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Giriþ
Primer malign kalp tümörleri oldukça az görülür,
leiomyosarkomlar bunlarýn en az görülen histolojik tip-
lerinden biridir (1�3).  Primer sarkomlarýn çoðu sað kalp
boþluðunda ve büyük damarlarda lokalizedir, ancak tüm
leiomyosarkom olgularýnýn yarýsý sol atriyumdan köken
alýr (2, 4). Sunduðumuz olguda leiomyosarkomun yerleþtiði
sol ventrikülde nadir bir yerleþim yeridir (2).

Kardiyak leiomyosarkomlar oldukça agresif seyirli olup
tedavi görmemiþ vakalarda ortalama yaþam süresi, taný
konulduktan sonra 6 ay kadardýr (2, 5). Erken taný ve
agresif cerrahi giriþim kemoterapiyle birlikte prognozu
etkileyebilir 3, 4, 6, 7). Bu yazýda cerrahi tedavi uygulanan
sol ventrikül yerleþimli kardiyak leiomyosarkom olgusu
sunularak, literatür gözden geçirilmektedir.

Olgu Sunumu
Öykü. Ani baþlayan görme kaybý yakýnmasýyla baþvuran
39 yaþýnda erkek hastada, aktif göz patolojisi saptanmamasý
üzerine yapýlan ekokardiografide sol ventrikülde kitle
saptandý.

Klinik. Hastanýn yapýlan rutin laboratuar incelemeleri
normal olarak deðerlendirildi. Elektrokardiografisinde
V2,V3, V4,V5,V6 ve AVF derivasyonlarýnda T dalgasý
negatifliði, sol ventrikül yüklenme bulgularý ve normal
sinüs ritmi izlendi. Akciðer grafisinde bronkovasküler
dallanma artýþý, hilusda belirginleþme görülürken,
kostofrenik sinüsler açýk olarak izlendi. Ýki boyutlu
transtorasik ekokardiografide sol ventrikül apeksten köken
alan ve aorta uzaným gösteren 4,6x3,2cm boyutlarýnda
hiperekojen kitle izlenmesi üzerine operasyona alýndý
(Resim1).

Cerrahi Giriþim. Genel anestezi altýnda median
sternotomiyi takiben bikaval venöz kanülasyon ve çýkan
aorta kanülasyonu yapýldý. Kardiyak arrest ve sistemik
hipotermiyi altýna aort bir klemp ile kapatýldý ve kristaloid
potasyumlu soðuk kardiyopleji gerçekleþtirildi. Sol
ventrikülotomi için kalbe pozisyon verilmesi esnasýnda
apekste solid nodüller olduðu görüldü. Bu solid nodüller
ventriküle ve ventriküler septuma invazeydi. Bu
nodüllerden alýnan biyopsi örneðinde frozen kesit iþlemi
yapýldý. Apekse yakýn kýsýmdan sol ventrikülotomi yapýldý.
Sol ventrikül kavitesi içinde yaklaþýk 4,6x3,2cm
boyutlarýndaki solid kitle eksize edildi. Bu kitleden de
frozen kesit iþlemi için biyopsi yapýldý. Frozen kesitle
incelenen materyal 0,6x0,6cm ölçülerinde solid yapýda,
grimsi-beyaz renkliydi.  Frozen kesit tanýsý malign
mezenkimal tümör olan olguda kitleye ventriküler septuma
kadar geniþ rezeksiyon uygulandý (Resim 2). Ventrikül
içi yýkandýktan sonra ventrikülotomi plejitli sütürler ile
primer kapatýldý. Kardiyopulmoner by passtan çýkýlarak
klasik dekanülasyon iþlemleri uygulanan olgu yoðun
bakým ünitesine alýndý.

