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Intraabdominal Yerlesimli Dev Dediferansiye Liposarkom Olgusu

A Case Diagnosed as Intraabdominal Giant Dedifferentiated Liposarcoma
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OZET

Amac: Dediferansiye liposarkomlar siklikla retroperitonda yerlesim gostermekle birlikte intraabdominal yerlesimi oldukca nadirdir. Bu
calismada MDM-2 immunohistokimyasal boyamast ile pozitif boyanma gosteren intraabdominal yerlesimli dediferansiye liposarkom olgusu
sunulmustur.

Olgu: 56 yasinda erkek hasta kilo kaybi ve karinda sislik sikayetleri ile hastaneye basvurdu. Bilgisayarl tomografide 28x24 cm ol¢tlerinde
heterojen dansitede kitle saptandi. Operasyonda ttim batini dolduran kitle goruldii. Makroskopide 28x19x9 c¢m 6lctilerinde sar beyaz renkli
alanlar iceren kanamali kitle saptandi. Mikroskopisinde lipoblastik htcreler, igsi hucre alanlari ve pleomorfik hucrelerin izlendigi farklh
morfolojik paternler mevcuttu. Intraabdominal dediferansiye liposarkom tanist verildi.

Sonug: Intraabdominal yerlesimli yiiksek dereceli igsi hucreli tiimorlerde dediferansiye liposarkom ayirici tanida akilda tutulmalidir. Ciink
ytksek rekiirrens oranina sahip uzun takibi gerekli bir ttiimordur.
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ABSTRACT

Aim: Dedifferentiated liposarcoma most commonly occurs in the retroperitoneum, while an intraabdominal location is extremely rare. We
report a case diagnosed as intraabdominal dedifferentiated liposarcoma showing an expression of the MDM2 immunohistochemistry.

Case: A 56-year-old man with loss weight, abdominal distention was referred to the hospital. Computed tomography scan showed a heterogeneous
density mass (measuring 28x24 cm). At laparotomy, a large mass occupying the entire abdomen was found.Macroscopic examination showed a
solid, whitish, with variable hemorrhage, measuring 28x19x9 cm. Microscopic examination revealed different morphologic patterns: lipoblastic
cells, areas with spindle cells and areas with pleomorphic cells. Definitive diagnosis was intraabdominal dedifferentiated liposarcoma.

Conclusion: It should be keep dedifferentiated liposarcoma in the histologic differential diagnosis for any high-grade spindle cell tumor of the
intraabdominal location because of its rate of recurrence and long follow up.
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GIRIS Liposarkomlar iyi diferansiye, dediferansiye, miksoid, pleo-
morfik ve mikst tip olarak alt tiplere ayrilmaktadir (4). lyi
diferansiye ve dediferansiye liposarkomlar en sik retroperiton-
da yerlesim gosterir (4). Dediferansiye liposarkomlar iyi dife-
ransiye liposarkom alanlari ile birlikte dediferansiye kompo-
nent iceren atipik lipomatoz tumorlerdir (5).

Liposarkomlar yillik insidanslart 2-3/100.000 olan (tim
malign tamorlerin %1'1) nadir gortlen malign mezenkimal
tamorlerdir (1). Yag dokunun bulundugu her yerde goru-
lebilmekle birlikte en sik retroperitonda yerlesim gosteren
liposarkom mezenter ya da periton yerlesimli de olabilir (2).

Cogunlukla asemptomatik olmakla birlikte abdominal kitle, Bu calismada 56 yasinda erkek hastada intraabdominal yerle-
agri, istahsizlik, kusma gibi semptomlara neden olabilir (3). simi dediferansiye liposarkom olgusu sunularak histomorfolo-
Organlara infiltrasyonu ile bagirsak obstruksiyonu, perforas-  jik ayirici tanist literatar esliginde vurgulanmustir.

yon, ureterik fisttle neden olabilir (3).
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OLGU SUNUMU

