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ONSOZ

Kirkbes yildir halkimiza hizmet veren Tiirkiye Kanserle Savas Vakfi’nin 2013 yilindan itibaren diizenli olarak ¢1-
kartmakta oldugu Kanser Giindemi dergisinin bu yilki ilk sayisi, ‘Retroperitoneal Tiimérler’ konusu ile sizlere ulagi-
yoruz.

Uzun yillar vakfimizda ¢alisarak degerli hizmetler vermis olan hocamiz medikal onkolog Do¢. Dr. Metin Aran’in
cikartmakta oldugu Kanser Giindemi periyodik yayinini, biraktig1 yerden alarak siirdiirmeye ¢alisiyoruz. Tiim ekono-
mik zorluklar ve bu yi1l yasanan viriis pandemisine ragmen, vakfimizin uzun yillar bagkanligini yiirtitmiis olan Prof.
Dr. Ali Haydar Tagpinar hocamizi saygiyla aniyor ve her iki hocamizin anilarina dergimizi ¢ikartmayi siirdiiriiyoruz.

2013 yilindan beri Kanser Giindemi dergisinin her bir sayisinda farkli bir kanser tiirii ele alinarak tiim detaylar1 ile
incelenmigtir. Bugiine kadar 23 farkli konu ele alinmigtir. Kanserde yeni bilgilerin siirekli bir dinamik i¢inde degistigini
biliyoruz. Bazi konulari, giincel bilgileri yakalamak adina yeniden incelemeyi diisiiniiyoruz. Sizlerinde onerileri ile
bu konulari ¢esitlendirebiliriz. Her tiirlii 6nerilerinizi bizlere info@kanservakfi.com adresine yazabilirsiniz.

Bu sayida ‘Retroperitoneal Tiimorler’ incelenmistir. Dergi ve bu sayinin editorliigiinii yapmis olan Prof. Dr. Sabri
Ergiiney hocamiza ve bu sayida katkilar: olan tiim hocalarimiza tesekkiir ederiz.

Sizlerin de istek ve katkilar1 ile dergimizin yaymlanmasini tiim zorluklara ragmen siirdiirmeye ¢alismaktayiz. Yak-
lagik bin adet basilan her bir say1 iilkemizdeki tiim tip fakiilteleri kiitiiphanelerine kargo ile ulastirilmakta, 6zellikle
konu ile ilgili brang hekimlerine ulastirilmaktadir. Yine Ulusal Kanser Kongrelerinde agmis oldugumuz standlardan,
hekimlerimize dagitilmaktadir. Dergilerimize ulasamayanlarin, web sitemizden www kanservakfi.com adresinden tiim
sayilarin pdf formatina ulagmalart miimkiindiir.

Bir dahaki sayimizda bulugmak iizere sevgi ve saygilarimizla.

Prof. Dr. Metin ERTEM Prof. Dr. Sabri ERGUNEY
Tiirkiye Kanserle Savas Vakfi Editor
Bagkam



SAYI EDITORU ONSOZU

Ensidanslar ¢ok diisiik olmakla beraber, retroperitoneal tiimorler; 6zellikle cerrahlari, baglangigta yaptiklar: tat-
minkar, Ro rezeksiyonlarla gururlandirip, sonraki er veya geg residivleriyle hayal kirikligina ugratan, sonunda da ¢a-
resiz birakan, ¢ogu zaman uzun seyirli neoplazmalardir.

Bu caresizligi yenebilmek icin, oncelerde radikal “kompartmantal” rezeksiyonlar gelistirilmis, bundan da beklenen
sonug alinmayinca son yillarda radyoterapi daha cok giindeme getirilmeye baglanmastir.

Sistemik tedavinin etkisi ise, bugiin i¢in kisithdir. Ancak, ileride, umut verici ajanlar muhtemelen bu disiplinden
cikacaktir.

Say1ya katkida bulunan degerli yazarlara tesekkiir eder, hekimlerimize yararli olmasini dilerim.

Prof. Dr. Sabri ERGUNEY

Tiirkiye Kanserle Savas Vakfi
Bagskan Yardimcist
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RETROPERITONEAL TUMOR PATOLOJISI

Dr. Nil Comunoglu, Dr. Nuray Kepil, Dr. Sebnem Batur

Istanbul Universitesi Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dalt

ﬁzet

Retroperitoneal bolge bobrek, adrenal glandlar, iireterler, aorta ve dallari, lenf nodlart
vena kava inferioru icermektedir. Bu bolgede bobrek ve adrenal gland tiimorleri disinda en
stk yumusak doku tiimorleri goriiliir. Yumusak doku tiimorlerinden ise en sik lipomatoz tiimor-
lerden, iyi diferensiye ve dedifrerensiye liposarkomlarla karsilasiriz. Diiz kas tiimorleri, peri-
ferik sinir kilifi tiimorleri, ¢izgili kas tiimorleri ve andiferensiye pleomorfik sarkomlar gorebi-
lecegimiz diger yumusak doku tiimorler grubudur. Yumugak doku tiimorleri, disinda germ hiic-
reli tiimorler ve lenfomalar goriilebilir. Patologlar olarak en zorlandigimiz konu igne biyop-
silerinde tiimor ve tiimor benzeri lezyonlarin ayirimu, tiimorlerin de kendi icindeki ayirict ta-
nisidir. Son yillarda ayiwrict tamida tiimor diferensiyasyonunu gosteren immunhistokimyasal be-
lirleyicilerin genislemesi, molekiiler yontemlerin tani, tedavide kullanilmas: patologlarin spe-
sifik tani vermelerini kolaylagtirnugtir ve zorunlu hale getirmistir. Yazimizda ayirici tamida ge-
nisleyen immunhistokimyasal paneli ve molekiiler yontemleri ayrintili olarak tartismay: amag-
ladik.

Abstract

Retroperitoneal region consists of kidneys, adrenal glands, ureters, aorta and its branc-
hes, lymph nodes and inferior vena cava. Soft tissue tumors are the most common tumors of
this region except the kidney and adrenal gland tumors. Well-differentiated and dedifferentiated
liposarcomas are frequent among lipomatous tumors. Smooth muscle tumors, peripheral nerve
sheath tumors, skeletal muscle tumors and pleomorphic sarcomas can also occur in this region.
Other than these tumors, germ cell tumors and lymphomas might be seen.

Challenging issue for pathologists is the differentiation between tumor and tumor-like
lesions in needle biopsies and the differential diagnosis of tumors in themselves. Recently, new
immunohistochemical markers showing the differentiation of tumors and the use of molecular
methods on diagnosis, and treatment contribute to give specific diagnosis and make it manda-
tory for pathologists.

In our article, we aim to discuss expansion of immunohistochemical panel and molecular
methods in detail in differential diagnosis.

RETROPERITONEAL TUMOR PATOLOJiSi ile cevrili alandir. Gevsek bag dokusu, adrenal glandlar,
Retroperitoneal bosluk, lumboiliak bélge anteriorda bobrek ve iireterler, aorta ve dallari, inferior vena kava,
peritonla kapli, posteriorda abdominal duvar, superiorda lenf nodlart igerir. Retroperitonel bolge tiimdrleri ve tii-
12. kosta ve vertebra, inferiorda sakrum ve iliak kemik mor dist patolojileri genis bir gruptur®. Ozellikle igne
tabani, lateralde quadratus lumbarum kaslarinin sinirlari biyopsi orneklerinde yaklagim yapacaksak tiimor dig,

www.kanservakfi.com
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tiimorle karigan lezyonlar1 ve genis tiimor grubunu ayi-
ric1 tanida diisiinmemiz gerekir. Bizi genel olarak ayirici
tanida zorlayan bu bolgenin tiimdrlerini ve ayirict tanida
kullanmamiz gererek immunhistokimyasal ve molekiiler
yontemleri son gelismelerle birlikte sunmayr amacladik.

Tiimor Dis1 Patolojileri:

- Inflamatuar durumlar: bsbrekten (kronik pyelonef-
rit), kalin barsaklar (divetikiilitler), pankreastan kaynak-
lanabilirler ve retroperitoneal abseye neden olabilirler.
Cocuklarda retroperitoneal tiiberkiiloz dig1 psoas abse-
leri siklikla gram pozitif bakteriler tarafindan olugturu-
lurlar. Biliyer sistemden perforasyon ise safra iceren kis-
tik kitleler olusturabilirler. Vertebral tuberkiilozda pso-
asda soguk abselere neden olur. Malokoplaki ise retro-
perionu tutup timor ile karisabilir®-2.

- Massif retroperitoneal hemoraji: eriskinde aortik
anevrizma riiptiirli, travma, hemorajik diatezler, antikoa-
giilan ilag tedavileri sonucu olugabilir. Bazen az sayida
renal (perirenal hemorajik kistler) ve adrenal nedenlerle
kanama olabilir®.

- Idrar ekstravazasyonu iist iiriner sistemden siklikla
goriilebilir ve retroperitonda renal pelvisin ¢evresinde
o0dematoz, jelatindz kitleye neden olabilir. Mikroskopik
olarak yag nekrozu, iltihap, iiriner presipitatlar goriile-
bilir®).

- Adrenal gland ve bobrekle iliskisiz epitelle doseli
peritoneal kistler olabilir. Bu kistler: mezotelyal, mezo-
nefrik, miillerian (ser6z, miisindz) veya foregut (6n bar-
sak) kisti olabilir(-3-4,

- Idiopatik retroperitoneal fibrozis: (Ormond hastalig,
sklerozan fibrozis, sklerozan retroperitonitis) (IRF): iire-
terlerde obtriiksiyona neden olup, renal yetmezlik yapan
nadir bir hastaliktir. Makroskopik olarak retroperitonda
orta hatta diizensiz sinirli kitle olusturur. Bu kitle alt ab-
dominall aortay1 gevirir ve iireteri mediale iter. Bu iire-
terin mediale itilmesi 6nemli bir radyolojik bulgudur.
Ciinkii ¢cogu retroperitoneal tiimor iireteri laterale iter.
Daha lokalize formlar1 olabilir bunlar daha diizgiin sinir-
I1, peritiretral renal pelvik bolgede, bobrek veya mesane
etrafinda olabilir. Mikroskopik olarak genellikle germi-
nal merkez olusturan lenfoid follikiiller, plazmosit, eozi-
nofillerden olusan belirgin inflamatuvar hiicre infiltras-
yonu goriiliir. Eslik eden yag nekrozu, fibroblastik proli-
ferasyon, vardir. Plazmositler poliklonal olup, %50’den
fazla vakada IgG4 pozitif hiicrelerde artis vardir. Diger
bir tan1 koydurucu ipucu venlerin duvarlarinda gordiigii-
miiz inflamasyondur (okluziv flebit). Nadiren aortanin
tutulumu goriiliir. Idiopatik retroperitoneal fibrozis ben-
zeri progesler mediastinit, sklerozan kolanjit, Riedel ti-

roidit, orbitanin psodotlimorii, generalize vaskiilitle bir-
likte goriilebilir. Idiopatik retroperitoneal fibrozis immii-
nolojik bir hipersensivite reaksiyonu olup, IgG4 iligkili
sklerozan hastalikla iligkili olabilir. Cerrahi iiroterolizis
ve kortikosteroid tedavisi ile de dramatik iyilesme ola-
bilir. Idiopatik retroperitoneal fibrozis kronik inflamas-
yon ve fibrozisle giden malign tiimorlerle; iyi diferensiye
liposarkomun sklerozan ve inflamatuvar alt tipi, sklero-
zan malign lenfoma, midenin tagh yiiziik hiicreli karsi-
nomu gibi, karisabilir. Immunhistokimyasal CDK4,
MDM2 liposarkomda pozitiftir. IRF’de negatiftir->.

RETROPERITONUN PRIMER TUMORLERI

Retroperitonda en sik goriilen tlimdrler bobrek ve ad-
renal glandlardan kaynaklanan tiimorler diginda yumu-
sak doku ttimorleridir.

YUMUSAK DOKU TUMORLERI

Yumusak doku tiimérlerinin WHO siniflamasi©
LIPOMATOZ TUMORLER

Atipik lipomatdz tiimor

Iyi diferensiye liposarkom

Liposarkom, NOS

Dediferensiye liposarkom

Miksoid/yuvarlak hiicreli liposarkom
Pleomorfik liposarkom
FIBROBLASTIK/MYOFIBROBLASTIK TUMORLER
Dermatofibrosarkoma protuberans
Fibrosarkomatoz dermatofibrosarcoma protuberans
Pigmente dermatofibrosarcoma protuberans
Malign soliter fibréz timor

Inflamatuvar myofibroblastik timor

Diisiik gradeli myofibroblastik sarkom

Adult fibrosarkom

Miksofibrosarkom

Diisiik gradeli fibromiksoid sarkom

Sklerozan epiteloid fibrosarkom
FIBROHISTIOSITIK TUMORLER

Yumusak dokunun dev hiicreli timorii

DUZ KAS TUMORLERI

Leiomyosarkom (deri dig1)

PERISITIK VE PERIVASKULER TUMORLER
Malign glomus tiimorii

CIZGILI KAS TUMORLERI

Embriyonel rabdomyosarkom (Bortroid, anaplastik)
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Alveoler rabdomyosarkom (solid-anaplastik)
Pleomorfik rabdomyosarkom

Igsi hiicreli/sklerozan rabdomyosarkom
YUMUSAK DOKUNUN VASKULER TUMORLERI
Retiform hemanjioendotelyoma

Psodomyojenik (epiteloid sarkom benzeri) hemanji-
oendotelyoma

Epiteloid hemanjioendotelyoma

Yumusak dokunun anjiosarkomu
KONDROOSSEOZ TUMORLER
Ekstraskletal osteosarkom

SINIR KILIFI TUMORLERI

Malign periferik sinir kilif1 timorii
Epiteloid malign periferik sinir kilif1 timori
Malign triton timori

Malign graniiler hiicreli timor

RETROPERITONDA EN SIK VE EN AZ GORULEN
HiSTOLOJIDE YUMUSAK DOKU TUMORLERI®

ENAZ GORULEN HISTOLOJILER
Pleomorfik liposarkom

Andiferensiye pleomorfik sarkom
Malign periferik sinir kilift timori
Malign soliter fibroz tiimor

EN SIK GORULEN HiSTOLOJILER
Liposarkom (iyi diferensiye ve dediferensiye)
Leiomyosarkom

Patolojik Simiflama

Retroperitoneal sarkom rezeksiyonu sonrasi bir pa-
toloji raporunda maksimun timor ¢api, histolojik alt tip,
cerrahi sinirlar, lenf nodu tutulumu, tiimoriin yayilimi,
patolojik gradeleme, immunhistokimyasal ve molekiiler
caligmalar bulunmalidir.

AJCC /TNM Smiflamas1?

Primer tiimor (T)

T kategori /T kriteri

TX: Primer tiimor degerlendirilemedi

TO: Primer tiimor saptanamadi

T1: Timdoriin en biiyiik ¢cap1 5 cm. ve altinda

T2: Tiimdr 5 cm.’den biiyiik 10 cm.’e esit veya altinda
T3: Ttimor 10 cm.’den biiyiik 15 cm.’e esit veya altinda
T4: Tiimor 15 cm.’den biiyiik

Bolgesel lenf nodu tanimi (N)

N kategori/N kriteri

NO: Bolgesel lenf nodu metastazi yok-lenf nodu du-
rumu bilinmiyor

N1: Bolgesel lenf nodu metastazi mevcut

Uzak metastaz tanimi (M)
M kategori/M kriteri

MO: Uzak metastaz yok
M1: Uzak metastaz mevcut

FNCLCC (Fransiz histolojik gradeleme sistemi)
Histolojik grade (G) (preoperative tedavi almamis
sarkomlara uygulanir)?-%

G /Grade tammlamasi
GX: Gradeleme yapilamadi

G1: Tiimor diferensiyasyonu, mitoz, nekroz toplam
skoru 2 veya 3

G2: Tiimér diferensiyasyonu, mitoz, nekroz toplam
skoru 4 veya 5

G3: Tumor diferensiyasyonu, mitoz, nekroz toplam
skoru 6,7 veya 8

Tiimor diferensiyasyonu histolojiye spesifik ola-
bilir ve genellikle asagidaki gibi skorlanir:

Scorel: Sarkom kaynaklandig yetiskin mezenkimal
dokuya ¢ok benziyorsa

Score 2: Sarkomun histolojik tipi tam olarak belirle-
nebiliyorsa

Score 3: Embriyonel ve andiferensiye sarkomlar, tipi
stipheli sarkomlar, sinoviyal sarkom, yamusak doku os-
teosarkomu, Ewing sarkomu

Mitoz Orani

Score 1: 0-9 mitoz /10 mikroskopik biiyiik biiyiitme
alani-BBA

Score 2: 10-19 mitoz/10BBA
Score 3: 20 ve iizeri mitoz/10 BBA
Tiimor Nekrozu

Makroskopik olarak degerlendirilir ve mikroskopik
olarak ayrica verilir

Score 0: Nekroz goriilmedi
Score 1: Tiimo6r nekrozu %50’ nin altinda

Score 2: Timor nekrozu %50 ve iizeri

AJCC Prognostik Evreleme?

