi midahale temel tedavi yéntemidir
(8). Erken dénemde tam rezeksiyon yapilirsa, hastalarin 5
yillik sagkalim oranlar yaklasik % 50'dir ve rezeksiyondan
20 yil sonra bile hasta sagkalim bildirimleri olmustur (5).
Tamamlanmamig rezeksiyon, rezeke edilemeyen timérler
ve histolojik malignitesi artmis hastalarda, adjuvan radyo-
terapi veya kemoterapi tedavisi &nerilmektedir; ancak,
radyoterapi ve kemoterapinin hastanin sagkalim siresini
vzatmadigi gésterilmigtir (10). PPL'nin prognostik gdster-
geleri, ttmér boyutu, bronsiyal invazyon derecesi, malig-
nite derecesi, cerrahi uygulanmasi ve evresi seklindedir
(3,8). Hastamizda timér boyutunun biyik olmasi, uzak
metastazi olmasi ve yiksek dereceli leiyomiyosarkom
olmasi nedeniyle k&ti prognoz ile seyretmis ve tanidan
1,5 ay sonra kaybedilmistir.
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Primer Pulmoner Leiyomyosarkom nadir gérilmekte ve
tanisi zor konmakta olup akciger kitlesi tani asamasinda
akilda tutulmali ve mimkinse tru-cut gibi kalin biyopsi

yéntemleri tercih edilmelidir.
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