56 yasinda erkek hasta 1 y1ldir kilo kayb1 (20 kg), halsizlik ve
karinda sislik sikayeti ile genel cerrahi poliklinigine basvur-
du. Hastanin 6zge¢cmisinde bilinen bir hastaligi mevcut degil-
di. Sigara, alkol ve diizenli bir ila¢c kullanmiyordu. Ailesinde
bilinen kanser oykust mevcut degildi. Fizik muayenesinde
inspeksiyonla batinda sislik mevcuttu. Palpasyonla sternu-
mun hemen altindan baslayan umbrikusa ve sagda alt kadrana
kadar uzanan yaklasik 20 cm capinda kitle mevcuttu. Labo-
ratuvar sonuclarinda CRP (150) yuksekligi izlendi. (normal
deger:0-5mg/L) Tum abdomen USG’de ksifoid seviyesinden
baslayan sag alt kadrana dek uzamm gosteren heterojen dev
intraabdominal kitle izlendi. Kontrasth tim abdomen BT'de
gastrohepatik ligaman seviyesinden baslayan sag alt kadrana
uzanan, 128x225x240 mm boyutlarinda, karaciger paranki-
mine gore hafif heterojen hipodens, 58 HU dansitede, yer yer
25 HU dansitede hipodens alanlar iceren, duzgun simirh solid
kitle izlendi. Kitle mide, safra kesesi, ¢ikan kolon ve duodenu-
mu deplase etmistir. Sol anterior perihepatik mesafede, ¢olyak
trunkus inferiorunda preaortik alanda, dalak hilusunda buyt-
gu 35 mm capta heterojen hipodens LAP vardir. Ayirici tamda
oncelikle lenfoma ekartasyonu onerilmistir. Kontrasth toraks
BT’de bilateral akciger parankiminde aktif infiltrasyon, kitle
saptanmamustir. Sol akcigerde buyugu ust lob anteriorda 3
mm capl olmak tizere 2 adet mikronodiil ve inferior linguler
segmentte kronik fibrotik degisiklik izlenmistir.

Sekil 1: Makroskopik gortinum.
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Guncel Patoloji Dergisi

Hastaya batin ici kitle eksizyonu yapildi. Eksplorasyonda mide
kucuk kurvatur ile yakin komsulukta kiicitk omentumdan
bagsladigr dustntilen portal hilusa, ¢olyak trunkusa, duedenu-
ma, sol gastrik artere basi uygulayan yaklasik 28x15 cm boyut-
larinda septali, kalsifik goruntumde kitle izlendi. Pankreas ile
yapistklik olmadigr goruldu. Patolojiye gonderilen materyal
1500 gr agirhginda 28x18x9 cm boyutunda dtizensiz yuizey-
li kitle idi (Sekil 1). Kesiti kirli sar1 yer yer nekrotik alanlar
iceren sert bir gorunume sahipti. Mikroskopik incelemesinde
vakuollu sitoplazmali perifere yerlesmis nukleuslu lipoblas-
tik karakterde hucrelerin izlendigi iyi diferansiye liposarkom
alanlan ile icice gecmis igsi ve dev hiicrelerden olusan dedi-
feransiye sarkom alanlart mevcuttu (Sekil 2). Tumor hucreleri
kisa fasiktller ve storiform patern olusturan sinirlari net ayirt
edilemeyen eozinofilik sitoplazmali elonge gortinimde pleo-
morfik nukleuslu ve belirgin nukleollu caprazlasan demetler
olusturan igsi hiuicrelerden olusuyordu (Sekil 3). Tumorun

Sekil 3: Caprazlasan igsi hiicreler (HEx40).
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bazi alanlarda hiposelltler hyalinize gorinimde oldugu bazi
alanlarda ise daha selltler olup nukleuslarda igsi gorinimun
kayboldugu ve multinikleer tumor hiucrelerinin olustugu
goralmusttr (Sekil 4). Tumorun periferinde lipositler dikka-
ti cekmistir. Fokal alanlarda koptiklu sitoplazmali, pleomor-
fik nukleuslu lipoblastik karakterde hucreler gortlmustur
(Sekil 5). Tamor hiicrelerinde 15/10 BBA mitoz gorulmiis
olup nekroz alanlart dikkati cekmistir. Timore uygulanan
immunohistokimyasal boyamada timor htcreleri vimentin
ve MDM-2 ile pozitif boyanma gostermistir (Sekil 6). Pansi-
tokeratin, DOG-1, CD117, CD34, S-100, B-katenin, MSA,
SMA, CD68 ve myogenin ile negatif boyanmistir. Morfolojik
bulgularla, immiinohistokimyasal olarak spesifik bir boyan-
ma paterni izlenmemekle birlikte, yiiksek dereceli sarkom
tanist konulmustur. Indiferansiye pleomorfik sarkom lehine
gelisim gosteren dediferansiye liposarkom ile uyumlu olarak
degerlendirilmistir. Histolojik grade French Fédération Natio-
nale des Centres de Lutte Contre le Cancer (FNCLCC)'e gore
grade 3, tumor boyutu dikkate alinarak patolojik evre 4 olarak
raporlanmistir.

