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Olgu Sunumu / Case report

Aort duvarinin primer leiyomyosarkomu: Olgu sunumu

Primary leiomyosarcoma of the aortic wall: a case report
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Buyuk damarlarin timorleri nadir gorulur. Tan1 yontemle-
rinin gelismesi ile daha ¢ok sayida olgu tespit edilmekte ve
cerrahi olarak tedavi edilmektedir. Bu tumorlerin histolo-
jik ve morfolojik ozellikleri ve klinik bulgular1 degiskenlik
gosterebilir ve bu tumoriin bulyime paterni ile alakalidir.
Bu lezyonlar embolik olaylar ve anevrizma olusumu ile
alakali olabilir. Tumorin rezeke edilmesiyle hastanin
yasam siiresi uzatilabilir. Bu makalede, inen aortta primer
leiyomyosarkom tespit edilen 38 yasinda bir kadin olgu
sunuldu.
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Aortun primer malignensileri ¢ok nadir gorulur.
Leiomyosarkom aort duvarindaki diiz kas hiicrelerinden
kaynaklanir ve lumen i¢ine veya ekstravaskiiler alana
dogru bulyume gosterir. Bu timorlerin klinik bulgular:
ve metastaz potansiyelleri aort duvarindaki pozisyonlari
ile ilgilidir. Luminal (intimal) timorler erken metastaz
yapar ve prognozlar1 daha kotudur. Mural tumborler ise
daha ge¢ metastaz yapar ve sagkalimlar1 daha uzundur.
Bu makalede, inen torakal aort duvarinda primer leiom-
yosarkom tespit edilen bir olguyu sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

Otuz sekiz yasindaki kadin hasta, nefes darligi,
oksuriik, sirt ve gogus agrisi yakinmalari ile klinigimi-
ze bagvurdu. Fizik muayene ve rutin incelemelerinde
patolojik bulgu saptanmadi. Akciger grafisinde sol
hemitoraksta kitle goriiniimui vardi. Manyetik rezonans
goruntillemede, sol hemitoraksta paravertebral alan-
da, yaklasik 5 cm capinda merkezinde kistik nekrotik
alan bulunan ve kontrastlanma gosteren kitle tespit

Tumors of the great vessels are rarely seen. Thanks to
improved diagnostic modalities, a higher number of cases
are diagnosed and treated surgically. The histological
and morphological characteristics and clinical symptoms
of these tumors may vary, which is associated with the
pattern of the tumor growth. These lesions may be related
to embolic events and aneurysm formation. Resection of
the tumor may prolong the life of the patient. In this article,
we present a 38-year-old female case with a primary
leiomyosarcoma in the descending aorta.
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edildi (Sekil 1). Lezyonun aort ile komsulugu gorul-
mekle birlikte primer aortik patoloji dusunulmedi.
Transtorasik ekokardiyografide kardiyak patoloji sap-
tanmadi. Hastaya ameliyat Onerildi, uygulanacak islem
hakkinda bilgi verildi ve hasta ameliyat1 kabul etti ve
bilgilendirilmis onami alindi. Ameliyatta, 7x6x5 cm
boyutunda, sol subklaviyan arterin yaklagik 3 cm dis-
talinde, aort duvarina invazyon gosteren kitle gozlendi.
Intimaya ve ¢evre dokulara invazyon tespit edilmedi.
Inen aort lezyonun distal ve proksimalinden klempe
edildi. Kitle, yaklasik 1.5 cm cerrahi sinir birakilarak
rezeke edildi (Sekil 2) ve aorta tubuler greft interpo-
zisyonu uygulandi. Lezyonun histolojik incelemesinde,
damar duvarindan orijin alan tumdral doku oldugu
belirlendi. Tumdr dokusunun, fusiform sekilli, hiperk-
romatik nuiveli, atipik mitozlar iceren hiicreler ile enine
ve boyuna seyreden kisa fasikuillerden olustugu tespit
edildi. Immunokimyasal boyamada, igsi hiicre stoplaz-
malarinda aktin pozitifligi tespit edildi ve tan1 leiomyo-
sarkom olarak teyit edildi (Sekil 3). Hastanin ameliyat
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Sekil 1. Olgunun manyetik rezonans goruntusi.

sonrasi takibinde sorun yasanmadi, kemoterapi ve rad-
yoterapi i¢cin onkolojik takip onerilerek ameliyat sonrasi
7. guninde taburcu edildi. Hasta ameliyat sonrasi 3.
yilinda olup sorunsuz takip edilmektedir.

