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ÖNSÖZ

Kırkbeş yıldır halkımıza hizmet veren Türkiye Kanserle Savaş Vakfı’nın 2013 yılından itibaren düzenli olarak çı-
kartmakta olduğu Kanser Gündemi dergisinin bu yılki ilk sayısı, ‘Retroperitoneal Tümörler’ konusu ile sizlere ulaşı-
yoruz.

Uzun yıllar vakfımızda çalışarak değerli hizmetler vermiş olan hocamız medikal onkolog Doç. Dr. Metin Aran’ın
çıkartmakta olduğu Kanser Gündemi periyodik yayınını, bıraktığı yerden alarak sürdürmeye çalışıyoruz. Tüm ekono-
mik zorluklar ve bu yıl yaşanan virüs pandemisine rağmen, vakfımızın uzun yıllar başkanlığını yürütmüş olan Prof.
Dr. Ali Haydar Taşpınar hocamızı saygıyla anıyor ve her iki hocamızın anılarına dergimizi çıkartmayı sürdürüyoruz. 

2013 yılından beri Kanser Gündemi dergisinin her bir sayısında farklı bir kanser türü ele alınarak tüm detayları ile
incelenmiştir. Bugüne kadar 23 farklı konu ele alınmıştır. Kanserde yeni bilgilerin sürekli bir dinamik içinde değiştiğini
biliyoruz. Bazı konuları, güncel bilgileri yakalamak adına yeniden incelemeyi düşünüyoruz. Sizlerinde önerileri ile
bu konuları çeşitlendirebiliriz. Her türlü önerilerinizi bizlere info@kanservakfi.com adresine yazabilirsiniz. 

Bu sayıda ‘Retroperitoneal Tümörler’ incelenmiştir. Dergi ve bu sayının editörlüğünü yapmış olan Prof. Dr. Sabri
Ergüney hocamıza ve bu sayıda katkıları olan tüm hocalarımıza teşekkür ederiz. 

Sizlerin de istek ve katkıları ile dergimizin yayınlanmasını tüm zorluklara rağmen sürdürmeye çalışmaktayız. Yak-
laşık bin adet basılan her bir sayı ülkemizdeki tüm tıp fakülteleri kütüphanelerine kargo ile ulaştırılmakta, özellikle
konu ile ilgili branş hekimlerine ulaştırılmaktadır. Yine Ulusal Kanser Kongrelerinde açmış olduğumuz standlardan,
hekimlerimize dağıtılmaktadır. Dergilerimize ulaşamayanların, web sitemizden www.kanservakfi.com adresinden tüm
sayıların pdf formatına ulaşmaları mümkündür.

Bir dahaki sayımızda buluşmak üzere sevgi ve saygılarımızla.

Prof. Dr. Metin ERTEM Prof. Dr. Sabri ERGÜNEY
Türkiye Kanserle Savaş Vakfı Editör

Başkanı
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SAYI EDİTÖRÜ ÖNSÖZÜ

Ensidansları çok düşük olmakla beraber, retroperitoneal tümörler; özellikle cerrahları, başlangıçta yaptıkları tat-
minkâr, Ro rezeksiyonlarla gururlandırıp, sonraki er veya geç residivleriyle hayal kırıklığına uğratan, sonunda da ça-
resiz bırakan, çoğu zaman uzun seyirli neoplazmalardır.

Bu çaresizliği yenebilmek için, öncelerde radikal “kompartmantal” rezeksiyonlar geliştirilmiş, bundan da beklenen
sonuç alınmayınca son yıllarda radyoterapi daha çok gündeme getirilmeye başlanmıştır.

Sistemik tedavinin etkisi ise, bugün için kısıtlıdır. Ancak, ileride, umut verici ajanlar muhtemelen bu disiplinden
çıkacaktır. 

Sayıya katkıda bulunan değerli yazarlara teşekkür eder, hekimlerimize yararlı olmasını dilerim.

Prof. Dr. Sabri ERGÜNEY
Türkiye Kanserle Savaş Vakfı

Başkan Yardımcısı
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RETROPERİTONEAL TÜMÖR PATOLOJİSİ
Retroperitoneal boşluk, lumboiliak bölge anteriorda

peritonla kaplı, posteriorda abdominal duvar, superiorda
12. kosta ve vertebra, inferiorda sakrum ve iliak kemik
tabanı, lateralde quadratus lumbarum kaslarının sınırları

ile çevrili alandır. Gevşek bağ dokusu, adrenal glandlar,
böbrek ve üreterler, aorta ve dalları, inferior vena kava,
lenf nodları içerir. Retroperitonel bölge tümörleri ve tü-
mör dışı patolojileri geniş bir gruptur(1). Özellikle iğne
biyopsi örneklerinde yaklaşım yapacaksak tümör dışı,

www.kanservakfi.com
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RETROPERİTONEAL TÜMÖR PATOLOJİSİ
Dr. Nil Çomunoğlu, Dr. Nuray Kepil, Dr. Şebnem Batur
İstanbul Üniversitesi Cerrahpaşa, Cerrahpaşa Tıp Fakültesi, Patoloji Anabilim Dalı

Özet 
Retroperitoneal bölge böbrek, adrenal glandlar, üreterler, aorta ve dalları, lenf nodları

vena kava inferioru içermektedir. Bu bölgede böbrek ve adrenal gland tümörleri dışında en
sık yumuşak doku tümörleri görülür. Yumuşak doku tümörlerinden ise en sık lipomatöz tümör-
lerden, iyi diferensiye ve dedifrerensiye liposarkomlarla karşılaşırız. Düz kas tümörleri, peri-
ferik sinir kılıfı tümörleri, çizgili kas tümörleri ve andiferensiye pleomorfik sarkomlar görebi-
leceğimiz diğer yumuşak doku tümörler grubudur. Yumuşak doku tümörleri, dışında germ hüc-
reli tümörler ve lenfomalar görülebilir. Patologlar olarak en zorlandığımız konu iğne biyop-
silerinde tümör ve tümör benzeri lezyonların ayırımı, tümörlerin de kendi içindeki ayırıcı ta-
nısıdır. Son yıllarda ayırıcı tanıda tümör diferensiyasyonunu gösteren immunhistokimyasal be-
lirleyicilerin genişlemesi, moleküler yöntemlerin tanı, tedavide kullanılması patologların spe-
sifik tanı vermelerini kolaylaştırmıştır ve zorunlu hale getirmiştir. Yazımızda ayırıcı tanıda ge-
nişleyen immunhistokimyasal paneli ve moleküler yöntemleri ayrıntılı olarak tartışmayı amaç-
ladık.

Abstract 
Retroperitoneal region consists of kidneys, adrenal glands, ureters, aorta and its branc-

hes, lymph nodes and inferior vena cava. Soft tissue tumors are the most common tumors of
this region except the kidney and adrenal gland tumors. Well-differentiated and dedifferentiated
liposarcomas are frequent among lipomatous tumors. Smooth muscle tumors, peripheral nerve
sheath tumors, skeletal muscle tumors and pleomorphic sarcomas can also occur in this region.
Other than these tumors, germ cell tumors and lymphomas might be seen. 

Challenging issue for pathologists is the differentiation between tumor and tumor-like
lesions in needle biopsies and the differential diagnosis of tumors in themselves. Recently, new
immunohistochemical markers showing the differentiation of tumors and the use of molecular
methods on diagnosis, and treatment contribute to give specific diagnosis and make it manda-
tory for pathologists.

In our article, we aim to discuss expansion of immunohistochemical panel and molecular
methods in detail in differential diagnosis.
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tümörle karışan lezyonları ve geniş tümör grubunu ayı-
rıcı tanıda düşünmemiz gerekir. Bizi genel olarak ayırıcı
tanıda zorlayan bu bölgenin tümörlerini ve ayırıcı tanıda
kullanmamız gererek immunhistokimyasal ve moleküler
yöntemleri son gelişmelerle birlikte sunmayı amaçladık.

Tümör Dışı Patolojileri: 
- İnflamatuar durumlar: böbrekten (kronik pyelonef-

rit), kalın barsaklar (divetikülitler), pankreastan kaynak-
lanabilirler ve retroperitoneal abseye neden olabilirler.
Çocuklarda retroperitoneal tüberküloz dışı psoas abse-
leri sıklıkla gram pozitif bakteriler tarafından oluşturu-
lurlar. Biliyer sistemden perforasyon ise safra içeren kis-
tik kitleler oluşturabilirler. Vertebral tuberkülozda pso-
asda soğuk abselere neden olur. Malokoplaki ise retro-
perionu tutup tümör ile karışabilir(1, 2). 

- Massif retroperitoneal hemoraji: erişkinde aortik
anevrizma rüptürü, travma, hemorajik diatezler, antikoa-
gülan ilaç tedavileri sonucu oluşabilir. Bazen az sayıda
renal (perirenal hemorajik kistler) ve adrenal nedenlerle
kanama olabilir(1). 

- İdrar ekstravazasyonu üst üriner sistemden sıklıkla
görülebilir ve retroperitonda renal pelvisin çevresinde
ödematöz, jelatinöz kitleye neden olabilir. Mikroskopik
olarak yağ nekrozu, iltihap, üriner presipitatlar görüle-
bilir(1).

- Adrenal gland ve böbrekle ilişkisiz epitelle döşeli
peritoneal kistler olabilir. Bu kistler: mezotelyal, mezo-
nefrik, müllerian (seröz, müsinöz) veya foregut (ön bar-
sak) kisti olabilir(1, 3, 4).

- İdiopatik retroperitoneal fibrozis: (Ormond hastalığı,
sklerozan fibrozis, sklerozan retroperitonitis) (IRF): üre-
terlerde obtrüksiyona neden olup, renal yetmezlik yapan
nadir bir hastalıktır. Makroskopik olarak retroperitonda
orta hatta düzensiz sınırlı kitle oluşturur. Bu kitle alt ab-
dominall aortayı çevirir ve üreteri mediale iter. Bu üre-
terin mediale itilmesi önemli bir radyolojik bulgudur.
Çünkü çoğu retroperitoneal tümör üreteri laterale iter.
Daha lokalize formları olabilir bunlar daha düzgün sınır-
lı, periüretral renal pelvik bölgede, böbrek veya mesane
etrafında olabilir. Mikroskopik olarak genellikle germi-
nal merkez oluşturan lenfoid folliküller, plazmosit, eozi-
nofillerden oluşan belirgin inflamatuvar hücre infiltras-
yonu görülür. Eşlik eden yağ nekrozu, fibroblastik proli-
ferasyon, vardır. Plazmositler poliklonal olup, %50’den
fazla vakada IgG4 pozitif hücrelerde artış vardır. Diğer
bir tanı koydurucu ipucu venlerin duvarlarında gördüğü-
müz inflamasyondur (okluziv flebit). Nadiren aortanın
tutulumu görülür. İdiopatik retroperitoneal fibrozis ben-
zeri proçesler mediastinit, sklerozan kolanjit, Riedel ti-

roidit, orbitanın psödotümörü, generalize vaskülitle bir-
likte görülebilir. İdiopatik retroperitoneal fibrozis immü-
nolojik bir hipersensivite reaksiyonu olup, IgG4 ilişkili
sklerozan hastalıkla ilişkili olabilir. Cerrahi üroterolizis
ve kortikosteroid tedavisi ile de dramatik iyileşme ola-
bilir. İdiopatik retroperitoneal fibrozis kronik inflamas-
yon ve fibrozisle giden malign tümörlerle; iyi diferensiye
liposarkomun sklerozan ve inflamatuvar alt tipi, sklero-
zan malign lenfoma, midenin taşlı yüzük hücreli karsi-
nomu gibi, karışabilir. İmmunhistokimyasal CDK4,
MDM2 liposarkomda pozitiftir. IRF’de negatiftir(1, 5). 

RETROPERİTONUN PRİMER TÜMÖRLERİ
Retroperitonda en sık görülen tümörler böbrek ve ad-

renal glandlardan kaynaklanan tümörler dışında yumu-
şak doku tümörleridir.

YUMUŞAK DOKU TÜMÖRLERİ
Yumuşak doku tümörlerinin WHO sınıflaması(6)

LİPOMATÖZ TÜMÖRLER
Atipik lipomatöz tümör
Iyi diferensiye liposarkom
Liposarkom, NOS
Dediferensiye liposarkom
Miksoid/yuvarlak hücreli liposarkom
Pleomorfik liposarkom
FİBROBLASTİK/MYOFİBROBLASTİK TÜMÖRLER
Dermatofibrosarkoma protuberans
Fibrosarkomatöz dermatofibrosarcoma protuberans
Pigmente dermatofibrosarcoma protuberans
Malign soliter fibröz tümör
Inflamatuvar myofibroblastik tümör
Düşük gradeli myofibroblastik sarkom 
Adult fibrosarkom
Miksofibrosarkom
Düşük gradeli fibromiksoid sarkom
Sklerozan epiteloid fibrosarkom
FİBROHİSTİOSİTİK TÜMÖRLER
Yumuşak dokunun dev hücreli tümörü
DÜZ KAS TÜMÖRLERİ
Leiomyosarkom (deri dışı)
PERİSİTİK VE PERİVASKÜLER TÜMÖRLER
Malign glomus tümörü
ÇİZGİLİ KAS TÜMÖRLERİ
Embriyonel rabdomyosarkom (Bortroid, anaplastik)

10 RETROPERİTONEAL TÜMÖR PATOLOJİSİ
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Alveoler rabdomyosarkom (solid-anaplastik)
Pleomorfik rabdomyosarkom
İğsi hücreli/sklerozan rabdomyosarkom
YUMUŞAK DOKUNUN VASKÜLER TÜMÖRLERİ
Retiform hemanjioendotelyoma
Psödomyojenik (epiteloid sarkom benzeri) hemanji-

oendotelyoma
Epiteloid hemanjioendotelyoma
Yumuşak dokunun anjiosarkomu
KONDROOSSEÖZ TÜMÖRLER
Ekstraskletal osteosarkom
SİNİR KILIFI TÜMÖRLERİ
Malign periferik sinir kılıfı tümörü
Epiteloid malign periferik sinir kılıfı tümörü
Malign triton tümörü
Malign granüler hücreli tümör

RETROPERİTONDA EN SIK VE EN AZ GÖRÜLEN
HİSTOLOJİDE YUMUŞAK DOKU TÜMÖRLERİ(7)

Patolojik Sınıflama
Retroperitoneal sarkom rezeksiyonu sonrası bir pa-

toloji raporunda maksimun tümör çapı, histolojik alt tip,
cerrahi sınırlar, lenf nodu tutulumu, tümörün yayılımı,
patolojik gradeleme, immunhistokimyasal ve moleküler
çalışmalar bulunmalıdır. 

AJCC /TNM Sınıflaması(7)

Primer tümör (T)
T kategori /T kriteri
TX: Primer tümör değerlendirilemedi
T0: Primer tümör saptanamadı
T1: Tümörün en büyük çapı 5 cm. ve altında
T2: Tümör 5 cm.’den büyük 10 cm.’e eşit veya altında
T3: Tümör 10 cm.’den büyük 15 cm.’e eşit veya altında
T4: Tümör 15 cm.’den büyük
Bölgesel lenf nodu tanımı (N)
N kategori/N kriteri
N0: Bölgesel lenf nodu metastazı yok-lenf nodu du-

rumu bilinmiyor
N1: Bölgesel lenf nodu metastazı mevcut

Uzak metastaz tanımı (M)
M kategori/M kriteri
M0: Uzak metastaz yok
M1: Uzak metastaz mevcut
FNCLCC (Fransız histolojik gradeleme sistemi)

Histolojik grade (G) (preoperative tedavi almamış
sarkomlara uygulanır)(7, 8)

G /Grade tanımlaması
GX: Gradeleme yapılamadı
G1: Tümör diferensiyasyonu, mitoz, nekroz toplam

skoru 2 veya 3
G2: Tümör diferensiyasyonu, mitoz, nekroz toplam

skoru 4 veya 5
G3: Tümör diferensiyasyonu, mitoz, nekroz toplam

skoru 6, 7 veya 8
Tümör diferensiyasyonu histolojiye spesifik ola-

bilir ve genellikle aşağıdaki gibi skorlanır:
Score1: Sarkom kaynaklandığı yetişkin mezenkimal

dokuya çok benziyorsa
Score 2: Sarkomun histolojik tipi tam olarak belirle-

nebiliyorsa
Score 3: Embriyonel ve andiferensiye sarkomlar, tipi

şüpheli sarkomlar, sinoviyal sarkom, yumuşak doku os-
teosarkomu, Ewing sarkomu

Mitoz Oranı
Score 1: 0-9 mitoz /10 mikroskopik büyük büyütme

alanı-BBA
Score 2: 10-19 mitoz/10BBA
Score 3: 20 ve üzeri mitoz/10 BBA
Tümör Nekrozu
Makroskopik olarak değerlendirilir ve mikroskopik

olarak ayrıca verilir
Score 0: Nekroz görülmedi
Score 1: Tümör nekrozu %50’nin altında
Score 2: Tümör nekrozu %50 ve üzeri

AJCC Prognostik Evreleme(7)

RETROPERİTONEAL TÜMÖR PATOLOJİSİ 11

EN SIK GÖRÜLEN HİSTOLOJİLER
Liposarkom (iyi diferensiye ve dediferensiye)
Leiomyosarkom

EN AZ GÖRÜLEN HİSTOLOJİLER
Pleomorfik liposarkom
Andiferensiye pleomorfik sarkom
Malign periferik sinir kılıfı tümörü
Malign soliter fibröz tümör

T
T1
T2, T3, T4
T1
T2
T3, T4
HERHANGİ T
HERHANGİ T

N
N0
N0
N0
N0
N0
N1
HERHANGİ N

M
M0
M0
M0
M0
M0
M0
M1

GRADE
G1, GX
G1, GX
G2, G3
G2, G3
G2, G3
HERHANGİ G
HERHANGİ G

EVRE
IA
IB
II
IIIA
IIIB
IIIB
IV
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LİPOMATÖZ TÜMÖRLER
LİPOSARKOMLAR
Retroperitonda en sık görülen yumuşak doku tümör-

leridir. Retroperitonda lipomlar pratikte görülmezler. Li-
posarkomlar: Atipik lipomatöz tümör-iyi diferensiye li-
posarkom, miksoid-yuvarlak hücreli liposarkom, dedi-
ferensiye liposarkom ve pleomorfik liposarkom olarak
4 ana grupta sınıflandırılır. Liposarkomlar içinde retro-
peritonda en sık görülen grup iyi diferensiye liposar-
komlar ve dediferensiye liposarkomlardır. Miksoid ve
pleomorfik liposarkomlar retroperitonda pratik olarak
görülmezler. Miksoid alanlar varsa, iyi diferensiye lipo-
sarkomun miksoid değişiklik içeren alanlarıdır(6).

