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OzZET

Leiomiyosarkomlar, en sik uterus ve gastrointestinal
sistemde gbdzlenen duz kas kdkenli malign tamdrlerdir.
Bu timérlerde primer kemik lokalizasyonu gok nadirdir.
Kratocvil ve arkadaglar, 1944-1982 yillar arasinda litera-
tirde 19 tane primer kemik lokalizasyonlu Leiomiyosar-
kom (LMS) saptarmiglar. Biz, 1983-1993 yillann kapsayan
literatdr taramamizda Kratochwilinkine ek olarak 10 olgu
daha saptadik. Toplam 29 olgunun yalmnizca 6 tanesi
mandibuladaydi. Bu yazida yeni bir primer mandibula lo-
kalizasyonlu LMS olgusu bildirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Leiomiyosarkom, kemik, mandibu-
la.

GiRis

Leiomyosarkomlar en sik uterus ve gastrointestinal
sistemde gozlenen malign, diz kas timorleridir. Koken
aldiklan hicre halen tartigma konusudur. Damar duvarla-
rindaki diz kas hicrelerinden veya yine damar duvarla-
rindaki pluripotansiyel mezengimal hicrelerden geligtik-
leri ileri surtimektedir.' Kemikte gelisen LMS ¢ok nadirdir
ve primer kemik tamdrlerinin %0.1'ini olusturur.? Hasta
yagl 18 ile 80 arasinda degisir® Erkek, kadin oran
4/1'dir?2 Makroskobik ve mikroskobik gdrintmleri diger
bolgelerin LMS'lanndan farkhilik géstermez.?

Bu yazimizda mandibularin simfizis bélgesinde yer-
lesmis yeni bir primer LMS olgusunu sunmaya caligtik.

OLGU SUNUMU

10 ay &nce alt genesinin tam ortasinda 1cm ¢apinda
baslayip, son 15 ginde hizli buyime gosteren kitle ya-
kinmasiyla hastanemiz plastik cerrahi bdlimine basvu-
ran 14 yasindaki kiz gocugunun fizik muayenesinde sim-
fizis mandibula bélgesinde 3x4cm boyutlannda fliktlas-
yon veren bir kitle saptanmigtir. Konvansiyonel radyolojik

SUMMARY

Leiomyosarcomas are malign tumours of smooth
muscle origin that occur most frequently in the uterus
and gastrointestinal tract, Primary leiomyosarcoma of
bone is very rare. In a review of the world literature
Kratochvil et al. had found only 19 primary leimyosar-
coma of bone between 1944-1982. In the literature,
between 1982-1993 we found 10 case including the
Kratocovil's. Only 6 of the total 29 case were in the
mandible. In this paper we report a new leiomyosar-
coma which is localised in the mandible.
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derilig tarihine kadar olan literatir de gzden gegiriimis ve yaz bu-
na gére yeniden dizenlenmigtir,
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incelemeyle lezyonun kemik icinde oldugu goézlenmisg ve
genel vicut taramasinda bagka bolgede herhangi bir ti-
mdr odagina rastlanmarmigtir.

Makroskobik bulgular: 5x4x2cm boyutlannda, kap-
sulld, kirli san renkte sert kivaml dokunun kesit yGzd Kirli
beyaz ve homojen garinimdeydi. Alinan kesitlerden ha-
zirlanan preparatlar hemotoxylin-eosin, Masson's trichro-
ma, PTAH, PAS, Gommori's retikilin ve Weigert-Van Gie-
son ile boyand.

