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OZET

Malignite potansiyeli belirsiz bir grup tiimori de iceren vulvanin diiz kas tiimorleri nadir timdrlerdir. Burada 16
yasinda Kadin hastada vulvada lokalize malign potansiyeli belirsiz epiteloid diiz kas timérii sunulmustur.
Lezyon, en genis oldugu yerde ¢apt 14 cm’ye ulasan iyi smurlt soliter kitle seklindedir ve mikroskopik olarak
cogunlukla orta dereceli pleomorfik epiteloid hiicrelerden olusmaktadir. Immunohistokimyasal olarak tiimorde
diiz kas belirleyicileri ile boyanma izlenmektedir. Tiimoér boyutunun gilivenli sinirin ¢ok iizerinde olmasi, timori
olusturan hiicrelerin epiteloid morfolojili olup orta derecede pleomorfizm gostermesi ve tiimoriin diiz kas
belirleyicileri ile boyanmasi olguya nedeniyle malign potansiyeli belirsiz epiteloid diiz kas tiimori tanisi
verilmistir. Giivenli cerrahi sinir ile eksize edilen olguda 18 aylik takip siiresi sonrasinda rekiirrens veya
metastaz saptanmamistir.

Anahtar Kelimeler: Epiteloid diiz kas tiimorii, vulva, malignite potansiyeli belirsiz

ABSTRACT

The smooth muscle tumors that include a group of uncertain malignant potential tumors are rare lesions of the
vulva. In this paper a case of epithelioid smooth muscle tumor of uncertain malignant potential of the vulva in a
16-years-old woman was presented. The lesion was a well circumscribed solitary mass measuring up to 14 cm.
Microscopically the lesion was composed of moderately pleomorphic epithelioid cells. Immunohistochemically
the tumor is stained with smooth muscle markers. Due to the great tumor dimension, moderately pleomorphic
epithelioid cells and immunohistochemical profile it was finally diagnosed as epithelioid smooth muscle tumor
of uncertain malignant potential. The lump was excised with clear surgical margins. No recurrence or metastasis
was detected during 18 months of follow-up.

Key words: Epithelioid smooth muscle tumor; vulva; uncertain malignant potential

Giris

Vulvanin mezenkimal tiimorleri nadirdir ve
ozellikle diiz kas tiimorii ¢ok daha az izlenir
(1-3). Vulvada diiz kas tiimorlerinin kan
damarlarindaki diz kas, erektil doku, round
ligaman ve erektor pili kaslarindan orijin aldig
diisiniilmektedir  (1,4-6). Genellikle uzun
stireli var olan agrisiz kitlenin biiytimesinin hiz
kazanmasiyla hasta klinige basvurur. Vulvada
diiz kas tiimorii tanis1 kondugunda en biiyiik
problem benign-malign ayriminin  yapil-
masidir. Diliz kas tlimorleri kadin genital
sisteminde en ¢ok uterusta goriiliir ve benign
borderline ve malign ayrmminin  nasil
yapilacagini tartisgan yayinlar bulunmaktadir.

Ne yazik ki, uterusta benign malign ayriminda
kullanilan  kriterlerin ~ vulvadaki timorleri
uygulanmasi miimkiin degildir (1,3,4,6).

