Olgu Sunumu

105

Case Report
DOI: 10.4274/turkderm.44520
[m]5% 5 (=]
[=] ;

Multipl kutandz ve Uterin Leiyomiyomatozis sendromu
(Reed sendromu)

Multiple cutaneous and Uterine Leiomyomatosis syndrome (Reed’s syndrome)
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Ozet

Kutan6z leiyomiyomlar diz kas hicrelerinden kéken alan, derinin nadir gorllen timorleridir. Kutandz leiyomiyomatosis ile uterus
leiyomiyomlarinin birlikteligi ile renal hucreli kanserin de eslik edebildigi sendrom “multipl kutandz ve uterin Leiomyomatozis sendromu (Reed
sendromu)"’ seklinde adlandinimaktadir. Kirk bes yasinda kadin, gévdede adrili sislikler sikayetiyle poliklinigimize basvurdu. Ozgecmisinde Tip
2 diyabetes mellitus ve multipl uterin leiyomiyomlar nedeniyle histerektomi operasyonu mevcuttu. Dermatolojik muayenede gévdede bilateral
lomber bolgelerde yerlesen grube, sag kol ve sirtta birka¢ adet, dokunmakla hassas, deri renginde-kirmizimsi, infiltre papilonodiler lezyonlar
gordldu. Papullerden alinan biyopsinin histopatolojik incelemesi leiyomiyom ile uyumluydu. Hastaya agrilarina yonelik gabapentin tedavisi
baslandi ve bir ay sonundaki kontrolde agrilarda azalma gozlendi. (Tirkderm 2014; 48: 105-7)
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Summary

Cutaneous leiomyomas are rare benign tumors arising from smooth muscle cells. The combination of cutaneous leiomyomatosis, uterine
leiomyomatosis and renal cell cancer is referred to as “‘multiple cutaneous and Uterine Leiomyomatosis syndrome (Reed’s syndrome)”. A
forty-five-year-old female patient was admitted to our clinic with multiple painful bumps on the body. Diabetes mellitus and hysterectomy
operation due to leiomyoma were present in her past medical history. Dermatologic examination revealed multiple, painful, skin coloured-red
papulonodules forming clusters on the bilateral lumbar region and a few lesions on the right arm and back. Histopathological examination
of the biopsy specimen revealed leiomyoma. Gabapentin therapy was initiated and in the one-month follow-up, it was observed that she had
relief from pain. (Turkderm 2014; 48: 105-7)
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Multipl lezyonlar lineer, zosteriform veya segmental dagilim

Giris

. ) ) . . . . gosterebilirler?.3.
Kutandz leiyomiyomlar diz kas hucrelerinden  kéken
alan, derinin  nadir gorilen Orijinlerine

gore; kil folikillindeki erektdr pili kasindan koken alanlar

T Kutandz leiyomiyomatosis ile uterus leiyomiyomlarinin
tdmorleridir. yomy yomly

birlikteligi ile renal hiicreli kanserin de eslik edebildigi sendrom
(piloleiyomiyom), vaskiler diiz kas hiicrelerinden kéken alanlar multipl kutandz ve uterin leiomyomatozis sendromu (Reed

(anjioleiyomiyom) ve genital bdlgedeki diz hiicrelerinden sendromu)” seklinde adlandinimaktadir?.

koken alanlar (dartoik) olarak siniflandirilirlar?.2.
Piloleiyomiyomlar, diger tiplerin aksine multipl lezyonlar ile
prezente olurlar ve leiyomiyomatozis olarak adlandirilirlar.

Burada multipl kutandz ve uterin leiomyomatozis sendromu
olan ve gabapentin ile adr kontroli saglanan bir olgu
sunulmaktadir.
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Kirk bes yasinda kadin, gévdede agrili sislikler sikayetiyle poliklinigimize
basvurdu. Hasta bes yildir olan bu lezyonlarin 6zellikle sogukla
birlikte agndigini tarifliyordu. Tip 2 diyabetes mellitus tanisiyla oral
antidiyabetikler kullanan hasta, multipl uterin leiyomiyomlar nedeniyle
histerektomi  operasyonu gegirmisti. Soyge¢misi  sorgulandiginda
ailesinde benzer deri hastaligi olan yoktu, ancak kiz kardesinde de
multipl uterin leiyomiyomlar nedeniyle histerektomi operasyonu 6ykisu
mevcuttu.

Dermatolojik muayenede gévdede bilateral lomber bélgelerde yerlesen
grube, sag kol ve sirtta birka¢ adet, dokunmakla hassas, deri renginde
kirmizimsi, infiltre paptlonodler lezyonlar gorulda (Sekil 1 ve 2).