T N M GRADE EVRE
Tl NO MO G1,6X 1A
T2,T3,T4 NO MO G1,GX B

Ti NO MO (2,G3 I

T NO M0 G2,G3 IIA
T3, T4 NO Mo G2,G3 1B
HERHANGIT |NI MO HERHANGIG  |IIB
HERHANGIT |HERHANGIN |MI HERHANGIG |V
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LIPOMATOZ TUMORLER
LIPOSARKOMLAR

Retroperitonda en sik goriilen yumugsak doku timor-
leridir. Retroperitonda lipomlar pratikte goriilmezler. Li-
posarkomlar: Atipik lipomat6z tiimor-iyi diferensiye li-
posarkom, miksoid-yuvarlak hiicreli liposarkom, dedi-
ferensiye liposarkom ve pleomorfik liposarkom olarak
4 ana grupta smiflandirilir. Liposarkomlar i¢inde retro-
peritonda en sik goriilen grup iyi diferensiye liposar-
komlar ve dediferensiye liposarkomlardir. Miksoid ve
pleomorfik liposarkomlar retroperitonda pratik olarak
goriilmezler. Miksoid alanlar varsa, iyi diferensiye lipo-
sarkomun miksoid degisiklik iceren alanlaridir(©.

-Atipik lipomatoéz tiimor/iyi diferensiye liposar-
kom: Atipik lipomat6z tiimor terminolojisi ekstremite
yumusak dokusundan kaynaklanan iyi diferensiye lipo-
sarkomlar i¢in Onerilen terminolojidir. Bu terminoloji
retroperitonda kullanilmaz. Ciinkii ekstremiteden kay-
naklanan iyi diferensiye liposarkomlar, her zaman ret-
roperitondan kaynaklanana gore daha iyi gidislidir. Bu
nedenle ekstremite kaynakli bu tiimorlerde sonu sar-
komla bitmeyen bir terminoloji kullanilmasi 6nerilmis-
tir. Tyi diferensiye liposarkomlarin alt gruplart: lipom
benzeri, inflamatuvar, sklerozan ve igsi hiicrelidir. Bu
tiimorler 6zellikle perirenal yag dokusundan kaynakla-
nirlar, tan1 aninda ¢ok biiyiik kitlelerdir, multipl nodiiller
halinde goriilebilirler. Tamamiyla ¢ikarilamazlar. Mik-
roskopik olarak lobullere ayrilmig degisik biiyiikliikte
lipositler, atipik, hiperkromatik niikleusludur, benzer
olarak atipik stromal hiicreler, seyrek lipoblastlar gorii-
liir. Inflamatuar alt tipte mikst inflamatuar hiicreler, skle-
rozan alt tipte kollojenize alanlar, igsi hiicreli alt tipte
ise igsi hiicreli komponent goriiliir (Resim1-2). Iyi dife-
rensiye liposarkomlar dediferensiye liposarkoma donii-
§ebilir(9, 10,11, 12).

Resim 1. Iyi diferensiye liposarkom, lipom benzeri alanlar
(H&EX200)

Resim 2. Iyi diferensiye liposarkom, sklerozan alanlar
(H&EX400)

-Dediferensiye liposarkom: Bazi iyi diferensiye li-
posarkomlar dediferensiye liposarkoma doniisebilecegi
gibi, bazilar1 denovo olarak dediferensiye liposarkom
olarak ortaya ¢ikarlar. Dediferensiye liposarkomlar dii-
siik gradeli veya yiiksek gradeli dediferensiye alanlar
icerebilirler (Resim 3-4). Her tiirlii yumusak doku sar-
komu tipi bu alanlarda goriilebilir. Daha ¢cok pleomorfik
sarkom benzeri alanlar, rabdomyosarkom benzeri alan-
lar goriilebilir. Timor sadece bu alanlardan olusuyorsa,
makroskopik olarak normal yag dokusuna benzeyen
alanlardan ornekler alinip, iyi diferensiye liposarkom
alanlar1 gosterilebilir. Retroperitonda daha 6nceden ma-
lign fibroz histiositom olarak bildirilen vakalarin mole-
kiiler yontemlerle cogunun dediferensiye liposarkom ol-
dugu gosterilmigtir.

Resim 3. Dediferenisye liposarkom (lIyi diferensiye liposarkom
alamt ile dediferensiye alan keskin gecis gostermekte)
(H&EX100)

Immunhistokimyasal olarak iyi diferensiye liposar-
komlar ve dediferensiye liposarkomlar CDK4, MDM?2
pozitiftirler.

Molekiiler bulgular: MDM?2 amplifikasyonu goste-
rirler. Dediferensiye liposarkomlar ve iyi diferensiye li-
posarkomlar i¢in tan1 koydurucudur.
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Resim 4. Yiiksek gradeli dediferensiye liposarkom alani
(H&EX200)

Siklikla radyoterapi sonrasi eksizyon yapilmasi 6ne-
rilir. Tamamiyla ¢ikarilmadiklar icin siklikla rekiirrens
gosterirlert0: 12, 13,14,

PLEOMORFIiK SARKOMLAR

Andiferesiye pleomorfik sarkomlar hi¢ bir yonde
hiicresel diferansiyasyonu gosterilemeyen pleomorfik
goriinlimde sarkomlardir. Eski siniflamalarda malign
fibroz histiositom olarak siiflandirilan bu grup aslinda
bir diglama tanisidir. 2013 WHO siniflamasinda malign
fibroz histiositom (MFH) terminolojisi kaldirilmigtir.

Andiferensiye sarkomlar erigkindeki sarkomlarin
%5-10"u olup, ¢ogu 40 yasin iizerindedir. Cogu derin
yumusak doku, ekstremite kaynaklidir. Yiizde 10’un alt1
retroperiton lokalizasyonludur. Makroskopik olarak, tii-
mor diizensiz sinirlt 5-15 cm. dl¢iilerinde hemoraji ve
nekroz alanlar icerir. Mikroskopik olarak pleomorfik,
igsi hiicrelerden olusur. Mitoz, atipik mitoz oran1 yiik-
sektir. Dev hiicreler, inflamatuvar hiicreler eslik edebilir
(Resim-5). Immunhistokimyasal olarak vimentin pozitif
olup, pleomorfik hiicrelerden olusan spesifik sarkomlar
ve diger tiimorlerden ayirici tan1 yapmak gereklidir. Bu

Resim 5. Andiferensiye pleomorfik sarkom (H&EX200)

tiimor tanist bir diglama tanisidir. Ayirict taniya; meta-
statik sarkomatoid karsinom, metastatik malign mela-
nom, anaplastik biiyiik hiicreli lenfoma, diger pleomor-
fik sarkomlar (Pleomorfik leiomyosarkom, pleomorfik
rabdomyosarkom-retroperitonda goriilmez, yiiksek gra-
deli miksofibrosarkom-retroperitonda goriilmez, pleo-
morfik liposarkom-retroperitonda goriilmez, dediferen-
siye liposarkom, malign periferik sinir kilif1 tiimorii) ali-
nir. Immunhistokimyasal ve molekiiler yontemlerle bu
tanilar diglanirsa andiferensiye pleomorfik sarkom tanist
verilebilir.

Tedavi olarak genis lokal eksizyon, radyoterapi 6ne-
rilmektedir. Uzak metastaz %5-10 olup, 5 yys genellikle
%50-60 olarak bildirilmistir. Onemli olan olabildigince
yeterli siniflamanin yapilmasidir. Ciinkii pleomorfik go-
riiniimde sarkomlarin her birinin prognozu ve metastaz
orani farklidir(5:16.17,

DUZ KAS TUMORLERI
Leiomyom

Benign diiz kas tiimorleridir. Retroperitoneal leiom-
yomlar biiyiik olup, kadinlarda siktirlar. Tyi simirl1, kesit
yiizii elastik, lifsel goriiniimdedirler. Mikroskopik ola-
rak; tlimoral hiicreler fasikiil olusturan, kiint niikleuslu-
sigara sekilli, eozinofilik sitoplazmali hiicrelerdir (Re-
sim-6). Retroperitoneal ve abdominal leiomyomlar ka-
dinlarda uterin leiomyomlara benzerler, stromal hyali-
nizasyon, trabekiiler patern, fokal kalsifikasyon ve ossi-

Resim 6. Leiomyom (H&EX100)

fikasyon gosterirler. Hemoraji, kistik formasyon olugtu-
rabilirler. Retroperitoneal leiomyomlar erkeklerde na-
dirdir ve daha uniform, selliilerdir. degeneratif atipi gos-
terebilirler. Leiomyom ve leiomyosarkom ayirici tani-
sinda kriterler lokalizasyona ve cinsiyete gore degisir.
Retroperitoneal, pelvik ve intrabdominal diiz kas tiimor-
lerinde: kadinlarda, 5’in altinda mitoz varsa 50 BBA (1
BBA: mikroskopik 400’liik biiytitme alan1) tan1 leiom-
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yomdur. Bu tiimorlerde 5-10 mitoz /SOBBA’da varsa
malignite potansiyeli belirsiz diiz kas tiimorii olarak
isimlendirilir. 10’un tizerinde mitoz leiomyosarkomdur.
Erkeklerde bu lokalizasyonlarda tecriibe ¢ok sinirlidir.
Bir mitoz bile bu lokalizasyonda erkeklerde 6nemlidir.
1-5 mitoz /50 BBA’da malignite potansiyeli belirsiz diiz
kas tiimorii, 5’in tizerinde mitoz leiomyosarkom olarak
tanimlanir. 1mmunhistokimyasal olarak bu tiimorler; diiz
kas diferensiyasyonunu gosteren belirleyicilerle, SMA,
h-kaldesmon, desmin ile pozitiftirler. Yiizde 40 tizerinde
diiz kas tiimorii epitelyal belirleyicilerle EMA ve keratin
ile pozitiftirler. Bazi leiomyosarkomlar CD34 pozitif
olabilirler fakat c-KIT negatiftirler. Fakat uterin tip ret-
roperitoneal leimyomlar DOG1 pozitif olabilirler. Bazi
retroperitoneal leiomyomlar ER ve PR reseptorleri po-
zitif olabilirler. Uterin leiomyomlarin tersine yaygin de-
gillerdir. Fokal boyanirlar. Ayiric tanida trucut biyopsi-
lerde leiomyomlari, diisiik gradeli leiomyosarkomlardan
ayirt etmek zor olabilir. Hatta ayirt edilemez. Schwan-
nomlarla karisabilirler. Schwannomlar difuz S100 pozi-
tif boyanirlar. Angiomyolipomla karisabilirler. Fakat le-
iomyomlar melanositik belirleyicileri ekspresse etmez-
ler. GIST ile karigabilirler. GIST hiicreler daha silindi-
riktir ve soluk sitoplazmalidir. GIST siklikla h-kaldes-
mon pozitiftir, fakat desmin nadiren ekspresse ederler.
Cogu GIST, C-kit ve DOG-1 pozitiftir. Retroperitoneal
leiomyomlar rekiirrens gosterebilirler. Metastaz yap-
mazlar. Rekiirrens agisindan uzun siireli izlemek gerek-
lidir20-2h,

Leiomyosarkom

Diiz kas diferensiyasyonu gosteren malign yumusak
doku tiimérleridir. Lokalizasyonuna gore siiflandirilir-
lar, somatik yumusak doku, kutanoz, visseral, gastroin-
testinal, uterin, retroperitoneal, biiyiik damar leiomyo-
sarkomu gibi. Retroperitonda siklikla biiyilik damarlarin
duvarlarindan kaynaklanirlar. Tan1 malign histolojik
ozelliklerle: nekroz, niikleer atipi, mitoz bulgulart ile ko-
nulur. Klinik olarak retroperitoneal lokalizasyonda olan-
lar siklikla orta yasli, yaghlar ve kadinlarda siktir. Mak-
roskopik olarak, leiomyosarkomlar leiomyomlara gore
daha yumusak sar1 renkli, hemorajik ve nekrotik alanlar
icerirler. Mikroskopik olarak, birbiriyle kesisen fasikiil-
ler olusturan biiyiik elonge, genis eozinofilik sitoplaz-
mali, kiint sonlanan nukleuslu (sigara seklinde) hiicre-
lerdir (Resim-7). Yiiksek gradeli olanlarda yuvarlak niik-
leus, epiteloid goriiniim olabilir. Pleomorfik hiicrelerden
olustugu zaman pleomorfik leiomyosarkom olarak isim-
lendirilir Iimmunhistokimyasal olarak; diiz kas aktini
(SMA), desmin, HHF35, kaldesmon pozitifdirler. Kera-
tin ve EMA ile %30-40 pozitif boyanabilirler. Ayirici ta

Resim 7. Leiomyosarkom (H&EX400)

nida; retroperitonda bu tiimdrler gastrointestinal stromal
tiimor, dediferensiye liposarkom, malign periferik sinir
kilift tiimort (MPSKT) ile karisabilir. Ckit- DOG1 ne-
gatifligi ile GIST ile, SOX10 negatifligi ve H3K27me3
ekspresyon kaybi goriilmemesi ile MPSKT ile, CDK4
ve MDM?2 immunnegatifigi ve MDM?2 amplifikasyonu
goriilmemesi ve iyi diferensiye liposarkom alanlarmin
izlenmemesi nedeniyle dediferensiye liposarkomdan
ayiric tanisi yapilabilir.

Prognoz ve tedavi: lokalizasyon, derinlik, grade
prognozu belirler. Tedavisi cerrahi eksizyon ve radyote-
rapidir. Doxorubisin metastatik hastaliklarda onerilmek-
tedir®2.23.29),

Ebstein Barr Virus iliskili Diiz Kas Tiimorii

Herhangi bir yasta immunsupresse hastalarda veya
AIDS tanili hastalarda goriilebilir. [gsi hiicreli goriintim-
de tiimorlerdir,Yuvarlak hiicreli alanlar i¢erebilirler. Mi-
nimal atipi ve mitoz vardir. Eslik eden lenfositler vardir.
1mmunhistokimyasal olarak timor hiicreleri SMA, des-
min pozitiftirler. EBER pozitiftirler. Immun duruma go-
re malign veya benign davranig gosterebilirler(!s.25).

Renal Anjiomyolipom (AML)

PEComa ailesi tiimorlerdendir. Orta yaglilarda sik-
likla kadinlarda goriiliir. Tuberoskleroz kompleksiyle
iligkili olup, hamartom degildir. Agrihematiiri, ates
olugturabilir. Nadiren riiptiir olusturup pretroperitoneal
hemoraji ile gelebilirler. Siklikla bobrekte olmakla bir-
likte, retroperitoneal- pedinkiille bobrege tutunabilirler.
1- 20 cm. capinda olabilirler. Tuberoskleroz komplek-
siyle (TSC) birlikte bilateral ve multipl olabilirler. Mak-
roskopik olarak sari-gri renkte kapsiilsiiz kitlelerdir.
Icerdigi komponente gore rengi degisebilir. Baz1 vaka-
larda 6zellikle retroperitonda infiltratif olabilir, hemora-
ji, nekroz igerebilir, v. cava inferiora, renal vene uzana-
bilir ve lenf noduna metastaz yapabilir. Mikroskopik
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olarak bu tiimorler, matiir yag dokusu, kalin duvarli da-
marlar, degisken oranlarda diiz kas icerirler. Epiteloid
AML’ da epiteloid hiicreler baskindir. Piir epiteloid AML
PEComa ile aynidir. Nest yapan tiimor hiicreleri damar-
larmn etrafinda dizelenir. Renal hiicreli karsinoma benzer.
Malign vakalarda mitoz, nekroz olabilir. Immunhisto-
kimyasal olarak tiimdral hiicreler: SMA, melanositik be-
lirleyiciler (Melan-A, MITF, HMBA45) pozitiftirler. Des-
min, S100 pozitif olabilir. ER, PR pozitif olabilir. Mo-
lekiiler bulgular: TSC geninde degisikler, SC geni
mTOR yolaginda 6nemli rolii vardir. TSC1 ve TSC2 ge-
ninde mutasyonda hamartin ve tuberin proteinlerinin
ekspresyonu azalir. TP53 mutasyonu malign formlarinda
goriiliir. Ayirici tanida; renal hiicreli karsinom (epitelyal
belirleyiciler, EMA, keratin ve PAXS pozitiftir, melano-
sitik belirleyiciler negatiftir), epiteloid metastatik mela-
nom (Kuvvetlli S100 pozitiftir), rabdomyosarkom (des-
min kuvvetli diftiiz pozitiftir, myogenin ve MYOD1 po-
zitiftir), epiteloid leiomyosarkom (melanositik markerlar
negatiftir), epiteloid sarkom (EMA ve CD 34 pozitiftir,
INI1 ekspresyon kaybi vardir), malign rabdoid timor
(INI1 ekspresyon kaybi vardir), GIST (CD34, c-KIiT,
DOG1 pozitiftir, SMA fokal pozitiftir, desmin, melano-
sitik markerlar fokal pozitiftir, KIT ve PDGFRA mutas-
yonu vardir) diigiintilmelidir.

