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Adriamisin-ifosfamid direnci sonrasinda beyin metastazi gelisen yiiksek gradl
pulmoner arter intimal sarkom vakasinda metronomik oral temozolomid ve
etoposit kombinasyon uygulamasi ile uzun sagkalim
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Primer pulmoner arter sarkomlari hem nadir goérilir hem de 6limcil seyreder. Genellikle kronik
pulmoner arter tromboemboli etiyoloji 6n tanisiyla takip edilir. Yanlis tani ayni zamanda tedavi
gecikmelerine de neden olabilir. Preoperatif tani koyulmasi oldukga zordur. 39 yasinda bir erkek
hasta kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon nedeniyle Kalp-Damar Cerrahisi bélimiince
takip edilmekteydi. Tedaviye cevap vermeyince tanisal ve tedavi amagli cerrahi yapilmasina karar
verildi. Operasyonda pulmoner arter proksimalinden baslayan trombls ve lezyon goérildi. Hastaya
pulmoner endarterektomi yapilmasina karar verildi. Patolojik incelemede vimentin ve SMA pozitif
ylksek gradh ve nekroz igeren intimal sarkom saptandi. Operasyon sonrasinda PET-BT yapildi. Her
iki akcigerde minimal hipermetabolik dansite artislari ile karakterize multiple parankimal lezyonlar
gorildi. Hastaya evre 4 malign mezenkimal timér tanisi ile ifosfamide-Adriamisin kemoterapi
protokolil baslandi. PET-BT’de stabil hastalik gértldi. 6 kiire tamamlandiginda tam cevap olustu.
Ancak bir ay icerisinde bas agrisi sikayeti ile tekrar basvurdu. Kontrastli kranyal MRG'de multiple
kistik metastazlar oldugu gorildi. Palyatif total beyin radyoterapisi yapildi. Takibinde
kontrastlanmayan metastazlarda anatomik gerileme saptandi. Hastaya metronomik oral temozolid
ve etoposit tedavisi baglanarak yakin takibe alindi. Yaklasik iki yildir diizenli oral tedavi ile hem
akciger intimal sarkom bulgulari hem de kranyal kistik metastazlar stabil olarak devam etmektedir.
Literatlirde, cerrahi tedavi uygulanmis vakalarin ortalama yasam siiresi 13-18 ay arasinda
dedismekle birlikte cerrahi uygulanmayan vakalarda 6liumclil seyreden vakalara ancak otopsi ile
tani konulabilmektedir. Bu vakada adriamisin direnci ile birlikte ortaya gikan beyin metastazi ile
beklenen sagkalim siresi azalmakla birlikte oral tedaviler ile 24 aylik kullanim sliresi sonrasinda
takibi devam etmektedir. Bu vakalarda oral temozolomide ve etoposit kombinasyon tedavisi bir
secenek olarak degerlendirilmelidir.
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