Sekil 1. Sag lomber bdlgede grube, deri renginde-kirmizimsi, infiltre
papulonoduller

Sekil 2. Sol lomber bélgede multipl papdlonoduller
]
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Hastanin fizik muayenesinde ve sistem sorgulamasinda patoloji
saptanmadi.  Yapllan hemogram ve biyokimyasal incelemeler
hiperglisemi disinda normal sinirlardaydi. Nefroloji konsultasyonu
sonucu erken evre diyabetik nefropati disinda patoloji saptanmadi.
Abdomen ultrasonografi incelemesi de normaldi.

Paptllerden alinan biyopsinin histopatolojik incelemesinde, dermiste
spindle hicrelerin birbirleriyle kesisen demetler olusturdugu neoplastik
proliferasyon izlendi. Atipi ve mitoz yoktu. Yapilan immunohistokimyasal
calismalarda aktin ve desmin ile neoplastik hiicrelerde boyanma izlendi,
S-100 ile boyanma saptanmadi (Sekil 3 ve 4).

Hastanin ¢ok sayida lezyonu oldugu icin eksizyon yapilamadi. Hastaya
agrilarina ydnelik gabapentin tedavisi baslandi ve bir ay sonundaki
kontrolde agrilarda azalma gézlendi.

Tartisma

Kutantz leiyomiyomlar genellikle 20-40 yaslarn arasinda, gévde
ve ekstremitelerde, deri renginde, kirmizi-kahverengi  papil ve
noduller seklinde gdzlenir. Soguk ve basing ile agrili olmasi tipik
ozelliklerindendir.4.

Literatlirde otozomal dominant kalitim paternine sahip ailesel kutanéz
leiyomiyomatozis olgular bildirilmistir. 1973 yilinda Reed ve ark. kutanéz
leiyomiyomatosis ile uterus leiyomiyomlarinin birlikteligini bildirmislerdir.
Renal hiicreli kanserin de eglik edebildigi bu sendrom giiniimiizde multipl
kutandz ve uterin leiomyomatozis sendromu seklinde adlandirimaktadir?.>.

Sekil 3. Dermiste spindle hiicrelerin birbirleriyle kesisen demetler
olusturdugu neoplastik proliferasyon

Sekil 4. (a) Desmin ve (b) aktin ile neoplastik hiicrelerde boyanma
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Sendromik olan bu vakalarda fumarat hidrataz germ mutasyonu
saptanmistir. Fumarat hidrataz Krebs dongulsindeki aktif enzimlerden
biridir ve timaor supresyon geni oldugu duslndlmektedir. Son yillardaki
calismalarda uterin ve kutandz leiyomyomatosis vakalarinin  %55-
%83'linde bu mutasyon gosterilmistir.”.

Kitandz leiyomiyomlar benin lezyonlar olmasina karsin, altta yatan
bir malinitenin habercisi olabilecekleri icin bu hastalarda multidisipliner
yaklasim 6nemlidir. Reed senromu olan hastalarda gelisen renal
hicreli karsinomun agresif seyirli olmasi nedeniyle, 6zellikle de aile
Oykusl pozitif olan hastalara abdominal gériintileme ydntemleri ile
tarama yapilabilir589. Ote yandan kutandz leiyomiyomlarda, diger
leiyomiyomlarda oldudu gibi nadiren leiyomyosarkom gelisimi de
bildirilmistir10.11,

Soliter leiyomiyomlarin  tedavisinde eksizyon yapiimaktadir. Multipl
lezyonlari olan hastalarda ise adriya yonelik tedaviler planlanmalidir. Agri
patologenezi sinir liflerinin kompresyonu, tlmoral kaslarin kasilmasi
veya erektor pili kasi Uzerinde bulunan alfa adrenerjik reseptorlerin
uyarilmasi ile aciklanmaktadir’.2.4. Agriyi azaltmak icin kalsiyum kanal
blokerleri (6rn; nifedipin), gabapentin, hidrobromid, nitrogliserin,
fenoksibenzamin, alfa adrenerjik reseptdr blokerleri gibi farmakolojik
ajanlarin yaninda kriyoterapi, karbondioksit lazer ablasyonu, iyontoforez,
botilinyum toksin injeksiyonu, intralezyonel steroid injeksiyonu gibi
tedaviler denenmektedir10.12-15,

Gabapentin santral sinir sistemindeki GABA reseptdriine baglanarak
reseptdrin GABA'ya olan ilgisini arttiri. Hastamiza agrinin néropatik
dogasi da dustinllerek gabapentin tedavisi verilmis ve bir ayin sonunda
agnda azalma gdzlenmistir10.13, Bizim olgumuz gibi total eksizyonun
yapilamadidi olgularda gabapentin agrinin azaltimasi ve yasam
kalitesinin arttinimasinda énemli bir secenek olarak akilda tutulmalidir.
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