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Yiizeyel (Servikovajinal) Miyofibroblastom:
Kadin Genital Sisteminin Nadir Goriilen
Bir Yumusak Doku Tiimori

Superficial (Cervicovaginal) Myofibroblastoma:
A Rare Soft Tissue Tumor of
the Female Genital Tract

OZET Yiizeyel (servikovajinal ) miyofibroblastom, nadir goriilen ve klinikopatolojik 6zellikleri yeni
tanimlanmis bir yumusak doku timériidiir. Alt kadin genital sistemin, hormona duyarli 6zellesmis
subepitelyal stromasindan koken aldig: diistintilmektedir. Orta-ileri yastaki kadinlarda serviks, vajen
ve vulvada polipoid veya nodiiler kitleler olusturmaktadirlar. Benign davranisa sahip bu lezyonla-
rin tanisinda en 6nemli tuzak, belirsiz veya malign davranig gosteren diger yumusak doku lezyon-
lar1 ile karisabilmesidir. Histopatolojik olarak fibromiksoid stromada yer alan igsi-yildiz sekilli tiimor
hiicrelerinde CD34, Gstrojen ve progesteron reseptorii immiinpozitivitesinin gosterilmesi tani igin
gereklidir. Bu ¢alismada, 49 yasindaki kadin olguda servikal leiomiyomu taklit eden yiizeyel (ser-
vikovajinal) miyofibroblastom, bu tiimérlerin histogenezi ve klinikopatolojik ayirici tanisi agisin-
dan literatiir bilgileri esliginde tartigilmigtar.

Anahtar Kelimeler: Genital tiimérler, kadin; tiimérler, bag ve yumusak doku;
tiitmorler, kas doku

ABSTRACT Superficial (cervicovaginal) myofibroblastoma is a rare soft tissue tumor whose clini-
copathological properties have been newly defined. It is considered to originate from the hormone-
sensitive specialized subepithelial stroma of the lower female genital system. It forms polypoid or
nodular mass lesions in the cervix, vagina, and vulva of middle-aged or elderly women. The main
obstacle in the diagnosis of this benignly behaving lesion is that it may be confused with other soft
tissue lesions with indeterminate or malignant behavior. It is necessary to demonstrate CD34, es-
trogen, and progesterone receptor positivity in spindle- or star- shaped tumor cells found in a
fibromyxoid stroma for a histopathological diagnosis. Herein, we report a case of a superficial (cer-
vicovaginal) myofibroblastoma mimicking cervical leiomyoma in a 49-years-old woman under the
light of the existing literature to provide a detailed discussion about the histogenesis and clinico-
pathological differential diagnosis of this lesion.

Keywords: Genital neoplasms, female; neoplasms, connective and soft tissue;
neoplasms, muscle tissue

Ik kez 2001 yilinda Laskin ve ark. tarafindan tanimlanan yiizeyel (ser-
vikovajinal) miyofibroblastom (SVMF), orta-ileri yastaki kadinlarda ute-
rin serviks, vajina ve daha az oranda vulvada goriilen nadir bir yumusak

doku timoridiir.! Benign davraniga sahip olmakla birlikte, klinikopatolojik
benzerlikleri nedeni ile, bu bolgenin lokal agresif seyirli diger mezenkimal
timorleri ile karigabilmektedir.

Bu caligmada, klinik olarak servikal leiomiyom ile karisan bir SVMF
olgusu, nadir goriilmesi ve ayirici tani giigliiklerine neden olmasi nedeni ile
sunulmustur.
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OLGU SUNUMU