Prognoz ve tedavi: Klasik AML’lar benign tiimorler-
dir. Sarkom gelisimi bu tiimorlerde oldukca nadirdir.
Epiteloid AML agressif davranig gosterirler. Lokal re-
kiirrens ve metastatik yayilim yapabilirler. Niikleer atipi,
pleomorfizm, yiiksek mitoz, ekstrenal yayilim ve renal
ven tutulumu agressif davranig nedenlerindendir®¢-27.

CiZGiLi KAS TUMORLERI
Rabdomyosarkom

Rabdomyosarkomlar, ¢cocukluk ¢agi ve adolesan do-
nemin en sik goriilen sarkomlaridir. En sik goriilen alt
gruplar1 embriyonel rabdomyosarkom (ERMS) ve alveo-
ler rabdomyosarkomdur RMS). Ayrica daha ¢ok erigkin-
de goriilen pleomorfik rabdomyosarkom alt tipi vardir.

Alveolar Rabdomyosarkom

10-25 yaglar1 arasinda ekstremite, bag, boyun, gévde
ve pelvisde goriilebilir. Mikroskopik olarak septalarla
ayrilmig alanlar1 doseyen alveoler ve mikrokistik patern-
de yuvarlak hiicrelerden olugur. Tiimoral hiicreler kaba
kromatinli, belirgin niikleollii, hiicrelerden olusur (Re-
sim-8). Immunhistokimyasal olarak tiimoral hiicreler
desmin, myogenin, myoD1 ile diffiiz kuvvetli boyanir-
lar. Bununla birlikte keratinle ve noroendokrin belirle-
yicilerden sinaptofizinle de diffiiz boyandig1 i¢in 6zel-
likle noroendokrin tiimorlerle karisabilirler. PAX7 yeni

Resim 8. Alveolar rabdomyosarkom (H&EX200)

onerilen ¢izgili kas diferensiyasyonunu gosteren bir im-
munhistokimyasal markerdir. Molekiiler olarak FO-
XOI1A /PAX3 ve FOXO1A/PAX7 fiizyonu bildirilmistir.
PAXT7 fiizyonu geng hastalarda ve daha iyi klinik gidisle
bildirilmistir. Ayrici tanida alveoler RMS solid varyanti,
embriyonel RMS ile karisabilir. ERMS daha heterojen
bir tiimdrdiir. Desmin, Myogenin, myoD1 immunhisto-
kimyasal yamal1 boyanir. Diger yuvarlak hiicreli sar-
komlarla lokalizasyon ve yas grubuna gore degerlendi-
receksek Ewing sarkomu, Wilms tiimérii, ndroblastom
ile karigabilir. Ewing sarkomu; CD99 ile membranoz ve
NKX2.2 ile niikleer pozitif boyanirlar. Molekiiler olarak,
EWSRI rearrentment: ve siklikla FLI1 fiizyonu goste-
rirler. Wilms tiimoriiniin blastemel ve stromal kompo-
nenti ile trucut biyopsilerde karigabilir. Wilms tiimori
WT1 karboksi ug ile pozitif boyanir. Noroblastom ise
PHOX?2B ile niikleer pozitif boyanir. Klinik ve radyo-
lojik bulgularla hastalar1 degerlendirmek 6nemlidir.

Alveoler RMS kemoterapiyle tedavi edilir, hastalarin
prognozu ERMS’ye gore daha kotiidiir@s:22.30),

Embriyonel Rabdomyosarkom

Andeferensiye mezodermden kaynaklanir, bas-bo-
yun, genitoliriner, retroperiton, bilier traktta sik goriiliir.
Patolojik olarak makroskopide kotii sinirli, beyaz renkli-
dir. Mukozal yiizeylerde mesane, biliyer trakt gibi poli-
poid, tiziim salkimi (bortroid) gibi biiyiiyebilirler. Mik-
roskopik olarak, hiposelliiler miksoid alanlar, perivaskii-
ler toplanan hiicreler ve heterojen goriiniimde hiicreler
andiferensiye ve eozinofilik sitoplazmali diferensiye hii-
cerelerden olusan spektrumda hiicreler goriiliir. Bortroid
alt tipte kambium tabakas1 denilen submukozal selliiler
alan goriiliir (Resim-9). Immunhistokimyasal olarak hiic-
reler myogenin, myoD1, desmin yamali olarak boyanur.
Molekiiler olarak, ARMS gibi belirgin bir 6zellik goste-
rilememistir. Ozellikle bortroid RMS iyi prognozludur.
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Resim 9. Embriyonel rabdomyosarkom-bortroid tip (H&EX100)

ERMS’lar ARMS’lardan daha iyi gidiglidirler. Metastaz
yapmadiklart zaman prognozlari ¢ok iyidir®!-32.

igsi Hiicreli Rabdomyosarkomlar

Iyi prognozlu olup, paratestikiiler bolge, bag-boyun,
abdomen, retroperiton, gogiis ve ekstremite de goriile-
bilir. Igsi hiicrelerden olusurlar. Atipi belirgin olmaya-
bilir. Immunhistokimyasal olarak desmin, myogenin,
myoD1 pozitiftirler. Bu tiimdrler molekiiler olarak he-
terojenitide gosterirler. Cogu infantil igsi hiicreli
RMS’lar, VGLL2-CITED?2 veya NCOA2 gen rearrent-
ment1 gosterirler. Daha ileri yagtaki cocuklarda myoD1
mutasyonu, bazen de PIK3CA ve FGFR4 mutasyonlari
eslik edebilir. Bu yas grubunda igsi hiicreli RMS; fetal
rabdomyom, infantil fibrosarkom ile karisabilir. infantil
rabdomyosarkom genellikle eksremitelerde goriiliir ve
myogenin, desmin, myoD1 negatiftir. Fetal rabdomyom-
da hig atipi yoktur. Igsi hiicreli rabdomyosarkomlarin
infantil formlar1 genellikle iyi prognozludur. myoD1
mutasyonu gosterenler agressif gidiglidir®!-32.33.34.35),

FIBROBLASTIK/MYOFIBROBLASTIK
TUMORLER

Fibromatozis

Intraabdominal fibromatozis, mezenter, abdomen ve
retroperitonda lokalize olabilir. Genellike 20-35 yas ara-
sinda siktir. Infiltratif biiyiiyen timérler oldugu igin bas
semptomlariyla gelirler. 5-10 cm. dlgiilerinde kesit yii-
zeyi sert, beyaz goriinlimdedir. Mikroskopik olarak, tii-
moral hiicreler fasikiil olusturan myofibroblastik hiicre-
lerden olusur, bazen belirgin kollojenize stroma icerebi-
lirler (Resim-10). Mitoz goriilebilir, fakat atipik mitoz
goriilmez. Immunhistokimyasal olarak SMA, sitoplaz-
mik membrandz pozitiftir, beta-katenin %80 sitoplaz-
mik-niikleer pozitif olabilir. Sporadik ve familyal olabi-
lir. Familyal vakalarda APC gen mutasyonu Gardner
sendromu olabilir. Retroperitonda idiopatik fibroinfla

Resim 10. Fibromatozis (H&EX100)

matuvar lezyonlar-sklerozan mezenteritle karigabilir. Bu
lezyonlar hyalinize kollojenize alanlar ve heterojen bir
goriintim icerirler. Lenfoplazmositer hiicreler goriiliir ve
yag nekrozu goriiliir. Rezeke edilemeyen vakalarda ti-
rozin kinaz inhibitorleri, antidstrojen ajanlar, radyoterapi
ve kemoteropetik ajanlar kullanilabilir®637.3%),

Soliter Fibroz Tiimor

Orta yash erigkinlerde goriilen, yavas biiyiiyen tii-
morlerdir. Ekstraplevral lokalizasyonlarda; retroperiton,
abdominal kavite, derin yumugak doku, bag, boyunda
goriilebilir. Makroskopik olarak, iyi siirli, 1-25 cm. ¢a-
pinda tiimorlerdir. Mikroskopik olarak, tiimor selliiler
ve fibroz kollojenize alanlardan olusan myofibroblastik
bir tiimordiir. Orta ¢apli angule-balik oltas1 seklinde, ka-
lin duvarli hyalinize vaskiiler yapilar eslik eder (Resim-
11). Tiumoral hiicreler immunhistokimyasal olarak
CD34 ve STAT6 pozitiftir. Malign soliter fibroz tiimor

Resim 11. Soliter fibroz tiimor(H&EX100)

genellikle mitozun 10 biiyiik biiyiitme alaninda 4 ve iize-
rinde olmasi ile tanimlanir, ama bu vakalarda nekroz,
atipi genellikle eslik eder. Ozellikle derin yerlesimli tii-
morlerde agressif davranig bildirilmistir. Molekiiler ola-
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rak NAB2-STAT6 gen fiizyonu gosterirler. Retroperiton-
da ve abdominal kavitede diisiik gradeli dediferensiye
liposarkom (DGDDLYS) ile karigabilirler. DGDDLS dii-
zensiz siirhidir, komgulugunda iyi diferensiye kompo-
nent bulunur. MDM2 ve CDK4 niikleer pozitiftir.
DDLS’lar %15 STAT6 boyanabilir. CD34’de her iki tii-
mor pozitifti. MDM?2 amplifikasyonu yardimei olabilir.
MPSKT siklikla biiyiik bir sinirle iligkilidir. Morfolojik
olarak benzeyebilir. Immunhistokimyasal olarak GIST
genellikle ¢-KIT ve DOG-1 pozitiftir. Ozellikle abdomi-
nal ve retroperitoneal lokalizasyonda olanlar kotii gidis-
lidir. Ek kemoterapi cerrahi sonrasi kullanilabilir®?-40-40.

VASKULER TUMORLER

Retroperitonda degisik vaskiiler tiimorler gortilebili-
lir. Hemanjiom, lenfanjiom, anjiosarkom gibi. Ozellikle
cocuklarda goriilen Kasabach Merrit sendromu ile ilis-
kili kaposiform hemanjioendotelyoma retroperiton lo-
kalizasyonunda siktir. Bu tiimor diisiik gradeli vaskiiler
tiimorler grubunda olup, kendine 6zgii Kaposi bezeri ig-
si hiicreler ve glomeruloid vaskiiler yapilardan olugur
(Resim-12). Tiim vaskiiler tiimorler, vaskiiler endotelyal
belirleyicilerler CD34, CD31, ERG, FLI1 ile pozitiftir-
ler. Lenfatik endotelyal diferensiyasyon gosterenler ise
D2-40 ile pozitiftirler®! 4243,

Resim 12. Kaposiform hemanjioendotelyoma (H&EX100)

PERIFERIK SINIR KILIFI TUMORLERI]

Retroperitonda benign ve malign periferik sinir kilift
tiimorleri sik olarak goriiliirler.

Benign tiimorlerden en sik schwannomlar ve noro-
fibromlar goriiliirs40),

Schwannomlar

Schwannien hiicre diferensiyasyonu gosteren benign
periferik sinir kilif timorleridir. Birgok varyanti tanim-
lanmustir. Ancient (eskime bulgular1 gosteren), pleksi-
form, selliiler, melanositik, gastrik, mikrokistik, retikii-
ler, epiteloid schwannom gibi. Klasik schwannomlar
tiim yaslarda, degisik lokalizasyonlarda retroperiton,
mediasten, visseral goriiliir. Makroskopik olarak timor-

ler, noduler, iyi sinirli, kapsiillii kitlelerdir. 1gsi hiicre-
lerden olusan fasikiiller yaparlar. Karakteristik olarak
zonasyon gosterirler. Hiperselliiler alanlar (Antoni A)
selliiler uzantilarin etrafinda palizadlanan alanlar (Vero-
kay body) ve hiposelliiler alanlardan (Antoni B) alanla-
rindan olusurlar (Resim-13). Kalin duvarli-hyalinize da-
marlar, hemosiderin yiiklii makrofajlar, kopiiksii histio-
sitler, lenfoid hiicreler goriiliir. Infarkt alanlari, degene-
ratif niikleer degisikler baskinsa Ancient-eskime bulgu-
lar1 gosteren schwannom olarak isimlendirilir. Immun-
histokimyasal olarak, schwannomlar S100 ile diffiiz
kuvvetli boyanirlar. SOX10, GFAP ile boyanirlar. Derin
yerlesimli-retroperiton ve posterior mediasten lokalizas-
yonlu olanlar keratin boyanirlar. Molekiiler olarak mer-
lin proteinininde kayip vardir. Ayirici tanida GIST ve si-
noviyal sarkomla karigabilirler. Benign gidisli tiimorler-
dir. Cok nadiren rekiirrens gosterebilirler. Cok nadir ma-
lign transformasyon bildirilmigtir®3:47.48),

Resim 13. Schwannom (H&EX200)

Norofibromlar

Lokalize norofibromlar schwann hiicreleri, fibrob-
lastlar, perindral hiicreler, perindral benzeri hiicreler ara-
da aksonlardan olusan benign periferik sinir kilift timo-
riidiir. Makroskopik olarak kapsiilsiiz, diizensiz sinirli-
dir. Bazi vakalar tamamiyla intranoral olabilir. Mikros-
kopik olarak igsi hiicrelerden olugan tiimor, diizensiz,
girdapvari patern olusturabilir, niikleuslar dalgal1 gorii-
niimde olup, arada kollojen yapilari izlenir (Resim-14).
Mitoz, atipi, nekroz goriilmez. Degisik morfolojik var-
yantlar1 vardir. Lokalize norofibromlarin atipik, epitelo-
id, granuler hiicreli, dentritik hiicreli gibi alt tipleri var-
dir. Bazen shwannomla birlikte hibrid tiimor olarak bu-
lunabilir. Immunhistokimyasal olarak tiimoral hiicreler
S100 ile yamali ve CD34 ile boyanirlar. Molekiiler ge-
netik olarak NF1 geninde otozomal dominant germline
inaktivasyon saptanir. Kiiciik biyopsilerde schwannom
ile karigabilir. Sporadik lokalize ndrofibromlarin malign
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Resim 14. Norofibrom (H&EX100)

transformasyon potansiyeli yoktur. Diffiiz, pleksiform,
norofibromatozisle iligkili nérofibromlar vardir. Pleksi-
form norofibromlarin %20-40 NF1 ile iligkilidir. NF1 ile
iligkili norofibrom ve pleksiform noérofibromlar malign
transformasyon gosterebilirler“é-+9).

Malign Periferik Sinir Kilifi Tiimorii

Noroektodermal diferensiyasyon gosteren malign pe-
riferik sinir kilift timériidiir. Sporadik vakalar 30-60
yaslar arasinda siktir. NF1 ile iligkili MPSKT geligimi
%?2-10 oranindadir. Bazen cocukluk ¢aginda gelisebilir.
Norofibrom nedeniyle izlenen olgularda hizli biiyiime,
agr1 malign transformasyonu diistindiirmelidir. Yiizde
10 vakada NF1, norofibromlarda radyoterapi oykiisii
sonrast MPSKT gelisimi vardir. Genellikle sinirle iligkili
biiyiik kitlelerdir. Mikroskopik olarak igsi hiicrelerden
olusan selliiler fasikiiller olugtururlar. Siklikla ttimor hi-
poselliiler, ve hiperselliiler alanlardan olusur. Tiimdral
hiicreler damarlarin etrafinda toplanma egilimi gosterir-
ler. Niikleer pleomorfizm degisebilir. Diisiik gradeli
MPSKT’de mitoz diisiik 10’1n alti/SOBBA, selliilerite
artig1 ve atipi vardir. Nekroz pek goriilmez. Yiiksek gra-
deli MPSKT’de ise mitoz 10’un iizerindedir ve nekroz
vardir (Resim-15). Pleomorfizm, belirgin atipi, selliila-
rite artis1 vardir. Siklikla kondrosarkom, osteosarkoma-
tz, rabdomyosarkomat6z alanlar igerebilir (Heterolog
elemanlar) (Resim-15). Rabdomyoblastik diferensiyas-
yon gosteren MPSKT’ ne Malign Triton tiimorii denilir.
1mmunhistokimyasal olarak, S100, SOX10, CD34,
EMA yamal1 fokal boyanabilir. H3K27me3 ile ekspres-
yon kaybi goriiliir. Ayirici taniya, sinoviyal sarkom, an-
giosarkom, leiomyosarkom, fibrosarkom, selliiler
schwannom, dediferensiye liposarkom, malign mela-
nom metastazi almabilir. Ozellikle igsi hiicreli malign
melanom ile ayirici tanisi zor olabilir, fakat iyi bir klinik
anamnez, immunhistokimyasal olarak HMB45, melanA
ve S-100 ile diffuz pozitiflik malign melanomu destek-
ler. Dediferensiye liposarkom ise CDK4, MDM2 im

Resim 15. Malign periferik sinir kilifi tiimorii-rabdomyoblastik
diferensiyasyon gosteren (H&EX400)

munhistokimyasal olarak pozitiftir ve MDM2 amplifi-
kasyonu gosterir. Molekiiler genetik olarak 22 ve 17q’da
kromozomal anormallikler bildirilmigtir. NF1 inaktivas-
yon, RAS ailesi proteinlerinde upregiilasyon MPSKT
gelisiminde erken molekiiler olaylardir. p16, p19, p27
disregiilasyon, progresyonda bildirilmistir. Siklikla cer-
rahi rezeksiyon sonrasi lokal radyoterapi uygulanir.
Prognozu kétiidiir. Sporadik vakalarda Syys %50 iken,
NF1 ile iligkili timdrlerde %10-15"dir. Lokal rekiirrens
ve metastaz siktir. Akciger, kemik, plevraya metastaza
bildirilmigtir®0.31.52),

Retroperitonda ayrica nadir olarak sinoviyal sarkom,
alveoler soft part sarkom, ekstraskletal osteosarkom, en-
dometrial stromal sarkom, dendtritik follikiiler hiicreli
sarkom, PEComa bildirilmigtir(20).