-Atipik lipomatöz tümör/iyi diferensiye liposar-
kom: Atipik lipomatöz tümör terminolojisi ekstremite
yumuşak dokusundan kaynaklanan iyi diferensiye lipo-
sarkomlar için önerilen terminolojidir. Bu terminoloji
retroperitonda kullanılmaz. Çünkü ekstremiteden kay-
naklanan iyi diferensiye liposarkomlar, her zaman ret-
roperitondan kaynaklanana göre daha iyi gidişlidir. Bu
nedenle ekstremite kaynaklı bu tümörlerde sonu sar-
komla bitmeyen bir terminoloji kullanılması önerilmiş-
tir. İyi diferensiye liposarkomların alt grupları: lipom
benzeri, inflamatuvar, sklerozan ve iğsi hücrelidir. Bu
tümörler özellikle perirenal yağ dokusundan kaynakla-
nırlar, tanı anında çok büyük kitlelerdir, multipl nodüller
halinde görülebilirler. Tamamıyla çıkarılamazlar. Mik-
roskopik olarak lobullere ayrılmış değişik büyüklükte
lipositler, atipik, hiperkromatik nükleusludur, benzer
olarak atipik stromal hücreler, seyrek lipoblastlar görü-
lür. İnflamatuar alt tipte mikst inflamatuar hücreler, skle-
rozan alt tipte kollojenize alanlar, iğsi hücreli alt tipte
ise iğsi hücreli komponent görülür (Resim1-2). İyi dife-
rensiye liposarkomlar dediferensiye liposarkoma dönü-
şebilir(9, 10, 11, 12).

Resim 1. İyi diferensiye liposarkom, lipom benzeri alanlar
(H&EX200)

Resim 2. İyi diferensiye liposarkom, sklerozan alanlar
(H&EX400)

-Dediferensiye liposarkom: Bazı iyi diferensiye li-
posarkomlar dediferensiye liposarkoma dönüşebileceği
gibi, bazıları denovo olarak dediferensiye liposarkom
olarak ortaya çıkarlar. Dediferensiye liposarkomlar dü-
şük gradeli veya yüksek gradeli dediferensiye alanlar
içerebilirler (Resim 3-4). Her türlü yumuşak doku sar-
komu tipi bu alanlarda görülebilir. Daha çok pleomorfik
sarkom benzeri alanlar, rabdomyosarkom benzeri alan-
lar görülebilir. Tümör sadece bu alanlardan oluşuyorsa,
makroskopik olarak normal yağ dokusuna benzeyen
alanlardan örnekler alınıp, iyi diferensiye liposarkom
alanları gösterilebilir. Retroperitonda daha önceden ma-
lign fibröz histiositom olarak bildirilen vakaların mole-
küler yöntemlerle çoğunun dediferensiye liposarkom ol-
duğu gösterilmiştir.

Resim 3. Dediferenisye liposarkom (İyi diferensiye liposarkom
alanı ile dediferensiye alan keskin geçiş göstermekte)
(H&EX100)

İmmunhistokimyasal olarak iyi diferensiye liposar-
komlar ve dediferensiye liposarkomlar CDK4, MDM2
pozitiftirler.

Moleküler bulgular: MDM2 amplifikasyonu göste-
rirler. Dediferensiye liposarkomlar ve iyi diferensiye li-
posarkomlar için tanı koydurucudur. 
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Resim 4. Yüksek gradeli dediferensiye liposarkom alanı
(H&EX200)

Sıklıkla radyoterapi sonrası eksizyon yapılması öne-
rilir.Tamamıyla çıkarılmadıkları için sıklıkla rekürrens
gösterirler(10, 12, 13, 14).

PLEOMORFİK SARKOMLAR
Andiferesiye pleomorfik sarkomlar hiç bir yönde

hücresel diferansiyasyonu gösterilemeyen pleomorfik
görünümde sarkomlardır. Eski sınıflamalarda malign
fibröz histiositom olarak sınıflandırılan bu grup aslında
bir dışlama tanısıdır. 2013 WHO sınıflamasında malign
fibröz histiositom (MFH) terminolojisi kaldırılmıştır.

Andiferensiye sarkomlar erişkindeki sarkomların
%5-10’u olup, çoğu 40 yaşın üzerindedir. Çoğu derin
yumuşak doku, ekstremite kaynaklıdır. Yüzde 10’un altı
retroperiton lokalizasyonludur. Makroskopik olarak, tü-
mör düzensiz sınırlı 5-15 cm. ölçülerinde hemoraji ve
nekroz alanları içerir. Mikroskopik olarak pleomorfik,
iğsi hücrelerden oluşur. Mitoz, atipik mitoz oranı yük-
sektir. Dev hücreler, inflamatuvar hücreler eşlik edebilir
(Resim-5). İmmunhistokimyasal olarak vimentin pozitif
olup, pleomorfik hücrelerden oluşan spesifik sarkomlar
ve diğer tümörlerden ayırıcı tanı yapmak gereklidir. Bu 

Resim 5. Andiferensiye pleomorfik sarkom (H&EX200)

tümör tanısı bir dışlama tanısıdır. Ayırıcı tanıya; meta-
statik sarkomatoid karsinom, metastatik malign mela-
nom, anaplastik büyük hücreli lenfoma, diğer pleomor-
fik sarkomlar (Pleomorfik leiomyosarkom, pleomorfik
rabdomyosarkom-retroperitonda görülmez, yüksek gra-
deli miksofibrosarkom-retroperitonda görülmez, pleo-
morfik liposarkom-retroperitonda görülmez, dediferen-
siye liposarkom, malign periferik sinir kılıfı tümörü) alı-
nır. İmmunhistokimyasal ve moleküler yöntemlerle bu
tanılar dışlanırsa andiferensiye pleomorfik sarkom tanısı
verilebilir.

Tedavi olarak geniş lokal eksizyon, radyoterapi öne-
rilmektedir. Uzak metastaz %5-10 olup, 5 yyş genellikle
%50-60 olarak bildirilmiştir. Önemli olan olabildiğince
yeterli sınıflamanın yapılmasıdır. Çünkü pleomorfik gö-
rünümde sarkomların her birinin prognozu ve metastaz
oranı farklıdır(15, 16, 17). 

DÜZ KAS TÜMÖRLERİ
Leiomyom
Benign düz kas tümörleridir. Retroperitoneal leiom-

yomlar büyük olup, kadınlarda sıktırlar. İyi sınırlı, kesit
yüzü elastik, lifsel görünümdedirler. Mikroskopik ola-
rak; tümöral hücreler fasikül oluşturan, künt nükleuslu-
sigara şekilli, eozinofilik sitoplazmalı hücrelerdir (Re-
sim-6). Retroperitoneal ve abdominal leiomyomlar ka-
dınlarda uterin leiomyomlara benzerler, stromal hyali-
nizasyon, trabeküler patern, fokal kalsifikasyon ve ossi-

Resim 6. Leiomyom (H&EX100)
fikasyon gösterirler. Hemoraji, kistik formasyon oluştu-
rabilirler. Retroperitoneal leiomyomlar erkeklerde na-
dirdir ve daha uniform, sellülerdir. degeneratif atipi gös-
terebilirler. Leiomyom ve leiomyosarkom ayırıcı tanı-
sında kriterler lokalizasyona ve cinsiyete göre değişir.
Retroperitoneal, pelvik ve intrabdominal düz kas tümör-
lerinde: kadınlarda, 5’in altında mitoz varsa 50 BBA (1
BBA: mikroskopik 400’lük büyütme alanı) tanı leiom-
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yomdur. Bu tümörlerde 5-10 mitoz /50BBA’da varsa
malignite potansiyeli belirsiz düz kas tümörü olarak
isimlendirilir. 10’un üzerinde mitoz leiomyosarkomdur.
Erkeklerde bu lokalizasyonlarda tecrübe çok sınırlıdır.
Bir mitoz bile bu lokalizasyonda erkeklerde önemlidir.
1-5 mitoz /50 BBA’da malignite potansiyeli belirsiz düz
kas tümörü, 5’in üzerinde mitoz leiomyosarkom olarak
tanımlanır. İmmunhistokimyasal olarak bu tümörler; düz
kas diferensiyasyonunu gösteren belirleyicilerle, SMA,
h-kaldesmon, desmin ile pozitiftirler. Yüzde 40 üzerinde
düz kas tümörü epitelyal belirleyicilerle EMA ve keratin
ile pozitiftirler. Bazı leiomyosarkomlar CD34 pozitif
olabilirler fakat c-KİT negatiftirler. Fakat uterin tip ret-
roperitoneal leimyomlar DOG1 pozitif olabilirler. Bazı
retroperitoneal leiomyomlar ER ve PR reseptörleri po-
zitif olabilirler. Uterin leiomyomların tersine yaygın de-
ğillerdir. Fokal boyanırlar. Ayırıcı tanıda trucut biyopsi-
lerde leiomyomları, düşük gradeli leiomyosarkomlardan
ayırt etmek zor olabilir. Hatta ayırt edilemez. Schwan-
nomlarla karışabilirler. Schwannomlar difuz S100 pozi-
tif boyanırlar. Angiomyolipomla karışabilirler. Fakat le-
iomyomlar melanositik belirleyicileri ekspresse etmez-
ler. GIST ile karışabilirler. GIST hücreler daha silindi-
riktir ve soluk sitoplazmalıdır. GIST sıklıkla h-kaldes-
mon pozitiftir, fakat desmin nadiren ekspresse ederler.
Çoğu GIST, C-kit ve DOG-1 pozitiftir. Retroperitoneal
leiomyomlar rekürrens gösterebilirler. Metastaz yap-
mazlar. Rekürrens açısından uzun süreli izlemek gerek-
lidir(20-21).

Leiomyosarkom
Düz kas diferensiyasyonu gösteren malign yumuşak

doku tümörleridir. Lokalizasyonuna göre sınıflandırılır-
lar, somatik yumuşak doku, kutanöz, visseral, gastroin-
testinal, uterin, retroperitoneal, büyük damar leiomyo-
sarkomu gibi. Retroperitonda sıklıkla büyük damarların
duvarlarından kaynaklanırlar. Tanı malign histolojik
özelliklerle: nekroz, nükleer atipi, mitoz bulguları ile ko-
nulur. Klinik olarak retroperitoneal lokalizasyonda olan-
lar sıklıkla orta yaşlı, yaşlılar ve kadınlarda sıktır. Mak-
roskopik olarak, leiomyosarkomlar leiomyomlara göre
daha yumuşak sarı renkli, hemorajik ve nekrotik alanlar
içerirler. Mikroskopik olarak, birbiriyle kesişen fasikül-
ler oluşturan büyük elonge, geniş eozinofilik sitoplaz-
malı, künt sonlanan nukleuslu (sigara şeklinde) hücre-
lerdir (Resim-7). Yüksek gradeli olanlarda yuvarlak nük-
leus, epiteloid görünüm olabilir. Pleomorfik hücrelerden
oluştuğu zaman pleomorfik leiomyosarkom olarak isim-
lendirilir İmmunhistokimyasal olarak; düz kas aktini
(SMA), desmin, HHF35, kaldesmon pozitifdirler. Kera-
tin ve EMA ile %30-40 pozitif boyanabilirler. Ayırıcı ta

Resim 7. Leiomyosarkom (H&EX400)
nıda; retroperitonda bu tümörler gastrointestinal stromal
tümör, dediferensiye liposarkom, malign periferik sinir
kılıfı tümörü (MPSKT) ile karışabilir. Ckit- DOG1 ne-
gatifliği ile GIST ile, SOX10 negatifliği ve H3K27me3
ekspresyon kaybı görülmemesi ile MPSKT ile, CDK4
ve MDM2 immunnegatifiği ve MDM2 amplifikasyonu
görülmemesi ve iyi diferensiye liposarkom alanlarının
izlenmemesi nedeniyle dediferensiye liposarkomdan
ayırıcı tanısı yapılabilir.

Prognoz ve tedavi: lokalizasyon, derinlik, grade
prognozu belirler. Tedavisi cerrahi eksizyon ve radyote-
rapidir. Doxorubisin metastatik hastalıklarda önerilmek-
tedir(22, 23, 24).

Ebstein Barr Virus İlişkili Düz Kas Tümörü
Herhangi bir yaşta immunsupresse hastalarda veya

AIDS tanılı hastalarda görülebilir. İğsi hücreli görünüm-
de tümörlerdir,Yuvarlak hücreli alanlar içerebilirler. Mi-
nimal atipi ve mitoz vardır. Eşlik eden lenfositler vardır.
İmmunhistokimyasal olarak tümör hücreleri SMA, des-
min pozitiftirler. EBER pozitiftirler. İmmun duruma gö-
re malign veya benign davranış gösterebilirler(18, 25). 

Renal Anjiomyolipom (AML)
PEComa ailesi tümörlerdendir. Orta yaşlılarda sık-

lıkla kadınlarda görülür. Tuberoskleroz kompleksiyle
ilişkili olup, hamartom değildir. Ağrı,hematüri, ateş
oluşturabilir. Nadiren rüptür oluşturup pretroperitoneal
hemoraji ile gelebilirler. Sıklıkla böbrekte olmakla bir-
likte, retroperitoneal- pedinkülle böbreğe tutunabilirler.
1- 20 cm. çapında olabilirler. Tuberoskleroz komplek-
siyle (TSC) birlikte bilateral ve multipl olabilirler. Mak-
roskopik olarak sarı-gri renkte kapsülsüz kitlelerdir.
İçerdiği komponente göre rengi değişebilir. Bazı vaka-
larda özellikle retroperitonda infiltratif olabilir, hemora-
ji, nekroz içerebilir, v. cava inferiora, renal vene uzana-
bilir ve lenf noduna metastaz yapabilir. Mikroskopik
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olarak bu tümörler, matür yağ dokusu, kalın duvarlı da-
marlar, değişken oranlarda düz kas içerirler. Epiteloid
AML’da epiteloid hücreler baskındır. Pür epiteloid AML
PEComa ile aynıdır. Nest yapan tümör hücreleri damar-
ların etrafında dizelenir. Renal hücreli karsinoma benzer.
Malign vakalarda mitoz, nekroz olabilir. İmmunhisto-
kimyasal olarak tümöral hücreler: SMA, melanositik be-
lirleyiciler (Melan-A, MITF, HMB45) pozitiftirler. Des-
min, S100 pozitif olabilir. ER, PR pozitif olabilir. Mo-
leküler bulgular: TSC geninde değişikler, SC geni
mTOR yolağında önemli rolü vardır. TSC1 ve TSC2 ge-
ninde mutasyonda hamartin ve tuberin proteinlerinin
ekspresyonu azalır. TP53 mutasyonu malign formlarında
görülür. Ayırıcı tanıda; renal hücreli karsinom (epitelyal
belirleyiciler, EMA, keratin ve PAX8 pozitiftir, melano-
sitik belirleyiciler negatiftir), epiteloid metastatik mela-
nom (Kuvvetlli S100 pozitiftir), rabdomyosarkom (des-
min kuvvetli diffüz pozitiftir, myogenin ve MYOD1 po-
zitiftir), epiteloid leiomyosarkom (melanositik markerlar
negatiftir), epiteloid sarkom (EMA ve CD 34 pozitiftir,
INI1 ekspresyon kaybı vardır), malign rabdoid tümör
(INI1 ekspresyon kaybı vardır), GIST (CD34, c-KİT,
DOG1 pozitiftir, SMA fokal pozitiftir, desmin, melano-
sitik markerlar fokal pozitiftir, KIT ve PDGFRA mutas-
yonu vardır) düşünülmelidir.