Vulvanin epiteloid diiz kas tiimorleri
histomorfolojik  olarak  viicudun  diger
yerlerindeki epiteloid diiz kas tiimorlerine
benzer. Diiz kas timoérleri iginde epiteloid
diferansiasyon odaklar1 bulunmasi énemli bir
bulgudur. Ciinkii sitolojik atipi ve nekroz
yokluguna ragmen 10 biiyiik biiylitme alaninda
(BBA) 5 ya da daha fazla sayida mitotik figiir
varliginda klinik olarak benign gidisin
garantisi yoktur. Rekiirrens ve uzak organ
metastazi gorilebilir. Hastalarin uzun dénem
yakin takibi gereklidir.
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On alt1 yasinda kadin hasta sol labia majusta
agrisiz kitle sikayeti ile kadin hastaliklar1 ve
dogum poliklinigine bagvurdu. Travma Oykiisii
yoktu. Insizyonel biyopsi uygulanan olguya
mezenkimal timor tamisi verilerek kitlenin
total eksizyonu onerildi. Kitle 1 cm saglam
cerrahi sinirla total eksize edildi. Makroskopik
incelemede timorii cevreleyen deriden ve
yumusak dokudan iyi sinirla ayrilan, en genis
oldugu yerde capt 14 cm’ye ulasan nodiiler
yapida tiimor goriildi. Yapilan kesilerde kesi
yiizeyi sart krem renkli elastik kivamliydi.
Mikroskopik  incelemede, ¢evre yumusak
dokudan ince fibréoz bag doku ile ayrilan
nodiiler gelisim paterni gdsteren tiimoéral doku
izlendi. Timoral doku kollajen6éz stromada
dizi, kordon ve tabakalar olusturan vezikiiler,
orta derecede pleomorfik, oval veya yuvarlak
niikleuslu, bir kismi kiigiik belirgin niikleolld,
genis sitoplazmali epiteloid hiicrelerin yani sira
yer yer ise igsi karakter kazanan ve demetler
olusturan hiicrelerden meydana gelmekteydi
(Resim 1).

Resim 1: Diffiiz geligim gt')stentijér HE, x40

On BBA’da mitozun maksimum
izlendigi alanlar incelendiginde, 4-5 adet
mitotik figlir goriilirken, ortalama mitoz sayist
1 olarak saptandi (Resim 2). Stromanin fokal
olarak hyalinize veya 6demli oldugu goriildii.
Nekroz izlenmedi. Yapilan  immiin-
histokimyasal (IHK) ¢alismada tiimér hiicreleri
kas belirleyicileri olan diiz kas aktini, myosin,
desmin, kas spesifik aktin klon HHF-35 ile
kuvvetli boyandi ve IHK olarak kas
diferansiyasyonu saptandi (Resim 3).

Rabdomyosarkom ayirici tanist igin
yapilan Myo D1 ve myogenin ile boyanma
izlenmezken ki67 proliferatif indeks yaklagik
%10 idi ve rabdomyosarkom tanisi igin diisiik
olarak saptandi. Tlimoriin epiteloid
morfolojiye sahip olmasi nedeniyle epitelyal
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belirleyicilerden EMA, pansitokeratin

(panCK), CK 19, yiiksek molekiiler agirlikli-
CK, diisiik molekiiler agirhikli-CK, CK 5/6
uygulandi ve boyanma izlenmedi.

Epiteloid  anjiyosarkom  olasiligini
ekarte etmek iizere uygulanan faktor 8, CD 31,
CD 34 ile bu yonde bir boyanma izlenmedi.
Epiteloid periferik sinir kilifi timéri igin S-
100 protein, ekstra gastrointestinal stromal
timor igin uygulanan c-kit ve CD34 boyanma
olmadi. Sitokeratin 19 ve EMA negatifligi
yanisira histomorfolojik 6zellikler nedeniyle
sinovyal sarkomdan uzaklasildi. CD34 ve
keratin negatifligi, vulvar lokalizasyonlu
izlenen sarkomlardan proksimal tip epiteloid
sarkomu diglamamiza yardimeci oldu. Yapilan
IHK c¢alismada retikiilin ile retikiiler agmn
timori olusturan hiicreleri tek tek veya gruplar
halinde sardigi goriildii. PAS ile hiicrelerde
boyanma goriilmedi. Bu bulgular ile olguda
“Vulvanin malign potansiyeli belirsiz epiteloid
diiz kas timorii” tanisi verilerek olguya yakin
takip onerildi.
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Vulvanin  mezenkimal neoplazileri  nadir
gortiliir. Benign tiimorden malign tiimore genis
bir timdr spektrumu goriilebilen vulvada
leiomyomlar leiomyosarkomdan 3 kat daha
fazla goriliirken goriilme oram  %1-3’tiir ve
genellikle bartholin gland kisti yanlig klinik 6n
tanisi alirlar. Vulvar diiz kas tiimérleri klinik
davranis1 belirleyen kriterler g6z Oniine
alindiginda leiomyom, malign potansiyeli
belirsiz diiz kas tiimdrii veya atipik leiomyom
ve leiomyosarkom olarak da siniflandirilmistir
(5,8).