Resim1. Kitlenin ekokardiografik görünümü

Resim 2. Operasyon esnasýnda kitlenin çýkarýlýþý

Patoloji. Makroskobik olarak gönderilen materyal
10x4x3,5cm ölçülerinde grimsi-beyaz renkli görüldü.
Kesit yüzünde 4,6x3,2x3 cm ölçülerinde solid kitle dikkati
çekti. Arada kanama alanlarý izlendi. Histopatolojik
kesitlerde tümör künt, iðsi görünümde, sitoplazma sýnýrlarý
seçilemeyen hücrelerin oluþturduðu demetler þeklinde
izlendi. Tümör hücreleri arasýnda geniþ alanlarda nekroz,
kanama ve miksoid dejenerasyon alanlarý dikkati çekti.
Arada pleomorfik hücreler ve osteoklast tipi dev hücreler
görüldü (Resim3). On büyük büyütme sahasýnda 7�8 adet
bazýlarý atipik özellikte mitotik hücreler izlendi.
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Yapýlan immünohistokimyasal incelemelerde vimentin,
düz kas aktini (Resim4), myoglobin ile tümöral hücrelerde
pozitif reaksiyon izlenirken; desmin, faktör VIII, EMA,
CD34 ile negatif sonuç elde edildi. Östrojen (Resim5) ve

progesteron ile fokal pozitif boyanma görüldü. Olgu bu
bulgular eþliðinde yüksek dereceli leiomyosarkom olarak
rapor edildi.

Resim 3. Pleomorfik görünümde atipik tümör hücreleri,
HEX40

Resim 4. Ýmmünohistokimyasal boyamalardan SMA ile
pozitif boyanma

Resim 5. Ýmmünohistokimyasal boyamalardan östrojen
ile fokal nükleer boyanma

Yoðun bakým takiplerinde önemli bir sorunla
karþýlaþmayan hasta cerrahi sonrasý dördüncü günde
normal servise alýndý. Altý ayda bir kontrole gelmesi
önerilerek taburcu edildi.

Tartýþma
En sýk görülen kalp tümörü miksomadýr (% 35�50). Diðer
kalp tümörleri grubunda ise sarkomlar, malign
mezotelyoma, malign teratoma, plazmasitom yer
almaktadýr.

Primer kardiyak neoplazmlar otopsi serilerinde
%0,001�0,28 oranýnda görülmektedir. Bunlarýn yaklaþýk
%25�i genellikle sarkomlar olarak karþýmýza çýkan malign
tümörlerdir (2). Leiomyosarkomlar yumuþak doku
sarkomlarýnýn %5-10�unu; tüm kardiyak sarkomlarýn
yalnýzca %8-9�unu, primer kardiyak tümörlerin
%0,25�inden azýný oluþtururlar (2, 7, 8). Primer sarkomlarýn
çoðu sað kalp boþluðunda ve büyük damarlarda lokalizedir,
ancak tüm leiomyosarkom olgularýnýn yarýsý sol atriyumdan
köken alýr (2, 4). Sunduðumuz olguda leiomyosarkomun
yerleþtiði sol ventrikülde nadir bir yerleþim yeridir(2).

Mc Allister�in (8) %28'i malign olan 444 vakalýk kalp ve
perikard tümörü serisinde sadece bir leiomyosarkom
vardýr. Segesser ve arkadaþlarý (9) 1986'da yaptýklarý
literatür taramasýnda sadece 15 primer kardiyak
leiomyosarkom tespit etmiþlerdir.  Benzer olarak Hao-
zhu (10) 79 vakalýk kardiyak tümör, Molina (11) da 124
vakalýk primer kardiyak tümör serilerinde birer
leiomyosarkom bildirmiþlerdir. Alabama Üniversitesi (12)
ve Stanford Üniversitesindeki(13) diðer büyük cerrahi
serilerde ise bu histolojik tiple ilgili hiçbir vaka yoktur
(7).

Leiomyosarkom lar kadýnlarda iki kat daha sýk görülür.
Literatürde Mayo Kliniðine ait çalýþmalarda tümörde
immünohistokimyasal olarak östrojen ve progesteron ile
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sitoplazmik pozitif reaksiyon görülmüþtür (14). Bu bulgu
tümörün hormonal duruma baðlý olabileceðini gösterebilir.
Sunulan erkek olguda da immünohistokimyasal olarak
östrojen ve progesteron reseptör antikorlarýyla fokal pozitif
sonuç elde edildi.

Tüm leiomyosarkom histolojik olarak benzer
görünümdedir. Tümörün histolojik incelenmesinde deðiþik
yönlerde seyreden, kesiþen oval, iðsi nukleuslu, atipik
mitozlar gösteren hücreler tespit edilir, tümörün kesin
histolojik tanýsý immunohistokimyasal çalýþmalar gerektirir.
Bu çalýþmalarda vimentin, aktin, dezmin, düz kas aktini,
myoglobin ile pozitif reaksiyon görülür. Dezmin ile pozitif
reaksiyon gösterilemeyen tümörlerde formalin fiksasyonu
süresince dezmin antijen kaybý oluþabilir (15). Sunulan
olgunun tümöründe vimentin, aktin, myoglobin ile pozitif
reaksiyon görülürken, dezmin ile boyanma olmamýþtýr.
Kardiyak leiomyosarkomlarýn %40�ýndan fazlasýnda
sitokeratin ile pozitif reaksiyon bildirilmiþtir (16).

