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Interatrial Septumdan Koken Alan Sol Atrial indiferansiye Pleomorfik Sarkom

/ Malign Fibroz Histiositoma

Undifferentiated Pleomorphic Sarcoma / Malignant Fibrous Histiocytoma
of the Left Atrium Arising From Interatrial Septum
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Ozet

63 yasinda kadin hasta progresif solunum sikintisi
nedeniyle hastaneye bagvurdu. Yapilan transtorasik
ekokardiografide interatrial septumdan baglayarak mitral
anterior leafletine dek uzanim gosteren ve mitral akimi
ciddi derecede engelleyen kitle tespit edilmesi iizerine
operasyona alindi.Kitlenin histolojik incelenmesi sonucu
indiferansiye pleomorfik sarkom tanisi kondu. Kitlenin
total eksizyonu sonrasi hasta postoperatif 6 aylk
takibinde sagliklidir ve rekiirrens saptanmamaisgtir.

Anahtar kelimeler: Indiferansiye Pleomorfik Sarkom ,
kardiyak cerrahi malign fibroz histiositoma

Abstract

A 63 year old female patient admitted hospital with
progressive dyspnea. Transthoracic echocardiography
revealed a mass in the left atrium obstructing the
blood flow through mitral wvalve, arising from
interatrial septum to anterior mitral leaflet. Elective
surgery planned for removal of the mass. The
histological examination showed an undifferentiated
pleomorphic sarcoma. Patient is healthy after 6
months from the operation and no recurrence is
detected.
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Giris

Kalbin primer neoplazmlari nadir gérl’ih’jr.l’2 Kalbin malign tiimorlerinin ¢ogunu sarkomlar olusturur ve bu oran
%25'tir.31ndiferansiye kardiayak sarkomlar primer olarak kalbin sol tarafindan koken alir ve semptomlar
cogunlukla pulmoner konjesyon, mitral stenoz ve pulmoner venoz obstriiksiyon ile iliskilidir.*

Olgu Sunumu

63 yaginda kadin hasta yaklagik 1 hafta onceden baglayan progresif nefes darlig1 nedeniyle hastanemize bagvurdu.
Vital bulgular stabildi. Kardiak oskultasyonda herhangi bir iifiiriim ve ek ses yoktu. EKG’de siniis tasikardisi
mevcuttu. Postero-anterior akciger grafisinde bilateral akciger ddemi mevcut olup yapilan transtorasik
ekokardiografide interatrial septumdan baglayarak mitral kapak anterior leafletine dek uzanim gosteren ve mitral
akimi ciddi derecede engelleyen 5,5 x 5,6 cm boyutlarinda kitle saptandi (Sekil 1). Ekokardiografik tanida
oncelikle sol atrial miksoma diisiiniildii.
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Sekil 1 : Sol atrial kitlenin transtorasik ekokardiografik goriintiisii

Operasyon Teknigi: Median sternotomiyi takiben 100-300 ii/kg heparin yapildi ve aorto bikaval kaniilasyon
sonrasi kardiyopulmoner bypassa girildi. Sol ve sag atriotomi sonras1 interatrial septostomi uygulandi. Interatrial
septumdan mitral kapagin anterior leafletine uzanim gosteren 5,5x 5,6 x 4 cm kitle exize edildi (Sekil 2). Mitral
kapaga onarim veya replasman uygulanmadi. Interatrial septum perikardial patch kullanilarak onarildi. Sol ve sag
atriotomiler primer kapatildi. Kardiyopulmoner bypasstan sorunsuz ¢ikildi. Postoperatif takiplerinde
komplikasyon gelismeyen hasta postoperatif yedinci giinde eksterne edildi.

Sekil 2 : Eksize edilen sol atriyal kitle

Olgunu histopatolojik incelemesi sonucu Indiferansiye pleomorfik sarkoma tamsi kondu ( Sekil 3, 4 ). Eksternal
kontrollii manuel boyamalarda Vimentin kuvvetli (+), MSA (-), EMA (-) bulundu.
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Sekil 4 : Immunohistokimyasal boyama (antivimentin X 400)

Postoperatif birinci ayda yapilan ¢alismalarda herhangi bir metastaz paterni goriilmedi. Hastaya postoperatif
donemde kemoterapi ve radioterapi baglanmamis olup altinci ay takiplerinde hayatta oldugu gozlendi.

Tartisma ve Sonug

Kalbin primer malign neoplazmalar1 nadir goriiliir'® ve bunlarin ¢ogunlugunu sarkomlar olusturur.
Angiosarkoma, rabdomyosarkom, fibrosarkom, fibréz histiositom, sinovyial sarkom  ve miksosarkom
sarkomlarin  birkag tipidir. Malign fibréz histiositom, indiferansiye sarkomlarin sinonimi olarak
gbriilﬁr.4 Indiferansiye pleomorfik sarkom kalpte sol atrium posterior duvar ve interatrial septumda yerlesmeye
egilimlidir.5 7 Indiferansiye pleomorfik sarkom, fibroblastik veya miyoblastik diferansiyasyon ve hiicresel
pleomorfizm gostermesi nedeniyle yiiksek derecede maligndir. Intrakaviter veya valviiler obstriiksiyon, periferik
embolizasyon ve ritm problemleri nedeniyle kalbin malign veya benign tiim ttimérleri potansiyel 6liim riski tagir.
Bu sebeple tan1 kondugunda en kisa siirede opere edilmelidirler.® Indiferansiye pleomorfik sarkomlar, hizl
prolifere olur ve tan1 kondugunda genelde uzak metastazi olup hastalarin ¢ogu progresif kalp yetmezliginden
kaybedilir.” Cerrahi rezeksiyon, benign miksomalarda ¢cogu vakada tam iyiliesme saglarken, malign sarkomlarda
sadece semptomlarda palyasyon saglar ve uzun donem sagkalima katkida bulunmaz."

Kardiyopulmoner bypass kardiak kitlelerin eksizyonu i¢in elzemdir. Biz siiperior kaval kaniilasyon i¢in dik acili
kaniil ile selektif kaval kaniilasyon yaparak kitlenin embolizasyon riskini azalttigimiz1 diisiinmekteyiz.
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