TARTISMA

Liposarkom derin yumusak dokuda ozellikle de gluteal bolge,
uyluk, popliteal bolge ve retroperitonda yerlesim gosteren
yumusak doku timortdur (6). Intraabdominal lokalizasyon
nadirdir (3). Mezenterik liposarkom ilk olarak 1946 yilinda
transvers mezokon yerlesimli bir vaka olarak bildirilmistir (3).
Omentum liposarkomu agr ve abdominal distansiyon sika-
yetleri olusturur ve erkeklerde daha sik gorulur (6). Klinik
bulgularin belirgin olmamasi ve spesifik laboratuvar bulgula-
rinin yoklugu nedeniyle ¢ok biiytik boyutlara ulasabilmekte-
dir (7).

Liposarkom lipoplastlardan koken alan tumordiir (8). Liposar-
komlarin Dunya Saglik Orgutine (WHO) gore farkh patolojik
tipleri bulunmaktadir (1). lyi diferansiye timorler en stk gort-
len tip olup (%45) lipom benzeri ve sklerozan alanlar goste-
ren timorlerdir (1,3). Dediferansiye timorler metastaz yapma
kabiliyeti yiksek olan agresif tumorlerdir (1). Dediferansi-
ye alanlar indiferansiye pleomorfik sarkom benzeri yuksek
dereceli alanlar icerebilecegi gibi dustk dereceli sarkomatoz
elemanlar da gosterir (4). Bizim olgumuzda indiferansiye pleo-
morfik sarkom yonunde gelisme izlendi. Pleomorfik liposar-
komlarda farkhi hticre tipleri bulunmaktadir (1). Histolojik
subtip ve tumor boyutu (>20 cm) prognoz ile iliskilidir (3).

Retroperitoneal liposarkomlarda oldugu gibi intraabdominal
liposarkomlar da timor boyutlarinin biyuk olmasi, anato-
mik yapilardan timorun tam rezeke edilememesi nedeniyle
yuksek rekiirrens oranina sahiptir (2).

Liposarkomlarin ozellikle de iyi diferansiye olduklarinda
lipomlardan ayirici tanist yapilmast gerekmektedir (9). Bilgisa-
yarli tomografi (BT) gortnttlemesinde buytik lezyon boyutu,
kalin septalarin varligi, noduler alanlar, nonlipomatoz kompo-
nentin varligi ve yag oraninin azalmasi liposarkom stiphesini
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Sekil 5: Lipoblastik hticreler (HEx400).

Sekil 6: MDM2 expresyonu (x400).
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artirmaktadir (9). Tumorun santral nekroz icermesi iyi dife-
ransiye liposarkomdan dediferansiye liposarkoma yonlendirir
(9). Bizim olgumuzda BT'de lenfoma stiphesi bulunmaktaydi.

Makroskopik olarak cogunlukla iyi smirh sart renkli kitle
seklinde olup mikroskopik olarak iyi diferansiye tumorler
miksoid gortintime sahip iken undiferansiye tumorlerde daha
pleomorfik oval hucreler izlenir (6).

MDM2 amplifikasyonunun floresan insitu hibridizasyon
(FISH), immunohistokimya ve PCR ile gosterilmesi lipoma-
toz tumor tanisinda 6nem tagimaktadir (4). lyi diferansiye
ve dediferansiye liposarkomlarda 12.kromozomun ql3-15
bolgesinde amplifikasyon sonucu MDM2 ve CDK4 overeks-
presyonu gorultr (4). Bizim olgumuzda MDM?2 immuinohis-
tokimyasal olarak pozitif boyanma gostermistir.

