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Nadir goriilen dev kutandz leiomyosarkom: Bir olgu sunumu

A rare case of giant cutaneous leiomyosarcoma: A case report
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Ozet

Leiomyosarkomlar (LMS), kutandz ya da visseral diiz kas kokenli malign lezyonlardir. Uterus, gastrointestinal sistem gibi visseral dliz kaslardan
kéken alan derin leiomyosarkomlar daha koti prognoza sahiptir. Buna karsilik, derinin diiz kaslarindan koken alan yiizeyel LMS daha iyi prognoz
g0sterir. Dermal kokenli LMS nadiren metastaz yaparken subkutan gelisim gOsteren tipi daha agresif olup daha sik metastaz yapar. Bu sunumda
alt ektremitede ylzeyel yerlesim gosteren, kemik ve eklem invazyonu yani sira akciger metastazi da yapan, diz alti ampUtasyonu sonrasinda
kemoterapi uygulanan, dev bir LMS olgusunu sunacagiz. (Tlrkderm 2015; 49: 226-8)
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Summary

Leiomyosarcoma (LMS) commonly arises from smooth muscles of visceral organs, such as uterus, gastrointestinal system and has a poor
prognosis due to its metastatic potential. LMS derived from smooth muscles of the skin, named superficial LMS, usually indolent and has
a better prognosis. Especially, LMS derived from pilar muscles is usually restricted to the dermis and rarely metastasizes. However, LMS
originating from smooth muscles of subcutis behaves more aggressively and metastasizes more commonly. Here, we report a patient with giant
superficial LMS on the lower extremity which invaded the underlying tissues like bone, tendons and joint and metastasized to the lung. The
patient received chemotherapy following a below-knee amputation. (Turkderm 2015; 49: 226-8)
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Gil‘i§ yapan az sayida ylzeyel LMS olgusu bildirilmistir!. Kutandz

. . ] LMS'ler icerisinde subkutan dokudan kéken alanlar, dermal
Leiomyosarkom (LMS) malign bir diiz kas timdori olup tim

yumusak doku sarkomlarinin® %5-10"luk kismini olusturur.
Siklikla i¢ organlardan ve derin yumusak dokudan kéken

LMS'ye gbre daha agresif seyirli olup, daha sik metastaz
yapma egilimindedir. Burada ayak bilegi yerlesimli, kemik ve
eklem invazyonu gdsteren, izlemde akciger metastazi ortaya

alir. ic organ diiz kaslarindan gelisen derin LMS'ler siklikla
metastaz yapar. Buna karsilik, derideki diz kaslardan
gelisen LMS'ler nadiren metastaz yapar. Kitanéz LMS'ler;
pilar kaslardan gelisirse dermal LMS, subkutan damar diz
kaslardan gelisirse subkutan LMS olarak isimlendirilmektedir.
Daha nadir gorilen kutandz LMS'ler, yiizeyel yerlesimli olup,
daha iyi prognoza sahip olmasina karsin, literatiirde metastaz

cikan Ulsere, ylzeyel subkutan bir LMS olgusu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Elli alti yasindaki erkek hasta sag topuk lateralinde iki senedir
slregelen Ulserasyon nedeniyle poliklinigimize bagvurdu.
iki sene boyunca ileri inceleme yapilmayan hastaya degisik
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antibiyotik ve antifungal ilaclar verilmis, ancak yanit alinamamisti.
Klinigimizde hospitalize edilen hastanin dermatolojik muayenesinde,
sag kalkaneus lateralinde, derin Ulserasyon ve enflamasyon gdsteren
14x11 cm boyutlarinda infiltre kitle saptandi. Ulserasyon keskin sinirli
ve krater tarzinda olup 6x5 cm boyutlarindaydi (Resim 1). Hastanin
agn yakinmasi yoktu. Ayrica sistemik hastalik ve surekli ila¢ kullanimi
tanimlanmadi. Hastanin lezyonundan, skuaméz hiicreli karsinom, derin
mantar enfeksiyonu, kutandz tliberkiloz, kutandz lenfoma én tanilari
ile 1x1x0,8 cm'’lik insizyonel biyopsi alindi.

