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Niiks dev retroperitoneal liposarkom: Olgu sunumu ve literatiiriin gézden

gecirilmesi

Recurrence giant retroperitoneal liposarcoma: A case report and review of the literature
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Ozet

Retroperitoneal sarkomlar tim yumu-
sak doku sarkomlarinin % 15’ini olusturan
nadir timorlerdir. Siklikla insidental olarak
tan: alan retroperitoneal sarkomlarda en sik
rastlanan histolojik tip liposarkomdur. Ret-
roperitoneal liposarkomlarda yasam stiresini
uzatan major tedavi sekli genis cerrahi re-
zeksiyondur. Cerrahi sonras: lokal rekiirrens
ve metastaz riskinden dolayr bu hastalarin
multidispliner olarak uzun dénem takip edil-
meleri gerekmektedir. Burada ilk operasyo-
nu sonrasi takipsiz kalan ve 16 yil sonra 24
cm’lik dev retroperitoneal kitle ile bagvuran
72 yasindaki bir liposarkom olgusuna yakla-
simimizi sunduk.

Anahtar Kelimeler: liposarkom, niiks,
retroperiton

Abstract

Retroperitoneal sarcomas are rare tu-
mors and form 15% of all soft tissue sarco-
mas. The most common histologic type of
retroperitoneal sarcomas is liposarcoma,
which are frequently diagnosed incidentally.
Major treatment in retroperitoneal liposarco-
ma is extensive surgical resection. Because of
the risk of local recurrence and metastasis af-
ter surgery, these patients should be followed
up by multidiciplinary for a long time. Posto-
perative follow-up of the patients should be
multidisciplinary.

Herein we presented our approach to a
72-year-old liposarcoma case, who was ad-
mitted without follow-up after the first ope-
ration and was presented with a giant retro-
peritoneal mass of 24 cm 16 years later.

Keywords: liposarcoma, recurrence, ret-
roperitoneum
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GiRis

Retroperitoneal sarkomlar tiim yumusak doku sar-
komlarinin % 15’ini olusturan nadir timorlerdir. En sik
histolojik tipi liposarkomdur (1). Siklikla 40-60 yas arasi
goriilmektedir (2). Bityiik hacimlere ulasmadigi durum-
larda herhangi bir semptom vermedigi i¢in tani koyul-
masi giictiir (3). Bu nedenle daha ¢ok rastlantisal olarak
tani alirlar. Semptomatik olduklarinda yan agrisi, batin-
da kitle, hidronefroz, ¢esitli nérolojik bulgular olarak
bulgu verebilirler. Tanis1 ve operasyon dncesinde kitle-
nin yeri, yayilimi ve vaskiiler yapilar ile iligkisi hakkinda
bilgi almak i¢in bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik
rezonans goriintilleme (MRI) gibi radyolojik yontemler
biiyiik 6nem tasir (4).

Bu olgu sunumunda daha 6nce retroperitoneal sar-
kom nedeniyle opere edilen ve takiplerine diizenli olarak
gelmeyen 72 yasinda erkek hastada niiks eden dev retro-
peritoneal sarkom olgusuna yaklagimimiz: tartistik.

OLGU

72 yasinda erkek hasta Kasim 2016’da klinigimize
yaklagik 2 aydir devam eden karin sol yarisinda sislik ne-
deniyle bagvurdu. Fizik muayenesinde batin sol kadran
yerlesimli, orta hatta kadar uzanan, palpasyonla agrisiz,
diizgtin smnurl, orta sertlikte, mobil olmayan kitle mev-
cuttu. Hastanin 6zge¢misinde 1999 yilinda retroperito-