GERM HUCRELI TUMORLER

Cocukluk caginda retroperitoneal germ hiicreli tii-
morlerden matiir, immatiir teratom, embriyonel karsi-
nom ve yolk sak tiimorii goriiliir. Bazen bunlar mikst
olabilir ve siklikla sakrokoksigeal teratomla birliktedir.

Yetigkinlerde retroperitoneal germ hiicreli tiimdrler
primer olabilecegi gibi, gonadlardan veya mediastenden
metastastatik tiimorler olarak karsimiza ¢ikabilir. Sik-
likla erkeklerde, seminom, matiir, immatiir teratom, ma-
tiir teratomda malign transformasyon, embriyonel kar-
sinom, yolk sak tlimorii, koryokarsinom olarak goriile-
bilir. Mikroskopik olarak, gonadal kaynakl1 olanlarin
benzeridir. Immunhistokimyasal olarak seminom siklik-
la OCT4, C kit, yolk sak SALL4, embriyonel karsinom
CD30 ile pozitif boyanir. Erkeklerde retroperitoneal me-
tastatik tiimorler siklikla testikiiler bolgeden, 2. siklikla
mediastinal bolgeden kaynaklanir. Makroskopik gorii-
niimii, tiimoriin primer veya metastatik oldugu hakkinda
bilgi verebilir. Primer tiimorler siklikla tek kitledirler.
Testisten metastaz yapmis tlimorler birka¢ nodu tutar ve
bilateraldir. Seminomlar, primer tiimor olarak bu bolge-
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de diger germ hiicreli tlimorlerden daha sik olarak go-
riiliir. Hastanin hikayesinde testiste germ hiicreli timor
oykdisii vardir ya da okiilt olabilir. Bazende testiste in-
tratubuler germ hiicreli neoplazi bagimsiz neoplastik
olay olarak one siiriilmistiir®.

SEMPATIK SINIR SISTEM TUMORLERI

Adrenal glandan kaynaklanan tiimorler bu lokalizas-
yonda goriilebilir. Noroblastom, ganglionroblastom,
ganglionérom bu grup tiimorlerdir. Cocukluk ¢aginda
veya erigkinde goriilebilirler. Noroblastom 6zellikle di-
ger yuvarlak hiicreli tiimorlerden Ewing sarkomu ile ka-
rigabilir. Noroblastom -6zellikle andiferensiye alt tipi
mutlaka diglama tanis1 yapmak i¢in immunhistokimya-
sal boya yapmak gereklidir. FOXO2B ile immunhisto-
kimyasal olarak pozitif boyanirlar ve CD99 negatiftirler.
Ewing sarkomu CD99 membrandz pozitif ve NKX2.2
niikleer pozitiftir(-6.28),

PARAGANGLIOMA

Paragangliomalar siklikla retroperitonda adrenal
gland disinda sempatik sistemden kaynaklanirlar. Sik-
likla Zuckerkandle cisimciginden-inferior mezenter ar-
terin ¢ikis bolgesinde goriiliirler. Bu tiimdérler néroen-
dokrin tiimorler olup, néroendokrin belirleyicilerle po-
zitiftirler (kromogranin, sinaptofizin, CD56), pansitoke-
ratin ile negatiftirler. Bununla néroendokrin karsinom-
larla ve diger noroendokrin tiimérlerle ayrilirlar. S100
ile sustantakiiler hiicreler boyanir. Paragangliomalar lenf
diigiimiine metastaz yaptiklarinda malign olarak kabul
edilirler®.

MALIGN LENFOMA

Siklikla retroperironda non-Hodgkin- B hiicreli len-
fomalar goriiliir. Bunlar yaygin fibrozisle karakterize ol-
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dzet

Retroperitoneal tiimorlerin tanisi ve yayilun arastirmasinda, goriintiileme yontemleri te-

mel araglardir. Ancak, spesifik bulgulara her zaman rastlanmadig icin, aywrict tamida giigliik

¢ctkabilir. Radyolog, bu tiimorlerin lokalizasyonu, vaskiilaritesi, cevre organlarla iliskisini ta-

mmlayarak, rezektabilite tayininde yol gostericidir.

Abstract

In the diagnosis and metastatic workup of retroperitoneal tumors, radiological imaging

methods are the main tools. However, due to the lack of specific findings in many cases, the

differential diagnosis may be hard, even impossible. By defining tumor location, vascularity

and the relationship with neighboring structures, the radiologist is the principal contributor

of resectability determination.

Anatomi:

Retroperitoneal alan abdominal kavitenin posterior
parietal periton ile transvers fasya arasinda kalan bolii-
miidiir. Retroperitoneal alan renal fasya tarafindan 3 fark-
l1 boliime ayrilan lateral kompartman, biiyiik damarla-
rin yer aldig1 D12’den L4-5 hizasina kadar devam eden
santral vaskiiler kompartman ve transvers fasyanin ge-
risinde yer alan psoas adelesini iceren arka/ilopsoas
kompartmanindan olugsmaktadir (Resim 1).

Lateral kompartman anterior pararenal, perirenal ve
posterior pararenal mesafe olmak iizere renal fasya ta-
rafindan 3’e ayrilmaktadir.

Perirenal mesafe kabaca ters ¢evrilmis bir koni bi¢imin-
dedir. Bobrekler, bobrekiistii bezleri, lenf bezleri, ilgili da-
marlar, yag dokusu igerir. Anterior (Gerota) ve posterior
(Zuckerkandl) renal fasyalar tarafindan sinirlandirilmis bu
alanda renal pelvis ve proksimal iireter de yer almaktadur.
Anterior renal fasya orta hatta perivaskiiler bag dokusuna,

Resim.1- a) retroperitoneal alan (kirmizi), b) perirenal mesafeler (mavi), santral perivaskiiler kompartman (kirmizi), posterior/ilop-

soas kompartman (turuncu) c) lateral kompartman, perirenal mesafe (sart), posterior pararenal mesafe (mor), anterior pararenal

mesafe (yesil).

www.kanservakfi.com
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posterior renal fasya ise quadratus lumborum fasyasina ka-
risir. Posterior renal fasyanin siiperfisyel laminast ise ante-
riorda peritona yapisik olarak devam eden laterokonal fas-
yadan olugur. Iki katmanli yapis1 nedeniyle posterior renal
fasya anteriora gore daha kalindir. Sag tarafta perirenal me-
safe ve sag bobrek arka yiizii kranialde karacigerin ¢iplak
bolgesine ve retrohepatik mesafeye baglanmaktadir (Resim
2). Solda ise retromesenterik ve retrorenal planlar ile peri-
renal mesafe diafragma altina ulagmaktadir. Posterior renal
fasyalar her iki tarafta da diafragmaya kaynagmaktadir. Bi-
lateral perirenal mesafelerin Kneeland kanali olarak bilinen
prevaskiiler alanda bag doku icerisindeki trabekiiller iize-
rinden difiizyon yoluyla birbiriyle teorik olarak bir iligkisi
vardir{-.

Resim.2- Sagital Rekonstriiksiyon BT goriintiisii. Sagda peri-
renal mesafe retrohepatik alan ile baglantilidir.

Anterior pararenal mesafe 6nde parietal periton ar-
kada Gerota fasyasi ve lateralde laterokonal fasya ile s1-
nirlanmaktadir (Resim 3). Duodenum 2-4. boliimleri,
pankreas (kuyrugu haric), ascendan ve descendan kolon,
yag dokusu ve lenfatikleri kapsar. Bu alan igerinde ve
damarlar boyunca mesentere dogru serbest bir baglanti
mevcuttur(->.

Posterior pararenal mesafe sadece yag doku igerir,
onde posterior renal fasya arkada transvers fasya sinir-
larin ¢izer. Karmn yan duvarinda laterokonal-transvers
fasya arasindaki devaminda ise karin 6n duvarinda pe-
riton ile transvers fasya arasindaki preperioneal mesafe

vasitastyla kargi taraf posterior pararenal mesafesi ile
baglant1 saglanmaktadir. Pelviste bu mesafe distal tireter
boyunca mesaneye dogru seyrederek ve perivezikal pe-
ritoneal yapraklar arasindaki potansiyel bir boslukla so-
na ermektedir(->.

Resim.3- Aksiyel BT kesiti. Intraperitoneal ascit ve anterior pa-
rarenal mesafede sivi varliginda parietal periton ve fasyalar
daha kolay ayrt edilebilmektedir. (Kirnizi ok basi: Gerota fas-
yasi; yesil oklar: parietal periton; beyaz ok baglart arkada pos-
terior pararenal mesafeyi yanda preperioneal alan baslangicini
isaret etmektedir)

D12 seviyesinden trokanter mindre dogru uzanan
psoas major adelesi ile bazen psoas mindr adelesi ve ili-
opsoas adelesi transvers fasyanin gerisinde olmakla bir-
likte retroperitoneal patolojilere siklikla eslik etmeleri
nedeniyle retroperitoneal alana dahil edilmektedir.

Biiyiik damarlari ¢evreleyen D12’den aort bifurkas-
yonuna kadar devam eden ve her iki perirenal mesafenin
ortasinda yer alan, anterior perirenal mesafenin arkasin-
da vertebral kolonun 6niinde kalan bolge santral vaskii-
ler mesafeyi olusturur. Abdominal aort ve v. cava infe-
rior ile onlarla ilgili damarlari, lenfatik zinciri, abdomi-
nal sempatik zincir ile yag-bag dokusu igerir.

Interfasyal yayilim teorisine gére bu mesafelerin birbir-
leri ve peritoneal kavite ile pelvis arasinda iletisimi miimkiin
olabilmektedir. Giiniimiizde perirenal fasyalarmn katmanl
bir yapisinin oldugu ve potansiyel olarak bu tabakalarin ge-
nisleyerek interfasyal planlari olusturdugu ve bu sekilde ret-
roperitoneal patolojilerin ve/veya sivilarin yayilimi izah
edilmektedir®. Retromesenterik, retrorenal, laterokonal ve
kombine interfasyal planlar olarak siiflandirilabilirler. Ret-
romesenterik plan anterior pararenal mesafe ile perirenal
mesafe arasindadir. Retrorenal plan perirenal mesafe ile pos-
terior pararenal mesafe arasindadir. Laterokonal interfasyal
plan laterokonal fasya katmanlar1 arasinda yer almakta olup
fasyal trifiirkasyonda retromesenterik ve retrorenal planlar
ile baglantilidir. Kombine interfasyal plan ise retromesen-
terik ve retrorenal planlarin kaudalde birbirleriyle birlesme-
siyle olusur ve pelvise dogru uzanir (Resim 4).
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Resim 4- A. Retroperitoneal interfasyal planlar sematik cizim. Retromesenterik plan (mavi), retrorenal plan (kirmuizi), laterokonal

plan(sart), fasyal trifurkasyon (siyah oklar), anterior pararenal mesafe (APS), posterior pararenal mesafe (PPS), perirenal mesafe

(PRS), anterior renal fasya (ARF), posterior renal fasya (PRF), laterokonal fasya (LCF), transvers fasya (TF), parietal peirton(PP).

4-B. Kombine interfasyal plan (yesil).

BT veye MR’da retroperitoneal mesafe yag dokusun-
dan zengin oldugundan fasyal planlar daha kolay seci-
lebilmektedir. Fasyalarin 3mm’den kalin olmasi non-
spesifik olmakla birlikte retroperitoneal patolojik bir sii-
recin belirtisi olabilir.

Tam:

Retroperitonel radyolojik anatomi en iyi bilgisayarl
tomografi (BT) ve manyetik rezonans (MR) ile deger-
lendirilebilmektedir. Burada yer alan yapilara ait pato-
lojilerin tan1 ve takipleri ise mevcut patolojiye ve loka-
lizasyonuna gore ultrason (US), BT, MR ve PET-BT gibi
modalitelerin tek bagina veya birbirlerini tamamlayacak
sekilde kombine kullanimlari ile yapilabilmektedir.

Konvansiyonel batin radyografisinde psoas kontu-
runda silinme, barsaklarda itilme veya tiimor icindeki
kalsifikasyonlar gosterilebilir, tan1 i¢in yetersizdir.

US ile retroperitoneal lezyonlarin degerlendirilmesi
kisithidir. US genellikle retroperitoneal kompartmanlar-
da yer alan organlara ait patolojilerde (bobrek, pankreas
gibi) daha yararli olmaktadir. Doppler US ile aort ve v.
cava’ya ait patolojilerin tanis1 konabilmektedir(!?.

Retroperitonel patolojiler abdomen ve pelvisin BT
veya MR kullanilarak kesitsel goriintiilenmesi ile deger-
lendirilmektedir. Bu degerlendirme ile kitlenin anatomik
lokalizasyonu, boyutu, visseral ve nérovaskiiler yapilar-
la iligkisi, muhtemel bas1 ve invazyon varlig1, akciger,
karaciger, transperitoneal yayilimin varlig1 belirlenebi-
1ir10.12.13)Yag komponeneti nedeniyle liposarkom BT
veya MR ile kolaylikla tanimlanabilmektedir?.

BT retroperitoneal hastalig1 tespit etmek igin yaygin
olarak kullanilan bir modalitedir. BT anjiografi ile kitlenin
vaskiiler workup’ini detayl bir sekilde yapabilmek miim-
kiin olabilmektedir'». MR goriintiileme ise daha siklikla
problem ¢6zme araci olarak kullanilmaktadir. Farkli MR
protokolleri sayesinde kitlelerdeki yapisal detaylar ayirt
edilebilmektedir. T1 yag baskisiz seriler yiiksel sinyalli
yag veya kanama alanlarinin, lenfadenopatilerin ve timo-
ral vaskiiler invazyonun degerlendirilmesinde; T2 yag
baskili seriler lenfadenopatilerin, kas invazyonlarmin, tii-
mordeki kistik veya nekrotik alanlarin, kemik iligi 6demi
veya tutulumunun, s1v1 koleksiyonlarinin degerlendiril-
mesinde, kontrast sonrasi T1 seriler solid ile hipovaskiiler
kistik/nektrotik kitlelerin vaskiiler yapisinim ayirt edilme-
sinde, vaskiiler tutulum ve/veya tromboz varliginin gos-
terilebilmesinde faydali olabilmektedir".

Evrelemenin yapilmasi i¢in uzak metastaz varliginin
arastirllmasinda toraks ve tiim batin taranmalidir(?. 18
Flurodeoksiglukoz (FDG) pozitron emisyon tomografisi
(PET) retroperitoneal kitlelerin tan1 ve yayiliminda fay-
da saglayabilir. FDG-PET ve MR radikal cerrahi girisim
sonrasi rezidiiel kitle ve/veya niiks varliginin belirlen-
mesi, tedaviye yanitin degerlendirilmesi ve takibi ile
hastanin tekrar evrelemesinin yapilmasinda yardimci
olabilir(¥.

Tanisal goriintiileme lezyonu tespit etmek ve yayili-
mint degerlendirmek agisindan dnemlidir. Bir kitlenin
primer retroperitoneal tiimor oldugunu sdylemeden 6nce
bu kitlenin retroperitoneal organlardan orijin alip alma-
digin1 dogru saptamak gerekmektedir. Bunun i¢in bazi
isaretler aranabilir.
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Resim.5- Pelvik retroperitoenal miksoid lipomyom. 38.Y Kadin hasta. Mesane, uterus ve rektumu saga dogru deplase eden sol pelvik

yan yiizdeki iliak vaskiiler yapilara invazyon gostermemis T2 (A) heterojen hiperintens, T1 (B) yumusak doku intansitesinde ve post-

kontrast (C) hipovaskiiler heterojen kontrastlanan kitle.

Tiimoriin bobrek, tireter, surrenal gland, ascendan ve-
ya descendan kolon, duodenum 2-4. boliimleri gibi ret-
roperitoneal organlar1 veya retroperitoneal vaskiiler ya-
pilar1 deplase etmesi retroperitoneal lokalizasyonlu ol-
dugunu destekler niteliktedir(>.