Mikroskobik bulgular: Hematoxylin-eosin ile boyanan
kesitlerde kunt uglu, sigar sekilli, hiperkromatik, yer yer
de sigkin nikleusa sahip hicrelerin birbiriyle kesisen de-
metler olusturdugju tdméral bir yapi izlendi. Timérde ka-
pillerlerin olusturdugu yariklar mevcuttu. Hucreler genel-
likle spindle sekilliydi ve genis eozinofilik sitoplazmaya
sahiptiler. Nikleuslar pleomorfikti, multinikleer ve mono-
nidkleer timdér dev hicreleri ve 10 tane blyik blyditme
sahasinda yaklagik 3-5 mitoz izlendi (Resim 1). Sitopla-
malarda Masson's ile kirmiziya, PTAH ile mavi-mor renge
boyanan fibriller mevcuttu. Weigert-Van Gieson ile doku
timiyle sarnya boyandi. Gommori's retikilinle ise hicre-
leri tek tek saran retikller fiberlerden olusmus bir ag goz-
lendi. Aynca hicre sitoplazmalan PAS (+) idi. Olgumuz
bu bulgularla GRADE 2 leiomyosarkom olarak degerlen-
dirildi.

TARTISMA
Kemikte primer LMS gok nadirdir. Kratochvil ve arka-
daglanmin 1944-1982 yillanm kapsayan literatur tarama-
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Resim 1: Leiomyosarkomda multiniikleer dev hiicreler, mitotik
figiirler ve belirgin pleomorfizm (HEx80).

sinda 19 primer kemikte lokalize LMS olgusu saptanmig ?
Biz Kratochvil'in maksillada lokalize LMS olgusuyla birlik-
te 1983-1993 yillan arasinda 10 tane daha primer kemik
lokalizasyonlu LMS olgusu saptadik #5678 Spnugta
1944-1993 yillan arasinda saptanabilen 29 primer kemik
lokalizasyonlu LMS'dan (bizim olgumuz disinda) 16's
uzun kemiklerde, 1 tanesi ikinci kostada, geri kalan 12
tanesi ise gene kemiklerindeydi. Cenede Iokalize olanla-
rin 6 tanesi maksilla, 6 tanesi ise mandibuladaydi. 6 has-
tanuin 3'0 kadin, 3'0 erkekti. Aynca 6 mandibula lokalizas-
yonlu LMS olgusunun 5'i sol, 1 tanesi ise sag mandibula-
daydi. Olgulann lokalizasyonlan Tablo I'de ézetlenmigtir.

Gross olarak LMS'lann bazilan leiomyomlar gibi sert,
keskin sinirl, yuvarlak, gri beyaz renkte ve whorl paterni
gosteren timdorlerdir. Fakat gogunlugu yumusgaktir, nek-
rotik ve hemorajik alanlar igerir, invazyon belirtileri gbste-
rirler,

Mikroskobik olarak LMS'larda hiperselllarite ve oval-
den spindle sekline kadar degiskenlik gdsteren hicre
rmorfolojisi izlenir. Bu hdcreler birbirleriyle kesisen ¢ap-
razlasan demetler olustururlar. Ayrica storiform patern ve
palizat dizilimi gésteren alanlar da vardir. TUmérun belir-
gin vaskller komponenti de bulunabilir. Hiucre sitoplaz-
malan genigtir ve pembeden koyu kirmiziya kadar dedis-
kenlik gésteren boyanma gdsterirler. Baz hdcrelerde
nukleusun bir kenannda bulunan vakuol, nikleusun gen-
tikli g&rilmesine yol agar. Daha az diferansiye tumdrler-
de nikleuslar daha blylk ve daha hiperkromatiktir, ayr-
ca hicrelerin hepsinde ortada yerlegim gostermezler. Az
diferansiye olgularda multinikleer dev hiicreler de gord-
lar. Ayri sekilde diferansiyon derecesine gére sitoplaz-
manin gorindmid de degigiklik gosterir. Diferansiye hiic-
reler sitoplazmalannda Masson’s trichroma ile kirmiziya,
phosphotungustic acid-hematoxylin (FTAH) ile mavi-mor
renge boyanan ¢ok sayida miyofibril igerirler. Diferansi-
asyonu az olan timorlerde miyofibrillerin sayisi az oldugju
icin bu striasyonlan gormek pek mumkin degildir. Bunun
diginda sitoplazmada periodic acid-schiff(PAS) ile gliko-

Tablo-I: 1944-1993 yillar arasindaki literatiirde primer
kemik LMS'larinin lokalizasyonlara gire dagilimi
Lokalizasyon Olgu Sayisi
Mandibula 6
Maksilla 6
Humerus 1
Femur 7
Tibia 3
Fibula 2
Kosta 1

jeni gostermek modmkandar. Aynica iyi diferansiye tdmaor-
lerde Gommori's retikilin boyasiyla herbir hdcreyi tek tek
saran retikuler fiberlerden olusmus bir ag gosterilebilir.