Dediferansiye liposarkom ilk kez 1979'da bildirilmis bir lipo-
sarkom varyanti olup ayni timor icerisinde iyi diferansiye
liposarkom ve nonlipomatoz sarkom alanlar icerir (4). Dedi-
feransiye liposarkom en sik retroperiton yerlesimli gorulur
(4). Dediferansiye liposarkom pleomorfik, igsi hticreli, infla-
matuar ve oval hticreler icerir; rabdomyoblastik ve kondroos-
seoz elemanlarin oldugu heterelog diferansiasyon gosterebilir
(4). lyi diferansiye alanlar genislemis, hiperkromatik atipik
hticrelerden olusurken; dediferansiye alanlarda igsi hucre-
li/pleomorfik yuksek dereceli sarkom ya da miksoid dusiik
dereceli bir sarkom gortlebilir (5). Bu nedenle iyi diferansiye
komponentin yoklugunda tanist zorlasmaktadir (4). Dedife-
ransiye liposarkom iyi diferansiye ve dediferansiye alanlarin
mozaik bir paternde karisimindan olustugu icin iyi diferan-
siye alanlardan ornekleme yapilmast yanlis tan1 konulmasina
neden olabilir (9). Biopsi ve rezeksiyon materyallerinin ¢rnek-
lenmesi bu nedenle 6nemlidir. Dediferansiye liposarkomun iyi
diferansiye liposarkomun malign déniistumu sonucu olustugu
dustinilmektedir (10). Dediferansiye sarkomatoz komponen-
tin miktar1 timorun davranist ile iliskilendirilmistir (10).

Dediferansiye liposarkomun intraperitoneal lokalizasyonu
nadirdir (11). Ince bagirsak mezenteri, sigmoid mezokolon
yerlesimli olgular bildirilmistir (11).

Belirgin miksoid stromaya sahip dediferansiye liposarkom-
larin miksoid liposarkomla tedavi yaklasimlan farkl oldugu
icin ayirict tani yapilmast gerekir (4). Dediferansiye liposar-
komda miksofibrosarkom benzeri paternin bulunmasi metas-
taz gelisimi ile iligkili olarak degerlendirilmistir (4).

Primer kolon ve ince bagirsak yerlesimli dediferansiye liposar-
kom olgularinda FISH ile MDM2 amplifikasyonu izlenmistir
(11-14). lyi diferansiye liposarkom metastaz kabiliyeti goster-
mese de ozellikle retroperitoneal tumorlerde dediferansiye
liposarkoma donustimti uzak metastaz kabiliyeti kazanmasin-
da etkilidir (12).
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Dediferansiye liposarkom iyi diferansiye alanlarin yanisira
diger sarkomlara benzer alanlar o¢zellikle de indiferansiye
pleomorfik sarkom benzeri alanlari icerebilir bu nedenle daha
iyl prognoza sahip oldugundan yuksek dereceli sarkomlardan
ayrimi 6nemlidir (15).

Suzuki ve ark. 60 yasinda hastada rekurrensler gosteren 40
cm boyutunda dediferansiye liposarkom olgusunda fasikuller
olusturan igsi sitoplazmali leimyosarkomatéz hiicre kompo-
nentleri izlemis ve bu hticreler desmin, SMA immunohisto-
kimyasal boyast ile pozitif boyanmistir (5).

Sioletic ve ark. miksoid stromali iyi diferansiye ve dediferansi-
ye liposarkomlu 56 olguyu analiz etmislerdir (16). Bu olgular-
dan 34’1 dediferansiye liposarkom olup 15'i abdominal kavi-
tede yerlesim gosteriyordu (4).

Rhu ve arknin yapug calismada intraabdominal yerlesim
gosteren 168 olgu incelenmistir (2). Bu olgularin yas ortala-
mast 55.8, ortalama ttiimor boyutu 22.5 cm olup %57.1 (96
hasta) dediferansiye liposarkom tanisi almistir (2). Erken
rektrrens gosteren olgular gec rekurrens gosteren olgulara
gore daha kotu prognoza sahiptir (2). Multiple tumor varli-
81, organ invazyonunun olmasi, FNCLCC grade, inkomplet
rezeksiyon, pozitif cerrahi sinir ortalama yasam suresi ile ilis-
kili bulunmustur (2).