Prognoz ve tedavi: Klasik AML’lar benign tümörler-
dir. Sarkom gelişimi bu tümörlerde oldukça nadirdir.
Epiteloid AML agressif davranış gösterirler. Lokal re-
kürrens ve metastatik yayılım yapabilirler. Nükleer atipi,
pleomorfizm, yüksek mitoz, ekstrenal yayılım ve renal
ven tutulumu agressif davranış nedenlerindendir(26, 27). 

ÇİZGİLİ KAS TÜMÖRLERİ
Rabdomyosarkom
Rabdomyosarkomlar, çocukluk çağı ve adolesan dö-

nemin en sık görülen sarkomlarıdır. En sık görülen alt
grupları embriyonel rabdomyosarkom (ERMS) ve alveo-
ler rabdomyosarkomdur RMS). Ayrıca daha çok erişkin-
de görülen pleomorfik rabdomyosarkom alt tipi vardır.

Alveolar Rabdomyosarkom
10-25 yaşları arasında ekstremite, baş, boyun, gövde

ve pelvisde görülebilir. Mikroskopik olarak septalarla
ayrılmış alanları döşeyen alveoler ve mikrokistik patern-
de yuvarlak hücrelerden oluşur. Tümöral hücreler kaba
kromatinli, belirgin nükleollü, hücrelerden oluşur (Re-
sim-8). İmmunhistokimyasal olarak tümöral hücreler
desmin, myogenin, myoD1 ile diffüz kuvvetli boyanır-
lar. Bununla birlikte keratinle ve nöroendokrin belirle-
yicilerden sinaptofizinle de diffüz boyandığı için özel-
likle nöroendokrin tümörlerle karışabilirler. PAX7 yeni 

Resim 8. Alveolar rabdomyosarkom (H&EX200)
önerilen çizgili kas diferensiyasyonunu gösteren bir im-
munhistokimyasal markerdır. Moleküler olarak FO-
XO1A /PAX3 ve FOXO1A/PAX7 füzyonu bildirilmiştir.
PAX7 füzyonu genç hastalarda ve daha iyi klinik gidişle
bildirilmiştir. Ayrıcı tanıda alveoler RMS solid varyantı,
embriyonel RMS ile karışabilir. ERMS daha heterojen
bir tümördür. Desmin, Myogenin, myoD1 immunhisto-
kimyasal yamalı boyanır. Diğer yuvarlak hücreli sar-
komlarla lokalizasyon ve yaş grubuna göre değerlendi-
receksek Ewing sarkomu, Wilms tümörü, nöroblastom
ile karışabilir. Ewing sarkomu; CD99 ile membranöz ve
NKX2.2 ile nükleer pozitif boyanırlar. Moleküler olarak,
EWSR1 rearrentmentı ve sıklıkla FLI1 füzyonu göste-
rirler. Wilms tümörünün blastemel ve stromal kompo-
nenti ile trucut biyopsilerde karışabilir. Wilms tümörü
WT1 karboksi uç ile pozitif boyanır. Nöroblastom ise
PHOX2B ile nükleer pozitif boyanır. Klinik ve radyo-
lojik bulgularla hastaları değerlendirmek önemlidir.

Alveoler RMS kemoterapiyle tedavi edilir, hastaların
prognozu ERMS’ye göre daha kötüdür(28, 29, 30).

Embriyonel Rabdomyosarkom
Andeferensiye mezodermden kaynaklanır, baş-bo-

yun, genitoüriner, retroperiton, bilier traktta sık görülür.
Patolojik olarak makroskopide kötü sınırlı, beyaz renkli-
dir. Mukozal yüzeylerde mesane, biliyer trakt gibi poli-
poid, üzüm salkımı (bortroid) gibi büyüyebilirler. Mik-
roskopik olarak, hiposellüler miksoid alanlar, perivaskü-
ler toplanan hücreler ve heterojen görünümde hücreler
andiferensiye ve eozinofilik sitoplazmalı diferensiye hü-
cerelerden oluşan spektrumda hücreler görülür. Bortroid
alt tipte kambium tabakası denilen submukozal sellüler
alan görülür (Resim-9). İmmunhistokimyasal olarak hüc-
reler myogenin, myoD1, desmin yamalı olarak boyanır.
Moleküler olarak, ARMS gibi belirgin bir özellik göste-
rilememiştir. Özellikle bortroid RMS iyi prognozludur. 
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Resim 9. Embriyonel rabdomyosarkom-bortroid tip (H&EX100)
ERMS’lar ARMS’lardan daha iyi gidişlidirler. Metastaz
yapmadıkları zaman prognozları çok iyidir(31, 32).

İğsi Hücreli Rabdomyosarkomlar 
İyi prognozlu olup, paratestiküler bölge, baş-boyun,

abdomen, retroperiton, göğüs ve ekstremite de görüle-
bilir. İğsi hücrelerden oluşurlar. Atipi belirgin olmaya-
bilir. İmmunhistokimyasal olarak desmin, myogenin,
myoD1 pozitiftirler. Bu tümörler moleküler olarak he-
terojenitide gösterirler. Çoğu infantil iğsi hücreli
RMS’lar, VGLL2-CITED2 veya NCOA2 gen rearrent-
mentı gösterirler. Daha ileri yaştaki çocuklarda myoD1
mutasyonu, bazen de PIK3CA ve FGFR4 mutasyonları
eşlik edebilir. Bu yaş grubunda iğsi hücreli RMS; fetal
rabdomyom, infantil fibrosarkom ile karışabilir. İnfantil
rabdomyosarkom genellikle eksremitelerde görülür ve
myogenin, desmin, myoD1 negatiftir. Fetal rabdomyom-
da hiç atipi yoktur. İğsi hücreli rabdomyosarkomların
infantil formları genellikle iyi prognozludur. myoD1
mutasyonu gösterenler agressif gidişlidir(31, 32, 33, 34, 35).

FİBROBLASTİK/MYOFİBROBLASTİK
TÜMÖRLER
Fibromatozis
İntraabdominal fibromatozis, mezenter, abdomen ve

retroperitonda lokalize olabilir. Genellike 20-35 yaş ara-
sında sıktır. İnfiltratif büyüyen tümörler olduğu için bası
semptomlarıyla gelirler. 5-10 cm. ölçülerinde kesit yü-
zeyi sert, beyaz görünümdedir. Mikroskopik olarak, tü-
möral hücreler fasikül oluşturan myofibroblastik hücre-
lerden oluşur, bazen belirgin kollojenize stroma içerebi-
lirler (Resim-10). Mitoz görülebilir, fakat atipik mitoz
görülmez. İmmunhistokimyasal olarak SMA, sitoplaz-
mik membranöz pozitiftir, beta-katenin %80 sitoplaz-
mik-nükleer pozitif olabilir. Sporadik ve familyal olabi-
lir. Familyal vakalarda APC gen mutasyonu Gardner
sendromu olabilir. Retroperitonda idiopatik fibroinfla

Resim 10. Fibromatozis (H&EX100)
matuvar lezyonlar-sklerozan mezenteritle karışabilir. Bu
lezyonlar hyalinize kollojenize alanlar ve heterojen bir
görünüm içerirler. Lenfoplazmositer hücreler görülür ve
yağ nekrozu görülür. Rezeke edilemeyen vakalarda ti-
rozin kinaz inhibitörleri, antiöstrojen ajanlar, radyoterapi
ve kemoteropetik ajanlar kullanılabilir(36, 37, 38).

Soliter Fibröz Tümör
Orta yaşlı erişkinlerde görülen, yavaş büyüyen tü-

mörlerdir. Ekstraplevral lokalizasyonlarda; retroperiton,
abdominal kavite, derin yumuşak doku, baş, boyunda
görülebilir. Makroskopik olarak, iyi sınırlı, 1-25 cm. ça-
pında tümörlerdir. Mikroskopik olarak, tümör sellüler
ve fibröz kollojenize alanlardan oluşan myofibroblastik
bir tümördür. Orta çaplı angule-balık oltası şeklinde, ka-
lın duvarlı hyalinize vasküler yapılar eşlik eder (Resim-
11). Tümöral hücreler immunhistokimyasal olarak
CD34 ve STAT6 pozitiftir. Malign soliter fibröz tümör 

Resim 11. Soliter fibröz tümör(H&EX100)
genellikle mitozun 10 büyük büyütme alanında 4 ve üze-
rinde olması ile tanımlanır, ama bu vakalarda nekroz,
atipi genellikle eşlik eder. Özellikle derin yerleşimli tü-
mörlerde agressif davranış bildirilmiştir. Moleküler ola-

16 RETROPERİTONEAL TÜMÖR PATOLOJİSİ

001.qxp_Layout 1  21.05.2020  19:46  Page 16



rak NAB2-STAT6 gen füzyonu gösterirler. Retroperiton-
da ve abdominal kavitede düşük gradeli dediferensiye
liposarkom (DGDDLS) ile karışabilirler. DGDDLS dü-
zensiz sınırlıdır, komşuluğunda iyi diferensiye kompo-
nent bulunur. MDM2 ve CDK4 nükleer pozitiftir.
DDLS’lar %15 STAT6 boyanabilir. CD34’de her iki tü-
mör pozitiftir. MDM2 amplifikasyonu yardımcı olabilir.
MPSKT sıklıkla büyük bir sinirle ilişkilidir. Morfolojik
olarak benzeyebilir. İmmunhistokimyasal olarak GIST
genellikle c-KİT ve DOG-1 pozitiftir. Özellikle abdomi-
nal ve retroperitoneal lokalizasyonda olanlar kötü gidiş-
lidir. Ek kemoterapi cerrahi sonrası kullanılabilir(39, 40, 41).

VASKÜLER TÜMÖRLER
Retroperitonda değişik vasküler tümörler görülebili-

lir. Hemanjiom, lenfanjiom, anjiosarkom gibi. Özellikle
çocuklarda görülen Kasabach Merrit sendromu ile iliş-
kili kaposiform hemanjioendotelyoma retroperiton lo-
kalizasyonunda sıktır. Bu tümör düşük gradeli vasküler
tümörler grubunda olup, kendine özgü Kaposi bezeri iğ-
si hücreler ve glomeruloid vasküler yapılardan oluşur
(Resim-12). Tüm vasküler tümörler, vasküler endotelyal
belirleyicilerler CD34, CD31, ERG, FLI1 ile pozitiftir-
ler. Lenfatik endotelyal diferensiyasyon gösterenler ise
D2-40 ile pozitiftirler(41, 42, 43). 

Resim 12. Kaposiform hemanjioendotelyoma (H&EX100)

PERİFERİK SİNİR KILIFI TÜMÖRLERİ
Retroperitonda benign ve malign periferik sinir kılıfı

tümörleri sık olarak görülürler.
Benign tümörlerden en sık schwannomlar ve nöro-

fibromlar görülür(45, 46).

Schwannomlar
Schwannien hücre diferensiyasyonu gösteren benign

periferik sinir kılıfı tümörleridir. Birçok varyantı tanım-
lanmıştır. Ancient (eskime bulguları gösteren), pleksi-
form, sellüler, melanositik, gastrik, mikrokistik, retikü-
ler, epiteloid schwannom gibi. Klasik schwannomlar
tüm yaşlarda, değişik lokalizasyonlarda retroperiton,
mediasten, visseral görülür. Makroskopik olarak tümör-

ler, noduler, iyi sınırlı, kapsüllü kitlelerdir. İğsi hücre-
lerden oluşan fasiküller yaparlar. Karakteristik olarak
zonasyon gösterirler. Hipersellüler alanlar (Antoni A)
sellüler uzantıların etrafında palizadlanan alanlar (Vero-
kay body) ve hiposellüler alanlardan (Antoni B) alanla-
rından oluşurlar (Resim-13). Kalın duvarlı-hyalinize da-
marlar, hemosiderin yüklü makrofajlar, köpüksü histio-
sitler, lenfoid hücreler görülür. İnfarkt alanları, degene-
ratif nükleer değişikler baskınsa Ancient-eskime bulgu-
ları gösteren schwannom olarak isimlendirilir. İmmun-
histokimyasal olarak, schwannomlar S100 ile diffüz
kuvvetli boyanırlar. SOX10, GFAP ile boyanırlar. Derin
yerleşimli-retroperiton ve posterior mediasten lokalizas-
yonlu olanlar keratin boyanırlar. Moleküler olarak mer-
lin proteinininde kayıp vardır. Ayırıcı tanıda GIST ve si-
noviyal sarkomla karışabilirler. Benign gidişli tümörler-
dir. Çok nadiren rekürrens gösterebilirler. Çok nadir ma-
lign transformasyon bildirilmiştir(45, 47, 48).

Resim 13. Schwannom (H&EX200)

Nörofibromlar 
Lokalize nörofibromlar schwann hücreleri, fibrob-

lastlar, perinöral hücreler, perinöral benzeri hücreler ara-
da aksonlardan oluşan benign periferik sinir kılıfı tümö-
rüdür. Makroskopik olarak kapsülsüz, düzensiz sınırlı-
dır. Bazı vakalar tamamıyla intranöral olabilir. Mikros-
kopik olarak iğsi hücrelerden oluşan tümör, düzensiz,
girdapvari patern oluşturabilir, nükleuslar dalgalı görü-
nümde olup, arada kollojen yapıları izlenir (Resim-14).
Mitoz, atipi, nekroz görülmez. Değişik morfolojik var-
yantları vardır. Lokalize nörofibromların atipik, epitelo-
id, granuler hücreli, dentritik hücreli gibi alt tipleri var-
dır. Bazen shwannomla birlikte hibrid tümör olarak bu-
lunabilir. İmmunhistokimyasal olarak tümöral hücreler
S100 ile yamalı ve CD34 ile boyanırlar. Moleküler ge-
netik olarak NF1 geninde otozomal dominant germline
inaktivasyon saptanır. Küçük biyopsilerde schwannom
ile karışabilir. Sporadik lokalize nörofibromların malign 
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Resim 14. Nörofibrom (H&EX100)
transformasyon potansiyeli yoktur. Diffüz, pleksiform,
nörofibromatozisle ilişkili nörofibromlar vardır. Pleksi-
form nörofibromların %20-40 NF1 ile ilişkilidir. NF1 ile
ilişkili nörofibrom ve pleksiform nörofibromlar malign
transformasyon gösterebilirler(46, 49).

Malign Periferik Sinir Kılıfı Tümörü
Nöroektodermal diferensiyasyon gösteren malign pe-

riferik sinir kılıfı tümörüdür. Sporadik vakalar 30-60
yaşları arasında sıktır. NF1 ile ilişkili MPSKT gelişimi
%2-10 oranındadır. Bazen çocukluk çağında gelişebilir.
Nörofibrom nedeniyle izlenen olgularda hızlı büyüme,
ağrı malign transformasyonu düşündürmelidir. Yüzde
10 vakada NF1, nörofibromlarda radyoterapi öyküsü
sonrası MPSKT gelişimi vardır. Genellikle sinirle ilişkili
büyük kitlelerdir. Mikroskopik olarak iğsi hücrelerden
oluşan sellüler fasiküller oluştururlar. Sıklıkla tümör hi-
posellüler, ve hipersellüler alanlardan oluşur. Tümöral
hücreler damarların etrafında toplanma eğilimi gösterir-
ler. Nükleer pleomorfizm değişebilir. Düşük gradeli
MPSKT’de mitoz düşük 10’ın altı/50BBA, sellülerite
artışı ve atipi vardır. Nekroz pek görülmez. Yüksek gra-
deli MPSKT’de ise mitoz 10’un üzerindedir ve nekroz
vardır (Resim-15). Pleomorfizm, belirgin atipi, sellüla-
rite artışı vardır. Sıklıkla kondrosarkom, osteosarkoma-
töz, rabdomyosarkomatöz alanlar içerebilir (Heterolog
elemanlar) (Resim-15). Rabdomyoblastik diferensiyas-
yon gösteren MPSKT’ne Malign Triton tümörü denilir.
İmmunhistokimyasal olarak, S100, SOX10, CD34,
EMA yamalı fokal boyanabilir. H3K27me3 ile ekspres-
yon kaybı görülür. Ayırıcı tanıya, sinoviyal sarkom, an-
giosarkom, leiomyosarkom, fibrosarkom, sellüler
schwannom, dediferensiye liposarkom, malign mela-
nom metastazı alınabilir. Özellikle iğsi hücreli malign
melanom ile ayırıcı tanısı zor olabilir, fakat iyi bir klinik
anamnez, immunhistokimyasal olarak HMB45, melanA
ve S-100 ile diffuz pozitiflik malign melanomu destek-
ler. Dediferensiye liposarkom ise CDK4, MDM2 im

Resim 15. Malign periferik sinir kılıfı tümörü-rabdomyoblastik
diferensiyasyon gösteren (H&EX400)
munhistokimyasal olarak pozitiftir ve MDM2 amplifi-
kasyonu gösterir. Moleküler genetik olarak 22 ve 17q’da
kromozomal anormallikler bildirilmiştir. NF1 inaktivas-
yon, RAS ailesi proteinlerinde upregülasyon MPSKT
gelişiminde erken moleküler olaylardır. p16, p19, p27
disregülasyon, progresyonda bildirilmiştir. Sıklıkla cer-
rahi rezeksiyon sonrası lokal radyoterapi uygulanır.
Prognozu kötüdür. Sporadik vakalarda 5yyş %50 iken,
NF1 ile ilişkili tümörlerde %10-15’dir. Lokal rekürrens
ve metastaz sıktır. Akciğer, kemik, plevraya metastaza
bildirilmiştir(50, 51, 52).