Anormal uterin kanama yakinmasi ile bagvuran 49
yasindaki kadin olgunun vajinal muayenesinde,
serviks yan duvarda 4 cm c¢apinda, sapsiz, diizgiin
ylizeyli kitle saptandi. Olguya servikal leiomiyom
klinik tanis1 ile total abdominal histerektomi ve bi-
lateral salpingo-ooferektomi operasyonu yapildi.
Makroskobik incelemede ektoserviks sag yan du-
varda yiizeyden kabarik, genis tabanli, olagan go-
riiniimde, epitel ile ortiili kitlesel lezyon izlendi
(Resim 1A,B). Histopatolojik incelemede, ektoser-
vikal epitel altinda, igsi-y1ldiz sekilli hiicrelerin
olusturdugu, subepitelyal alanda korunmus ince bir
lamina propria bulunduran tiiméral lezyon izlendi.
Lezyon kapsiilsiiz olmakla birlikte, ¢evre dokudan
iyi simirla ayrildig1 goriildii. Bazi alanlarda igsi hiic-
relerin dalgali patern olusturarak gevsek kollajenoz
stromada diizensiz olarak dagildig, yer yer ise mik-
soid matriks igerisinde yildizs: hiicrelerin varlig: iz-
lendi. Lezyonda nekroz, mitotik aktivite ve atipi
saptanmad1 (Resim 2A-D). Immiinohistokimyasal
incelemede tiimor hiicrelerinin vimentin ile difiiz;
desmin, CD34, 6strojen ve progesteron reseptorleri
ile fokal immiinoreaktivite gosterdigi belirlendi.
Ki-67 indeksi %1’in altinda saptandi. Ayirici tani
i¢in gerekli olan diger immiinohistokimyasal belir-
leyicilerin negatif oldugu gozlendi (Resim E-H).
Olgu, SVMF ile uyumlu olarak degerlendirildi.
Kurumumuzda hastalara, rezeke edilen 6rnek-
lerin hastane tarafindan depolanacag: ve potansi-
yel olarak bilimsel arastirma i¢in kullanilabilecegi,
ancak mahremiyetlerinin devam ettirilecegi bildi-

rilmektedir; bilgilendirilmis onam formu hasta
veya yakinlarina onaylatilmaktadir.

TARTISMA

Alt kadin genital sisteminin yumusak doku timor-
leri iki ana gruba ayrilabilir: fibroepitelyal stromal
polip (FSP), anjiyomiyofibroblastom (AMF), agre-
sif anjiyomiksom (AAM) ve seliiler anjiyofibrom
(SAF) gibi goreceli olarak vulvovajinal bolgeye spe-
sifik kabul edilen yumusak doku tiimorleri ve leio-
miyom, lipom, soliter fibroz tiimér gibi diger
anatomik lokalizasyonlarda da goriilebilen yumu-
sak doku tiimérleri. Ilk grupta yer alan tiimérlerin
ortak 6zelligi, alt kadin genital sisteminin hormona
duyarli, subepitelyal stromal hiicrelerinden koken
almasi ve genel olarak benzer histopatolojik/im-
miinfenotipik 6zellikler sergilemesidir. Bu tiimor-
ler histogenetik ve morfolojik olarak pek ¢ok ortak
ozellikler icermelerine ragmen, biyolojik davranis-
lar1 agisindan farklilik gosterebilmektedirler. Bu
nedenle histolojik ayirici tani agisindan gesitli zor-
luklar igeren bu tiimér grubunda tedaviyi belirle-
yen en Onemli parametre timoriin histolojik alt
tipidir.® Tablo 1’de alt kadin genital sistemin yu-
musak doku tiimorlerine ait klinik ve patolojik
ozellikler goriilmektedir.