TARTISMA

Primer aortik malignensiler olduk¢a nadir gorulir,
erkeklerde kadinlara oranla daha sik rastlanir, ortalama
60 yas civarinda ortaya cikar ve olgumuzda oldugu
gibi siklikla inen torasik aorttan kaynaklanir.!! Primer
aortik leiomyosarkomlar aort duvarindaki duz kas hiic-
relerinden koken alir ve gelistigi tabakaya gore luminal
ve mural tumorler olarak iki gruba ayrilir.”) Luminal
lezyonlar intima tabakasindan kaynaklanir ve limen
icine dogru bityiime gosterir. Mural lezyonlar ise media
ve adventisya tabakalarindan kaynaklanir ve paraaortik
dokulara dogru butytime gosterir. Literatiirde bildirilen
olgularin ¢cogunu intimal lezyonlar olustururken, mural

lezyonlar ise ¢cok daha nadir gorulur. Olgumuzda lezyon
daha nadir goriilen mural tip idi.

Torakal aort olgularinda tipik semptomlar su ozel-
likleri icermektedir; sirt agrisi, hipertansiyon, ates,
dispne ve parestezi.’) Gogus ve sirt agrisi ataklari, bu
tumorlerin sik rastlanan komplikasyonlar1 olan intra-
tumoral kanama veya fisstirasyon ile agiklanmaktadir.
Intimal lezyonlar siklikla periferik arteriyel embolizme
yol acarken,™ mural lezyonlar ise kitle ile iligkili basi
semptomlarina, anevrizma veya diseksiyona yol agabi-
lir.¥ Bizim olgumuzda da bagvuru semptomlari nefes
darlig1, oksuruk, sirt ve gogus agrisi idi.

Primer aort malignensilerinde ameliyat Oncesi
tan1 genelde mumkuin degildir. Cunki hastalik erken
donemde belirgin klinik bulgu vermez ve tumor kitlesi,
rutin goruntileme teknikleri ile tespit edebilmek igin
cok kuguktir. Bu yuizden tan1 genellikle ameliyat esna-
sinda alinan doku 6rneklerinden veya otopsi ¢aligmalar:
ile konur.® Manyetik rezonans goruntileme bulgulari,
klinik belirtilerle birlikte degerlendirildiginde erken
tan1 icin onemlidir ve bilgisayarli tomografi ile kargi-
lagtir1ldiginda, ozellikle kemik veya mediastinal metas-
tazlarin tespiti i¢in daha uygun bir yontemidir." Ayrica
bilgisayarl: tomografideki nefrotoksisite gibi olumsuz
etkiler de yoktur. Kesin tani i¢in immiinohistokimyasal
yontemler uygulanmalidir. Biz de ameliyat dncesi tani
icin manyetik rezonans goruntulemeyi tercih ettik.

Aortik tumborlerin optimal tedavisi ve takibi guc-
tur. Tan1 konuldugu anda genis cerrahi rezeksiyon ve
greft interpozisyonu ile rekonstriiksiyon onerilmektedir.
Cerrahi asamasinda kardiyopulmoner baypas kullanma-
dan rezeksiyon yapilmasi pompaya ait komplikasyon-
lardan korunmada yarar saglasa da, komplet rezeksiyon
uygulanmast ve yeterli cerrahi sinirin birakilabilme-
si icin ameliyat kardiyopulmoner baypas altinda da
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yapilabilir. Diger yandan, kemik metastaz1 varsa riip-
tur veya diseksiyon gibi acil gereksinimler diginda
ameliyatin endike olmadigini, kemik metastazi yoksa
rezeksiyon ve greft interpozisyonunu igeren cerrahi
rekonstriiksiyonla birlikte kemoterapi veya radyoterapi
uygulanmasi gerektigini savunan gorusler de vardir.®
Hastamizda metastatik bulgu yoktu ve cerrahi tedavi
sonrast onkoloji klinigi ile konsulte edilerek takibe
alind1.

Primer aort malignensilerinin prognozu kotudur ve
tan1 konulduktan sonra beklenen yasam siiresi ortalama
8-14 aydir; intimal lezyonlar daha agresif seyreder ve
aylar icinde olume yol acar. Cunku intimal tip lez-
yonlarda hematojen yolla metastaz sik gorulur ve ¢ogu
olguda tan1 konuldugu anda vertebralar, karaciger, sur-
renal bezler, pankreas, akciger veya yumusak dokulara
metastaz gerceklesmistir.¥ Aortik malignensilerin cer-
rahi sonrasi sagkalim icin temiz cerrahi sinir 6nemlidir
ve cerrahi esnasinda atipik lezyon veya erode alanlar
tespit edildiginde rezeksiyonun mumkin oldugunca
genis uygulanmasi gerekir. Olgumuzda lezyonun her iki
tarafindan yaklasik 1.5 cm temiz alan birakilarak rezek-
siyon uygulandi. Hastamiz ameliyat sonrasi 3. yilinda ve
sorunsuz takip edilmektedir.

Sonug¢ olarak, aort komsulugundaki kitle lezyon-
larinda primer aortik malignensiler akla gelmelidir.
Bu lezyonlarin prognozu oldukca kotudur ve cerrahi
rezeksiyonda temiz alan sinir1t miimkiin oldugunca genis
tutulmas1 onemlidir.
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