Bunlardan bir digeri kitle-organ birlesim yerinde olu-
san acidir. Kitle komsu organin konturunda gaga seklinde
bir goriiniim olusturuyorsa, yani kitle ile organ konturu
arasinda genis bir a¢1 s6z konusu ise bu kitlenin organdan
ciktiginin bir igareti olarak yorumlanabilir. Buna karsin
kitle ile komsu organ konturlar1 arasinda dar a¢1 olugu-
yorsa kitlenin organ harici gelistigi soylenebilir. Bir diger
bulgu ise retroperitoenal bir organin silinmesi/kaybolma-
sidir. Bazen surrenal gibi kii¢iik organlarm tiimériinde kit-
le organin ortadan kaybolmasina yol agabilir, ancak bii-
yiik bir retroperitoneal kitlenin surrenali invaze etmesi gi-
bi bir durumda bu bulgunun yalanci pozitifligi s6z konu-
sudur. Kitle ile komgu organ arasinda kitle etkisine rag-
men konturlar silinmemis, aradaki yagl planlar se¢ilebi-
liyor (Resim 5) ve komsu organin konturu yarim ay sek-
linde iceri cokmiigse bu kitlenin kompresif etkisini gos-
termektedir ancak konturlar siliklesmis ve diizensiz bir
goriiniimde ise kitlenin organdan gelistigi veya kitlenin
komsgu organi invaze ettigi diistiniilmelidir(>-19.

Ayiricl Tamya Yardimer Olabilecek Bulgular:

Retroperitoneal kitlelerin ayirict tanisini radyolojik
olarak yapabilmek i¢in tiimorlere ait karakteristik 6zel-
liklerinin olmas: gerekmektedir. Ancak retroperitoneal
kitlerlerde gri bolge cok genis oldugu icin tani tahmini
yapabilmek gii¢ olmaktadir.

Lenfanjiom veya ganglionérom gibi bazi tiimorler
vaskiiler yapilar1 invaze etmeden cevreleyerek mevcut
retroperitoneal yapilarin arasindan yayilip, biytirler.
Lenfanjiomlar s1v1 ile dolu, tinilokuler veya multilokiiler
yapida minimal kontrat tutulumu gosteren kistik kitle-
lerdir. Lenfomada ise paraaortik ve parakaval lenfade-

nopatiler vaskiiler yapilarda silinmeye/invazyona yol ag-
madan biiyiirler. Sempatik sinir sistemine ait paragan-
gliomlar veya ganglionéromlar ise sempatik zincir bo-
yunca yayilan kitleler olustururlar.

Retroperitoenal sarkomlar igerisinde liposarkomlar
en sik goriilendir. Iclerindeki yag varligi tantya yardimci
olmaktadir. Bir kitlenin icerisinde yag varsa ve kontur-
lar1 silik/diizensiz ise akla liposarkom getirmelidir (Re-
sim 6) Buna kargin yiiksek grade’li bir liposarkom tespit
edilebilir miktarda yag icermeyebilir ve diger sarkom-
lardan ayrilmas: giiclesebilir(?. Iyi smirl1 ve biiyiik kis-
m1 yag dokusundan olusan bir kitle i¢in ise lipom tanist
diisiintilmelidir(?.

Kitle icerisinde kontrast tutmayan BT karsilig1 hipo-
dens, MR karsilig1 T2 hiperintens olan alanlarin varligi
tiimor igerisinde nekrozu diisiindiirmektedir. Kitle ige-
rinde hizli nekroz gelismi yiiksek grade’li malignitelerde
veye leimyosarkomlarda goriilmektedir. Retroperitoneal
leimyosarkomlarda massif kistik dejenerasyon alanlari
ve santral nekroz gelisimi diger sarkomlara gore daha
sik goriilmektedir. Buna kargin kalsifikasyon ve yag
icermemektedirler®.

Vaskiilarite retroperitoneal kitlelerde 6nemli bir bul-
gudur. Paragangliom veya hemangioperistom gibi tii-
morler hipervaskiiler yapidadir. Miksoid malign fibroz
histiositom, leimyosarkom ve diger sarkomlar orta de-
recede vaskiiler tiimorlerdir. Low grade liposarkom, len-
foma ve benign patolojiler hipovaskiiler kitlelere 6rnek
olabilirler(19-29.

Major organlarin diginda retroperitondan kaynakla-
nan ¢esitli benign veya malign neoplazilerin radyolojik
olarak ayirici tanisini yapabilmek ¢ok gii¢ ve bazen im-
kansiz olmaktadir. Radyolojik olarak 6ncelikli amaglar
kitlenin lokalizasyonunu dogru belirlemek, varsa tiimore
spesifik olabilecek bulgulari tanimlayarak ayirici tantya
gidebilmek ve operabilite agisindan yayilim, invazyon
ile vaskiilaritesi hakkinda bilgi toplayabilmektir.
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Resim.6.- Sag anterior pararenal lokalizasyonlu liposarkom A-
preop BT (egik ok: biiyiik kitle, yag dansitesinde alanlar kitle
icerisinde siyah alanlar olarak seciliyor, B-preop diiz batin AP
grafide karin sag tarafta barsaklara ait gaz golgeleri silinmis.
Postop 1. ayda duodenal ans komsulugunda ascendan kolonu
anteriora deplase eden rezidiiel kitle C-sagital reformat goriin-
tii, D-aksiyel kesit, E-koronal reformat goriintii. Rezidiiel kitle
yagdan zengin alanlar ve solid komponent iceriyor, ayrica po-
stop koleksiyon ve hava imajlar: secilmektedir. (Santraldeki kir-
muzt yildiz)
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dzet

Retroperitoneal tiimorler, cerrahi disinda tedavi yontemleri giiniimiizde dahi ¢ok sinirlt,
sayult neoplazmalardandir. Bununla birlikte, cerrahi de residivlerle karsilasmak ve cogu kez
bunlarla tek basina miicadele etmek zorundadir. Bu riski azaltmak icin, belli onkolojik ilkelere
titizlikle wyulmalidir. Ancak yine de bu yazimin onemli bir kisnuni olusturan “residiv” konusu,
onemini korumaktadur.

Abstract

Retroperitoneal tumors are, one of the infrequent neoplasms, whose treatment, even today
is nearly limited to surgery. Nonetheless, surgery is frequently condamned to be confronted
with recidives and struggle alone with them. To decrease these risk, strict oncological prin-
ciples must be adopted. Still, the problem of “recidives” constituting an important part ot this

article, keeps its importance.

GENEL BILGI

Retroperitoneum, karin arka duvarinda, 6nde poste-
rior parietal periton, arkada fasya transversalis, yanlarda
laterokonal fasya - periton bilegsmesiyle sinirlanan bir
anatomik mesafedir. “Primer retroperitoneal tiimorler”,
bu alanda, bobrek, surrenal, pankreas, duodenum gibi
“gercek” retroperitoneal organlardan kaynaklanmayan,
lenfoma veya metastatik tiimorleri kapsamayan, tama-
mina yakinit “primer mezankimal” neoplazmalardir.

Tiim tiimorlerin binde 1-3’{inti, yumugsak doku sar-
komlarinin %15’ini olustururlar. 50 yas civarinda (55-
65) goriiliirler. Ensidans1 3-6/106’dir. Bazi serilerde ka-
dinlarda daha sik bildiriliyor ise de, anlamli irk ve cins
farki yoktur. %65-80°1 maligndir®.

Sozkonusu tiimorler yavag biiytidiikleri ve karm 6n
duvarina dogru genisleyecek mesafeleri oldugu icin, ge-
nellikle ge¢ belirti verirler ve tanindiklarinda ¢ogu kez
biiyiik boyutlara ulagmis (%50 olguda >20cm) olurlar.
Semptomlari, miiphem karin veya bel agrisi, dolgunluk

hissi, karnin genislemesi ve seyrek olarak duodenum,

ureter, vena cava gibi yapilara basi belirtileridir. Tesa-
diifen yakalanmalar1 da, seyrek degildir® 3.

Sarkomlar, mezodermal retroperitoneal malignitele-
rin %90’1n1 olustururlar. Bunun da %80’ini, liposarkom,
leiomiyosarkom ve malign fibr6z histiyositomlar olus-
turur.

TANI

Stipheli bir semptom veya fizik bulgu ile karsilagil-
diginda, oral ve IV kontrasth batin BT veya MR isten-
melidir (Resim 1).

Retroperitoneal tiimorlerin ayirict tanisinda, lenfoma,
Castleman hastalig1, abseler, bobrek, pankreas, duode-
num, siirrenal gibi retroperitoneal organ, hatta karaciger
tiimorleri, metastatik lezyonlar akla getirilmelidir. Geng
erkek hastada asemptomatik dahi olsa, testis timorti;
kontrolsuz hipertansiyonda siirrenal tiimorleri, paragan-
gliomalar; hematiiride bébrek patolojileri; gece terleme-
leri, nedensiz ates, kilo kaybi gibi B- semptomlar1 veya
periferik lenfadenomegali, hepatosplenomegali varligin-
da lenfoma akla getirilmelidir(-2.
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Resim 1- BT: dalag anteriora ve sag iist kadrana deplase eden,
sol kadrant dolduran retroperitoneal liposarkom. (Klinigimiz
materyeli)

Kesin tant, biopsi ile konur. Ancak ¢ogu olguda rad-
yolojik inceleme, tipik goriintiiler vererek yeterli olur.
Goriintiileme rehberliginde perkutan “core” biopsi, em-
niyetli, etkin ve dogruluk orani yiiksek olmakla beraber,
retroperitoneal tiimdorlerin biiyilik cogunlugu habis oldu-
gundan ve her haliikarda rezeksiyon gerektirdiginden,
preoperatif tani i¢in sart degildir. Ayrica iyi diferansiye
liposarkomlarda, hiicre azlig1 ve 6rnekleme hatalari ne-
deniyle, biopsi dogru sonug¢ vermeyebilir. Biiyiik vaskii-
ler yapilara komguluk, “core” biopside risk olusturabilir.
Igne trakti boyunca yayilma riski ise, 6zellikle transpe-
ritoneal girilmemigse, yok sayilabilecek kadar azdir®.

Ancak tanida siiphe oldugunda, inoperabilite veya
nonrezektabilite durumunda veya neoadjuvan tedavi dii-
stintildiigiinde, biopsi yapilmalidir!- 3 9. Materyel, yu-
musak doku tiimorleri konusunda deneyimli bir patolog
tarafindan degerlendirilmelidir.

TEDAVI
Preoperatif Hazirhk

Basgarili cerrahi i¢in elzemdir. Tiimoriin lokalizasyo-
nu, komsu yapilarla iligkisi ve rezektabilitesi BT veya
MR ile belirlenmeli, olasi cerrahi iglemler planlanmalidir.
Hastanin performans: ve komorbiditeleri de gézoniinde
bulundurulmali, operabilite tayin edilmelidir. Bu tiimor-
ler, yiiksek grade’li veya rekiirrent olmadik¢a, cogu kez
ekspansiftirler. Biiyiik boyutlarda olsalar dahi, ¢ogu kez
komsu solid/igibog organ veya damarlari invaze etmezler.
Bu nedenle, biiyiik boyutta olmalar1, cerrahi bir kontren-
dikasyon olusturmaz (Resim 2). Ancak, rezeksiyonu kisa
barsak sendromuna yolacacak miiltipl barsak segmenti
tutulumu veya rekonstriiksiyonu 6ngoriilemeyen (uzun

segment) veya bilateral damar tutulumu olan hastalarda,
rezektabilite iyi degerlendirilmelidir. Bu durumlarda neo-
adjuvan tedavi 6nemli bir secenektir®.

Resim 2- BT: Aymi hastanin median laparotomide goriiniimii.
(Klinigimiz materyeli)

Neoadjuvan tedavi gerekliligi, medikal onkolog ve
radyasyon onkologu ile tartisilmalidir. Yapilmas: diisii-
niiliiyorsa, neoadjuvan radyoterapi, tiimoriin komsu vis-
serleri itmesi nedeniyle, adjuvan terapiye nazaran daha
az morbid oldugu; tiimor psodokapsiiliinii kalin ve asel-
liiller hale getirerek rezeksiyonu kolaylastiracagi; boyle-
ce cerrahi manipiilasyon sirasinda tiimor ekilmesi ve
embolisi risklerini azaltarak lokal rekiirens olasiligin
diisiirecegi; ayrica oksijenasyonu bozulmamig dokularda
daha etkili olacagi, akilda tutulmalidir.

Imkan1 olan kurumlarda, intraoperatif radyoterapi se-
cenegi de gozoniinde bulundurulmalidir®-?.

Gerekebilecek bir nefrektomi agisindan bobrek
fonksiyonlari incelenmeli, olas1 bir kolon rezeksiyonu
bakimindan barsak hazirlig1 yapilmali, timériin boyut
ve damar komsuluklarina gore yeterli kan ve plazma ha-
zir bulundurulmali, damar rezeksiyon ve rekonstriiksi-
yonuna hazirlikli olunmalidir®.

Cerrahi

Tedavinin temeli cerrahidir. Ekstremite sarkomlari-
nin aksine, retroperitoneal sarkomlarda 6liim nedeni ge-
nellikle lokal rekiirenstir. Dolayisiyla komplet eksizyon,
hayati 6nem tasir?. Olabildigince genis cerrahi sinirla,
gerektiginde cevre organ(lar)la en bloc rezeksiyon 6ne-
rilirse de, ge¢ basvuru ve ¢ogu kez komsu yapilarin tu-
tulu olusu nedeniyle, bu hedefi tutturmak her zaman ko-
lay degildir®-?.

Eksizyon siklikla, retroperitonda net fasyal planlar
bulunmamasi nedeniyle, organ veya daha seyrek olarak
damar rezeksiyonlarimi gerektirir. Fransa kaynakl bir ¢a-
ligsmada, hastalarin % {inde ilave organ rezeksiyonu bil-
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dirilmigtir. Bunlarin %42’sini nefrektomi, %30 unu ko-
lon rezeksiyonlar olugturmaktadir. Yazarlar, timorii ¢ev-
reden “ayiklama” yerine “kompartmantal rezeksiyon”
Onermigler ve bu tutumun, (+) cerrahi sinir oranint %50
azalttigini, sagkalima da yansidigini 6ne stirmiislerdir®.
Ancak bu seride, rezeke edilen kolon ve bobreklerde in-
vazyon saptanmadigi gibi, pankreas/duodenum, biiyiik
damar rezeksiyonlart da yoktur(4). Ayrica >3 organ re-
zeke edildiginde morbidite anlaml artmigtird®.

Hemen tiim ¢aligmalar, tiimoriin komplet eksizyonu-
nun sagkalima etkili oldugunu gostermekle beraber; ret-
roperitoneal bolgede bu denli radikal bir yaklasimin
yiiksek morbidite tagidig1 ve tiim hastalara uygulanama-
yacagi unutulmamalidir. Bu ameliyatlarda kanama, en
onemli morbidite ve mortalite kaynagidirb.

Kaldi ki, 374 olguluk seride 4.4 yillik takipte %47
olguda lokal rekiirens gézlenmistir. Ayrica, %16 oranin-
da, yaris1 reoperasyon gerektiren komplikasyon gelis-
mis, licli peroperatif olmak tizere 13 hasta (%4) kaybe-
dilmigtir. Avrupa kaynakli, agresif rezeksiyonlar1 savu-
nan bir diger retrospektif seride, bu politikayla 5 yillik
lokal rekiirens oranlarinin %48’den %28’e diistiigii be-
lirtilmigtir??. Fakat bu caligma, retrospektif olmanin ote-
sinde, farkli donemleri yansitiyor olmasi, hasta secim
kriterlerinin net olmamasi, konservatif tedavi edilen
grupta takip siiresinin iki kat uzun olmas1 gibi nedenler-
le, elestirilmisgtir.

Tutulu organ(lar)mn en bloc ¢ikarilmasi konusunda
tartigma yoktur (Resim 3). Tartigma, tutulu olmayan or-
ganlarin rezeksiyonu noktasinda baglamaktadir. Negatif
cerrahi sinir amactyla yapilan kompartman rezeksiyon-
lar1, saglam organ kaybina yolagmanin yanisira; rezek-
siyon, aorta, spina gibi yapilar1 ilgilendirdiginde yine de
yetersiz kalabilmekte veya rekonstriiksiyonlari kom-
pleks hale getirmekte; ve neticede, sagkalim avantaji da
saglamamaktadir®.

Resim3- Komplet rezeksiyon sonrasit ameliyat loju. (Klinigimiz
materyeli)

Ancak, negatif sinir elde etmek icin, tutulu organlari
iceren multiviseral rezeksiyonlar yapilmasi gerektigi tar-
tismasizdir. En sik ¢ikarilan organlar, bobrek, kolon, da-
lak, ince barsak ve distal pankreastir. Makroskopik tii-
mor invazyonu oldugunda veya organ tiimorle sarili ol-
dugunda, nefrektomiden kac¢inilmamalidir(3.