neal kitle nedenli sol nefrektomi ve kitle eksizyonu ya-
pildig1, kronik bobrek yetmezligi (KBY) nedeniyle 2003
yilindan beri hemodiyalize girdigi 6grenildi. 1999’da ya-
pilan operasyonda ¢ikarilan kitlenin patoloji raporunda
spesmen 4600 gr agirliginda ve patolojik incelemesi lipo-
sarkom, kronik pyelonefrit ve tiimor cerrahi sinir1 pozitif
idi. Hastanin operasyon sonrasinda takiplerine devam
etmedigi 6grenildi. Aralik 2015’te benzer sikayetlerle kli-
nigimize bagvuran hastaya ¢ekilen tiim batin MRI’da sol
retroperitoneal alanda 10x14cm’lik kitle tespit edilmesi
tizerine bu kitleden biyopsi yapildi, biyopsi sonucu igsi
hticreli mezenkimal timér olarak raporlandi. Hastaya o
donemde operasyon Onerildigi, fakat hastanin kabul et-
medigi 6grenildi.

Hastanin laboratuar tetkiklerinde iire ve kreatinin
yiiksekligi disinda hematolojik ve biyokimyasal anor-
mallik saptanmadi. Kasim 2016 tarihindeki abdomen
BT’sinde sag bobrek atrofik olarak izlendi, sol retrope-
ritoneal alanda batin igi organlar1 sag laterale iten, ¢ev-
re dokulara invazyon géstermeyen 24,1x19,6x21,9 cm
boyutunda kitle saptandi (Resim 1). Batin i¢i diger solid
organlarda ve toraks BT de patolojik bulgu saptanmadi.
Gobek {istii ve alt1 median kesi ile yapilan eksplorasyon-
da batin sol kadranini dolduran ve batin i¢i organlarin
saga lateralize eden diizgiin sinirh kitle goraldi. Kitlenin
inen kolona ve sol psoas kasmna yapisik oldugu izlendi.
Keskin ve kiint diseksiyonlarla ¢evre dokulardan tama-

Resim 1: Batin igi organlar1 ve vaskiiler yapilar: saga lateralize eden retroperitoneal kitle, BT goriintiisii
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men serbestlenen kitle total olarak eksize edildi (Resim
2). Postoperatif takiplerinde genel durumu iyi, vital bul-
gulari stabil seyreden hasta sonda ve dreni alinarak pos-
toperatif 5. giinde taburcu edildi. Agirhig1 3650 gr olan
kitlenin patolojisi dediferansiye liposarkom olarak ra-
porland: ve tiimoriin cerrahi sinirda devamlilik gosterdi-
¢i belirtildi (Resim 3). Hasta takip ve ek tedavi agisindan
medikal onkoloji béliimiine yonlendirildi. Hastanin 1 yil
sonraki kontroliinde medikal onkoloji béliimiine bagvur-
madig1 ve takipsiz kaldig1 6grenildi. Hasta tekrar medikal
onkolojiye yonlendirildi ve Kasim 2017°de ¢ekilen PET-
BT’sinde sol retroperitonel alanda 9,5 cm ¢apa ulasan
heterojen dansitede niiks liposarkom uyumlu goriiniim,
her iki akcigerde metastaz ile uyumlu multipl nodiiller
izlendi. Hastaya medikal onkoloji tarafindan kemoterapi
planlandu.

TARTISMA

Yumugak doku sarkomlar: eriskin donemde goriilen
tiim malign tlimoérlerin %0,1-%0,2’sini olusturmaktadir
(5). En sik goriilen tip liposarkomlar olup bunu leiyom-
yosarkom ve malign fibroz histiyositoma izlemektedir.
Liposarkomlar, en sik gluteal bolgede yerlesirler. Diger
yerlesim bolgeleri retroperiton, uyluk ve popliteal bol-
gedir (6). Bu olgumuzda liposarkomun retroperitoneal
yerlesimli oldugu gozlendi.