SVMF, isminden de anlasilabilecegi gibi
siklikla kadin alt genital sisteminde (serviks-
vajina-vulva) lokalize, yiizeyel yerlesimli, immiin-
fenotipik olarak miyofibroblastik karakterde tiimor-
lerdir. 2014 Diinya Saglik Orgiitii Kadin Genital
Sistem Tiimorleri siniflamasinda miyofibroblastom

RESIM 1a,b: Uterin serviksi genisleten kitlesel lezyon yiizeyinde ektoservikal epitelyum (siyah ok) dtizenli gérintimdedir.
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RESIM 2: A) Diizenli yapida ektoservikal epitel (siyah ok) altinda korunmus stromal dokular ve evre dokudan nispeten iyi sinirla aynilan nodiiler lezyon (beyaz
ok) izlenmektedir. B) Odemli ve miksoid degisiklikler iceren stromada igsi-yildiz sekilli, dalgali sitoplazmik uzantilar igeren tiimér hiicreleri ve ince duvarli
damar yapilar gérilmektedir.C) Lezyonun merkezinde stromal 6dem daha belirgin olup vaskler yapilardan zengindir. D) Lezyonun bazi alanlari daha hi-
yalinize ve leiomiyom benzeri gériniimdedir (A-D; Hematoksilen-Eozin, Ax50, Bx400, Cx200, Dx100). E) Tumédr hiicrelerinde sitoplazmik uzantilari belir-
ginlestiren desmin immiinpozitivitesi gozlenmektedir. F) Vaskiler diiz kas dokusunda SMA ile pozitif reaksiyon (siyah ok) g6zlenmesine ragmen timor
hiicreleri negatiftir. G) Tumor hicrelerinde dstrojen reseptérii ile difiz (siyah ok) H) ve Ki-67 ile nadir immunpozitivite (siyah ok) gériilmektedir E-H) BSA-
DAB, imminhistokimya, x200).
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TABLO 1: Alt kadin genital sisteme 6zgl yumusak doku timérlerinin klinik ve patolojik dzellikleri.
Klinik 6zellikler Morfolojik bulgular immiinprofil Histogenez Genetik Davranis
SVMF  Orta-ileri yas, Miyofibroblastik 6zellikte ~ Desmin %75-100  Endoserviksten vajen 13q14 bolgesinde  Benign, nadir non-
vajina>serviks, igsi-ylldizsi hlicre ER/PR %80-100 ve vulvaya uzanan kromozomal destriiktif lokal
vulva nodiiler- proliferasyonu, CD34 %50-85 hormona duyatli kayip niiks
polipoid kitle, <5 ¢m subepitelyal SMA %0-45 ozellegmis mezen-
korunmug zon kimal hiicreler
AAM  Geng erigkinlerde, Hiposeliler, miksématéz, ~ Desmin+, SMA+ Miyofibroblastik 1(8;12)(p12;915)  %30-40 hastada
vulvovajinal bdlge ince kollajen iceren CD34+/-, ER+, diferansiyasyon lokal nUiks, infiltratif
ve perinede, sinirlar stromada igsi-yildizsi PR+, HMGA2+ gosteren mezen- ve destriktif
belirsiz, yumusak, hiicre proliferasyonu kimal hiicreler
bazen kistik kitle
AMF  Orta-ileri yasta, Kliglk ¢apll damarlar Desmin+, SMA- Miyofibroblastik Tanimlanmamis  Benign, lokal,
vulvovajinal bdlgede  gevresinde hipo ve CD34-/+, ER+PR+  diferansiyasyon gdsteren nilks nadir
psédokapsiille hiperselliler alanlar mezenkimal hlicreler
sinirlanmis, solid, olusturan igsi-plazmositoid
iyi sinith kitle <5 cm gdrintimli miyofibroblastik
hiicreler
FSP  Geng-orta yas, Skuamdz epitel ile Desmin+, SMA+/-  Hormona duyarli Tanimlanmamis ~ Benign, spontan
Vajina>vulva> cevrili fibrovaskuler ER+PR+ subepitelyal stromal involiisyon
serviks, tek, sapli, stromada igsi hicreler, reaktif
polipoid kitle <5 cm yildizsi bazen
Gebelik ve tamoksifen  pleomorfik hiicreler
kullanimi+/-
SAF Orta yasta, iyi sinirli,  Hiyalinize duvarli damar SMA-, desmin-, Fibroblastik 13q14 inkomplet
elastik kivamli yapilarini ¢evreleyen h-caldesmon -, diferansiyasyon gdsteren  kromozomal rezeksiyon olan
vulvar lezyon <5 cm igsi hiicreler, mast CD34+/-5-100+/ hormona duyarli kaybi hastalarda %30
hilcreleri ve -ER+, PR+ subepitelyal lokal niiks riski
kollajendz stroma stromal hilcreler