Damar invazyonu oldugunda veya tiimdr vena cava,
aorta gibi major bir vaskiiler yapidan kaynaklandiginda
(vena cava kaynakli leiomiyosarkom gibi), bu yapilarin
rezeksiyon ve rekonstriiksiyonu giindeme gelir. Inope-
rabilite veya inkomplet rezeksiyonun en 6nemli nedeni-
nin cogu seride, damar invazyonu oldugu diisiiniiliirse,
konu 6nemlidir.

Biiyiik damar tutulumu durumunda, damar c¢evresi-
nin >180 derece (encasement-invasion) veya <180 de-
rece ve kalibresi degismeden tutulumunu (effacement)
ayirdetmek icin, kontrastli BT ye MR ilavesi yararli ola-
bilir.

Bu terimler pankreas bagsi kanserinde yaygin kulla-
nilmakla beraber, sarkom rezektabilitesi tayininde de ya-
rarlidir®.

Fakat karsinomlardan farkli olarak, damar tutulumu
tek bagina cerrahi kontrendikasyon olusturmaz. Bu ko-
nuda 6nemli bir tartigma, vena cava inferior rezeksiyonu
sonras1 rekonstriiksiyon gerekip gerekmedigidir. Basit
ligasyon, genellikle iyi tolere edilir. Cogu zaman gegici
olan alt ekstremite 6demine, fakat bazen bobrek yetmez-
ligine yolagabilir. Ozellikle nefrektomi ile birlikte ise,
kalan bobregin dolagimi hayati nemdedir. Buna kargi-
lik, rekonstriiksiyon da, gref enfeksiyonu, pulmoner em-
boli gibi riskler getirir. Damar zaten tikal1 ve/veya yeterli
kollateral varsa, rekonstriiksiyon gerekmez®- 4.

Bu tiir karmagik girisimler, 6zellesmis, yiiksek vo-
liimlii merkezlerde yapilmalidir®.

Rezeksiyonun Teknik Ozellikleri

Ensizyon, emniyetli ¢calisma saglayacak biiytikliikte
olmalidir. Bu, genellikle pubisten ksifoide kadar uzati-
labilen orta hat ensizyonudur (Resim 2). Ancak, vena ca-
va’nin suprahepatik kontrolunu da gerektiren, retrohe-
patik biiylimiis tiimor gibi durumlarda torakoabdominal
ensizyonlar kullanilabilir. Keza, mediastene dogru bii-
yiimiis tiimorlerde, hiatus genisletilerek emniyetli bir di-
seksiyon saglanamiyorsa, yine ensizyonun toraksa uza-
tilmasi gerekebilir. Benzer sekilde, inguinal veya femo-
ral kanala uzanan, inguinal ligamentin altina inmis tii-
morlerde, tiimorii en bloc ¢ikartabilmek ve vaskiiler
kontrol saglayabilmek amaciyla, ikinci bir kasik ensiz-
yonu yapmak veya ensizyon alt ucunu oblik olarak ka-
siga dogru uzatmak gerekebilir. Veya pelvise dogru bii-
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ylimiis bir tiimor iskiadik foramenden fitiklagmigsa, ek
gluteal bir kontrensizyon ile disseke edilir.

Yukarida da bahsi gecen “kompartmantal rezeksi-
yon”da, tiimoriin 6n yiiziine komgu organlarin ¢ogu (pe-
riton, kolon, pankreas kuyrugu, dalak, bobrek) nisbeten
diisiik morbidite ile rezeke edilebilir. Bobrek kapsiilii,
bobregi feda etmeden ¢ikarilabilir’. Anterior sinirt duo-
denum/pankreas basi olusturdugunda, duodenopankrea-
tektomi abartili bir endikasyon tegkil eder®.

Lateralde, periton ve fasya transversalis yine timorle
birlikte en bloc ¢ikarilir. Medialde tiimor, aort ve vena
cava’dan, lizerinde bir areolar doku birakarak, ayrilabi-
lir. Posteriorda tiimér, psoas, quadratus lumborum gibi
kaslara dayanir. Burada anatomik disseksiyon planlari
olmadigindan, negatif sinir elde etmek i¢in iyi ekspozis-
yon ve keskin disseksiyon yapmak gerekir. Dolayisiyla,
onden arkaya cepecevre disseksiyon tamamlandiktan ve
maksimum ekspozisyon saglandiktan sonra tiimoriin bu
en derin kisimlarina gelinmelidir.

Invazyon olmadik¢a, major damar, sinir veya kemik
rezeksiyonu gerekmez®.

Vena cava kaynakli leiomiyosarkomlarda, ameliyata
Cattell-Braasch manevrasiyla baslanir. Cogu hastada
ameliyat cava’nin primer tamiri veya en fazla otolog ya-
ma (patch) ile tamamlanir. Bu miimkiin degilse, IVC sol
renal venin distali(kaudali)nden rekonstriiksiyonsuz re-
zeke edilebilir. Sol gonadal ve sol adrenal venlerin ko-
runmast, kollateral dolagimi kolaylagtirir. Gegici alt eks-
tremite 6demi, elevasyon ve kompresyon ile gegistirilir.
VCI’iin rekonstriiksiyonu, tromboz ve kollaterallere
uzayan tromboz riski tagir. Preoperatif cava trombozu
varsa, pulmoner emboliden kaginmak i¢in, ameliyatin
basinda venin proksimal kontrolu saglanmalidir. Bu du-
rumda preoperatif ven filtresi onerilmez®.

Bu tiir karmagik girisimler, 6zellesmis, yiiksek vo-
liimlii merkezlerde, tiimor trombuslu bobrek tiimorii cer-
rahisinde deneyimli iiroloji ve vaskiiler cerrahi ekiple-
rinin katilimiyla, yapilmalidir® 4.

Retroperitoneal Tiimorlerde
Laparoskopik Cerrahi

Retroperitoneal tiimor cerrahisinde laparoskopi ile il-
gili, seriler olmasa da, deneyimler mevcuttur. Tiiméorlerin
genelde ¢ok biiyiik boyutta olmalari, dolayisiyla sahay1
daraltarak laparoskopik manipiilasyonu giiclestirmeleri,
cogu kez bilyilik damarlara komguluklar1 ve bu biiyiik pi-
yeslerin biitiin olarak yeterli uzunlukta bir ensizyondan
cikarilma geregi, laparoskopiyi kisitlamaktadir.

Bu tiimorlere laparoskopik yaklagimda trokar say1 ve
yerleri standart degildir (Resim 4). Timér yerlesim ve

boyutlaria gore, deneyimli cerrah tarafindan belirlenir.
Barsak hazirlig1 yapilmig olmasi, yaralanma durumunda
kontaminasyonu azaltacagi gibi, kolonun mobilizasyo-
nunu da kolaylastirir.

Resim 4- Trokar girigleri. Gobek 10mm trokar yeri genisletile-
rek, piyes torba icinde ¢ikartilmigtir. (Metin Ertem’den)

Hasta bacaklar1 agik ve masa kolayca pozisyon veri-
lebilecek sekilde olmalidir. Cerrah gerektiginde yerini
degistirebilmelidir.

Az sayida deneyim olmasi nedeniyle laparoskopi, se-
lim tiimérler i¢in 6nerilse de, Mondato ve ark.(® bir pel-
vik liposarkom olgusunda rezeksiyonu basar ile tamam-
lamuglar, 18 aylik takipte rekiirrens gérmediklerini bil-
dirmiglerdir. Nomura ve ark.” da, 7cm ¢aplt bir lipo-
sarkomu agik cerrahiye nazaran ¢ok daha iyi goriintii es-
liginde rezeke ettiklerini vurgulamiglardir. Agrusa ve
ark.!® benzer bir tiimorii sol bobrek ve adrenal ile en
bloc rezeke etmigler, en az 5 y1l takipli prospektif ¢alig-
malara ihtiya¢ oldugunu belirtmislerdir.

10 cm’den biiyiik tiimorlerde, yapilacak kesinin 10
cm’nin tizerinde olmasi gerektigi durumlarda, minimal
invazif cerrahi avantajlar1 ortadan kalkmaktadir. Yine
yogun ve agir kitleler, manipiilasyonda zorluk yaratir.
Kitleye ulasmada duodenum, dalak, pankreas kuyrugu,
kolon fleksuralar gibi yapilarin mobilize edilme ihtiya-
c1, cerrahin laparoskopik splenektomi, adrenalektomi,
distal pankreatektomi, kolektomi gibi iglemlerde dene-
yimli olmasin1 gerektirir. Tiimor, glivenli cerrahi sinirla,
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cevre vaskiiler yapilar korunarak, en bloc ¢ikartilmalidir.
Acik cerrahiye doniig(konversiyon) konusunda tereddiit
edilmemelidir.

Preoperatif radyolojik bulgularda tiimor selim gorii-
niimlii, invazyon siiphesi yok ve 10 cm’den kiigiik ise,
retroperitoneal kitleler, biiyiik damarlarla komsu olsalar
dahi, deneyimli cerrahlar tarafindan laparoskopik rezeke
edilebilirler. Malignite siiphesinde, acik cerrahi tercih
edilmelidir®®. Halen ilave ¢aligmalara ihtiya¢ olmakla
beraber, malign tiimorlerde de, deneyimli ekipler radi-
kal, onkolojik prensiplere uygun rezeksiyonlar yapabil-
mektedir (Resim 5-7).

Resim 5- Sol kolonun mediale devrilerek retroperitonel bolgeye
ulasilmast. (Metin Ertem’den)

Resim 6- Ureter ve gonadal damarlarin korunarak laterale ser-
bestlestirilmesi ve kitlenin sempatik zincir ile iliskisi. (Metin
Ertem’den)

Resim 7- Tamamen serbestlegtirilen kitlenin torba igine alina-
rak disartya ¢ikartilmasi. (Metin Ertem’den)

Lokal Rekiirrenste Cerrahi

Rekiirrensler, hemen daima lokal rekiirrens seklinde-
dir. Hastalarin biiyiik cogunlugunda lokal rekiirrens ne-
redeyse kaginilmazdir. Bu oran %80lere varmaktadir ve
median rekiirrens siiresi 15-44 aydir®.20.

Lokal rekiirrenslerin 6nemli boliimii, timor yatagin-
da degil, intraperitonealdir. Bunda, ilk ameliyatta pos-
terior periton bariyerinin ortadan kaldirilmasi, ana et-
kendir. Iyi diferansiye tiimorler “ekspansif” olarak bi-
linse de, %25-50 oraninda “invazif olduklarini, bu ne-
denle rekiirrenslerin stk goriildiigiinii savunan ¢aligmalar
vardir®.22. Geg rekiirrensler de seyrek degildir. Bir ca-
ligmada lokal rekiirrenslerin %40 oraninda 5 yildan son-
ra goriilduigii bildirilmigse de, bu yiiksek oran muhteme-
len rekiirrensin ge¢ taninmasi ile ilgilidir®?.

Lokal rekiirrens sonrasi en anlamli prognostik faktor,
rezektabilitedir. Median sagkalim rezektabl hastalarda
60 ay iken, nonrezektabl olanlarda 20 aydir®». Nonre-
zektabilite kriteri, yaygin peritoni¢i dagilma(sarkoma-
toz) veuzun segment biiyiik damar tutulumudur®. Re-
kiirrens durumunda hem rezeksiyon daha zor, hem de
yeni bir rekiirrens olasilig1 daha yiiksektir. Her rekiir-
rens, bir 6ncekinden daha kisa siirede ortaya ¢ikar ve ilk
rekiirrenste %60 civarinda olan komplet rezeksiyon ora-
n1 giderek diiger(".

Rezektabl hastalarda, tiimoriin biiylimesi hastaligi
nonrezektabl hale getirebileceginden, ameliyat endike-
dir. Agresif seyreden (kisa siirede niiksetmis, oncesinde
defalarca rezeksiyon gecirmis) hastalarda, yakin takip
diistiniilebilir. Bu tutum, cerraha, olasi bir rezeksiyondan
yarar gormeyecek hastalar1 saptamak i¢in zaman kazan-
dirtr. Aksine, diisiik grade’li, yavas ilerleyen tiimorlerde
de ameliyat geciktirilebilir®. Bdylece, olasi ardigik
ameliyatlar arasindaki siire uzatilabilir®®27. Bizim de,
rekiirrensi kii¢lik boyutta(<2-3cm) iken saptadigimiz,
biiyiime hiz1 ¢ok diisiik(<3-4cm/6 ay) olan ve bu sekilde
cerrahiyi bir yildan fazla geciktirdigimiz iyi diferansiye
liposarkom olgularimiz mevcuttur. Keza schwannomla-
rin da, semptomatik olmadikca izlenebilecegi bildiril-
mistir®®.

Lokal rekiirrens’te, primer tiimorde oldugu gibi,
komplet rezeksiyon hedeflemek gerekir. Bir ¢calismada,
sinir pozitifligi daha yiiksek olmakla beraber, primer tii-
morde oldugu kadar(%67) komplet rezeksiyon yapila-
bildigi bildirilmigtir®®.

Bu hastalarin cogu, daha 6nce biiyiik ameliyat gecir-
dikleri i¢in, anatomik planlar kaybolmus, tutulu olma-
yan organlar yer degistirmis olabilirler. Dolayisiyla, reo-
perasyon, bir¢ok organ yaralanmasi ile seyredebilir. Bu
nedenle, reoperasyon, rekiirrenste progresyon varsa ve
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komplet rezeksiyon emniyetle saglanabilecekse, yapilir.
Rezeksiyon yapilamayacak veya ancak R2 rezeksiyon
yapilabilecekse, sistemik tedavi diistiniilmelidir. Burada
cerrahi, ancak palyasyon gerekiyorsa endikedir® 4.

Lezyonun bir¢ok organa komsulugu gozoniine alin-
diginda, o6zellikle gastrointestinal komplikasyonlarin -
cok sik olmasa da- palyatif iglemler gerektirmesi bekle-
nebilir. Lokal rekiirrenste palyatif cerrahi, diisiik grade’li
tiimorlerde yasam kalitesini arttirmak icin Onerilebilirse
deC, yiiksek grade’li tiimorlerde bu ameliyatlarin pal-
yatif etkilerinin ¢ok kisa (genellikle aylar, hatta haftalar),
ayrica morbiditelerinin %30, mortalitelerinin de %10 ci-
varinda oldugu unutulmamalidir®3!-3». Burada kural,
“Once zarar verme” olmalidir®.

Rezeksiyon genigligini belirlemek i¢in, sinirdaki do-
kulardan frozen biopsi yapilmasi onerilmez. Yumugak
doku tiimorlerinde frozen biopsi, 6zellikle reoperasyon
durumunda, ayrica dncesinde adjuvan tedavi de uygu-
lanmigsa, ¢ok sorunlu hale gelir; sonuglari, yaniltici ola-
bilir. Ancak, IVC’dan kaynaklanan leiomiyosarkom gibi
0zel durumlarda, ilave damar eksizyonu yapilabilecekse,
damar sinirinin frozen ile belirlenmesi yararli olabilir@?.

Uzak Metastazda Cerrahi

Metastatik potansiyelli RT retroperitoneal tiimorlerin
(indiferansiye liposarkom, leiomiyosarkom) ¢ogu akci-
gerlere metastaz yapar). Hastalarin kabaca %20sinde
izole metastaz goriiliir®®. Rezeksiyon sonrasi 3 yillik
sagkalim, %28-54 tiir®+3).

Bu hastalar, 6zellikle 1 yil icinde metastaz gelistir-
mislerse, %80lere varan oranda yeniden metastaz gos-
terirler. Komplet rezeksiyon yapilabilecekse (rezektabl
oligometastatik hasta), cerrahi denenmelidir®®. Metas-
tazektomi 5 y1l sagkalimi1 %13’ten %35’e ¢ikarabilir®?.
Johns Hopkins kaynakli 131 olguluk bir ¢aligmada da,
metastazektomi ile median 54. 6 ay (versus 2. 97 ay)
sagkalim saglandig1 bildirilmistir®®. Bu yarar1 gosteren
yiiksek diizeyli kanit yoktur ve bu durum muhtemelen
hasta secimiyle alakalidir®. Solid organ metastazlarin-
da radyofrekans veya giderek yayginlasan mikrodalga
ablasyon, tekbagina veya cerrahi ile kombine kullanila-
bilir. Daha az invazif olma, komplikasyonlarin daha
az olmasi, sistemik tedavi siirecini daha kisa kesintiye
ugratma gibi avantajlari olabilir.

Karaciger metastazlar1 hakkinda da siirli ¢alisma
mevcuttur. Nisbeten yakin tarihli bir caligmada, 5 yillik
sagkalim %32 olarak bildirilmigtir“®. Primer hastalik
tizerinden gecen siire (hastaliksiz aralik) ne kadar uzun-
sa, prognoz o kadar iyidir. Kisa siirede ortaya ¢cikmig ve-
ya multipl metastazlarda, tedaviye kemoterapiyle bagla-

mak, alinacak yanita ve hastanin performansina gore
metastazektomi karar1 almak, hasta se¢imi acisindan uy-
gundur®.