Retroperitonda ayrıca nadir olarak sinoviyal sarkom,
alveoler soft part sarkom, ekstraskletal osteosarkom, en-
dometrial stromal sarkom, dendtritik folliküler hücreli
sarkom, PEComa bildirilmiştir(1, 26).

GERM HÜCRELİ TÜMÖRLER
Çocukluk çağında retroperitoneal germ hücreli tü-

mörlerden matür, immatür teratom, embriyonel karsi-
nom ve yolk sak tümörü görülür. Bazen bunlar mikst
olabilir ve sıklıkla sakrokoksigeal teratomla birliktedir.

Yetişkinlerde retroperitoneal germ hücreli tümörler
primer olabileceği gibi, gonadlardan veya mediastenden
metastastatik tümörler olarak karşımıza çıkabilir. Sık-
lıkla erkeklerde, seminom, matür, immatür teratom, ma-
tür teratomda malign transformasyon, embriyonel kar-
sinom, yolk sak tümörü, koryokarsinom olarak görüle-
bilir. Mikroskopik olarak, gonadal kaynaklı olanların
benzeridir. İmmunhistokimyasal olarak seminom sıklık-
la OCT4, C kit, yolk sak SALL4, embriyonel karsinom
CD30 ile pozitif boyanır. Erkeklerde retroperitoneal me-
tastatik tümörler sıklıkla testiküler bölgeden, 2. sıklıkla
mediastinal bölgeden kaynaklanır. Makroskopik görü-
nümü, tümörün primer veya metastatik olduğu hakkında
bilgi verebilir. Primer tümörler sıklıkla tek kitledirler.
Testisten metastaz yapmış tümörler birkaç nodu tutar ve
bilateraldir. Seminomlar, primer tümör olarak bu bölge-
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de diğer germ hücreli tümörlerden daha sık olarak gö-
rülür. Hastanın hikayesinde testiste germ hücreli tümör
öyküsü vardır ya da okült olabilir. Bazende testiste in-
tratubuler germ hücreli neoplazi bağımsız neoplastik
olay olarak öne sürülmüştür(1).

SEMPATİK SİNİR SİSTEM TÜMÖRLERİ
Adrenal glandan kaynaklanan tümörler bu lokalizas-

yonda görülebilir. Nöroblastom, ganglionöroblastom,
ganglionörom bu grup tümörlerdir. Çocukluk çağında
veya erişkinde görülebilirler. Nöroblastom özellikle di-
ğer yuvarlak hücreli tümörlerden Ewing sarkomu ile ka-
rışabilir. Nöroblastom -özellikle andiferensiye alt tipi
mutlaka dışlama tanısı yapmak için immunhistokimya-
sal boya yapmak gereklidir. FOXO2B ile immunhisto-
kimyasal olarak pozitif boyanırlar ve CD99 negatiftirler.
Ewing sarkomu CD99 membranöz pozitif ve NKX2.2
nükleer pozitiftir(1, 6, 28).

PARAGANGLİOMA
Paragangliomalar sıklıkla retroperitonda adrenal

gland dışında sempatik sistemden kaynaklanırlar. Sık-
lıkla Zuckerkandle cisimciğinden-inferior mezenter ar-
terin çıkış bölgesinde görülürler. Bu tümörler nöroen-
dokrin tümörler olup, nöroendokrin belirleyicilerle po-
zitiftirler (kromogranin, sinaptofizin, CD56), pansitoke-
ratin ile negatiftirler. Bununla nöroendokrin karsinom-
larla ve diğer nöroendokrin tümörlerle ayrılırlar. S100
ile sustantaküler hücreler boyanır. Paragangliomalar lenf
düğümüne metastaz yaptıklarında malign olarak kabul
edilirler(1).

MALİGN LENFOMA
Sıklıkla retroperironda non-Hodgkin- B hücreli len-

fomalar görülür. Bunlar yaygın fibrozisle karakterize ol-

dukları için, retroperitoneal fibrozisle karışabilirler. Ag-
ressif klinik gösteren tümörlerdir(1).

MYELOLİPOM
Sıklıkla presakral bölgede görülür. En sık aslında ad-

renal glandda lokalize bir tümördür. Morfolojik olarak
yağ hücrelerinden ve kemik iliği elemanlarından oluşur-
lar(1).

KARSİNOİD TÜMÖR
Düşük gradeli nöroendokrin tümörlerdir. Retroperi-

tonda bildirilmiştir. Primeri saptanamayan bir tümörün
metastazı da olabilir. Paraganglioma ile karışabilir(1).

MÜLLERİAN TİP TÜMÖRLER
Pelvis ve rektovaginal septumda görülebilirler. Se-

röz, musinöz, endometrioid, benign, borderline, malign
olabilir. Mikst müllerian tümörler de görülebilir(1).

WİLMS TÜMÖRÜ
Nadiren böbrekle ilişkisiz ve retroperitoneal terato-

matöz elemanlar içeren Wilms tümörü bildirilmiştir(1).

METASTATİK TÜMÖRLER
Sekonder tümörler retroperitonda lokal yayılım veya

lenf nodu metastazı olarak görülürler. Lokal yayılımla
pankreatik karsinomlar, kemik tümörleri, sakrokoksigeal
kordoma görülebilir. Lenf düğümüne metastaz yapan tü-
mörler ise en sık bu bölgede testis, prostat, uterin ser-
viks, endometrium ve serviks kaynaklı tümörlerdir(1).
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Anatomi:
Retroperitoneal alan abdominal kavitenin posterior

parietal periton ile transvers fasya arasında kalan bölü-
müdür. Retroperitoneal alan renal fasya tarafından 3 fark-
lı bölüme ayrılan lateral kompartman, büyük damarla-
rın yer aldığı D12’den L4-5 hizasına kadar devam eden
santral vasküler kompartman ve transvers fasyanın ge-
risinde yer alan psoas adelesini içeren arka/ilopsoas
kompartmanından oluşmaktadır (Resim 1). 

Lateral kompartman anterior pararenal, perirenal ve
posterior pararenal mesafe olmak üzere renal fasya ta-
rafından 3’e ayrılmaktadır. 

Perirenal mesafe kabaca ters çevrilmiş bir koni biçimin-
dedir. Böbrekler, böbreküstü bezleri, lenf bezleri, ilgili da-
marlar, yağ dokusu içerir. Anterior (Gerota) ve posterior
(Zuckerkandl) renal fasyalar tarafından sınırlandırılmış bu
alanda renal pelvis ve proksimal üreter de yer almaktadır.
Anterior renal fasya orta hatta perivasküler bağ dokusuna,
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Özet 
Retroperitoneal tümörlerin tanısı ve yayılım araştırmasında, görüntüleme yöntemleri te-

mel araçlardır. Ancak, spesifik bulgulara her zaman rastlanmadığı için, ayırıcı tanıda güçlük
çıkabilir. Radyolog, bu tümörlerin lokalizasyonu, vaskülaritesi, çevre organlarla ilişkisini ta-
nımlayarak, rezektabilite tayininde yol göstericidir.

Abstract 
In the diagnosis and metastatic workup of retroperitoneal tumors, radiological imaging

methods are the main tools. However, due to the lack of specific findings in many cases, the
differential diagnosis may be hard, even impossible. By defining tumor location, vascularity
and the relationship with neighboring structures, the radiologist is the principal contributor
of resectability determination.

Resim.1- a) retroperitoneal alan (kırmızı), b) perirenal mesafeler (mavi), santral perivasküler kompartman (kırmızı), posterior/ilop-
soas kompartman (turuncu) c) lateral kompartman, perirenal mesafe (sarı), posterior pararenal mesafe (mor), anterior pararenal
mesafe (yeşil).
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posterior renal fasya ise quadratus lumborum fasyasına ka-
rışır. Posterior renal fasyanın süperfisyel laminası ise ante-
riorda peritona yapışık olarak devam eden laterokonal fas-
yadan oluşur. İki katmanlı yapısı nedeniyle posterior renal
fasya anteriora göre daha kalındır. Sağ tarafta perirenal me-
safe ve sağ böbrek arka yüzü kranialde karaciğerin çıplak
bölgesine ve retrohepatik mesafeye bağlanmaktadır (Resim
2). Solda ise retromesenterik ve retrorenal planlar ile peri-
renal mesafe diafragma altına ulaşmaktadır. Posterior renal
fasyalar her iki tarafta da diafragmaya kaynaşmaktadır. Bi-
lateral perirenal mesafelerin Kneeland kanalı olarak bilinen
prevasküler alanda bağ doku içerisindeki trabeküller üze-
rinden difüzyon yoluyla birbiriyle teorik olarak bir ilişkisi
vardır(1-5).

Resim.2- Sagital Rekonstrüksiyon BT görüntüsü. Sağda peri-
renal mesafe retrohepatik alan ile bağlantılıdır.

Anterior pararenal mesafe önde parietal periton ar-
kada Gerota fasyası ve lateralde laterokonal fasya ile sı-
nırlanmaktadır (Resim 3). Duodenum 2-4. bölümleri,
pankreas (kuyruğu hariç), ascendan ve descendan kolon,
yağ dokusu ve lenfatikleri kapsar. Bu alan içerinde ve
damarlar boyunca mesentere doğru serbest bir bağlantı
mevcuttur(1-5).

Posterior pararenal mesafe sadece yağ doku içerir,
önde posterior renal fasya arkada transvers fasya sınır-
larını çizer. Karın yan duvarında laterokonal-transvers
fasya arasındaki devamında ise karın ön duvarında pe-
riton ile transvers fasya arasındaki preperioneal mesafe

vasıtasıyla karşı taraf posterior pararenal mesafesi ile
bağlantı sağlanmaktadır. Pelviste bu mesafe distal üreter
boyunca mesaneye doğru seyrederek ve perivezikal pe-
ritoneal yapraklar arasındaki potansiyel bir boşlukla so-
na ermektedir(1-5).

Resim.3- Aksiyel BT kesiti. İntraperitoneal ascit ve anterior pa-
rarenal mesafede sıvı varlığında parietal periton ve fasyalar
daha kolay ayırt edilebilmektedir. (Kırmızı ok başı: Gerota fas-
yası; yeşil oklar: parietal periton; beyaz ok başları arkada pos-
terior pararenal mesafeyi yanda preperioneal alan başlangıcını
işaret etmektedir)

D12 seviyesinden trokanter minöre doğru uzanan
psoas majör adelesi ile bazen psoas minör adelesi ve ili-
opsoas adelesi transvers fasyanın gerisinde olmakla bir-
likte retroperitoneal patolojilere sıklıkla eşlik etmeleri
nedeniyle retroperitoneal alana dahil edilmektedir.

Büyük damarları çevreleyen D12’den aort bifurkas-
yonuna kadar devam eden ve her iki perirenal mesafenin
ortasında yer alan, anterior perirenal mesafenin arkasın-
da vertebral kolonun önünde kalan bölge santral vaskü-
ler mesafeyi oluşturur. Abdominal aort ve v. cava infe-
rior ile onlarla ilgili damarları, lenfatik zinciri, abdomi-
nal sempatik zincir ile yağ-bağ dokusu içerir.

İnterfasyal yayılım teorisine göre bu mesafelerin birbir-
leri ve peritoneal kavite ile pelvis arasında iletişimi mümkün
olabilmektedir. Günümüzde perirenal fasyaların katmanlı
bir yapısının olduğu ve potansiyel olarak bu tabakaların ge-
nişleyerek interfasyal planları oluşturduğu ve bu şekilde ret-
roperitoneal patolojilerin ve/veya sıvıların yayılımı izah
edilmektedir(4). Retromesenterik, retrorenal, laterokonal ve
kombine interfasyal planlar olarak sınıflandırılabilirler. Ret-
romesenterik plan anterior pararenal mesafe ile perirenal
mesafe arasındadır. Retrorenal plan perirenal mesafe ile pos-
terior pararenal mesafe arasındadır. Laterokonal interfasyal
plan laterokonal fasya katmanları arasında yer almakta olup
fasyal trifürkasyonda retromesenterik ve retrorenal planlar
ile bağlantılıdır. Kombine interfasyal plan ise retromesen-
terik ve retrorenal planların kaudalde birbirleriyle birleşme-
siyle oluşur ve pelvise doğru uzanır (Resim 4).
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BT veye MR’da retroperitoneal mesafe yağ dokusun-
dan zengin olduğundan fasyal planlar daha kolay seçi-
lebilmektedir. Fasyaların 3mm’den kalın olması non-
spesifik olmakla birlikte retroperitoneal patolojik bir sü-
recin belirtisi olabilir(6-9).

Tanı:
Retroperitonel radyolojik anatomi en iyi bilgisayarlı

tomografi (BT) ve manyetik rezonans (MR) ile değer-
lendirilebilmektedir. Burada yer alan yapılara ait pato-
lojilerin tanı ve takipleri ise mevcut patolojiye ve loka-
lizasyonuna göre ultrason (US), BT, MR ve PET-BT gibi
modalitelerin tek başına veya birbirlerini tamamlayacak
şekilde kombine kullanımları ile yapılabilmektedir. 

Konvansiyonel batın radyografisinde psoas kontu-
runda silinme, barsaklarda itilme veya tümör içindeki
kalsifikasyonlar gösterilebilir, tanı için yetersizdir.

US ile retroperitoneal lezyonların değerlendirilmesi
kısıtlıdır. US genellikle retroperitoneal kompartmanlar-
da yer alan organlara ait patolojilerde (böbrek, pankreas
gibi) daha yararlı olmaktadır. Doppler US ile aort ve v.
cava’ya ait patolojilerin tanısı konabilmektedir(10).

Retroperitonel patolojiler abdomen ve pelvisin BT
veya MR kullanılarak kesitsel görüntülenmesi ile değer-
lendirilmektedir. Bu değerlendirme ile kitlenin anatomik
lokalizasyonu, boyutu, visseral ve nörovasküler yapılar-
la ilişkisi, muhtemel bası ve invazyon varlığı, akciğer,
karaciğer, transperitoneal yayılımın varlığı belirlenebi-
lir(10, 12, 13). Yağ komponeneti nedeniyle liposarkom BT
veya MR ile kolaylıkla tanımlanabilmektedir(12). 

BT retroperitoneal hastalığı tespit etmek için yaygın
olarak kullanılan bir modalitedir. BT anjiografi ile kitlenin
vasküler workup’ını detaylı bir şekilde yapabilmek müm-
kün olabilmektedir(12). MR görüntüleme ise daha sıklıkla
problem çözme aracı olarak kullanılmaktadır. Farklı MR
protokolleri sayesinde kitlelerdeki yapısal detaylar ayırt
edilebilmektedir. T1 yağ baskısız seriler yüksel sinyalli
yağ veya kanama alanlarının, lenfadenopatilerin ve tümö-
ral vasküler invazyonun değerlendirilmesinde; T2 yağ
baskılı seriler  lenfadenopatilerin, kas invazyonlarının, tü-
mördeki kistik veya nekrotik alanların, kemik iliği ödemi
veya tutulumunun, sıvı koleksiyonlarının değerlendiril-
mesinde, kontrast sonrası T1 seriler solid ile hipovasküler
kistik/nektrotik kitlelerin vasküler yapısının ayırt edilme-
sinde, vasküler tutulum ve/veya tromboz varlığının gös-
terilebilmesinde faydalı olabilmektedir(11). 

Evrelemenin yapılması için uzak metastaz varlığının
araştırılmasında toraks ve tüm batın taranmalıdır(12). 18
Flurodeoksiglukoz (FDG) pozitron emisyon tomografisi
(PET) retroperitoneal kitlelerin tanı ve yayılımında fay-
da sağlayabilir. FDG-PET ve MR radikal cerrahi girişim
sonrası rezidüel kitle ve/veya nüks varlığının belirlen-
mesi, tedaviye yanıtın değerlendirilmesi ve takibi ile
hastanın tekrar evrelemesinin yapılmasında yardımcı
olabilir(14).

Tanısal görüntüleme lezyonu tespit etmek ve yayılı-
mını değerlendirmek açısından önemlidir. Bir kitlenin
primer retroperitoneal tümör olduğunu söylemeden önce
bu kitlenin retroperitoneal organlardan orijin alıp alma-
dığını doğru saptamak gerekmektedir. Bunun için bazı
işaretler aranabilir.
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Resim.4- A. Retroperitoneal interfasyal planlar şematik çizim. Retromesenterik plan (mavi), retrorenal plan (kırmızı), laterokonal
plan(sarı), fasyal trifurkasyon (siyah oklar), anterior pararenal mesafe (APS), posterior pararenal mesafe (PPS), perirenal mesafe
(PRS), anterior renal fasya (ARF), posterior renal fasya (PRF), laterokonal fasya (LCF), transvers fasya (TF), parietal peirton(PP).
4-B. Kombine interfasyal plan (yeşil).
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Tümörün böbrek, üreter, surrenal gland, ascendan ve-
ya descendan kolon, duodenum 2-4. bölümleri gibi ret-
roperitoneal organları veya retroperitoneal vasküler ya-
pıları deplase etmesi retroperitoneal lokalizasyonlu ol-
duğunu destekler niteliktedir(15).