Liposarkomlar karin igi ve retroperitonda yavas ve
sessiz biyiliyerek dev boyuta ulasabilen solid tiimorler-
dendir (7). Bu tiimorler, bityiikk boyutlara ulasmadik¢a
semptom vermediklerinden, tan: konulmas: gecikebil-
mektedir (8). Tumor biiyiik boyutlara ulastiktan sonra
gevre yapilara basiya bagl spesifik semptomlar gelisme-
ye baslar. Siklikla kolon ve iireter basi veya invazyonuna
bagli semptomlar gelisebilirken daha az siklikla hemora-
ji, asit, anemi ve batinda palpabl kitle seklinde saptanabil-
mektedir (9). Bizim hastamiz da klinigimize karinda sis-
lik sikayeti ile bagvurdu. Ayrica, hastamiz KBY nedeniyle
hemodiyalize girmekteydi. Bu durumun kitlenin tireter-
lere uzun siire basi yapmasi sonrasi gelismis olabilecegini
distinuldi.

Liposarkomlarin histolojik 6zelliklerine gore iyi di-
feransiye, dediferansiye, miksoid ve pleomorfik olmak
tizere 4 alt tipe ayrilmaktadir (10). Dediferansiye lipo-
sarkom, tipik olarak iyi diferansiye liposarkom igeren ve

Resim 2: Total eksize edilmis retroperitoneal kitle

aniden yiiksek dereceli undiferansiye sarkoma degisen
hiicresel alanlar ile karakterizedir. Bizim hastamizda ati-
pik lipositlerin izlendigi iyi diferansiye liposarkom alan-
larina non-lipojenik sarkomat6z alanlarin da eslik ettigi
gozlendi (Resim 3).

Histolojik tipin yaninda hasta yasinin 50’nin {istiinde
olmas, timor boyutunun 10 cm’den bityiik olusu, pozitif
cerrahi sinir varligi ve lokal niiks varligi prognozu kéti
etkileyen diger faktorler olarak siralanmaktadir (11,12).
Bizim hastamizin patoloji sonucu dediferansiye olarak
raporlanmisg olup bu hasta tiim kétii prognoz faktorlerini
barindirmaktadir.

Liposarkomlarin molekiiler 6zelliklerine bakildigin-
da iyi diferansiye ve dediferansiye liposarkomlarda, tii-
morgenezisde rol oynayan bir dizi gen iceren 12q13-15
amplifiye segmentlerden olusan ekstra halka veya dev
rod kromozomlar bulunur. Bunlardan en yaygin olanla-
r1; p53’iin anahtar negatif diizenleyicisi gorevi goren ve
hastalarin nerdeyse %100’iinde gosterilen bir E3 ubikitin
protein ligaz olan MDM? ile hastalarin %90’indan faz-
lasinda MDM?2 ile birlikte ampilifiye edilen G1/S hiic-
re dongiisti kontrol noktasinin anahtar regiilatorii olan
siklin bagimli kinaz 4’tiir. 12q13-15 amplifikasyonuna
siklikla eslik eden YEATS4 ve CPM genleri, dediferan-
siyasyonda rol oynamaktadir. YEATS4, p53’tin fizyolojik
olarak baskilanmasi i¢in gerekli olan bir transkripsiyon
faktoriidiir ve bazi kanserlere karsi onkogenezle iligki-
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Resim 3: a- Birbirinden keskin sinirla ayrilan iyi diferansiye ve dedife-
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ransiye komponent (HEx100), b- Atipik lipositlerin izlendigi iyi dife-
ransiye liposarkom alani1 (HEx200), c- Non lipojenik sarkomatéz alan
(dediferansiye komponent) (HEx200)

lendirilmigtir. Dediferansiye liposarkom hiicrelerinde
yapilan genis ¢apli bir genomik ¢alismada, YEATS 4’tin
inhibisyonunun MDM2 ekspresyon kaybindan daha
fazla anti-proliferatif etki sagladig1 gosterilmistir. CPM,
epidermal biiytime faktorii de déhil olmak tizere bityii-
me faktérlerinin boliinme aktivasyonunu igeren rollere
sahip bir proteolitik enzim olan karboksipeptidaz M’yi
kodlar. 12q amplifikasyonu olan liposarkom hiicre ve
greftleri ile yapilan bir ¢aligmada; CPM inhibisyonunun,
MAPK ve PI3K sinyalinin down regiilasyonuyla baglan-
tili olarak biiylime, migrasyon ve invazyonu engelledigi
gosterilmistir (13). Bizim hastamizda molekiiler ¢alisma-
lar yapilamamugtir.