Senkron abdominal ve uzak rekiirrensli hastalar, ge-
nel olarak rezeksiyon aday1 degillerdir. Tiimor histolojisi
ve molekiiler alt tiplemeye dayali sistemik tedaviye yon-
lendirilmelidirler®!.27.

Sarkomatozda, hipertermik intraperitoneal kemote-
rapi (HYPEC) nin yarar1 gosterilememistir.

Tekrarlayan metastaz durumunda, uygun timor bi-
yolojisi yoksa(yiiksek grade, yiiksek tiimor hacmi, kisa
hastaliksiz interval), cerrahide 1srar edilmemelidir®?.

PROGNOZ

En sik rastlanan tiimér, cogu (%70) iyi diferansiye,
liposarkomdur®.

Iyi diferansiye liposarkomlarda 3 yillik lokal rekiir-
renssiz sagkalim %90 1n iizerinde iken, indiferansiye
olanlarda bu oran %50-60lara diiser. Indiferansiye lipo-
sarkomlarda bu oran grade’e gore daha da (%60lardan
%40’ a) azalir. Leiomiyosarkomlarda lokal rekiirrens 3
yilda %20 civarinda olup, uzak metastaz oranlar1 bunun
yaklasik iki katidir®®. Diisiik grade’li tiimorler lokal re-
kiirrense yatkin iken, yiiksek grade’li tiimorlerde uzak
metastazlar sagkalimi belirler®.

1yi diferansiye liposarkomlar lokal rekiirrens egilimi
gosterirler. Ekstremite sarkomlarinin aksine retroperito-
neal liposarkomlarda baslica 6liim nedeni, mortalitenin
%775’ inden sorumlu lokal rekiirenstir. Bunun da bilinen
risk faktorleri, yiiksek grade, multifokalite ve inkomplet
rezeksiyondur. Park®®, lokal rekiirrent retroperitoneal
liposarkomlarda, rekiirrent tiimér biiyiikliigiiniin ve bii-
yilime hizinin hastaliksiz sagkalimda belirleyici oldugu-
nu saptamislar ve ayda 9mm’den yavas biiyiimenin sag-
kalimi iyilestirdigini belirtmislerdir. indiferansiye lipo-
sarkomlar uzak metastaz da yapabildikleri gibi, lokal re-
kiirrensleri de daha erken ortaya cikar.

ikinci sik rastlanan tiimér (%15), leiomiyosarkom-
dur®. Sagkalimlari indiferansiye liposarkom ile benzer
olmakla beraber, lokal rekiirrensleri (3 yi1lda %20 versus
%38-60) daha az, uzak metastazlari (3 yilda %35 versus
%4-35) daha ¢oktur® 24,

Schwannomalar ve 6nceleri hemanjioperisitoma ola-
rak bilinen soliter fibroz tiimorlere (simdilerde dedife-
ransiye liposarkom?) ¢ok daha seyrek rastlanir. Soliter
fibroz tiimorlerin ¢ok gec uzak metastazlar ¢ikabilir®.

Histolojik tip disinda kotii prognostik faktorler, yiiksek
grade, multifokalite ve inkomplet rezeksiyondur® 6.7,
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Ki-67 yiiksekligi de prognostik faktor olarak bildi-
rilmistir®?.

Bu faktorlerden tek yonetebildigimiz, rezeksiyonun
komplet olup olmamasidir. Bu nedenle, rezeksiyonun
komplet ve “en bloc” (tek parca halinde) yapilmast, tii-
moriin riiptiire edilmemesi, hayati nemdedir.

Johns Hopkins ve MDACC’da 1365 olgu igeren bir
caligsmada, komplet rezeksiyon ve tiimor biyolojisinin
belirleyici oldugu gosterilmigtir?.

Leiomiyosarkom ve soliter fibroz tiimorlerin uzak
metastazlari, lokal rekiirrensten ¢ok daha belirleyicidir.

Komplet rezeksiyonda ortalama yasam beklentisi
103 ay iken, inkomplet rezeksiyon veya nonrezektabili-
tede 18 aya®); %40-50 civarinda olan 5 yillik sagkalim,
pozitif cerrahi sinir durumunda % 28’e diiser®.

Makroskopik komplet rezeksiyon sonrasi lokal rekii-
rens %20-75 arasinda olup, 5 yildan ge¢ dahi ¢ikabil-
mektedir. 5 yillik sagkalim da %12-75 arasinda degis-
mektedir?.

MD Anderson’dan bildirilen bir genis seride, 5 yillik
sagkalim multifokal hastalikta %31, unifokal hastalikta
%60 bulunmus ve >7 lezyon “sarkomatoz” olarak ta-
nimlanmistir. Gergekten, lezyon sayisi arttikca, progno-
zun ¢ok dnemli belirleyicilerinden olan “komplet eksiz-
yon” olasilig1 azalmaktadir®®.
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Ozet

Retroperiotenal sarkomlar lokalizasyonlart nedeniyle ¢evre organlara bast veya invazyon
yapana dek bulgu vermeyen biiyiik ¢capta tiimorler olarak karsimiza ¢ikar. Tedavide cerrahi
genellikle ilk tercih edilen yontem olmasina karsin cevre organ invazyonlart nedeniyle ¢cogun-
lukla tam rezeksiyon yapilamamakta veya inoperabil kabul edilmektedir. Cerrahi rezeksiyonu
smirda olan olgularda preoperatif radyoterapi uygulanmakta; RO rezeksiyonla cerrahi yapi-
lamayan, orta ve yiiksek dereceli sarkomlarda ise postoperatif radyoterapi endikasyonu mev-
cuttur. Preoperatif radyoterapi isinlanacak tiimor haciminin tam olarak belirlenebilmesi, re-
zeksiyon oncesi kitlenin bagirsaklart radyoterapi alam disina itmesi, postoperatif RT ye gore
daha diisiik doz verilmesi, cerrahiyi kolaylastirarak rezeksiyona uygun hale getirilmesi gibi
sebeplerle postoperatif radyoterapiye tercih edilmekte ve onerilmektedir.

Abstract

Retroperiotenal sarcomas appear as large-scale tumors that do not produce signs until
they press or invade the surrounding organ due to their localization. Although surgical resec-
tion is most the important and primary treatment option, tumors can not be completely remo-
ved. Preoperative radiotherapy is administered in borderline resectable tumors and postope-
rative radiotherapy is indicated for R1/2 resection or high/intermediate grade tumors. Preo-
perative radiotherapy is recommended instead of postoperative radiotherapy while gross tumor
volume can be precisely defined and the tumor itself can displace bowel from high dose areas
and initially unresectable or borderline resectable tumors may become to safely resectable tu-

mors. Besides lower radiation doses are delivered during preoperative irradiation.

GIRiS

Retroperitoenal sarkomlar (RPS) lokalizasyon ve
bosluk i¢inde bulunmalart nedeniyle ¢evre organlara ba-
s1 veya invazyon yapana dek bulgu vermeden biiyiik
capta tiimorler olarak karsimiza ¢ikar. RPS’lerde ana ba-
sarisizlik lokorejyonel rekiirrens kaynakli olup 5 yillik
sagkalim oranlar1 %50-60 arasindadir®.

Tedavide cerrahi en 6nemli ve genellikle ilk tercih
edilen yontem olmasina kargin biiyiik damarlarin invaz-
yonu, peritoneal implantlar, mezenter kokii tutulumu,
medulla spinalis invazyonu nedeni ile ¢cogunlukla tam
www.kanservakfi.com

rezeksiyon yapilamamakta veya inoperabil kabul edil-
mektedir. Cerrahi rezeksiyonu siirda olan olgularda
preoperatif ve RO rezeksiyonla cerrahi yapilamayan ol-
gularda postoperatif radyoterapi (RT) uygulanmaktadir.
Bu olgularin sadece bir kisminin tedavisinde sistemik
tedavi uygulanmaktadir.

ADJUVAN (POSTOPERATIF) RT

Cerrahi sonrasi rezeksiyon kavitesinde karaciger, ba-
girsaklar gibi normal dokularin bulunmasi ve toksisite
riski adjuvan RT uygulamasini zorlastirmaktadir. Bu ne-
denle preoperatif RT uygulanmasi 6nerilmektedir. Ancak
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cerrahi sinir pozitifligi, makroskopik kalinti, orta ve yiik-
sek dereceli sarkomlarda postoperatif RT endikasyonu
mevcuttur. Cerrahi sonrasit RT nin rolii hakkinda rando-
mize klinik ¢alisma bulunmamaktadir. Retrospektif ve-
rilerde lokal kontrolii arttirdig1 gosterilmekle birlikte,
sagkalim agisindan ¢eligkili sonuglar bulunmaktadir.

Tek merkezli 145 hasta iceren Fransiz ¢alismasinda
makroskopik tam eksizyon yapilabilen 94 hastanin
60’1na adjuvan RT uygulanmistir. Tam rezeksiyon ve RT
uygulananlarda 5 yillik lokal rekiirrenssiz sagkalim %55
iken, RT uygulanmayanlarda %23 oldugu saptanmis-
tir®.

Cok merkezli bir Iskandinav caligmasinda ise 5 yillik
lokorejyonel rekiirrensin adjuvan RT ile %77, yalniz
cerrahi ile %33 oldugu, genel sagkalimin ise RT alan
grupta %71, almayan grupta %52 oldugu saptanmigtir
(p<0.05)®.

Yumusak doku sarkomlarinda eksternal RT nin yeri-
ni inceleyen bir metaanalizde retroperitonel yerlesimli
sarkomlarda hem lokal rekiirrensin (OR:0.47 p<0.0001)
hem genel sagkalimin (OR:0.37 p<0.0001) RT eklen-
mesi ile daha yiiksek oldugu goriilmiistiir®.

Amerikan Ulusal kanser veritabanindaki vaka kont-
rol calismasinda, cerrahi sinir, rezeksiyon genisligi, pa-
tolojik tip, demografik verilere gore eslestirme yapilmis
ve yalniz cerrahi ile cerrahi sonrasi adjuvan RT uygula-
nan hastalar kargilagtirilmigtir. Bes yillik genel sagkalim
yalniz cerrahi uygulanan hastalarda %52, cerrahi ve ad-
juvan RT uygulananlarda %60 bulunmustur (p<0.0001)®.

Surveillance, Epidemiology, and End Results (SE-
ER) veri tabanindan yapilan ve Fransa’dan ¢ok merkezli
bir bagka caligmada ise sagkalim avantaji gosterileme-
migtir®?.

PREOPERATIF RT

Preoperatif RT, 1sinlanacak tiimor haciminin tam ola-
rak belirlenebilmesi, tlimdriin rezeksiyon dncesi bagir-
saklar1 RT alan1 digina itmesi, adjuvan RT’den daha dii-
slik doz verilmesi, intraperitoneal timdr disseminasyonu
olasiligint azaltarak cerrahiyi kolaylastirmasi, timoriin
rezeksiyona uygun hale gelmesi gibi sebeplerle adjuvan
RT’ye tercih edilmekte ve rehberlerde onerilmektedir.
Randomize ¢alisma olmasa da hem ekstremite yerlesim-
li sarkomlar hem de retrospektif datalara bakilarak kabul
edilebilir akut ve ge¢ yan etkilerle lokal kontrolde artig
sagladig retrospektif ¢aligmalarda gosterilmisgtir.

Preoperatif RT uygulanan 32 hasta ile yalniz cerrahi
uygulanan 172 hastanin kargilagtirildi1 ¢alismada, 5 y1l-
lik lokal rekiirrenssiz sagkalim %91’e karsin %65 olarak

bulunmugtur. Ancak bu fark hastaliga 6zgii sagkalima
istatistiksel anlamli olarak yansimamigtir (p:0.3)®.

Ulusal kanser veritabanindan vaka kontrol caligma-
sinda, 563 hastaya preoperatif RT sonrasi cerrahi, 1126
hastaya ise yalniz cerrahi uygulanmig, medyan genel
sagkalimin sirasiyla 110 ay ve 66 ay oldugu saptanmis-
tir®.

Princess Margaret Hospital’den prospektif bir calis-
mada 41 hastaya preoperatif EBRT (medyan 45 Gy) ve
bunlardan 19’una adjuvan brakiterapi (medyan 25 Gy)
uygulanmistir. Preoperatif eksternal RT sirasinda akut
toksisitelerin tamaminin <grad 2 oldugu, ancak iist ba-
tindaki kadranlara yapilan postoperatif brakiterapi sira-
sinda ciddi iist gastrointestinal sistem toksisitelerinin g6-
riildiigiinii raporlamiglardir. Tam rezeksiyon yapilan has-
talarda genel ve hastaliksi1z sagkalim %88 ve %80 bu-
lunmugtur®.

MD Anderson Cancer Center ve Toronto Sarkom
Grubu ¢aligma grubu toplu verilerinin analizinde preo-
peratif RT uygulanan ve RO-R1 rezeksiyon yapilan has-
talarda 5 yillik lokal rekiirrenssiz, hastaliksiz ve genel
sagkalimlar sirastyla %60, %46 ve %61 olarak bulun-
mustur9,

2019’da 6zeti yaymlanan prospektif faz 3 STRASS
calismasinda ise preoperatif RT sonrasi cerrahi ile tek
bagina cerrahi karsilagtirilmistir. Liposarkom tanist olan
hastalarda neoadjuvan RT eklenmesi ile abdominal re-
kiirrenssiz sagkalimda istatistiksel anlamli artig oldugu
raporlanmistir. Detayli sonuglarin yaymlanmasi beklen-
mektedirb.

PREOPERATIF RT+KT

RPS’de cerrahi 6ncesi RT’ye KT eklenmesi hakkinda
da cok sinirli veri bulunmaktadir. Doksorubisin, ifosfa-
mid ve sisplatin ile eszamanli preoperatif RT uygulanan
23 hastanin 6 sinda patolojik tam yanit saptanmigtir(>.

Haftalik doksorubisin ile eszamanli RT uygulanan
faz 1 ¢alismada ise, 35 hasta planlanan RT+KT’yi ta-
mamlamistir. 29 hastaya cerrahi uygulanmis ve bunlarin
26’sinda RO-1 rezeksiyon gerceklestirilebilmigtir(?.

Italya’da faz1/2 bir ¢aligmada neoadjuvan ifosfamid-
le eszamanli 50.4 Gy RT arastirilmistir. Caligmadaki 83
hastanin 60’1 preop tedavileri tamamlamus, tedaviye ara
verme nedeninin en sik hematolojik toksisite oldugu ra-
porlanmustir. Ug yillik genel ve rekiirrenssiz sagkalimlar
sirastyla %74 ve 56’dir(19.

RT TEKNIKLERI

Giiniimiizde RT planlamasinda bilgisayarl tomografi
esliginde 3 boyutlu konformal tedavi kullanilmakta, tek-
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nolojideki gelismelere paralel olarak yogunluk ayarli
radyoterapi teknikleri de tercih edilmektedir. Yogunluk
ayarl: radyoterapi (IMRT) uygulamalarinin ¢evre nor-
mal dokular1 daha iyi koruyarak hedef hacimde doz ar-
tisina imkan sagladigi bilinmektedir. RPS’de rezidii ya
da cerrahi sinir pozitifligi acisindan riskli bolgelere ek
doz tanimlamay1 inceleyen ¢aligmalar yapilmaktadir.
Bossi ve arkadaglarinin ¢aligmasinda klinik hedef voliim
tiimoriin batin arka duvari ile temas ettigi bolgeye ta-
nimlanmis ve IMRT ile 50 Gy doz uygulanmistir. 18
hastalik ¢aligmada major komplikasyon olmadan tiim
hastalara cerrahi uygulanmig, medyan 27 ay takipte 2
hastada lokal rekiirrens, 1 hastada uzak metastaz go-
rilmiigtiir>.

Tzeng ve arkadaglart IMRT teknigi ile 16 hastaya 25
fraksiyonda tiim tiimore 45 Gy, cerrahi sinir yakin veya
muhtemelen mikroskopik pozitif olan olgulara 57.5 Gy
uygulamig ve morbidite oranlarinin kabul edilebilir ol-
dugu raporlanmugtir. 2 yillik lokal kontroliin %80 oldugu
gOriilmiigtiir9.

Cerrahide rezidii timor kalmasi ya da cerrahi siir
pozitifligi durumunda intraoperatif RT (IORT) de uygu-
lanabilmektedir. Prospektif randomize bir ¢calismada 50-
55 Gy adjuvan eksternal RT ile 20 Gy IORT+35-40 Gy
eksternal RT karsilagtirilmigtir. IORT grubunda daha az
lokal rekiirrens ve enterit goriiliirken daha fazla periferik
noropati saptanmistir”.

Preoperatif RT sonrasi yalniz cerrahi uygulanan 17
hasta ve cerrahi ile IORT uygulanan 20 hastanin uzun
donem sonuglarinda, tam rezeksiyon sonrasi IORT uy-
gulanan hastalarin hem lokal kontrol hem de sagkalimin
daha iyi oldugu raporlanmistir Bu ¢aligmada lokal kont-
rol %83 ve %61 ve genel sagkalim %74, %30 olarak bu-
lunmugtur®.