Bunlardan bir diğeri kitle-organ birleşim yerinde olu-
şan açıdır. Kitle komşu organın konturunda gaga şeklinde
bir görünüm oluşturuyorsa, yani kitle ile organ konturu
arasında geniş bir açı söz konusu ise bu kitlenin organdan
çıktığının bir işareti olarak yorumlanabilir. Buna karşın
kitle ile komşu organ konturları arasında dar açı oluşu-
yorsa kitlenin organ harici geliştiği söylenebilir. Bir diğer
bulgu ise retroperitoenal bir organın silinmesi/kaybolma-
sıdır. Bazen surrenal gibi küçük organların tümöründe kit-
le organın ortadan kaybolmasına yol açabilir, ancak bü-
yük bir retroperitoneal kitlenin surrenali invaze etmesi gi-
bi bir durumda bu bulgunun yalancı pozitifliği söz konu-
sudur. Kitle ile komşu organ arasında kitle etkisine rağ-
men konturlar silinmemiş, aradaki yağlı planlar seçilebi-
liyor (Resim 5) ve komşu organın konturu yarım ay şek-
linde içeri çökmüşse bu kitlenin kompresif etkisini gös-
termektedir ancak konturlar silikleşmiş ve düzensiz bir
görünümde ise kitlenin organdan geliştiği veya kitlenin
komşu organı invaze ettiği düşünülmelidir(15, 16).

Ayırıcı Tanıya Yardımcı Olabilecek Bulgular:
Retroperitoneal kitlelerin ayırıcı tanısını radyolojik

olarak yapabilmek için tümörlere ait karakteristik özel-
liklerinin olması gerekmektedir. Ancak retroperitoneal
kitlerlerde gri bölge çok geniş olduğu için tanı tahmini
yapabilmek güç olmaktadır.  

Lenfanjiom veya ganglionörom gibi bazı tümörler
vasküler yapıları invaze etmeden çevreleyerek mevcut
retroperitoneal yapıların arasından yayılıp, büyürler.
Lenfanjiomlar sıvı ile dolu, ünilokuler veya multiloküler
yapıda minimal kontrat tutulumu gösteren kistik kitle-
lerdir. Lenfomada ise paraaortik ve parakaval lenfade-

nopatiler vasküler yapılarda silinmeye/invazyona yol aç-
madan büyürler. Sempatik sinir sistemine ait paragan-
gliomlar veya ganglionöromlar ise sempatik zincir bo-
yunca yayılan kitleler oluştururlar. 

Retroperitoenal sarkomlar içerisinde liposarkomlar
en sık görülendir. İçlerindeki yağ varlığı tanıya yardımcı
olmaktadır. Bir kitlenin içerisinde yağ varsa ve kontur-
ları silik/düzensiz ise akla liposarkom getirmelidir (Re-
sim 6) Buna karşın yüksek grade’li bir liposarkom tespit
edilebilir miktarda yağ içermeyebilir ve diğer sarkom-
lardan ayrılması güçleşebilir(17). İyi sınırlı ve büyük kıs-
mı yağ dokusundan oluşan bir kitle için ise lipom tanısı
düşünülmelidir(17).

Kitle içerisinde kontrast tutmayan BT karşılığı hipo-
dens, MR karşılığı T2 hiperintens olan alanların varlığı
tümör içerisinde nekrozu düşündürmektedir. Kitle içe-
rinde hızlı nekroz gelişmi yüksek grade’li malignitelerde
veye leimyosarkomlarda görülmektedir. Retroperitoneal
leimyosarkomlarda massif kistik dejenerasyon alanları
ve santral nekroz gelişimi diğer sarkomlara göre daha
sık görülmektedir. Buna karşın kalsifikasyon ve yağ
içermemektedirler(18).

Vaskülarite retroperitoneal kitlelerde önemli bir bul-
gudur. Paragangliom veya hemangioperistom gibi tü-
mörler hipervasküler yapıdadır. Miksoid malign fibröz
histiositom, leimyosarkom ve diğer sarkomlar orta de-
recede vasküler tümörlerdir. Low grade liposarkom, len-
foma ve benign patolojiler hipovasküler kitlelere örnek
olabilirler(19-20).

Major organların dışında retroperitondan kaynakla-
nan çeşitli benign veya malign neoplazilerin radyolojik
olarak ayırıcı tanısını yapabilmek çok güç ve bazen im-
kansız olmaktadır. Radyolojik olarak öncelikli amaçlar
kitlenin lokalizasyonunu doğru belirlemek, varsa tümöre
spesifik olabilecek bulguları tanımlayarak ayırıcı tanıya
gidebilmek ve operabilite açısından yayılım, invazyon
ile vaskülaritesi hakkında bilgi toplayabilmektir.
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Resim.5- Pelvik retroperitoenal miksoid lipomyom. 38.Y Kadın hasta. Mesane, uterus ve rektumu sağa doğru deplase eden sol pelvik
yan yüzdeki iliak vasküler yapılara invazyon göstermemiş T2 (A) heterojen hiperintens, T1 (B) yumuşak doku intansitesinde ve post-
kontrast (C) hipovasküler heterojen kontrastlanan kitle.
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Resim.6.- Sağ anterior pararenal lokalizasyonlu liposarkom A-
preop BT (eğik ok: büyük kitle, yağ dansitesinde alanlar kitle
içerisinde siyah alanlar olarak seçiliyor, B-preop düz batın AP
grafide karın sağ tarafta barsaklara ait gaz gölgeleri silinmiş.
Postop 1. ayda duodenal ans komşuluğunda ascendan kolonu
anteriora deplase eden rezidüel kitle C-sagital reformat görün-
tü, D-aksiyel kesit, E-koronal reformat görüntü. Rezidüel kitle
yağdan zengin alanlar ve solid komponent içeriyor, ayrıca po-
stop koleksiyon ve hava imajları seçilmektedir. (Santraldeki kır-
mızı yıldız)
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GENEL BİLGİ
Retroperitoneum, karın arka duvarında, önde poste-

rior parietal periton, arkada fasya transversalis, yanlarda
laterokonal fasya - periton bileşmesiyle sınırlanan bir
anatomik mesafedir. “Primer retroperitoneal tümörler”,
bu alanda, böbrek, surrenal, pankreas, duodenum gibi
“gerçek” retroperitoneal organlardan kaynaklanmayan,
lenfoma veya metastatik tümörleri kapsamayan, tama-
mına yakını “primer mezankimal” neoplazmalardır. 

Tüm tümörlerin binde 1-3’ünü, yumuşak doku sar-
komlarının %15’ini oluştururlar. 50 yaş civarında (55-
65) görülürler. Ensidansı 3-6/106’dır. Bazı serilerde ka-
dınlarda daha sık bildiriliyor ise de, anlamlı ırk ve cins
farkı yoktur. %65-80’i maligndir(1). 

Sözkonusu tümörler yavaş büyüdükleri ve karın ön
duvarına doğru genişleyecek mesafeleri olduğu için, ge-
nellikle geç belirti verirler ve tanındıklarında çoğu kez
büyük boyutlara ulaşmış (%50 olguda >20cm) olurlar.
Semptomları, müphem karın veya bel ağrısı, dolgunluk
hissi, karnın genişlemesi ve seyrek olarak duodenum,

ureter, vena cava gibi yapılara bası belirtileridir. Tesa-
düfen yakalanmaları da, seyrek değildir(2, 3). 

Sarkomlar, mezodermal retroperitoneal malignitele-
rin %90’ını oluştururlar. Bunun da %80’ini, liposarkom,
leiomiyosarkom ve malign fibröz histiyositomlar oluş-
turur. 

TANI
Şüpheli bir semptom veya fizik bulgu ile karşılaşıl-

dığında, oral ve IV kontrastlı batın BT veya MR isten-
melidir (Resim 1).

Retroperitoneal tümörlerin ayırıcı tanısında, lenfoma,
Castleman hastalığı, abseler, böbrek, pankreas, duode-
num, sürrenal gibi retroperitoneal organ, hatta karaciğer
tümörleri, metastatik lezyonlar akla getirilmelidir. Genç
erkek hastada asemptomatik dahi olsa, testis tümörü;
kontrolsuz hipertansiyonda sürrenal tümörleri, paragan-
gliomalar; hematüride böbrek patolojileri; gece terleme-
leri, nedensiz ateş, kilo kaybı gibi B- semptomları veya
periferik lenfadenomegali, hepatosplenomegali varlığın-
da lenfoma akla getirilmelidir(1, 2). 
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Özet 
Retroperitoneal tümörler, cerrahi dışında tedavi yöntemleri günümüzde dahi çok sınırlı,

sayılı neoplazmalardandır. Bununla birlikte, cerrahi de residivlerle karşılaşmak ve çoğu kez
bunlarla tek başına mücadele etmek zorundadır. Bu riski azaltmak için, belli onkolojik ilkelere
titizlikle uyulmalıdır. Ancak yine de bu yazının önemli bir kısmını oluşturan “residiv” konusu,
önemini korumaktadır.

Abstract 
Retroperitoneal tumors are, one of the infrequent neoplasms, whose treatment, even today

is nearly limited to surgery. Nonetheless, surgery is frequently condamned to be confronted
with recidives and struggle alone with them. To decrease these risk, strict oncological prin-
ciples must be adopted. Still, the problem of “recidives” constituting an important part ot this
article, keeps its importance.
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Resim 1- BT: dalağı anteriora ve sağ üst kadrana deplase eden,
sol kadranı dolduran retroperitoneal liposarkom. (Kliniğimiz
materyeli)  

Kesin tanı, biopsi ile konur. Ancak çoğu olguda rad-
yolojik inceleme, tipik görüntüler vererek yeterli olur.
Görüntüleme rehberliğinde perkutan “core” biopsi, em-
niyetli, etkin ve doğruluk oranı yüksek olmakla beraber,
retroperitoneal tümörlerin büyük çoğunluğu habis oldu-
ğundan ve her halükarda rezeksiyon gerektirdiğinden,
preoperatif tanı için şart değildir. Ayrıca iyi diferansiye
liposarkomlarda, hücre azlığı ve örnekleme hataları ne-
deniyle, biopsi doğru sonuç vermeyebilir. Büyük vaskü-
ler yapılara komşuluk, “core” biopside risk oluşturabilir.
İğne traktı boyunca yayılma riski ise, özellikle transpe-
ritoneal girilmemişse, yok sayılabilecek kadar azdır(4).

Ancak tanıda şüphe olduğunda, inoperabilite veya
nonrezektabilite durumunda veya neoadjuvan tedavi dü-
şünüldüğünde, biopsi yapılmalıdır(1, 5, 6). Materyel, yu-
muşak doku tümörleri konusunda deneyimli bir patolog
tarafından değerlendirilmelidir. 

TEDAVİ
Preoperatif Hazırlık
Başarılı cerrahi için elzemdir. Tümörün lokalizasyo-

nu, komşu yapılarla ilişkisi ve rezektabilitesi BT veya
MR ile belirlenmeli, olası cerrahi işlemler planlanmalıdır.
Hastanın performansı ve komorbiditeleri de gözönünde
bulundurulmalı, operabilite tayin edilmelidir. Bu tümör-
ler, yüksek grade’li veya rekürrent olmadıkça, çoğu kez
ekspansiftirler. Büyük boyutlarda olsalar dahi, çoğu kez
komşu solid/içiboş organ veya damarları invaze etmezler.
Bu nedenle, büyük boyutta olmaları, cerrahi bir kontren-
dikasyon oluşturmaz (Resim 2). Ancak, rezeksiyonu kısa
barsak sendromuna yolaçacak mültipl barsak segmenti
tutulumu veya rekonstrüksiyonu öngörülemeyen (uzun

segment) veya bilateral damar tutulumu olan hastalarda,
rezektabilite iyi değerlendirilmelidir. Bu durumlarda neo-
adjuvan tedavi önemli bir seçenektir(2). 

Resim 2- BT: Aynı hastanın median laparotomide görünümü.
(Kliniğimiz materyeli) 

Neoadjuvan tedavi gerekliliği, medikal onkolog ve
radyasyon onkologu ile tartışılmalıdır. Yapılması düşü-
nülüyorsa, neoadjuvan radyoterapi, tümörün komşu vis-
serleri itmesi nedeniyle, adjuvan terapiye nazaran daha
az morbid olduğu; tümör psödokapsülünü kalın ve asel-
lüler hale getirerek rezeksiyonu kolaylaştıracağı; böyle-
ce cerrahi manipülasyon sırasında tümör ekilmesi ve
embolisi risklerini azaltarak lokal rekürens olasılığını
düşüreceği; ayrıca oksijenasyonu bozulmamış dokularda
daha etkili olacağı, akılda tutulmalıdır. 

İmkânı olan kurumlarda, intraoperatif radyoterapi se-
çeneği de gözönünde bulundurulmalıdır(1-7).

Gerekebilecek bir nefrektomi açısından böbrek
fonksiyonları incelenmeli, olası bir kolon rezeksiyonu
bakımından barsak hazırlığı yapılmalı, tümörün boyut
ve damar komşuluklarına göre yeterli kan ve plazma ha-
zır bulundurulmalı, damar rezeksiyon ve rekonstrüksi-
yonuna hazırlıklı olunmalıdır(8). 

Cerrahi
Tedavinin temeli cerrahidir. Ekstremite sarkomları-

nın aksine, retroperitoneal sarkomlarda ölüm nedeni ge-
nellikle lokal rekürenstir. Dolayısıyla komplet eksizyon,
hayati önem taşır(7). Olabildiğince geniş cerrahi sınırla,
gerektiğinde çevre organ(lar)la en bloc rezeksiyon öne-
rilirse de, geç başvuru ve çoğu kez komşu yapıların tu-
tulu oluşu nedeniyle, bu hedefi tutturmak her zaman ko-
lay değildir(1, 2). 

Eksizyon sıklıkla, retroperitonda net fasyal planlar
bulunmaması nedeniyle, organ veya daha seyrek olarak
damar rezeksiyonlarını gerektirir. Fransa kaynaklı bir ça-
lışmada, hastaların ¾’ünde ilave organ rezeksiyonu bil-
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dirilmiştir. Bunların %42’sini nefrektomi, %30’unu ko-
lon rezeksiyonları oluşturmaktadır. Yazarlar, tümörü çev-
reden “ayıklama” yerine “kompartmantal rezeksiyon”
önermişler ve bu tutumun, (+) cerrahi sınır oranını %50
azalttığını, sağkalıma da yansıdığını öne sürmüşlerdir(9).
Ancak bu seride, rezeke edilen kolon ve böbreklerde in-
vazyon saptanmadığı gibi, pankreas/duodenum, büyük
damar rezeksiyonları da yoktur(4). Ayrıca >3 organ re-
zeke edildiğinde morbidite anlamlı artmıştır(10).

Hemen tüm çalışmalar, tümörün komplet eksizyonu-
nun sağkalıma etkili olduğunu göstermekle beraber; ret-
roperitoneal bölgede bu denli radikal bir yaklaşımın
yüksek morbidite taşıdığı ve tüm hastalara uygulanama-
yacağı unutulmamalıdır. Bu ameliyatlarda kanama, en
önemli morbidite ve mortalite kaynağıdır(11). 

Kaldı ki, 374 olguluk seride 4.4 yıllık takipte %47
olguda lokal rekürens gözlenmiştir. Ayrıca, %16 oranın-
da, yarısı reoperasyon gerektiren komplikasyon geliş-
miş, üçü peroperatif olmak üzere 13 hasta (%4) kaybe-
dilmiştir. Avrupa kaynaklı, agresif rezeksiyonları savu-
nan bir diğer retrospektif seride, bu politikayla 5 yıllık
lokal rekürens oranlarının %48’den %28’e düştüğü be-
lirtilmiştir(12). Fakat bu çalışma, retrospektif olmanın öte-
sinde, farklı dönemleri yansıtıyor olması, hasta seçim
kriterlerinin net olmaması, konservatif tedavi edilen
grupta takip süresinin iki kat uzun olması gibi nedenler-
le, eleştirilmiştir. 

Tutulu organ(lar)ın en bloc çıkarılması konusunda
tartışma yoktur (Resim 3). Tartışma, tutulu olmayan or-
ganların rezeksiyonu noktasında başlamaktadır. Negatif
cerrahi sınır amacıyla yapılan kompartman rezeksiyon-
ları, sağlam organ kaybına yolaçmanın yanısıra; rezek-
siyon, aorta, spina gibi yapıları ilgilendirdiğinde yine de
yetersiz kalabilmekte veya rekonstrüksiyonları kom-
pleks hale getirmekte; ve neticede, sağkalım avantajı da
sağlamamaktadır(2).

Resim3- Komplet rezeksiyon sonrası ameliyat loju. (Kliniğimiz
materyeli)

Ancak, negatif sınır elde etmek için, tutulu organları
içeren multiviseral rezeksiyonlar yapılması gerektiği tar-
tışmasızdır. En sık çıkarılan organlar, böbrek, kolon, da-
lak, ince barsak ve distal pankreastır. Makroskopik tü-
mör invazyonu olduğunda veya organ tümörle sarılı ol-
duğunda, nefrektomiden kaçınılmamalıdır(13).