Intraabdominal yerlesimli dediferansiye liposarkom olgulari-
nin ozellikleri Tablo 1’de verilmistir.

Tedavide timoriin tamaminin negatif cerrahi sinirlarla cerrahi
rezeksiyonu standart tedavi yaklasimidir (9). Rezeksiyon sinir
mikroskobik ya da makroskopik olarak pozitif ise muhtemel
radyoterapiye rehberlik etmesi i¢in ameliyat sirasinda cerrahi
Kklipsler konulabilecegi bildirilmistir (9). Adjuvan kemoterapi
ve radyoterapi tedaviye eklenebilmektedir (6). Cerrahi rezek-
siyonun negatif olmast hastaliksiz sagkalim ile iliskilidir (4).

5 yillik sagkalim yaklasik %10 olarak bildirilmekle birlikte
undiferansiye timorlerde sagkalim orani daha dustuktur (6).
Dediferansiye liposarkomda rektrrens orant >%80 olarak
bildirilmistir (9).

Negatif cerrahi sinirlarla timorun ¢ikarilmast ve iyi bir histo-
lojik derecede olmasi rekurrensin daha disik olacagmi ve
daha iyi bir klinik gidise sahip olacagim gostermektedir (7).

SONUC

Primer intraabdominal yerlesim gosteren dediferansiye lipo-
sarkom nadir gortlen bir tumordur. Dediferansiye liposarkom
lokal rekurrens riski ytiksek olan bir liposarkom varyantidir.
Kesin tanisi histopatolojik incelemeye dayanmaktadir. Tedavi-
si cerrahi rezeksiyondur, adjuvan kemoterapi ve radyoterapi-
nin tedavideki rolu siirhdir. Yuksek rekurrens oranina sahip
oldugu icin uzun dénem takibi gereklidir.

35



Giincel Patoloji Dergisi

ERDOGAN DUZCU S: Dev Liposarkom

Tablo I: Intrabadominal dediferansiye liposarkom olgularinin ozellikleri.

Yas Cinsiyet Sikayet Yerlesim Rekiirrens
Grifasi ve Karm agrist Mezenter, Bcl-2, CD99, . . .
ark. (11) 59  Erkek ve kabialik iejenum 26x19x5 EMA mevcut  ifosfamid Abdominal
Soufive o poqn  Kabwzhk, - Abdomen, g, o0 g S-100 - doxorobicin Yok (18 ay)
ark. (6) karin agrist pelvis
Meher ve Abdominal  Ince bagirsak
ark. (4) 62 Erkek Kitle mezenter 35x25x25 S-100 - yok Yok (10 ay)
Mesna, Akciger,
Hollowoa 5 5 . .
64 Erkek Karmagnst  Sagkolon  11.8x6.2x4.8 yok mevcut Adriamycin,  Duedenum
ve ark. (12) .
Ifosfamid (24 ay)
Suzuki ve Yutma ) Desmin, Lumbal vertebra
ark. (5) 60 Erkek giiclig Retroperitoneal 40 SMA - yok (Radyoterapi)
Inoue ve . .... Abdomen,
ark. (10) 50 Erkek Karmn sisligi - 44x40x20 yok - yok Abdomen (9 ay)
Posterior
Duman ve 45 Erkek Oliguri abdominal 23x16x15 'S-IOO., - - -
ark. (3) vimentin
duvar
Matsuo ve 5
ark. (14) 84 Erkek Karn agrist lleum 3 MDM?2 - yok Yok (16 ay)
) MDM?2,
Mlitsaczgfe 70 Erkek Kann agnst Ince bagltrsak - CDK4, yok Yok (72 ay)
ark. mezenter p16INK4
Diao ve ark. Abdominal .
13) 79  Erkek Kitle Sag abdomen  25x18x16 - - - -
Karaman ve Istahsizlik, Cekum
ark. (15) 62 Erkek kilo kayb1  inferolaterali 10 5100 ) ) )
Kilo kaybi, . Vimentin,
Olgumuz 56 Erkek istahsizlik Intraabdominal ~ 28x18x9 MDM2 yok Yok (7 ay)

IHK: Immuinohistokimya, KT: Kemoterapi
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