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OZET: Primer kemik leiomyosarkomu ok nadir gériilen bir timérdr. Bugtne kadar yaklagik 50 vaka bildirilmigtir. Uzun kemikler en sik goriildigo yerlegimdir. Olgumuz
60 yasinda bir kadin olup, sag femur distalinde yerlesim gdsteren 7.5x5x5 cm. dlgllerindeki timdral lezyon nedeniyle opere edilmigtir. Timdr hiicrelerinde yaygin diiz

kas aktin pozitifligi saptanmigtir.
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SUMMARY: A primary bone leiomyosarcoma, located at the distal femur. Primary bone leiomyosarcomas are very rare tumors. The main locations are long bones. There
are about 50 reported cases in the literature. A 60 year old female was operated for a tumoral lesion measuring 7.5x5x5 cm. located at the distal femur. Tumor cells

showed diffuse and strong positivity for smooth muscle actin.
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GIRIS

Pimer kemik leiomyosarkomu ilk olarak 1965 yilinda ta-
nimlanmistir(1,2). Nadir goérilen bir timorddr, bir seride %
0.64 oraninda rastlandigi bildirilmektedir (3). Uzun kemikler-
de sik goriilir (4). Tanisinda metastazin ekarte edilmesi ge-
rekir. Ayirici tanisinda, kemigin osteid yapmayan diger sar-

komlari olan malign fibréz histiyositom ve fibrosarkom yer alir
(5,6). Imminhistokimyasal ve ultrastriiktirel inceleme tanida

Resim 1 : Tiimdriin maknoskopik goriiniimii.
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Resim 2 : Bazilan multiniikleer, sitoplazmalari igsi ya da genis
pleomorfik biicreler (Prot. No: 26073/95, HE x 125).

yardimeidir (3,6). immﬁnhistokimyasal inceleme ile tanisi
dogrulanmis bir primer kemik leiomyosarkom olgusu, gok
seyrek gérlilmesi nedeniyle sunulmaktadir.

OLGU

60 yasinda kadin hasta dizinde agn gikayeti ile Ortopedi
Klinigine bagvurmus, radyolojik incelemede femur distalinde
yerlesim gdsteren timéral yapi gérilmistir. 18 cm uzunlu-
gunda distal femur rezeksiyonu ve tibial eklem ylzeyi gikaril-
mistir. Mikroskopik incelemede yer yer igsi sekilli, eozinofilik
sitoplazmali, ¢ekirdekleri belirgin pleomorfizm gésteren hiic-
relerden olugan demet yapilan izlenmig, yer yer epiteloid gé-
riniimli genisce sitoplazmali hiicreler ve multinikleer dev
hicreler dikkati gekmistir (Resim 2). Damardan zengin alan-
lar yer yer 6n plandadir (Resim 3). Mitotik hiicreler ve fokal
nekroz mevcuttur. Osteoide benzer maddeye rastlanmamig-
tir. Grade'leme yumusak doku sarkomlarinda uygulanan ge-
nel prensiplere gére yapilmis, timér Grade Il olarak deger-
lendirilmistir (3,7).

Cerrahi sinirlar ve tibiada timér saptanmamig ancak ti-
moriin yumusak dokuyu ve femur eklem ylzeyini infiltre ettigi
gorulmastir. Isik mikroskopik 6zellikleri bir leiomyosarkomu
diisindirmekle birlikte taninin kesinlik kazanmasi igin im-
miinhistokimyasal inceleme yapilmistir. Timéral hiicrelerde
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Resim 3 : Damardan zengin alanlar, vakuwolli gérviniimii buicreler
(HE x 310).

diiz kas aktini, desmin, S-100 antijenlerinin varligi arastinl-
migtir. DUz kas aktini (Biogenex, Clone 1A4, F/40) yaygin ve
kuvvetli pozitif olarak saptanmistir (Resim 4). Desmin yer yer
pozitif S-100 ise negatif bulunmustur.

TARTISMA

Leiomyosarkomlar, gerek morfolojik &zellikleri, gerekse
imminhistokimyasal ya da ultrastriktiirel 6zellikleri ile genel-
likle tari giigligiine yol agmayacak timdérlerdir. Ancak yerle-
sim kemik oldugunda gbzden kagabilirler. Osteoid yoklugu ile
fibroblastik bir osteosarkomdan ayrilir. Ancak kemigin diger
osteoid yapmayan sarkomlari olan fibrosarkom ve malign fib-
réz histiyositomdan ayrimi imminhistokimyasal ve elektron
mikroskopik ozellikleri ile olur (2,3,4). Leiomyosarkomlarda
diiz kas aktini, desmin ve vimentin pozitiftir. Sitokeratin pozi-
tifliginden de sézedilmektedir (3). Sitokeratin varligi igsi hic-
reli bir karsinom ile karigsmasina yol agabilir. Elektron mikros-
kopi ile pinositotik vezikiller ve myofilamentler gérilar (1,5);
az oranda da olsa myofilamentin gériildigi fibroblastik lez-
yonda bildirilmistir (2). Bu bulgudan hareketle kemik leiomyo-
sarkomlarinin damar duvarlarindaki diiz kas hicrelerinin ya-
nisira fibroblastik hicrelerin myojenik farklilasmasi sonucu
da ortaya gikabilecegi 6ne sirilmektedir (2).

Primer kemik leioyosarkomlarinda tani konulduktan son-
ra dikkat edilmesi gereken bir 6nemli nokta metastatik bir lei-
omyosarkomun ekarte edilmesidir (4,6). Genellikle uterus
kaynakli olan bu metastazlar daha ¢ok yassi kemiklerde go-
rilmektedir (4). 5 vakalik bir seride vakalarin birinde 10 yil

Resim 4 ; Tiimdral biicrelerin sitoplazmalarinda diiz kas aktininin
varlig (x 310).

dnce endometrial adenokarsinom ve leiomyosarkom nede-
niyle gegirilmis histerektomi éykisi vardir (6). Femurdaki bu
timorin metastaz olabilecegi ancak metakron bir timor de
olabilecegi 6ne surilmektedir. Kemikteki timérin rezeksiyo-
nundan 6 yil sonra hastada herhangi bir metastaz saptanma-
mistir.

Olgumuz 60 yasinda bir kadin olup dykusiinde ve daha
sonra yapilan incelemelerinde bagka bir yerlesimde herhangi
bir timére rastlanmamigtir. Timdrde diiz kas aktini yaygin
ve kuvvetli olarak desmin ise yer yer pozitif bulunmugtur.
Prognozun genelde kéti oldugu belirtimektedir (4,6). Olgu-
muz halen takip altindadir.
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