Damar invazyonu olduğunda veya tümör vena cava,
aorta gibi major bir vasküler yapıdan kaynaklandığında
(vena cava kaynaklı leiomiyosarkom gibi), bu yapıların
rezeksiyon ve rekonstrüksiyonu gündeme gelir. İnope-
rabilite veya inkomplet rezeksiyonun en önemli nedeni-
nin çoğu seride, damar invazyonu olduğu düşünülürse,
konu önemlidir. 

Büyük damar tutulumu durumunda, damar çevresi-
nin >180 derece (encasement-invasion) veya <180 de-
rece ve kalibresi değişmeden tutulumunu (effacement)
ayırdetmek için, kontrastlı BT’ye MR ilavesi yararlı ola-
bilir. 

Bu terimler pankreas başı kanserinde yaygın kulla-
nılmakla beraber, sarkom rezektabilitesi tayininde de ya-
rarlıdır(2). 

Fakat karsinomlardan farklı olarak, damar tutulumu
tek başına cerrahi kontrendikasyon oluşturmaz. Bu ko-
nuda önemli bir tartışma, vena cava inferior rezeksiyonu
sonrası rekonstrüksiyon gerekip gerekmediğidir. Basit
ligasyon, genellikle iyi tolere edilir. Çoğu zaman geçici
olan alt ekstremite ödemine, fakat bazen böbrek yetmez-
liğine yolaçabilir. Özellikle nefrektomi ile birlikte ise,
kalan böbreğin dolaşımı hayati önemdedir. Buna karşı-
lık, rekonstrüksiyon da, gref enfeksiyonu, pulmoner em-
boli gibi riskler getirir. Damar zaten tıkalı ve/veya yeterli
kollateral varsa, rekonstrüksiyon gerekmez(8, 14). 

Bu tür karmaşık girişimler, özelleşmiş, yüksek vo-
lümlü merkezlerde yapılmalıdır(2).

Rezeksiyonun Teknik Özellikleri
Ensizyon, emniyetli çalışma sağlayacak büyüklükte

olmalıdır. Bu, genellikle pubisten ksifoide kadar uzatı-
labilen orta hat ensizyonudur (Resim 2). Ancak, vena ca-
va’nın suprahepatik kontrolunu da gerektiren, retrohe-
patik büyümüş tümör gibi durumlarda torakoabdominal
ensizyonlar kullanılabilir. Keza, mediastene doğru bü-
yümüş tümörlerde, hiatus genişletilerek emniyetli bir di-
seksiyon sağlanamıyorsa, yine ensizyonun toraksa uza-
tılması gerekebilir. Benzer şekilde, inguinal veya femo-
ral kanala uzanan, inguinal ligamentin altına inmiş tü-
mörlerde, tümörü en bloc çıkartabilmek ve vasküler
kontrol sağlayabilmek amacıyla, ikinci bir kasık ensiz-
yonu yapmak veya ensizyon alt ucunu oblik olarak ka-
sığa doğru uzatmak gerekebilir. Veya pelvise doğru bü-
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yümüş bir tümör iskiadik foramenden fıtıklaşmışsa, ek
gluteal bir kontrensizyon ile disseke edilir. 

Yukarıda da bahsi geçen “kompartmantal rezeksi-
yon”da, tümörün ön yüzüne komşu organların çoğu (pe-
riton, kolon, pankreas kuyruğu, dalak, böbrek) nisbeten
düşük morbidite ile rezeke edilebilir. Böbrek kapsülü,
böbreği feda etmeden çıkarılabilir(15). Anterior sınırı duo-
denum/pankreas başı oluşturduğunda, duodenopankrea-
tektomi abartılı bir endikasyon teşkil eder(4). 

Lateralde, periton ve fasya transversalis yine tümörle
birlikte en bloc çıkarılır. Medialde tümör, aort ve vena
cava’dan, üzerinde bir areolar doku bırakarak, ayrılabi-
lir. Posteriorda tümör, psoas, quadratus lumborum gibi
kaslara dayanır. Burada anatomik disseksiyon planları
olmadığından, negatif sınır elde etmek için iyi ekspozis-
yon ve keskin disseksiyon yapmak gerekir. Dolayısıyla,
önden arkaya çepeçevre disseksiyon tamamlandıktan ve
maksimum ekspozisyon sağlandıktan sonra tümörün bu
en derin kısımlarına gelinmelidir. 

İnvazyon olmadıkça, major damar, sinir veya kemik
rezeksiyonu gerekmez(4). 

Vena cava kaynaklı leiomiyosarkomlarda, ameliyata
Cattell-Braasch manevrasıyla başlanır. Çoğu hastada
ameliyat cava’nın primer tamiri veya en fazla otolog ya-
ma (patch) ile tamamlanır. Bu mümkün değilse, IVC sol
renal venin distali(kaudali)nden rekonstrüksiyonsuz re-
zeke edilebilir. Sol gonadal ve sol adrenal venlerin ko-
runması, kollateral dolaşımı kolaylaştırır. Geçici alt eks-
tremite ödemi, elevasyon ve kompresyon ile geçiştirilir.
VCI’ün rekonstrüksiyonu, tromboz ve kollaterallere
uzayan tromboz riski taşır. Preoperatif cava trombozu
varsa, pulmoner emboliden kaçınmak için, ameliyatın
başında venin proksimal kontrolu sağlanmalıdır. Bu du-
rumda preoperatif ven filtresi önerilmez(4). 

Bu tür karmaşık girişimler, özelleşmiş, yüksek vo-
lümlü merkezlerde, tümör trombuslu böbrek tümörü cer-
rahisinde deneyimli üroloji ve vasküler cerrahi ekiple-
rinin katılımıyla, yapılmalıdır(2, 14). 

Retroperitoneal Tümörlerde
Laparoskopik Cerrahi
Retroperitoneal tümör cerrahisinde laparoskopi ile il-

gili, seriler olmasa da, deneyimler mevcuttur. Tümörlerin
genelde çok büyük boyutta olmaları, dolayısıyla sahayı
daraltarak laparoskopik manipülasyonu güçleştirmeleri,
çoğu kez büyük damarlara komşulukları ve bu büyük pi-
yeslerin bütün olarak yeterli uzunlukta bir ensizyondan
çıkarılma gereği, laparoskopiyi kısıtlamaktadır. 

Bu tümörlere laparoskopik yaklaşımda trokar sayı ve
yerleri standart değildir (Resim 4). Tümör yerleşim ve

boyutlarına göre, deneyimli cerrah tarafından belirlenir.
Barsak hazırlığı yapılmış olması, yaralanma durumunda
kontaminasyonu azaltacağı gibi, kolonun mobilizasyo-
nunu da kolaylaştırır. 

Resim 4- Trokar girişleri. Göbek 10mm trokar yeri genişletile-
rek, piyes torba içinde çıkartılmıştır. (Metin Ertem’den)

Hasta bacakları açık ve masa kolayca pozisyon veri-
lebilecek şekilde olmalıdır. Cerrah gerektiğinde yerini
değiştirebilmelidir. 

Az sayıda deneyim olması nedeniyle laparoskopi, se-
lim tümörler için önerilse de, Mondato ve ark.(16) bir pel-
vik liposarkom olgusunda rezeksiyonu başarı ile tamam-
lamışlar, 18 aylık takipte rekürrens görmediklerini bil-
dirmişlerdir. Nomura ve ark.(17) da, 7cm çaplı bir lipo-
sarkomu açık cerrahiye nazaran çok daha iyi görüntü eş-
liğinde rezeke ettiklerini vurgulamışlardır. Agrusa ve
ark.(18) benzer bir tümörü sol böbrek ve adrenal ile en
bloc rezeke etmişler, en az 5 yıl takipli prospektif çalış-
malara ihtiyaç olduğunu belirtmişlerdir. 

10 cm’den büyük tümörlerde, yapılacak kesinin 10
cm’nin üzerinde olması gerektiği durumlarda, minimal
invazif cerrahi avantajları ortadan kalkmaktadır. Yine
yoğun ve ağır kitleler, manipülasyonda zorluk yaratır.
Kitleye ulaşmada duodenum, dalak, pankreas kuyruğu,
kolon fleksuraları gibi yapıların mobilize edilme ihtiya-
cı, cerrahın laparoskopik splenektomi, adrenalektomi,
distal pankreatektomi, kolektomi gibi işlemlerde dene-
yimli olmasını gerektirir. Tümör, güvenli cerrahi sınırla,
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çevre vasküler yapılar korunarak, en bloc çıkartılmalıdır.
Açık cerrahiye dönüş(konversiyon) konusunda tereddüt
edilmemelidir. 

Preoperatif radyolojik bulgularda tümor selim görü-
nümlü, invazyon şüphesi yok ve 10 cm’den küçük ise,
retroperitoneal kitleler, büyük damarlarla komşu olsalar
dahi, deneyimli cerrahlar tarafından laparoskopik rezeke
edilebilirler. Malignite şüphesinde, açık cerrahi tercih
edilmelidir(19). Halen ilave çalışmalara ihtiyaç olmakla
beraber, malign tümörlerde de, deneyimli ekipler radi-
kal, onkolojik prensiplere uygun rezeksiyonlar yapabil-
mektedir (Resim 5-7).

Resim 5- Sol kolonun mediale devrilerek retroperitonel bölgeye
ulaşılması. (Metin Ertem’den)

Resim 6- Üreter ve gonadal damarların korunarak laterale ser-
bestleştirilmesi ve kitlenin sempatik zincir ile ilişkisi. (Metin
Ertem’den) 

Resim 7- Tamamen serbestleştirilen kitlenin torba içine alına-
rak dışarıya çıkartılması. (Metin Ertem’den)

Lokal Rekürrenste Cerrahi
Rekürrensler, hemen daima lokal rekürrens şeklinde-

dir. Hastaların büyük çoğunluğunda lokal rekürrens ne-
redeyse kaçınılmazdır. Bu oran %80lere varmaktadır ve
median rekürrens süresi 15-44 aydır(8, 20). 

Lokal rekürrenslerin önemli bölümü, tümör yatağın-
da değil, intraperitonealdir. Bunda, ilk ameliyatta pos-
terior periton bariyerinin ortadan kaldırılması, ana et-
kendir. İyi diferansiye tümörler “ekspansif” olarak bi-
linse de, %25-50 oranında “invazif olduklarını, bu ne-
denle rekürrenslerin sık görüldüğünü savunan çalışmalar
vardır(21, 22). Geç rekürrensler de seyrek değildir. Bir ça-
lışmada lokal rekürrenslerin %40 oranında 5 yıldan son-
ra görüldüğü bildirilmişse de, bu yüksek oran muhteme-
len rekürrensin geç tanınması ile ilgilidir(23). 

Lokal rekürrens sonrası en anlamlı prognostik faktör,
rezektabilitedir. Median sağkalım rezektabl hastalarda
60 ay iken, nonrezektabl olanlarda 20 aydır(24). Nonre-
zektabilite kriteri, yaygın peritoniçi dağılma(sarkoma-
toz) veuzun segment büyük damar tutulumudur(4). Re-
kürrens durumunda hem rezeksiyon daha zor, hem de
yeni bir rekürrens olasılığı daha yüksektir. Her rekür-
rens, bir öncekinden daha kısa sürede ortaya çıkar ve ilk
rekürrenste %60 civarında olan komplet rezeksiyon ora-
nı giderek düşer(11). 

Rezektabl hastalarda, tümörün büyümesi hastalığı
nonrezektabl hale getirebileceğinden, ameliyat endike-
dir. Agresif seyreden (kısa sürede nüksetmiş, öncesinde
defalarca rezeksiyon geçirmiş) hastalarda, yakın takip
düşünülebilir. Bu tutum, cerraha, olası bir rezeksiyondan
yarar görmeyecek hastaları saptamak için zaman kazan-
dırır. Aksine, düşük grade’li, yavaş ilerleyen tümörlerde
de ameliyat geciktirilebilir(25). Böylece, olası ardışık
ameliyatlar arasındaki süre uzatılabilir(26, 27). Bizim de,
rekürrensi küçük boyutta(<2-3cm) iken saptadığımız,
büyüme hızı çok düşük(<3-4cm/6 ay) olan ve bu şekilde
cerrahiyi bir yıldan fazla geciktirdiğimiz iyi diferansiye
liposarkom olgularımız mevcuttur. Keza schwannomla-
rın da, semptomatik olmadıkça izlenebileceği bildiril-
miştir(28). 

Lokal rekürrens’te, primer tümörde olduğu gibi,
komplet rezeksiyon hedeflemek gerekir. Bir çalışmada,
sınır pozitifliği daha yüksek olmakla beraber, primer tü-
mörde olduğu kadar(%67) komplet rezeksiyon yapıla-
bildiği bildirilmiştir(29). 

Bu hastaların çoğu, daha önce büyük ameliyat geçir-
dikleri için, anatomik planlar kaybolmuş, tutulu olma-
yan organlar yer değiştirmiş olabilirler. Dolayısıyla, reo-
perasyon, birçok organ yaralanması ile seyredebilir. Bu
nedenle, reoperasyon, rekürrenste progresyon varsa ve
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komplet rezeksiyon emniyetle sağlanabilecekse, yapılır.
Rezeksiyon yapılamayacak veya ancak R2 rezeksiyon
yapılabilecekse, sistemik tedavi düşünülmelidir. Burada
cerrahi, ancak palyasyon gerekiyorsa endikedir(2, 14). 

Lezyonun birçok organa komşuluğu gözönüne alın-
dığında, özellikle gastrointestinal komplikasyonların -
çok sık olmasa da- palyatif işlemler gerektirmesi bekle-
nebilir. Lokal rekürrenste palyatif cerrahi, düşük grade’li
tümörlerde yaşam kalitesini arttırmak için önerilebilirse
de(30), yüksek grade’li tümörlerde bu ameliyatların pal-
yatif etkilerinin çok kısa (genellikle aylar, hatta haftalar),
ayrıca morbiditelerinin %30, mortalitelerinin de %10 ci-
varında olduğu unutulmamalıdır(4, 31, 32). Burada kural,
“önce zarar verme” olmalıdır(2). 

Rezeksiyon genişliğini belirlemek için, sınırdaki do-
kulardan frozen biopsi yapılması önerilmez. Yumuşak
doku tümörlerinde frozen biopsi, özellikle reoperasyon
durumunda, ayrıca öncesinde adjuvan tedavi de uygu-
lanmışsa, çok sorunlu hale gelir; sonuçları, yanıltıcı ola-
bilir. Ancak, IVC’dan kaynaklanan leiomiyosarkom gibi
özel durumlarda, ilave damar eksizyonu yapılabilecekse,
damar sınırının frozen ile belirlenmesi yararlı olabilir(27). 

Uzak Metastazda Cerrahi
Metastatik potansiyelli RT’retroperitoneal tümörlerin

(indiferansiye liposarkom, leiomiyosarkom) çoğu akci-
ğerlere metastaz yapar(1). Hastaların kabaca %20sinde
izole metastaz görülür(33). Rezeksiyon sonrası 3 yıllık
sağkalım, %28-54 tür(34, 35). 

Bu hastalar, özellikle 1 yıl içinde metastaz geliştir-
mişlerse, %80lere varan oranda yeniden metastaz gös-
terirler. Komplet rezeksiyon yapılabilecekse (rezektabl
oligometastatik hasta), cerrahi denenmelidir(36). Metas-
tazektomi 5 yıl sağkalımı %13’ten %35’e çıkarabilir(37).
Johns Hopkins kaynaklı 131 olguluk bir çalışmada da,
metastazektomi ile median 54. 6 ay (versus 2. 97 ay)
sağkalım sağlandığı bildirilmiştir(38). Bu yararı gösteren
yüksek düzeyli kanıt yoktur ve bu durum muhtemelen
hasta seçimiyle alakalıdır(39). Solid organ metastazların-
da radyofrekans veya giderek yaygınlaşan mikrodalga
ablasyon, tekbaşına veya cerrahi ile kombine kullanıla-
bilir. Daha az invazif olma, komplikasyonlarının daha
az olması, sistemik tedavi sürecini daha kısa kesintiye
uğratma gibi avantajları olabilir. 

Karaciğer metastazları hakkında da sınırlı çalışma
mevcuttur. Nisbeten yakın tarihli bir çalışmada, 5 yıllık
sağkalım %32 olarak bildirilmiştir(40). Primer hastalık
üzerinden geçen süre (hastalıksız aralık) ne kadar uzun-
sa, prognoz o kadar iyidir. Kısa sürede ortaya çıkmış ve-
ya multipl metastazlarda, tedaviye kemoterapiyle başla-

mak, alınacak yanıta ve hastanın performansına göre
metastazektomi kararı almak, hasta seçimi açısından uy-
gundur(2). 

Senkron abdominal ve uzak rekürrensli hastalar, ge-
nel olarak rezeksiyon adayı değillerdir. Tümör histolojisi
ve moleküler alt tiplemeye dayalı sistemik tedaviye yön-
lendirilmelidirler(21, 27). 

Sarkomatozda, hipertermik intraperitoneal kemote-
rapi (HYPEC) nin yararı gösterilememiştir. 

Tekrarlayan metastaz durumunda, uygun tümör bi-
yolojisi yoksa(yüksek grade, yüksek tümör hacmi, kısa
hastalıksız interval), cerrahide ısrar edilmemelidir(39). 