Piir ya da mikst olabilen 3 temel histolojik
patern sergilerler:

1) igsi hiicrelerin dominant oldugu patern

2) Epiteloid hiicrelerin dominant oldugu patern
3) Miksohyalin patern

Bu neoplaziler iginde epiteloid
hiicrelerin ~ dominant oldugu diiz kas
timorlerinin  ¢ok  daha nadir oldugu
sanilmaktadir. Dolayistyla bu tiimérlerin klinik
davraniglar1 tam olarak tanimlanmamistir
ancak igsi hiicrelerin dominant oldugu patern
sergileyen tiimorlere gore rekiirrens yatkinlig
fazladir. Bu tiimorler histomorfolojik olarak
viicudun diger yerlerindeki epiteloid diiz kas
tiimorlerine benzer (1-5).

Vulvar diiz kas tlimorlerinde timor
boyutu (5 cm’den biiyiikk olmasi), infiltratif
siir, atipi (orta/ ileri derecede), mitoz (10
BBA’da 5 veya daha fazla) ve nekroz, benign-
malign ayriminda ve rekiirrenslerin tahmin
edilmesinde primer belirleyici faktorlerdir (4-
6). Nucci ve Fletcher, yukarda tariflenen
bulgularin 3 tanesinin olmasi durumunda
sarkom tanisinin verildigini belirtirken, niikleer
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atipi veya infitratif simir veya mitoz igeren
timorleri ‘atipik diiz kas timori’ seklinde
rapor edilmesini tavsiye etmektedir (6). Malign
potansiyeli belirsiz diiz kas tiimorlerinde
rekiirrens oran1 %7 olup rekiirrensler benzer
ozellikte veya leiomyosarkom seklinde olabilir
(7,9).

Sunulan olgunun timoér capr en genis
oldugu yerde 14 cm olup giivenli boyutun ¢ok
tstiindedir. Timor cevre doku ile iliskisi
izlendiginde, tiimoriin ¢evreden iyi smirh
fibroz bir kapsiille ayrildigi goriilmiis, cevre
doku invazyonu izlenmemistir. = Mitoz
degerlendirilirken ¢ok sayida alinan 6rneklerin
tamaminda sayilmistir. Bir odakta maksimum
sayildigi yerde 4-5 tipik mitoz izlenirken
ortalama mitoz sayisi 1 olarak belirlenmistir.
Nekroz izlenmezken epiteloid morfoloji ve
orta derecede niikleer anaplazi dikkati
¢ekmigtir. Tan1 aninda metastaz izlenmemistir.
On sekiz aylik hasta takip siiresinin sonunda
niiks veya metastaz lehine bulgu saptanmamis
olup daha sonrasinda olguya ait klinik verilere
ulagilamamustir.

Bu bulgularla olgumuz  sarkom
kriterlerini tasimadigi gibi benign tiimor
kriterlerine de uymamaktadir. Dolayisiyla
olguda yukarda tariflenen kriterlerden ikisinin
olmasi nedeniyle ‘vulvanin malign potansiyeli
belirsiz epiteloid diiz kas timori (atipik
epiteloid diiz kas tiimorii)’ tanisit verilmistir.
Bu olgular, Klinik seyirlerinin tam olarak
tahmin edilememesi ve ge¢ donemde lokal
rekiirrens gosterebilmeleri nedeniyle dikkatli
takip edilmelidir.
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