insizyonel  biyopsi  materyalinin  histopatolojik  incelemesinde;
igsi, nispeten pembe genis sitoplazmali, santral lokalizasyonlu,
hiperkromatik nukleusa sahip hiicrelerin olusturdugu, pleomorfizmin
de izlendigi timadr gorildid (Resim 2). Uygulanan immUnhistokimyasal
inceleme ile timor hicreleri diiz kas aktin, desmin ve kaldesmon ile
pozitif boyanma gosterdi (Resim 3). Ki-67 proliferasyon indeksi %35
olarak degerlendirildi. Bu bulgularla timér LMS olarak raporlandi.
Deri tlberkilozu ve derin mantar enfeksiyonu agisindan alinan doku
kilttrlerinde Ureme saptanmadi. Cekilen alt ekstremite manyetik
rezonans goriinttlemesinde tendon, kemik ve eklem invazyonlar ile
uyumlu bulgular saptandi. Primer odak veya metastaz agisindan yapilan
total viicut bilgisayarl tomografi gériintiilemesinde ise her iki akcigerde
metastaz agisindan kuskulu nodiler lezyonlar saptandi. Hastanin
sag bacadi diz altindan ampute edildi ve histopatolojik incelemeye
gonderildi.

Amputasyon materyalinin makroskopik incelemesinde sag lateral kondil
lUzerinde 14x11 cm boyutlarinda ayak bilegine dogru uzanim gésteren
yer yer Ulsere gériinimde tUmdr izlendi. Tumdre kesitler yapildiginda

Resim 1. Sag ayak topuk lateralinde dev, Ulsere timor

timorin kemik invazyonu yapmis oldugu gorildid. Histopatolojik
incelemede insizyonel biyopsi materyalinde izlenen tlimére identik
morfolojide, kemik invazyonu da gdsteren derece Il LMS izlendi.
Tumorde nekroz alanlari yani sira on blyik blyitme alaninda sekiz
mitoz saptandi. Metastatik lezyonlar agisindan hastaya dis merkezde
kemoterapi baslanildi ve onkoloji poliklinigi tarafindan takibe alind.

Tartisma

DUz kaslardan kéken alan benign tiimérler leiomyom, malign timdrler
ise leiomyosarkom olarak tanimlanmaktadir. LMS; diiz kaslarin yogun
oldugu damarlardan, i¢ organ diz kaslarindan ve kutantz arrektor
pili kaslarindan kéken alabilmektedir. LMS'nin primer odagi visseral
organlardan gelisiyorsa derin, deriden gelisiyorsa yiizeyel LMS olarak
adlandirimaktadir’.2. LMS, tim yumusak doku sarkomlari icinde %5-
10'luk bir kismi olusturmaktadir. Yizeyel LMS'lar ise daha nadir olup tim
LMS'lerin %3'Uni olusturur34. Visseral LMS'ler; siklik sirasiyla uterus,
gastrointestinal sistem ve retroperitoneal alan dlz kaslarindan koken
alabilmektedir. Kutandz LMS ise derideki diiz kaslardan gelismektedir.
Kutanéz LMS hipodermisteki damar diz kaslarindan gelisiyorsa
subkutan LMS, dermisteki arrektor pili kaslarindan gelisiyorsa dermal
LMS olarak adlandirimaktadir. Yizeyel LMS en sik ekstremite ekstensor
yerlesiminde izlenmektedir.

Dermal LMS, 5-7 dekadlarda ve erkek hastalarda daha sik ortaya
cikmaktadir’.  Ortalama 0,3-3 cm  capindaki  timorler, en sk
ekstremitelerde yerlesmektedir. Dermal LMS daha ilimli seyir gosterip
metastaz yapma olasiigl daha duslktir!.56. Bizim olgumuz, lezyon
capinin blyik olmasi, metastaz yapmasi (akciger) ve histopatolojik
Ozellikleri nedeniyle dermal LMS'dan ziyade subkutan LMS olarak
degerlendirilmistir.