PROGNOZ
En sık rastlanan tümör, çoğu (%70) iyi diferansiye,

liposarkomdur(3). 
İyi diferansiye liposarkomlarda 3 yıllık lokal rekür-

renssiz sağkalım %90’ın üzerinde iken, indiferansiye
olanlarda bu oran %50-60lara düşer. İndiferansiye lipo-
sarkomlarda bu oran grade’e göre daha da (%60lardan
%40’a) azalır. Leiomiyosarkomlarda lokal rekürrens 3
yılda %20 civarında olup, uzak metastaz oranları bunun
yaklaşık iki katıdır(2, 6). Düşük grade’li tümörler lokal re-
kürrense yatkın iken, yüksek grade’li tümörlerde uzak
metastazlar sağkalımı belirler(3). 

İyi diferansiye liposarkomlar lokal rekürrens eğilimi
gösterirler. Ekstremite sarkomlarının aksine retroperito-
neal liposarkomlarda başlıca ölüm nedeni, mortalitenin
%75’inden sorumlu lokal rekürenstir. Bunun da bilinen
risk faktörleri, yüksek grade, multifokalite ve inkomplet
rezeksiyondur. Park(26), lokal rekürrent retroperitoneal
liposarkomlarda, rekürrent tümör büyüklüğünün ve bü-
yüme hızının hastalıksız sağkalımda belirleyici olduğu-
nu saptamışlar ve ayda 9mm’den yavaş büyümenin sağ-
kalımı iyileştirdiğini belirtmişlerdir. İndiferansiye lipo-
sarkomlar uzak metastaz da yapabildikleri gibi, lokal re-
kürrensleri de daha erken ortaya çıkar. 

İkinci sık rastlanan tümör (%15), leiomiyosarkom-
dur(3). Sağkalımları indiferansiye liposarkom ile benzer
olmakla beraber, lokal rekürrensleri (3 yılda %20 versus
%38-60) daha az, uzak metastazları (3 yılda %35 versus
%4-35) daha çoktur(6, 24). 

Schwannomalar ve önceleri hemanjioperisitoma ola-
rak bilinen soliter fibröz tümörlere (şimdilerde dedife-
ransiye liposarkom?) çok daha seyrek rastlanır. Soliter
fibröz tümörlerin çok geç uzak metastazları çıkabilir(4). 

Histolojik tip dışında kötü prognostik faktörler, yüksek
grade, multifokalite ve inkomplet rezeksiyondur(2, 6, 7). 
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Ki-67 yüksekliği de prognostik faktör olarak bildi-
rilmiştir(41). 

Bu faktörlerden tek yönetebildiğimiz, rezeksiyonun
komplet olup olmamasıdır. Bu nedenle, rezeksiyonun
komplet ve “en bloc” (tek parça halinde) yapılması, tü-
mörün rüptüre edilmemesi, hayati önemdedir. 

Johns Hopkins ve MDACC’da 1365 olgu içeren bir
çalışmada, komplet rezeksiyon ve tümör biyolojisinin
belirleyici olduğu gösterilmiştir(42). 

Leiomiyosarkom ve soliter fibröz tümörlerin uzak
metastazları, lokal rekürrensten çok daha belirleyicidir. 

Komplet rezeksiyonda ortalama yaşam beklentisi
103 ay iken, inkomplet rezeksiyon veya nonrezektabili-
tede 18 aya(43); %40-50 civarında olan 5 yıllık sağkalım,
pozitif cerrahi sınır durumunda % 28’e düşer(3). 

Makroskopik komplet rezeksiyon sonrası lokal rekü-
rens %20-75 arasında olup, 5 yıldan geç dahi çıkabil-
mektedir. 5 yıllık sağkalım da %12-75 arasında değiş-
mektedir(7). 

MD Anderson’dan bildirilen bir geniş seride, 5 yıllık
sağkalım multifokal hastalıkta %31, unifokal hastalıkta
%60 bulunmuş ve >7 lezyon “sarkomatoz” olarak ta-
nımlanmıştır. Gerçekten, lezyon sayısı arttıkça, progno-
zun çok önemli belirleyicilerinden olan “komplet eksiz-
yon” olasılığı azalmaktadır(44). 

TAKİP
Hastalar ilk 2 yıl 3-6 ayda bir, sonrasında yılda bir,

bir öncekiyle mukayeseli görüntüleme (MT, MR) ile iz-
lenmelidir. Yüksek grade’li tümörlerde buna toraks BT
de eklenmelidir(1, 45). Düşük grade’li tümörlerde geç re-
kürrens ihtimali nedeniyle, 5 yıldan sonra da radyolojik
kontrola devam edilmesi önerilir(4). 

Rekürrensin erken tanısı için, ilk yıl benzer, sonra-
sında 5 yıla kadar 6 ayda bir, 5 yıldan sonra yıllık gö-
rüntüleme ile takip önerenler de vardır(6, 8). 

Takibin sıkılığı konusunda, rekürrens için risk fak-
törleri (histoloji, grade, rezeksiyon yeterliliği) varlığı,
yol gösterici olmalıdır. 

SONUÇ
Retroperitoneal tümörlerin klinik tablo çeşitliliği,

seyrek görülmeleri, prospektif çalışmalara pek izin ver-
memektedir. Geniş seriler genellikle çok merkezli ol-
makta; tek merkezden çalışma çıkarmak, uzun zaman
gerektirmekte; bu sürede kliniklerde tutum, kadro, yapı
değişiklikleri olmaktadır. 

Tedavinin hâlâ cerrahiye dayalı olması ve bu tedavi-
nin daha da öteye gitmemesi, ümitleri, genetik/molekü-
ler temelde ilerleyecek medikal tedavilere yönlendir-
mektedir.
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GİRİŞ
Retroperitoenal sarkomlar (RPS) lokalizasyon ve

boşluk içinde bulunmaları nedeniyle çevre organlara ba-
sı veya invazyon yapana dek bulgu vermeden büyük
çapta tümörler olarak karşımıza çıkar. RPS’lerde ana ba-
şarısızlık lokorejyonel rekürrens kaynaklı olup 5 yıllık
sağkalım oranları %50-60 arasındadır(1). 

Tedavide cerrahi en önemli ve genellikle ilk tercih
edilen yöntem olmasına karşın büyük damarların invaz-
yonu, peritoneal implantlar, mezenter kökü tutulumu,
medulla spinalis invazyonu nedeni ile çoğunlukla tam

rezeksiyon yapılamamakta veya inoperabıl kabul edil-
mektedir. Cerrahi rezeksiyonu sınırda olan olgularda
preoperatif ve R0 rezeksiyonla cerrahi yapılamayan ol-
gularda postoperatif radyoterapi (RT) uygulanmaktadır.
Bu olguların sadece bir kısmının tedavisinde sistemik
tedavi uygulanmaktadır. 

ADJUVAN (POSTOPERATİF) RT
Cerrahi sonrası rezeksiyon kavitesinde karaciğer, ba-

ğırsaklar gibi normal dokuların bulunması ve toksisite
riski adjuvan RT uygulamasını zorlaştırmaktadır. Bu ne-
denle preoperatif RT uygulanması önerilmektedir. Ancak

Özet 
Retroperiotenal sarkomlar lokalizasyonları nedeniyle çevre organlara bası veya invazyon

yapana dek bulgu vermeyen büyük çapta tümörler olarak karşımıza çıkar. Tedavide cerrahi
genellikle ilk tercih edilen yöntem olmasına karşın çevre organ invazyonları nedeniyle çoğun-
lukla tam rezeksiyon yapılamamakta veya inoperabıl kabul edilmektedir. Cerrahi rezeksiyonu
sınırda olan olgularda preoperatif radyoterapi uygulanmakta; R0 rezeksiyonla cerrahi yapı-
lamayan, orta ve yüksek dereceli sarkomlarda ise postoperatif radyoterapi endikasyonu mev-
cuttur. Preoperatif radyoterapi ışınlanacak tümör haciminin tam olarak belirlenebilmesi, re-
zeksiyon öncesi kitlenin bağırsakları radyoterapi alanı dışına itmesi, postoperatif RT’ye göre
daha düşük doz verilmesi, cerrahiyi kolaylaştırarak rezeksiyona uygun hale getirilmesi gibi
sebeplerle postoperatif radyoterapiye tercih edilmekte ve önerilmektedir.

Abstract 
Retroperiotenal sarcomas appear as large-scale tumors that do not produce signs until

they press or invade the surrounding organ due to their localization. Although surgical resec-
tion is most the important and primary treatment option, tumors can not be completely remo-
ved. Preoperative radiotherapy is administered in borderline resectable tumors and postope-
rative radiotherapy is indicated for R1/2 resection or high/intermediate grade tumors. Preo-
perative radiotherapy is recommended instead of postoperative radiotherapy while gross tumor
volume can be precisely defined and the tumor itself can displace bowel from high dose areas
and initially unresectable or borderline resectable tumors may become to safely resectable tu-
mors. Besides lower radiation doses are delivered during preoperative irradiation.
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cerrahi sınır pozitifliği, makroskopik kalıntı, orta ve yük-
sek dereceli sarkomlarda postoperatif RT endikasyonu
mevcuttur. Cerrahi sonrası RT’nin rolü hakkında rando-
mize klinik çalışma bulunmamaktadır. Retrospektif ve-
rilerde lokal kontrolü arttırdığı gösterilmekle birlikte,
sağkalım açısından çelişkili sonuçlar bulunmaktadır.

Tek merkezli 145 hasta içeren Fransız çalışmasında
makroskopik tam eksizyon yapılabilen 94 hastanın
60’ına adjuvan RT uygulanmıştır. Tam rezeksiyon ve RT
uygulananlarda 5 yıllık lokal rekürrenssiz sağkalım %55
iken, RT uygulanmayanlarda %23 olduğu saptanmış-
tır(2). 

Çok merkezli bir İskandinav çalışmasında ise 5 yıllık
lokorejyonel rekürrensin adjuvan RT ile %77, yalnız
cerrahi ile %33 olduğu, genel sağkalımın ise RT alan
grupta %71, almayan grupta %52 olduğu saptanmıştır
(p<0.05)(3). 

Yumuşak doku sarkomlarında eksternal RT’nin yeri-
ni inceleyen bir metaanalizde retroperitonel yerleşimli
sarkomlarda hem lokal rekürrensin (OR:0.47 p<0.0001)
hem genel sağkalımın (OR:0.37 p<0.0001) RT eklen-
mesi ile daha yüksek olduğu görülmüştür(4). 

Amerikan Ulusal kanser veritabanındaki vaka kont-
rol çalışmasında, cerrahi sınır, rezeksiyon genişliği, pa-
tolojik tip, demografik verilere göre eşleştirme yapılmış
ve yalnız cerrahi ile cerrahi sonrası adjuvan RT uygula-
nan hastalar karşılaştırılmıştır. Beş yıllık genel sağkalım
yalnız cerrahi uygulanan hastalarda %52, cerrahi ve ad-
juvan RT uygulananlarda %60 bulunmuştur (p<0.0001)(5).

Surveillance, Epidemiology, and End Results (SE-
ER) veri tabanından yapılan ve Fransa’dan çok merkezli
bir başka çalışmada ise sağkalım avantajı gösterileme-
miştir(6-7). 

PREOPERATİF RT
Preoperatif RT, ışınlanacak tümör haciminin tam ola-

rak belirlenebilmesi, tümörün rezeksiyon öncesi bağır-
sakları RT alanı dışına itmesi, adjuvan RT’den daha dü-
şük doz verilmesi, intraperitoneal tümör disseminasyonu
olasılığını azaltarak cerrahiyi kolaylaştırması, tümörün
rezeksiyona uygun hale gelmesi gibi sebeplerle adjuvan
RT’ye tercih edilmekte ve rehberlerde önerilmektedir.
Randomize çalışma olmasa da hem ekstremite yerleşim-
li sarkomlar hem de retrospektif datalara bakılarak kabul
edilebilir akut ve geç yan etkilerle lokal kontrolde artış
sağladığı retrospektif çalışmalarda gösterilmiştir. 

Preoperatif RT uygulanan 32 hasta ile yalnız cerrahi
uygulanan 172 hastanın karşılaştırıldığı çalışmada, 5 yıl-
lık lokal rekürrenssiz sağkalım %91’e karşın %65 olarak

bulunmuştur. Ancak bu fark hastalığa özgü sağkalıma
istatistiksel anlamlı olarak yansımamıştır (p:0.3)(8). 

Ulusal kanser veritabanından vaka kontrol çalışma-
sında, 563 hastaya preoperatif RT sonrası cerrahi, 1126
hastaya ise yalnız cerrahi uygulanmış, medyan genel
sağkalımın sırasıyla 110 ay ve 66 ay olduğu saptanmış-
tır(5). 

Princess Margaret Hospital’den prospektif bir çalış-
mada 41 hastaya preoperatif EBRT (medyan 45 Gy) ve
bunlardan 19’una adjuvan brakiterapi (medyan 25 Gy)
uygulanmıştır. Preoperatif eksternal RT sırasında akut
toksisitelerin tamamının ≤grad 2 olduğu, ancak üst ba-
tındaki kadranlara yapılan postoperatif brakiterapi sıra-
sında ciddi üst gastrointestinal sistem toksisitelerinin gö-
rüldüğünü raporlamışlardır. Tam rezeksiyon yapılan has-
talarda genel ve hastalıksız sağkalım %88 ve %80 bu-
lunmuştur(9). 

MD Anderson Cancer Center ve Toronto Sarkom
Grubu çalışma grubu toplu verilerinin analizinde preo-
peratif RT uygulanan ve R0-R1 rezeksiyon yapılan has-
talarda 5 yıllık lokal rekürrenssiz, hastalıksız ve genel
sağkalımlar sırasıyla %60, %46 ve %61 olarak bulun-
muştur(10). 

2019’da özeti yayınlanan prospektif faz 3 STRASS
çalışmasında ise preoperatif RT sonrası cerrahi ile tek
başına cerrahi karşılaştırılmıştır. Liposarkom tanısı olan
hastalarda neoadjuvan RT eklenmesi ile abdominal re-
kürrenssiz sağkalımda istatistiksel anlamlı artış olduğu
raporlanmıştır. Detaylı sonuçların yayınlanması beklen-
mektedir(11). 

PREOPERATİF RT+KT
RPS’de cerrahi öncesi RT’ye KT eklenmesi hakkında

da çok sınırlı veri bulunmaktadır. Doksorubisin, ifosfa-
mid ve sisplatin ile eşzamanlı preoperatif RT uygulanan
23 hastanın 6 sında patolojik tam yanıt saptanmıştır(12). 

Haftalık doksorubisin ile eşzamanlı RT uygulanan
faz 1 çalışmada ise, 35 hasta planlanan RT+KT’yi ta-
mamlamıştır. 29 hastaya cerrahi uygulanmış ve bunların
26’sında R0-1 rezeksiyon gerçekleştirilebilmiştir(13). 

İtalya’da faz1/2 bir çalışmada neoadjuvan ifosfamid-
le eşzamanlı 50.4 Gy RT araştırılmıştır. Çalışmadaki 83
hastanın 60’ı preop tedavileri tamamlamış, tedaviye ara
verme nedeninin en sık hematolojik toksisite olduğu ra-
porlanmıştır. Üç yıllık genel ve rekürrenssiz sağkalımlar
sırasıyla %74 ve 56’dır(14). 

RT TEKNİKLERİ
Günümüzde RT planlamasında bilgisayarlı tomografi

eşliğinde 3 boyutlu konformal tedavi kullanılmakta, tek-
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nolojideki gelişmelere paralel olarak yoğunluk ayarlı
radyoterapi teknikleri de tercih edilmektedir. Yoğunluk
ayarlı radyoterapi (IMRT) uygulamalarının çevre nor-
mal dokuları daha iyi koruyarak hedef hacimde doz ar-
tışına imkan sağladığı bilinmektedir. RPS’de rezidü ya
da cerrahi sınır pozitifliği açısından riskli bölgelere ek
doz tanımlamayı inceleyen çalışmalar yapılmaktadır.
Bossi ve arkadaşlarının çalışmasında klinik hedef volüm
tümörün batın arka duvarı ile temas ettiği bölgeye ta-
nımlanmış ve IMRT ile 50 Gy doz uygulanmıştır. 18
hastalık çalışmada majör komplikasyon olmadan tüm
hastalara cerrahi uygulanmış, medyan 27 ay takipte 2
hastada lokal rekürrens, 1 hastada uzak metastaz gö-
rülmüştür(15). 

Tzeng ve arkadaşları IMRT tekniği ile 16 hastaya 25
fraksiyonda tüm tümöre 45 Gy, cerrahi sınır yakın veya
muhtemelen mikroskopik pozitif olan olgulara 57.5 Gy
uygulamış ve morbidite oranlarının kabul edilebilir ol-
duğu raporlanmıştır. 2 yıllık lokal kontrolün %80 olduğu
görülmüştür(16). 

Cerrahide rezidü tümör kalması ya da cerrahi sınır
pozitifliği durumunda intraoperatif RT (IORT) de uygu-
lanabilmektedir. Prospektif randomize bir çalışmada 50-
55 Gy adjuvan eksternal RT ile 20 Gy IORT+35-40 Gy
eksternal RT karşılaştırılmıştır. IORT grubunda daha az
lokal rekürrens ve enterit görülürken daha fazla periferik
nöropati saptanmıştır(17). 