Immiinhistokimyasal olarak LMS'larda kas tipinde bir
intermediate filament proteini olan desmin pozitiftir.* Des-
min pozitifligi kas hdcresi kdkenli tomarler igin karakteris-
tiktir, fibrohistiositik neoplazmlarda gézlenmez.® LMS'lar-
da keratin ve miyoglobulin negatiftir, Biz olgumuzda im-
munhistokimyasal galigma yapamadik.

LMS'larda nukleus blyiklagu, hiperselllarite, atipi ve
nekroz malignite kriterleri olsa da hi¢biri mitoz kadar ma-
ligniteyi belirleyici degildir. Sonugta LMS tanisi koyduran
en énemli kriter; mitoz sayisidir. Bedenin degisik bélgele-
rinde LMS'lann malignite sinin olan mitoz sayisi farkhdir.
Ornegdin uterusta 10 biyak biyitme sahasinda 5 ile 9
arasindaki mitoz sayisi borderline olgu olarak kabul edi-
lirken, yumusak dokuda bu sayi malign demek igin yeter-
lidir.

Kemik LMS’lannda 10 buylk baydtme sahasinda 2-3
mitoz bile timorin malign olarak degerlendirimesine yol
acgar. Kemik LMS'larninda gradelendirme mitoz sayisina
gtre yapilir. Bir LMS'un bazi alanlan grade 1 iken, baz
alanlan 2 veya 3 olabilir.

Kemik LMS'lannda gradelendirme:?

GRADE 1: 10 buylk buyutme sahasinda 2-3 mitoz

GRADE 2: 10 buylk buyltme sahasinda 3-20 mitoz

GRADE 3: 10 bdylk blydtme sahasinda 20'nin ds-

tinde mitoz

GRADE 4: 10 bUyuk buyutme sahasinda agin mitoz.

Nekroz yuksek gradeli tumorlerde gdzlenir.

Bizim olgumuzda tumdrin hem H.E, hem de ozel bo-
yalarla elde edilen gdrantisd, LMS oldugunu disgdndar-
mistar. Aynca 10 tane biydk blyltme alaninda 3-5 mi-
toz sayilabilmesi nedeniyle timor GRADE 2 olarak rapor
edilmigtir.

LMS'lann, fibrosarkom ve malign schwannomdan ayi-
rici tanisinin yapilmasi son derece dnemlidir. Fibrosar-
komda hucreler ve nikleuslan LMS’a oranla daha ince
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ve sivridir. Malign schwannomda ise hicreler daha dal-
gal ve asimetriktir. Ne fibrosarkom, ne de malign
schwannomda hicre sitoplazmalannda glikojen bulun-
maz. Ayrica her iki timdrde de Masson's trichroma ve
PTAH ile gosterilebilen gizgilenme mevcut degildir. lyi di-
feransiye fibrosarkomlarda fazla miktarda bulunan kolla-
jen Weigert-Van Gieson ile gosterilebilir. Olgumuzda
hiicre sitoplazmalarinda Masson's trichroma ve PTAH ile

pozitif boyanan gizgilenme mevcuttu. Weigert-Van Gie-
son boyasiyla ise hemen hemen hig denebilecek kadar
az miktarda kollajen gézlendi.

Olgumuz, tam vicut taramas! sonucunda mandibula
disinda bir odaga rastlanmadidi igin primer olarak deger-
lendirildi. Tomaérin kemikte, mandibulada ve mandibula-
nin da simfizis bélgesinde yerlesmesi son derecede il-
gingti.
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