Leiomyosarkom diðer sarkomlara göre nisbeten daha az
agresif seyirlidir. Ancak radikal cerrahi rezeksiyondan
sonra metastazlar tanýmlanmýþtýr (2). Metastazlar tümörün
mitotik indeksine baðlýdýr. Kardiyak sarkomlu olgularda
yaþam beklentisi mitozla iliþkilidir. Mitoz indeksi 1�4/10
büyük büyütme alaný (BBA) olan vakalarda ortalama
yaþam beklentisi, 5 ve üzeri/10 BBA olan vakalarla
karþýlaþtýrýldýðýnda daha yüksektir (2). Bununla birlikte
düþük mitotik indeksli (1�4/10 BBA) metastatik olgular
da mevcuttur (2, 17). Vakamýzdaki mitotik indeks 7�8/10
BBA olarak bulunmuþtur. Sol kalp boþluklarýnda yerleþen
leiomyosarkomlar sað tarafla karþýlaþtýrýldýðýnda daha
uzun yaþam süresi göstermektedirler. Taný anýnda uzak
metastazýn olmamasý, nekrozun bulunmamasý uzun yaþam
beklentisi saðlayan diðer faktörlerdir (2, 17). Yaþ, cinsiyet,
diferansiasyon derecesi ve histolojik tip gibi faktörlerin
prognoza etkisi gösterilmemiþtir (17). Sunulan olguda
taný anýnda yapýlan alt abdomen ve toraks bilgisayarlý
tomografilerinde sað akciðer orta ve alt lob ve solda iliak
kemikte metastazla uyumlu bulgular bulunmuþ olup,
tümörün histopatolojik kesitlerinde nekroz alanlarý
izlenmiþtir.

Kardiyak leyomiyosarkomlarda cerrahi giriþim
uygulanmadan ortalama yaþam süresi tanýdan itibaren
ortalama 6�12 aydýr(2).  Literatürdeki pulmoner ven
yerleþimli 17 vakalýk seride yalnýzca 2 vakada 3 yýlýn
üstünde yaþam süresi bildirilmiþtir (18). Bu neoplasmlar
agresif seyirli, lokal invazyon gösteren tümörler
olduklarýndan rezeksiyon esas itibarý ile palyatif kalmakta,

kapaklarýn veya büyük damarlarýn obstruksiyon
semptomlarýný giderme amacý taþýmaktadýr. Tam re-
zeksiyon yapýlan vakalarda bile uzun süreli prognoz,
erken lokal rekürrens ve metastaz geliþimi nedeniyle
kötüdür(2, 19).

Kemoterapi ve radyoterapi cerrahi rezeksiyon kadar etkili
deðildir. Cerrahi sonrasý kemoterapinin yararlarý tam
bilinmemektedir. Cerrahi ile kemoterapinin birlikte
kullanýmýnýn yaþam süresini uzattýðýna yönelik bulgular
vardýr (2, 4, 19). Yumuþak doku sarkomlarýnda
doksorubisin önerilen ajandýr. Doksorubisine ilaveten
ifosfamid, urasil/tegafur, etoposid, vinkristrin, dakarbazin,
mitomisin, sisplatin, siklofosfamid ve hormon tedavisi
kullanýlabilir (2). Radyoterapi lokal tümör büyümesinin
kontrolünde yardýmcý olabilir (2). Bununla birlikte
leiomyosarkomlarýn radyoterapiye duyarlýlýðý düþüktür
(19). Yüksek doz radyoterapi myokardit, perikardit gibi
riskler taþýr. Sunulan olgu 2 ay içerisinde kemoterapi
almadan yaþamýný yitirmiþtir.

Kardiyak leiomyosarkomlarda geniþ rezeksiyon ve takip
eden kemoterapi yaþam süresini artýrabilecek ilk ana
tedavi seçeneði olarak gözükmektedir.
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