Etkin bir radyoterapi ve kemoterapi rejiminin olma-
mast nedeniyle, primer retroperitoneal liposarkomlarda,
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uzun dénem sagkalim ve hastaligin lokal kontrolii i¢in en
etkin tedavi, zor ve gevre organlara zarar verecek bile olsa
agresif radikal cerrahi rezeksiyondur (12). Biitlin olarak
¢ikarilabilmesi halinde kitle boyutunun sag kalimi etkile-
medigi disiiniilmektedir (14). Genis rezeksiyon yapilan
olgularda 5 yillik sag kalimi oranlar1 %65’lere kadar ¢ik-
maktadir. Cerrahi sonrasi ek olarak kemoterapi ve radyo-
terapi uygulanabilmektedir (5).

Dediferansiye liposarkomlar tam olarak eksize edile-
medigi durumlarda ve tedavi basarisini artirmak i¢in yeni
hedefe yonelik tedavilere ihtiya¢ bulunmaktadir. (16) Bu
ajanlardan bazilart PDGFRA’y1 hedefleyen monoklonal
antikorlar, FUS-DDIT?3 fiizyon protein inhibit6rii olan
trabectedin, mikrotiibiil inhibitori eribulin ve tirozin ki-
naz inhibitorii olan pazopanibdir. Hedefe yonelik tedavi-
lerle ilgili Faz-3 ¢aligmalar devam etmektedir (13).

Biz de hastamizda agresif cerrahi yaklagimla tiim ti-
moral dokuyu eksize ettik, fakat patoloji sonucunda cer-
rahi sinirin pozitif gelmesi iizerine ek tedavi diistiniildii.
Bu nedenle medikal onkolojiye yonlendirilen hastada 1
yillik takipsiz kalmasi sonucu lokal niiks ve uzak metas-
taz gelisti ve hastaya medikal onkoloji tarafindan kemo-
terapi planlandu.

Retroperitoneal liposarkom olgularinin yiiksek lokal
niiks riski nedeni ile ilk iki y1l 3 ayda bir daha sonraki
3 yilda 6 ayda bir kez olmak tizere BT ve/veya MRG ile
yakin takip edilmelidir (11). Aksi takdirde kitleler daha
biiyiik boyutlarda ve komsu organlara invaze bir sekilde
kargimiza cikabilirler. Iyi diferansiye tiimorlerde metas-
taz nadirdir, ancak lokal niiks yapma riskleri fazladir (5).
Dediferansiye liposarkomlar hem lokal olarak agresiftir
hem de uzak metastaz potansiyeline sahiptir. Uzak me-
tastaz en sik akcigere olmaktadir (15). Keza, ilk operas-
yonundan sonra takiplerine diizenli gelmeyen hastamiz
bize tekrar bagvurdugunda 24cm’lik niiks bir kitle ile

prezente oldu.
SONUC

Retroperitoneal liposarkomlarda yasam stiresini uza-
tan major tedavi sekli genis cerrahi rezeksiyondur. Cer-
rahi sonrasi lokal rekiirrens ve metastaz riskinden dolay:
bu hastalarin uzun dénem takip edilmeleri gerekmekte-
dir. Hastalarin postoperatif takipleri multidisipliner bir
yaklagimla yapilmalidir.
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Dipnot: Bu olgu sunumu 26-29 Ocak 2017 tarihle-

ri arast Trakya Universitesi Balkan Kongre Merkezi,

Edirne’de gerceklestirilen 7. Uroonkoloji Kongresi'nde

poster olarak sunulmustur.
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