Almanya’dan bildirilen bir retrospektif ¢alismada,
tiim hastalara cerrahi ile IORT uygulanmis ve %73’line
eksternal RT eklenmis olup, lokal kontroliin eksternal
radyoterapi eklenen grupta %52, yalniz IORT grubunda
%35 oldugu gorilmiistiir™®.

Preoperatif eksternal RT ve cerrahi sonrasi postope-
ratif brakiterapi uygulanan hastalarda yapilan caligmada,
batin {ist kadranlara yapilan uygulamalarda ciddi iist
gastrointestinal sistem toksisitelerinin goriildiigii ve bu
nedenle brakiterapi uygulamasinin pelvik bolge ile si-
nirlandirildigi raporlanmistir®. RPS nedeni ile neoadju-
van RT uygulanan hastanin doz dagilimlar1 ve hedef ha-
cimleri (Resim 1)’de verilmistir.

Resim 1. RPS nedeni ile voliimetrik ark yontemi ile RT uygula-
nan hastamin hedef hacimleri ve doz dagilim

TEDAVi PLANLAMA

RPS’lerde preoperatif hedef hacim belirleme konu-
sunda 2015 yilinda hazirlanan uluslararasi bir rehber bu-
lunmaktadir. Bu rehber, iliak krestlerin tizerinde yerle-
simli tiimdrler i¢in organ hareketini i¢erecek simulasyon
yontemlerini (4 boyutlu BT, maksimum inspirasyon ve
ekspirasyonda ¢ekilen BT ler) onermektedir. Kontrastl
batin/pelvik MR kullanilarak GTV, tiimor ve organ ha-
reketini icermek i¢in internal marjin eklenerek iGTV, te-
davide goriintii klavuzlugunda RT i¢in kullanilacak yon-
tem goz Oniine alinarak CTV (klinik hedef hacim) ve
PTV (planlanan hedef hacim) belirleme basamaklari ta-
riflenmistir. Rehberde ayrica risk altindaki normal do-
kularin tolerans dozlarma da yer verilmistir. Timor dozu
olarak 28 fraksiyonda 50.4 Gy ya da 25 fraksiyonda 50
Gy onerilmektedir. Cerrahi 6ncesi yeniden evreleme ya-
pilmasi ve preoperatif RT tamamlandiktan 4-6 hafta son-
ra cerrahi uygulanmasi oneriler arasindadir®®.
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Ancak cerrahi sinir pozitifligi olabilecek yiiksek
riskli hacim tanimlamasi hakkinda net bir konsensus bu-
lunmamaktadir®!-?2. Cerrahi sinir pozitifliginin olabile-
cegi diistiniilen bolgelere cerrahlarin klips koymasi ve-
rilebilecek ek doz ve hacim ag¢isindan faydali olacaktir.
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RPS’lerde lokal rekiirrenslerin uzun siire sonra orta-
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Ozet

Retroperitoneal alan ¢ok farkli yapida ve ozellikte tiimorlerin gelisebilecegi bir bolgedir.

En sik yumugsak doku sarkomlar: olmak iizere bu bolgede yerlesik organlarin organ disina uza-

nmumlart olan tiimorleri, germ hiicreli tiimorler, lenfomalar goriilebilir. Retroperitoneal fibrozis

ve Castleman Hastalig gibi nadir goriilen malign olmayan durumlarda aywrict tamda yer al-

makadir. Multidisipliner yaklasim gerektiren bu tiimorlere tedavi yaklasimi dzetlenmigtir.

Abstract

Tumors of retroperitoneal region can be very heterogeneous biologicaly and have vari-

ous clinical characteristics. Soft tissue sarcomas, extravisceral extansion of retroperitoneally

localized organ tumors, germ cell tumors and lymphomas can be diagnosed. Retroperitoneal

fibrosis and Castleman Disease though less frequently seen can be considered in differential

diagnosis. Multidisciplinary approach is preferred in management of these tumors and is

shortly discussed.

RETROPERITONEAL TUMORLER

Retroperitoneal alan peritonun arkasinda ve paraspi-
noz kaslarin 6niinde yeralan, tist boliimii diyafragma ile
siirl alt kismu pelvise uzanan bir bolgedir ve buradan
farkli tiimor tipleri geligebilir. Retroperitoneal alanda
bobrekler, adrenal bezler, aorta, vena kava, renal arter
ve venler, iliak damarlar, duedonum ve pankreas yeral-
maktadir. Retroperitoneal tiimorlerin %80°i malign 6zel-
likte timorlerdir®®. Yumugak doku sarkomlari, extrago-
nadal germ hiicreli tiimorler, lenfomalar, duedonum,
pankreas, adrenal bezler ve bobreklerden kaynaklanan
tiimdrlerin organ disi uzantilar1 da retroperitoneal kiit-
leler olarak ortaya ¢ikabilir®®. Selim tiimdrlerden shwan-
nom ve paragangliomalar veya radyolojik olarak retro-
peritoneal tiimorleri taklit eden retroperitoneal fibrozis
ve Castlemen Hastalig1 (anjiyofolikiiler lenf bezi hiperp-
lazisi) da bu bolgede goriilebilir™®.

Yumusak Doku Sarkomlar1

Yumsak doku sarkomlarinin %10-15’1 retroperitone-
al yerlesimlidir®. Erigkinlerde en sik goriilen retroperi-
toneal yerlesimli sarkomlar liposarkom, leiyomiyosar-
kom ve siniflanmamig /az diferansiye /pleomorfik sar-
komlardir. Liposarkomlar ¢ogu kez iyi ve orta derecede
diferansiye 6zellikte iken, diger sarkomlar yiiksek dere-
celidir®. Cocukluk cagi veya geng olgularda ise iskelet
dis1 yerlesimli Ewing/PNET (Primitif Noroektodermal
Tiimorler), rabdomiyosarkomlar ve fibrosarkomlar go-

riilebilir®.

Liposarkomlar

Liposarkomlar ¢cogunlukla iyi diferansiye tiimorler-
dir. Uzak metastaz yapmazlar. Orta ve yiiksek dereceli
liposarkomlarin ise lokal niiks ve uzak metastaz riski

vardir®. Bazen iyi diferansiye liposarkomlar dediferan-
www.kanservakfi.com
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siye olarak yiiksek dereceli 6zellikler de gosterebilirler
ve uzak metastaz ve oliimciilliik oranlar1 artar©.

Leiyomiyosarkomlar

Retroperiton yerlesimli cogunlukla vena kava infe-
riorun duvarindan veya daha kii¢iik damarlardan kay-
naklanir. Cogunlukla biiyiik ¢apli kiitle haline geldiginde
veya bazen alt ekstremitelerde ddem ile prezente olabi-
lir. Tan1 aninda veya kisa siirede akciger veya daha az
siklikla karaciger metastazlari goriilebilir.

Diger Sarkomlar

Periferik sinir kilif1 tiimorleri, s inovyal sarkom, ma-
lign fibr6z tiimdor, desmoplastik yuvarlak hiicreli timor-
ler daha nadir olarak da olsa retroperitoneal bolgede go-
riilebilir.

Retroperitoneal sarkomlar ¢ogunlukla biiyiik boyut-
lara ulagip ¢evre doku ve organlara basi ve invazyon
yaptiklarinda semptomlar ortaya ¢ikar. Nadiren daha kii-
¢clik boyutlarda iken tesadiifen ¢ekilen goriintiileme yon-
temleri ile de saptanabilir™®. Cogu olgu kitlenin basi et-
kisine veya norovaskiiler yapilari invaze etmesine bagl
agri, alt ektremitelerde 6dem veya norolojik semptom-
larla bagvurabilir. Gastrointestinal sistem obstriiksiyo-
nuna bagl semptomlar veya invazyon nedeniyle kana-
malar; portal ven obstriiksiyonuna bagli serdz assit ge-
lisimi goriilebilir® 9. Leiyomiyosarkomlar nadiren pa-
raneoplastik olarak salinan Insiilin Benzeri Biiyiime
Faktorii- 2(IGF-2) nedeniyle hipoglisemi ataklarina ne-
den olabilirler9.

Onkololojik Tedavi

Retroperitoneal sarkomlar sik goriilen tiimorler ol-
madig1 ve ¢cok degisken biyolojik ve klinik 6zellikleri
olabilecegi i¢in tedavi algoritmasina multidisipliner yak-
lagimla kisiye 6zel karar verilmelidir.

Retroperitoneal sarkomlarin tedavi algoritmasini be-
lirlemeden 6nce mutlaka sistemik kemoterapi ile kiiratif
yanit elde edilebilen lenfoma ve germ hiicreli timor me-
tastazlarindan ayirici tanisinin yapilmasi gerekir. Bunun
i¢in tan1 koydurucu biyopsi alinmast ¢ok onemlidir.
Radyolojik olarak tipik lipom veya liposarkom olarak
tanimlanan ve neoadjuvan tedavi ihtiyact olmayacak tii-
morlerde biyopsi alinmadan direk cerrahi uygulanabilir.
Lokal ileri veya rezeksiyonu miimkiin olmayan ve neo-
adjuvan tedavi ihtiyaci olan tiimorlerde ise perkutan bi-
yopsi alinmasi gereklidir(D.

Sarkomlarin tedavisinde kiiratif tedavi cerrahidir.
Retroperitoneal sarkomlarin boyutlari oldukca biiyiik ve
cevre dokulara invaze olabileceginden RO cerrahi rezek-

siyon yapmak herzaman miimkiin olmayabilir”- 2. Bu
olgular1 multidisipliner konseylerde tartigarak lokal ileri
ve primer cerrahisi miimkiin olamayacak ise neoadjuvan
veya adjuvan tedavi yaklagimlarin1 eklemek gereklidir.

Neoadjuvan Kemoterapi

Iyi diferansiye liposarkomlar sistemik kemoterapiye
duyarl tiimorler olmadiklar i¢in lokal ileri rezeke edi-
lemeyecek olgularda preoperatif radyoterapi ve sonra-
sinda cerrahi diigiiniilebilir. Sistemik neoadjuvan kemo-
terapinin yeri yoktur(?.

Orta dereceli ve yiiksek dereceli sarkomlarda ise (or:
sinovyal sarkom. az diferansiye pleomorfik sarkomlar,
leiyomiyosarkom.) neoadjuvan kemoterapi uygulanabi-
lir. Eger yeterli yanit elde edilemez ise radyoterapinin
eklenmesi ve sonrasinda cerrahi giindeme gelebilir. Neo-
adjuvan kemoterapi olarak antrasiklin, ifosfamid, tak-
sanlar ve kombinasyonlar1 kullanilabilir3. 14,

Avrupa da 6zellikle Almanya da baz1 merkezlerde
bdolgesel hipertermi ile birlikte kemoterapi uygulamalari
yapilmaktadir. Yanit oranlari tek bagina kemoterapiye
gore daha iyi olabilmekle birlikte bu uygulamalarin
preoperatif radyoterapi sonrasi cerrahiye gore karsilas-
tirmali randomize bir ¢aligmasi yoktur(>.

Sarkomlarin cerrahisinde debulking cerrahisinden
(R2 pozitif cerrahi) miimkiin oldugunca ka¢inilmalidir.
Lokal semptomlarin palyasyonu i¢in ¢ok biiyiik liposar-
komlarda bazen uygulanabilir ve sagkalim yarari da ola-
bilir. Liposarkom disindaki sarkomlarin tedavisinde de-
bulking cerrahisinin sagkalima katkisi gosterilememistir.
Eger olgu neoadjuvan radyoterapi almamigsa adjuvan
RT agisindan degerlendirilmesi uygun olacaktir®®. Bu
olgular uygulanmasi miimkiin merkezlerde intraoperatif
radyoterapi agisindan da degerlendirilebilir?.

Adjuvan Kemoterapi

Cerrahi sonrasi adjuvan kemoterapi standart bir uy-
gulama degildir. iki biiyiik ¢alismanin havuzlanmis ana-
lizinde adjuvan kemoterapinin sagkalim yarar1 gosteri-
lememistir. Derecesi yliksek olan tiimorlerde sistemik
kontrolii saglamak agisindan Snerilebilir®.

Retroperitoneal sarkomlarin prognozlar: diger bolge-
lerde yerlesik yumusak doku sarkomlardan daha kotiidiir
ve lokal niiks riskleri fazladir'?. Lokal niiks ve ge¢ do-
nem lokal niiks riskleri fazladir. Farkli serilerde lokal
kontrol oranlari ilk 5 yilda %41-55 ve 10yilda %18-40
arasinda degismektedir®2D. Besinci yilda niiksii olama-
yan olgularin %40°1 10. yilda niiks edebilir®?. Beg yillik
hastalik spesifik sagkalaim %?20-69 arasindadir ve sag-
kalimi belirleyen en 6nemli faktor tiimoriin rezeke edi-
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lebilir olup olmamasidir®. Rezektabiliteden sonra prog-
nozu belirleyen en 6nemli faktor ise tiimoriin derecesi-
dir. Yiiksek dereceli tlimorlerde 6liim riski diisiik dere-
celi tlimorlere gore 5-6 kat artmaktadir. Retroperitonel
bolgede yerlesik yumsak doku sarkomlart iginde rezeke
edilebilen Iyi diferansiye liposarkomlar en iyi prognoza
sahip tlimorlerdir®.

Ekstragonadal Germ Hiicreli Tiimorler

Extragonadal germ hiicreli tlimdrler testis veya over-
lerde tiimor saptanmadan anterior mediasten, retroperi-
toneal alan, pineal bez ve suprasellar alan gibi orta hat
yerlesimli tiimorlerdir. Seminom, disgerminom (kadin-
larda), seminom dig1 veya miks germ hiicreli veya tera-
tom Ozelliklerinde olabilirler®®.

Germ Hiicreli tiimorler metastatik evrede dahi kemo-
terapiye ¢ok duyarli olmalar1 nedeniyle platin-etoposid
kombinasyonu iceren tedavilerle tam sifa olma sansina
sahiptirler. Bu nedenle 6zellikle geng eriskinlerde sap-
tanan retroperitoneal yerlesimli az diferansiye tiimorle-
rin germ hiicreli tiimor agisindan mutlaka ayirici tanisi
yapilmalidir. Skrotal ultrason ile primer testis timorii
dislanarak, serumda AFP ve Beta-HCG tiimor belirtec-
lerinin istenmesi ve doku biyopsisi ile taninin netlesti-
rilmesi ¢ok dnemlidir®s:20).

Germ hiicreli tiimdrlerin tedavisi sistemik kemotera-
pidir. Seminomlar radyoterapiye de duyarl tiimorlerdir.
Bu tiimorlerde histolojik taninin dogru bir sekilde kon-
mas1 gereksiz cerrahi girisimlerin dnlenmesi ve uygun
tedaviye yonlendirilmesi acisindan ¢cok onemlidir. Sis-

KAYNAKLAR

(1) Liles JS, Tzeng CW, Short JJ, et al. Retroperito-
neal and intra-abdominal sarcoma. Curr Probl
Surg 2009; 46: 445.

(2)  Raut CP, Pisters PW. Retroperitoneal sarcomas:
Combined-modality treatment approaches. J Surg
Oncol 2006, 94: 81.

(3)  Lewis JJ, Leung D, Woodruff JM, Brennan MF.
Retroperitoneal soft-tissue sarcoma: analysis of
500 patients treated and followed at a single ins-
titution. Ann Surg 1998; 228: 355.

(4)  Pham TH, Igbal CW, Zarroug AE, et al. Retrope-
ritoneal sarcomas in children: outcomes from an
institution. J Pediatr Surg 2007; 42: 829.

(5) Fletcher CDM, Bridge JA, Hogendoorn PCW,
Mertens F. World Health Organization Classifi-

cation of Tumours of Soft Tissue and Bone, 4th ed,
IARC Press, Lyon 2013.

temik tedavi sonrasi rezidu kalan seminom dig1 olgular-
da ve teratomlarda cerrahi giindeme gelebilir®?.

Retroperitoneal Fibrozis

Retroperitoneal fibrozis bu bolgedeki lezyonlarin
ayirici tanisinda yer alan nadir bir durumdur. Abdominal
arterin infrarenal boliimii ve iliak arter cevresinde geli-
sen inflamatuar ve fibrotik doku artis1 ile seyreder. Im-
munolojik olarak gelisen idyopatik formu veya ilaglara
(ergot deriveleri), malignitelere, granulomatoz infeksi-
yonlara, radyoterapiye veya gecirilmis retroperitoneal
cerrahi ve kanamalara baglh gelisen sekonder formlari
vardir. Sigara i¢cimi ve asbest maruziyeti de gelisiminde
risk faktorii olarak gosterilmigtir®®.

Bel agrisi, iiriner sistem obstriiksiyonu, hipertansi-
yon, marteryal veya vendz yetersizlik bulgular goriile-
bilir®. Radyolojik olarak BT ve MR ile tan1 ve takibi
miimkiinse de doku artigini ¢cok fazla ve yaygin oldugu
olgularda tiimor ayirimi igin biyopsi gerekebilir?®-30:3D,
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