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Dev Retroperitoneal Dedifferansiye Liposarkom

Giant Retroperitoneal Dedifferentiated Liposarcoma
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Retroperitoneal sarkomlar; bag doku, yag ve kas dokunun mesodermik kok hiicrelerinden kéken alir
ve tim malign timorlerin %0,1-%0,2 sini, tim sarkomlarin %15 ini olusturur. Liposarkom en sik
gorilen tiptir ve bunu leiomyosarkom, malign fibréz histiyositom, fibrosarkom ve diger undifferensi-
ye sarkomlar takip eder. Klinigimize sebat eden karin agrisi ve abdominal distansiyon sikayetleriyle
bagvuran 53 yaginda erkek hastada yapilan tetkikler neticesinde retroperitoneal bolgede kitle tespit
edilmis ve hasta ameliyata ahmmistir. Ameliyatta, kitle sol bobrek ile beraber eksize edilmis ve patoloji
sonucu dedifferansiye liposarkom olarak raporlanmistir. Yazida nadir goriilen bir retroperitoneal lipo-
sarkom olgusu sunuldu.

Anahtar Sozciikler: Retroperitoneal, Sarkom, Dediferansiye

ABSTRACT

Retroperitoneal sarcoma is derived from connective tissue, fat and muscle tissues, and mesodermal stem
cells and makes up of 0.1-0.2% of all malignant tumors and 15% of all sarcomas. Liposarcoma is the
most common type and is followed by leiomyosarcoma, malignant fibrous histiocytoma, fibrosarcoma
and other undifferentiated sarcomas. A 53-year-old man presented to our clinic with persisting complaints
of pain and abdominal distention. A mass was detected at the retroperitoneal region after radiological
examination and the patient was taken to surgery. During the operation, the mass was totally excised
with the left kidney. The mass was sent for pathological examination and was reported as dedifferentiated
liposarcoma. In this report, a rare case of retroperitoneal liposarcoma is presented.
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GIRIS

Ulusal Kanser Enstitistintn verilerine goére yumugak doku sarkomlarmin insidansi
2.5/1.000.000 dur ve yeni tan kanserlerin %1’ini olusturur (1). Yumusak doku sarkomlari
viicudun her yerinde goriilebilmekle birlikte %50 oraninda ekstremitelerde, %25 oraninda
1se gévde ve karin iginde izlenir. Retroperitoneal sarkomlar ise yumugak doku sarkomlarinin
yaklagik %10-15"in1 olusturur (2). Retroperitoneal sarkomlarda en sik kargilagilan histolo-
jik tipler liposarkom(%041), leiomyosarkom(%28), malign fibr6z histiyositom(%7), fibrosar-
kom(%6) ve malign periferal sinir kilifi timéridiir(®3). Liposarkomlarin yaklagik %24°t
ckstremitelerde, %451 ise retroperitoneal alanda izlenir (3). Liposarkomlar asir1 biiytime-
dikge semptom vermezler. Semptom vermeden énce paravertebral ve perirenal yag dokuya
dogru btyiyerek anormal biiytkliiklere ulagabilirler. Semptomlar olustugunda ise bunlar
miiphemdir ve genelde kitle etkisine baghdir (4,5). Liposarkomlar viicuttaki tiim adipoz
dokulardan gelisebilmekle birlikte genelde uyluk ve retroperiton kaynaklidir. Diger yumu-
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sak doku sarkomlarinda oldugu gibi prognoz timoérin yeri,
timor buyukligl, derinligi ve timoér grade’ ine baghdir.
%5-80 oraninda rekiirrens, %1-90 oraninda mortalitesi
vardir (6). Biz bu caliygmada dev retroperitoneal liposarkom

olgumuzu sunmay1 ve literatiir esliginde tartigmay1 amac-
ladik.

OLGU SUNUMU

Klinigimize karin agris1 ve siskinlik sikayetleriyle bagvuran
53 vyasindaki erkek hastada yandas hastalik olarak
hipertansiyon ve tip 2 diyabet mevcuttu. Fizik muayenede
karm sol alt kadranda kitle tespit edildi. Laboratuvarinda
biyokimya ve hemogram degerlerinin tamami normal olan
hastanin timoér belirteclerinden CEA: 4.2ng/ml (n:0-3.8
ng/ml) ve CA-125: 49.1 u/ml(n:0-35 u/ml) degerlerinde
yiikseklik tespit edildi. Abdominal ultrasonografide sol
bébregin normal pozisyonunun degismesine sebep olan
biiytk retroperitoneal timor saptandi. Abdomen bilgisayarh
tomografisinde (BT) ise timorin sol alt abdominal
kadranda lokalize oldugu ve tim retroperitoneal boglugu
sol karaciger lobundan pelvik bogluga kadar doldurdugu
gorilldii. Toraks BT’sinde milimetrik lenfadenopatiler
saptanan hastada herhangi bir metastaz bulgusuna
rastlanmadi. Abdominal distansiyonun artmasi tzerine
preoperatif doku tanisi alinmadan hasta operasyona alindi,
laparatomide sol abdominal kadrani tamamiyla dolduran
retroperitoneal yerlesimli timér tespit edildi. Timor sol
tiretere ve sol bébrege invaze oldugu icin sol nefrektomi de
yapilarak eksize edildi. Histopatolojik incelemede 35x19x9
cm olcilerinde, dedifferansiye liposarkom tanist konuldu
(Sekil  1,2). Postoperatif dénemde hasta, hastanemiz
onkoloji konseyinde tartiglmig olup hastaya kemoterapi
ve radyoterapi Onerilmistir. Fakat hasta her iki tedaviyi
de kabul etmemigtir. Hasta operasyon sonrasi dénemde
komplikasyon gelijmemesi tizerine postoperatif 5. giinde
taburcu edilerek takip programina alindi.