Preoperatif RT sonrası yalnız cerrahi uygulanan 17
hasta ve cerrahi ile IORT uygulanan 20 hastanın uzun
dönem sonuçlarında, tam rezeksiyon sonrası IORT uy-
gulanan hastaların hem lokal kontrol hem de sağkalımın
daha iyi olduğu raporlanmıştır Bu çalışmada lokal kont-
rol %83 ve %61 ve genel sağkalım %74, %30 olarak bu-
lunmuştur(18). 

Almanya’dan bildirilen bir retrospektif çalışmada,
tüm hastalara cerrahi ile IORT uygulanmış ve %73’üne
eksternal RT eklenmiş olup, lokal kontrolün eksternal
radyoterapi eklenen grupta %52, yalnız IORT grubunda
%35 olduğu görülmüştür(19). 

Preoperatif eksternal RT ve cerrahi sonrası postope-
ratif brakiterapi uygulanan hastalarda yapılan çalışmada,
batın üst kadranlara yapılan uygulamalarda ciddi üst
gastrointestinal sistem toksisitelerinin görüldüğü ve bu
nedenle brakiterapi uygulamasının pelvik bölge ile sı-
nırlandırıldığı raporlanmıştır(9). RPS nedeni ile neoadju-
van RT uygulanan hastanın doz dağılımları ve hedef ha-
cimleri (Resim 1)’de verilmiştir.

Resim 1. RPS nedeni ile volümetrik ark yöntemi ile RT uygula-
nan hastanın hedef hacimleri ve doz dağılımı

TEDAVİ PLANLAMA
RPS’lerde preoperatif hedef hacim belirleme konu-

sunda 2015 yılında hazırlanan uluslararası bir rehber bu-
lunmaktadır. Bu rehber, iliak krestlerin üzerinde yerle-
şimli tümörler için organ hareketini içerecek simulasyon
yöntemlerini (4 boyutlu BT, maksimum inspirasyon ve
ekspirasyonda çekilen BT’ler) önermektedir. Kontrastlı
batın/pelvik MR kullanılarak GTV, tümör ve organ ha-
reketini içermek için internal marjin eklenerek iGTV, te-
davide görüntü klavuzluğunda RT için kullanılacak yön-
tem göz önüne alınarak CTV (klinik hedef hacim) ve
PTV (planlanan hedef hacim) belirleme basamakları ta-
riflenmiştir. Rehberde ayrıca risk altındaki normal do-
kuların tolerans dozlarına da yer verilmiştir. Tümör dozu
olarak 28 fraksiyonda 50.4 Gy ya da 25 fraksiyonda 50
Gy önerilmektedir. Cerrahi öncesi yeniden evreleme ya-
pılması ve preoperatif RT tamamlandıktan 4-6 hafta son-
ra cerrahi uygulanması öneriler arasındadır(20). 
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KAYNAKLAR

Ancak cerrahi sınır pozitifliği olabilecek yüksek
riskli hacim tanımlaması hakkında net bir konsensus bu-
lunmamaktadır(21-22). Cerrahi sınır pozitifliğinin olabile-
ceği düşünülen bölgelere cerrahların klips koyması ve-
rilebilecek ek doz ve hacim açısından faydalı olacaktır.

TAKİP
RPS’lerde lokal rekürrenslerin uzun süre sonra orta-

ya çıkabileceği göz önüne alınarak mutlaka en az 10 yıl

takip önerilmektedir. Takip sıklığı tümör histolojisine
göre değişmekle birlikte genel olarak ilk 2-3 yıl 3-6 ay
aralıklarla abdominal/batın görüntüleme (genellikle BT)
yapılması, daha sonraki 2 yıl 6 ay aralıklarla ve deva-
mında yıllık takip önerilmektedir. Toraks görüntüleme-
nin ise özellikle yüksek gradlı tümörlerde her vizitte, dü-
şük dereceli tümörlerde ise daha nadir olarak yapılması
önerilmektedir(23-25).
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RETROPERİTONEAL TÜMÖRLER
Retroperitoneal alan peritonun arkasında ve paraspi-

nöz kasların önünde yeralan, üst bölümü diyafragma ile
sınırlı alt kısmı pelvise uzanan bir bölgedir ve buradan
farklı tümör tipleri gelişebilir. Retroperitoneal alanda
böbrekler, adrenal bezler, aorta, vena kava, renal arter
ve venler, iliak damarlar, duedonum ve pankreas yeral-
maktadır. Retroperitoneal tümörlerin %80’i malign özel-
likte tümörlerdir(1). Yumuşak doku sarkomları, extrago-
nadal germ hücreli tümörler, lenfomalar, duedonum,
pankreas, adrenal bezler ve böbreklerden kaynaklanan
tümörlerin organ dışı uzantıları da retroperitoneal küt-
leler olarak ortaya çıkabilir(1). Selim tümörlerden shwan-
nom ve paragangliomalar veya radyolojik olarak retro-
peritoneal tümörleri taklit eden retroperitoneal fibrozis
ve Castlemen Hastalığı (anjiyofoliküler lenf bezi hiperp-
lazisi) da bu bölgede görülebilir(1).

Yumuşak Doku Sarkomları
Yumşak doku sarkomlarının %10-15’i retroperitone-

al yerleşimlidir(2). Erişkinlerde en sık görülen retroperi-
toneal yerleşimli sarkomlar liposarkom, leiyomiyosar-
kom ve sınıflanmamış /az diferansiye /pleomorfik sar-
komlardır. Liposarkomlar çoğu kez iyi ve orta derecede
diferansiye özellikte iken, diğer sarkomlar yüksek dere-
celidir(3). Çocukluk çağı veya genç olgularda ise iskelet
dışı yerleşimli Ewing/PNET (Primitif Nöroektodermal
Tümörler), rabdomiyosarkomlar ve fibrosarkomlar gö-
rülebilir(4).

Liposarkomlar
Liposarkomlar çoğunlukla iyi diferansiye tümörler-

dir. Uzak metastaz yapmazlar. Orta ve yüksek dereceli
liposarkomların ise lokal nüks ve uzak metastaz riski
vardır(5). Bazen iyi diferansiye liposarkomlar dediferan-

Özet 
Retroperitoneal alan çok farklı yapıda ve özellikte tümörlerin gelişebileceği bir bölgedir.

En sık yumuşak doku sarkomları olmak üzere bu bölgede yerleşik organların organ dışına uza-
nımları olan tümörleri, germ hücreli tümörler, lenfomalar görülebilir. Retroperitoneal fibrozis
ve Castleman Hastalığı gibi nadir görülen malign olmayan durumlarda ayırıcı tanıda yer al-
makadır. Multidisipliner yaklaşım gerektiren bu tümörlere tedavi yaklaşımı özetlenmiştir.

Abstract 
Tumors of retroperitoneal region can be very heterogeneous biologicaly and have vari-

ous clinical characteristics. Soft tissue sarcomas, extravisceral extansion of retroperitoneally
localized organ tumors, germ cell tumors and lymphomas can be diagnosed. Retroperitoneal
fibrosis and Castleman Disease though less frequently seen can be considered in differential
diagnosis. Multidisciplinary approach is preferred in management of these tumors and is
shortly discussed.
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siye olarak yüksek dereceli özellikler de gösterebilirler
ve uzak metastaz ve ölümcüllük oranları artar(6).

Leiyomiyosarkomlar
Retroperiton yerleşimli çoğunlukla vena kava infe-

riorun duvarından veya daha küçük damarlardan kay-
naklanır. Çoğunlukla büyük çaplı kütle haline geldiğinde
veya bazen alt ekstremitelerde ödem ile prezente olabi-
lir. Tanı anında veya kısa sürede akciğer veya daha az
sıklıkla karaciğer metastazları görülebilir. 

Diğer Sarkomlar
Periferik sinir kılıfı tümörleri, s inovyal sarkom, ma-

lign fibröz tümör, desmoplastik yuvarlak hücreli tümör-
ler daha nadir olarak da olsa retroperitoneal bölgede gö-
rülebilir. 

Retroperitoneal sarkomlar çoğunlukla büyük boyut-
lara ulaşıp çevre doku ve organlara bası ve invazyon
yaptıklarında semptomlar ortaya çıkar. Nadiren daha kü-
çük boyutlarda iken tesadüfen çekilen görüntüleme yön-
temleri ile de saptanabilir(7). Çoğu olgu kitlenin bası et-
kisine veya nörovasküler yapıları invaze etmesine bağlı
ağrı, alt ektremitelerde ödem veya nörolojik semptom-
larla başvurabilir. Gastrointestinal sistem obstrüksiyo-
nuna bağlı semptomlar veya invazyon nedeniyle kana-
malar; portal ven obstrüksiyonuna bağlı seröz assit ge-
lişimi görülebilir(8, 9). Leiyomiyosarkomlar nadiren pa-
raneoplastik olarak salınan İnsülin Benzeri Büyüme
Faktörü- 2(IGF-2) nedeniyle hipoglisemi ataklarına ne-
den olabilirler(10).

Onkololojik Tedavi
Retroperitoneal sarkomlar sık görülen tümörler ol-

madığı ve çok değişken biyolojik ve klinik özellikleri
olabileceği için tedavi algoritmasına multidisipliner yak-
laşımla kişiye özel karar verilmelidir. 

Retroperitoneal sarkomların tedavi algoritmasını be-
lirlemeden önce mutlaka sistemik kemoterapi ile küratif
yanıt elde edilebilen lenfoma ve germ hücreli tümör me-
tastazlarından ayırıcı tanısının yapılması gerekir. Bunun
için tanı koydurucu biyopsi alınması çok önemlidir.
Radyolojik olarak tipik lipom veya liposarkom olarak
tanımlanan ve neoadjuvan tedavi ihtiyacı olmayacak tü-
mörlerde biyopsi alınmadan direk cerrahi uygulanabilir.
Lokal ileri veya rezeksiyonu mümkün olmayan ve neo-
adjuvan tedavi ihtiyacı olan tümörlerde ise perkutan bi-
yopsi alınması gereklidir(11).

Sarkomların tedavisinde küratif tedavi cerrahidir.
Retroperitoneal sarkomların boyutları oldukça büyük ve
çevre dokulara invaze olabileceğinden R0 cerrahi rezek-

siyon yapmak herzaman mümkün olmayabilir(7. 12). Bu
olguları multidisipliner konseylerde tartışarak lokal ileri
ve primer cerrahisi mümkün olamayacak ise neoadjuvan
veya adjuvan tedavi yaklaşımlarını eklemek gereklidir. 

Neoadjuvan Kemoterapi
İyi diferansiye liposarkomlar sistemik kemoterapiye

duyarlı tümörler olmadıkları için lokal ileri rezeke edi-
lemeyecek olgularda preoperatif radyoterapi ve sonra-
sında cerrahi düşünülebilir. Sistemik neoadjuvan kemo-
terapinin yeri yoktur(13).

Orta dereceli ve yüksek dereceli sarkomlarda ise (ör:
sinovyal sarkom. az diferansiye pleomorfik sarkomlar,
leiyomiyosarkom.) neoadjuvan kemoterapi uygulanabi-
lir. Eğer yeterli yanıt elde edilemez ise radyoterapinin
eklenmesi ve sonrasında cerrahi gündeme gelebilir. Neo-
adjuvan kemoterapi olarak antrasiklin, ifosfamid, tak-
sanlar ve kombinasyonları kullanılabilir(13, 14).

Avrupa da özellikle Almanya da bazı merkezlerde
bölgesel hipertermi ile birlikte kemoterapi uygulamaları
yapılmaktadır. Yanıt oranları tek başına kemoterapiye
göre daha iyi olabilmekle birlikte bu uygulamaların
preoperatif radyoterapi sonrası cerrahiye göre karşılaş-
tırmalı randomize bir çalışması yoktur(15).

Sarkomların cerrahisinde debulking cerrahisinden
(R2 pozitif cerrahi) mümkün olduğunca kaçınılmalıdır.
Lokal semptomların palyasyonu için çok büyük liposar-
komlarda bazen uygulanabilir ve sağkalım yararı da ola-
bilir. Liposarkom dışındaki sarkomların tedavisinde de-
bulking cerrahisinin sağkalıma katkısı gösterilememiştir.
Eğer olgu neoadjuvan radyoterapi almamışsa adjuvan
RT açısından değerlendirilmesi uygun olacaktır(16). Bu
olgular uygulanması mümkün merkezlerde intraoperatif
radyoterapi açısından da değerlendirilebilir(17).

Adjuvan Kemoterapi
Cerrahi sonrası adjuvan kemoterapi standart bir uy-

gulama değildir. İki büyük çalışmanın havuzlanmış ana-
lizinde adjuvan kemoterapinin sağkalım yararı gösteri-
lememiştir. Derecesi yüksek olan tümörlerde sistemik
kontrolü sağlamak açısından önerilebilir(18).

Retroperitoneal sarkomların prognozları diğer bölge-
lerde yerleşik yumuşak doku sarkomlardan daha kötüdür
ve lokal nüks riskleri fazladır(19). Lokal nüks ve geç dö-
nem lokal nüks riskleri fazladır. Farklı serilerde lokal
kontrol oranları ilk 5 yılda %41-55 ve 10yılda %18-40
arasında değişmektedir(20, 21). Beşinci yılda nüksü olama-
yan olguların %40’ı 10. yılda nüks edebilir(22). Beş yıllık
hastalık spesifik sağkalaım %20-69 arasındadır ve sağ-
kalımı belirleyen en önemli faktör tümörün rezeke edi-
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lebilir olup olmamasıdır(21). Rezektabiliteden sonra prog-
nozu belirleyen en önemli faktör ise tümörün derecesi-
dir. Yüksek dereceli tümörlerde ölüm riski düşük dere-
celi tümörlere göre 5-6 kat artmaktadır. Retroperitonel
bölgede yerleşik yumşak doku sarkomları içinde rezeke
edilebilen İyi diferansiye liposarkomlar en iyi prognoza
sahip tümörlerdir(23).

Ekstragonadal Germ Hücreli Tümörler
Extragonadal germ hücreli tümörler testis veya over-

lerde tümör saptanmadan anterior mediasten, retroperi-
toneal alan, pineal bez ve suprasellar alan gibi orta hat
yerleşimli tümörlerdir. Seminom, disgerminom (kadın-
larda), seminom dışı veya miks germ hücreli veya tera-
tom özelliklerinde olabilirler(24). 

Germ Hücreli tümörler metastatik evrede dahi kemo-
terapiye çok duyarlı olmaları nedeniyle platin-etoposid
kombinasyonu içeren tedavilerle tam şifa olma şansına
sahiptirler. Bu nedenle özellikle genç erişkinlerde sap-
tanan retroperitoneal yerleşimli az diferansiye tümörle-
rin germ hücreli tümör açısından mutlaka ayırıcı tanısı
yapılmalıdır. Skrotal ultrason ile primer testis tümörü
dışlanarak, serumda AFP ve Beta-HCG tümör belirteç-
lerinin istenmesi ve doku biyopsisi ile tanının netleşti-
rilmesi çok önemlidir(25, 26).

Germ hücreli tümörlerin tedavisi sistemik kemotera-
pidir. Seminomlar radyoterapiye de duyarlı tümörlerdir.
Bu tümörlerde histolojik tanının doğru bir şekilde kon-
ması gereksiz cerrahi girişimlerin önlenmesi ve uygun
tedaviye yönlendirilmesi açısından çok önemlidir. Sis-

temik tedavi sonrası rezidu kalan seminom dışı olgular-
da ve teratomlarda cerrahi gündeme gelebilir(27).

Retroperitoneal Fibrozis
Retroperitoneal fibrozis bu bölgedeki lezyonların

ayırıcı tanısında yer alan nadir bir durumdur. Abdominal
arterin infrarenal bölümü ve iliak arter çevresinde geli-
şen inflamatuar ve fibrotik doku artışı ile seyreder. Im-
munolojik olarak gelişen idyopatik formu veya ilaçlara
(ergot deriveleri), malignitelere, granulomatöz infeksi-
yonlara, radyoterapiye veya geçirilmiş retroperitoneal
cerrahi ve kanamalara bağlı gelişen sekonder formları
vardır. Sigara içimi ve asbest maruziyeti de gelişiminde
risk faktörü olarak gösterilmiştir(28).

Bel ağrısı, üriner sistem obstrüksiyonu, hipertansi-
yon, marteryal veya venöz yetersizlik bulguları görüle-
bilir(28). Radyolojik olarak BT ve MR ile tanı ve takibi
mümkünse de doku artışını çok fazla ve yaygın olduğu
olgularda tümör ayırımı için biyopsi gerekebilir(29, 30, 31).

Lenfomalar ve Castleman Hastalığı
Retroperitoneal lenfoid dokularda tutulum yapan

Hodgkin Dışı Lenfomalar ve benign özellikte anjiyop-
roliferatif lenf nodu hiperplazi (Castleman Hastalığı)da
retroperitoneal lezyonlarda ayırıcı tanıya alınmalıdır.
Özellikle ateş, gece terlemesi kilo kaybı gibi konstitus-
yonel bulguları olan olgularda doku biyopsisi ile tanı ko-
nulup sistemik tedaviye erken dönemde yönlendirilebil-
mesi çok önemlidir. 
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