Subkutan LMS 5-8 dekadlarda erkek ve kadin hastalarda benzer
oranda gelismektedir!. Dermal LMS'de oldugu gibi subkutan form
da en sik ekstemite yerlesimi gdstermektedir. Subkutan LMS, dermal
forma gbre daha blyik capli ve metastaz yapma 6zelligi de daha
yiksektir!,5.6.

Resim 2. Leiomyosarkom histopatolojik gérinim, A) Kutandz
yerlesimli timér (H&E x2), B) igsi pleomorfik hiicrelerin olusturdugu
leiomyosarkom (H&E x400)
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Genel olarak LMS'nin en sik metastaz yaptigi organ deridir. En sik tutulan
bolge ise sacl deridir!.7. Yiizeyel LMS'nin en sik metastaz yaptigi visseral
organ ise akcigerdir’. Hastamizdaki Ulsere lezyonun, visseral organdan
koken alan primer LMS timdrinin metastazi olabilecedi de g6z éniinde
bulundurulmustur. Bu nedenle ileri gorintileme ydntemiyle yapilan
degerlendiriimede, visseral organlarda primer lezyonla uyumlu herhangi
bir LMS timori saptanmamisti. Buna karsilik, akcigerde saptanan
metastaz kuskulu noddler lezyonlarin primer odaginin topukta mevcut
olan Ulsere lezyon oldugu distnUlmustr.

Lezyonun ipsilateral ve soliter olmasi nedeniyle ayirici tanida ilk basta
derin mantar enfeksiyonu, tliberkiildz sankiri, skuamdz hiicreli karsinom
ve kutandz lenfoma gibi tani olasiliklari da diisiintilmusti. Ulserasyonun
vaskller patolojilere sekonder gelismesini  dustndirecek livedo
retikilaris gériniimi ile purpurik lezyonlar mevcut degildi. Ulserasyon
etrafinda mor halka ve incimsi papullerin olmamasi nedeniyle klinik
olarak piyoderma gangrenozum ve bazal hicreli karsinom tanilar
klinik olarak diglandl. TUmorin krater tarzinda ve agrisiz olmasi
kitandz leismanyazisi dustindirebilmekle birlikte lezyonun kapali
alanda yerlesmesi, hastanin yakin zamanlarda endemik bdlgelerde
bulunmamasi, lezyonun dev boyutlu olmasi ve civi belirtisinin negatif
olmasi klinik olarak bu taninin dislanmasini sagladL Doku kdilturlerinde
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Resim 3. A, B) Timorde dlz kas aktin ve desmin pozitifligi (x100)
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patojen mikroorganizma saptanmadigi icin lezyonun enfeksiyoz kaynakli
olmadigi gosterildi. Sonug olarak s6z konusu klinik degerlendirmelerden
sonra olgumuzun kesin tanisi histopatolojik degerlendirme sonucunda
konuldu.

Primer kUtanéz LMS olarak degerlendirilen olgumuz, nadir gorilen
bir timor olmasi, genis nekroz ve Ulserasyon ile kemik invazyonu
gostermesi gibi kétl  prognostik faktorlerin izlenmesi ve akciger
metastazi saptanmasi nedeni ile sunuma uygun gorlilmistir. Ulusal
literatlirde  Ozellikle, dermatoloji, plastik ve rekonstriktif cerrahi,
ortopedi dergilerinde kiitan6z LMS'ye dair olgu sunumlari mevcuttur.
Fakat, ayrintil literatlr taramalarina ragmen, metastatik kitandz
LMS olgusuna rastlanamadi. Bu nedenle, olgumuz ulusal literatiirde
yayinlanan ilk metastatik kiitan6z LMS olgusu olma o&zelligine de
sahiptir.
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