TARTISMA

Retroperitoneal sarkomlarin yaklagik %50’si liposarkomdur.
Ikinci en sik goriilen histolojik tip ise leiomyosarkomdur,
Bunlarin diginda gériilen diger histolojik subtipler hakkinda
(malign fibr6z histiositoma, pleomorfik sarkom) tartigma
halen devam etmektedir ve bazi otorlere gore ashnda
bunlar dediferansiye liposarkomdur (5).

Diinya Saglik Orgiitii’niin siniflamasina gore liposarkomlar;

* Iyi Diferansiye Liposarkom
® Dediferansiye Liposarkom
® Miksoid Liposarkom

® Round Cell Liposarkom

® Pleomorfik Liposarkom

olarak siniflandirilir (7).

Iyi diferansiye liposarkom en sik gériilen tiptir. Ekstremi-
telerde goriilen iyi diferansiye liposarkomlarda lokal ntiks
%40-50, retroperitonda ise %80-90 oramnda goruilir (8).
Dediferansiye liposarkom igst hiicreli nonlipojenik sarkom-
lardir. Dediferansiyasyon; uzak metastaz yapma egilimine,
agresif lokal buytimeye, artmis lokal rekiirrens riskine ve
mortaliteye igaret eder (9).

Liposarkomlarin yalmz %20’st 10 cm’in tizerinde bir ¢apa
sahiptir. Dediferansiye liposarkomlar icinde ise bu biiytik-
liikte yalmzca birkag olgu meveuttur. Invazyon gésterme
egiliminden dolay1 ek organ rezeksiyonlari siklikla gere-
kir (en sik bobrek). Kiiratif rezeksiyon gtintimiizde etkin-
ligi kanmitlanmig tek tedavi olma 6zelligini stirdirmektedir
(10). Retroperitoneal sarkomlarda batin igi organ tutu-
lumu olmadigi muddetce, yaklagtk 15-20 cm buyikluge
erismedik¢ce semptom vermezler. Bu nedenle erken tami
konmast zordur. Eger fizik muayene, hikaye, laboratuvar
bulgularyla ayirici tanida stiphe yoksa rutin olarak preo-
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Sekil 1: Dediferansiye liposarkoma dediferansiye alan
HEx100.
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Sekil 2: Dediferansiye liposarkomada iyi diferansiye bir alanda
lipoblastlar HEx400.
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peratif doku biyopsisine gerek yoktur. Eger tamida siiphe
varsa tomografl yardimiyla igne biyopsi yapilabilir (11,12).
Retroperitoneal kitlelerde ayiric: tanida akla lenfoma, testi-
kiiler neoplaziler, germ hiicreli timérler, renal ve adrenal
kitleler gelir. Hastanin hikaye, fizik muayenesi ve laboratu-
var testleri bu hastaliklar tizerine de yogunlagmalidir. Bizim
hastamizda lenfoma distindiirecek klasik B semptomlari,
nedeni acitklanmamuis ates, gece terlemesi veya herhangi bir
testikiiler neoplazi distindiirecek fizik muayene ve labora-
tuvar bulgularina rastlanmamigtir. Diger batin ici organlara
ait olabilecek kitleler ise abdomen BT ile ekarte edilmistir.
Hastamizda abdominal distansiyonun artmasi ise preope-
ratif doku tanist elde etmemize imkan vermemistir.

Standart tedavi cerrahi sinir negatif olacak sekilde rezeksi-
yondur. Mortalitenin ¢ogu lokal rekiirrens nedeniyle oldugu
i¢cin bu hastalarda radyoterapi cerrahi 6ncesti, cerrahi sira-
sinda veya cerrahi sonrasinda verilebilir. Radyoterapinin
cerrahi rezeksiyona ek olarak kullamlmasi yumusak doku
sarkomlarinda 5 yillik hastaliksiz lokal kontroli %51-71
oranlarma cikartmigtir (13). Radyoterapinin bu etkinligin-
den dolayr bizim hastamiza da postoperatif radyoterapi
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onerilmig fakat hasta kabul etmedigi i¢in uygulanamamig-
tr.

Sarkomlarin tedavisinde kemoterapinin kullanimi halen
tartismalidir. Doxorubicin ve ifosfamide %15-35 basar
gosteren tek bagma kullanilabilir ajanlardir. Dacarbazine,
doxorubicine ve ifosfamide tedavisine eklenerek kombine
tedavide kullanilabilir veya tek bagina verilir (14). Hasta-
miza Doxorubicin ve ifosfamide tedavisi onerilmig fakat
uygulanamamigtir.

Yumusak doku sarkomlarmin nadir goriilmesi, erken
tan1 koymak icin yeterli ¢galiyma olmamasi, mortalite ve
morbiditenin lokal niiks oranlartyla iliskili olmasi nedeniyle
hastahgin preoperatif dénemde 1y1 arastirllmasi, yapilan
operasyonla cerrahi smirin negatif elde edilmesi buyiik
onem tagir. Hastalarin rutin kontrolleri ilk 2-3 yilda 3-6
ay arayla abdomen tomografileriyle yapilir (11). Sonug
olarak, retroperitoneal liposarkomlarin tedavisinde negatif
cerrahi smir elde edebilmek i¢in, ¢oklu rezeksiyonlar: da
igeren agresif cerrahi yaklagimlar gereklidir. Bu cerrahi
yaklagim bizim olgumuzda da oldugu gibi retroperitoneal
sarkomlarda en etkin tedaviyi saglar.
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