SVMF; Yizeyel (servikovajinal) miyofibroblastom, AAM; Agresif anjiyomiksom, AMF; Anjiyomiyofibroblastom, FSP; Fibroepitelyal stromal polip, SAF; Selliler anjiyofibrom.

ad1 altinda gruplanan bu tiimérler, daha 6nceki yil-
larda yiizeyel miyofibroblastom, vulvovajinal miyo-
fibroblastom, servikovajinal miyofibroblastom gibi
degisik isimler altinda tartigilmigtar.*

SVMF, genellikle peri-postmenopozal do-
nemdeki kadinlarda goriilmekle birlikte, litera-
tirde 23-80 yas araliginda hastalar bildirilmistir.
Olgumuz 49 yasinda olup, perimenopozal yakin-
malar ile klinige basvurmustur. Degisik caligma-
larda, SVMF’nin, tamoksifen kullanim ile iligkili
olabilecegi belirtilmektedir. SVMF de tiimor hiic-
relerinde 6strojen ve progesteron reseptorii eks-
presyonu mevcuttur. Tamoksifenin, bu reseptorler
araciligl ile timor gelisimini uyardig1 diisiiniil-
mektedir. Olgumuzda tamoksifen ve/veya diger
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hormonal ajanlarin etkisine ait kanit elde edileme-
mistir.

SVMF, genellikle polipoid veya nodiiler kitle-
ler seklindedir ve lezyonlarin ¢ap1 2-65 mm ara-
sinda degismektedir. En sik serviks ve vajinada,
daha nadir olarak vulvada gozlenmektedir. Gane-
san ve ark.nin ¢aligmasinda vulvar bolgede yer alan
lezyonlar %15 oranindadir.® Olgumuzda lezyon ek-
toserviks yan duvar yerlesimli olup, genis tabanl
nodiiler kitle olusturmustur. Magro ve ark.nin se-
risinde hastalarin %70’i olgumuza benzer sekilde
nodiiler kitle olusturmaktadir.> Bu durum
SVMF’nin en 6nemli ay1rici tanisi olan FSP’den ay-
rimda onemlidir; ¢linkii FSP daha kiictik boyutlu
polipoid kitleler olusturma egilimindedir.
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Histogenetik olarak SVMFnin vulvadan
servikse uzanan Ozellesmis subepitelyal stromal
hiicrelerden koken aldig: diistiniilmektedir. Bu su-
bepitelyal stromal hiicreler normal kosullarda da
Ostrojen ve progesteron reseptorii eksprese etmek-
tedir. Olgumuzda da saptanan yaygin steroid hor-
mon reseptdr ekspresyonu, bu lezyonlarin hormon
sensitiv 0zellesmis subepitelyal stromadan gelistigi
ve hormonal mikrogevrenin bu lezyonlarin prog-
resyonunda etkili olabilecegi goriisiinii destekle-
mektedir.

SVMF’de tiimor hiicreleri masum goriiniislii
igsi veya yildizs1 hiicrelerden olusur. Bu hiicreler
dar, soluk, eozinofilik sitoplazmali, oval-elonge-
dalgalr niikleusludur. Stroma 6demli, yer yer
ince kolajen6z birikimler icerir. Timor hiicrele-
rinde atipi, pleomorfizm ve mitotik aktivitede
artig gozlenmez. Nekroz nadirdir. Yiizey epiteli
korunmus olup, subepitelyal alanda saglam bir la-
mina propria gozlenir. Lezyon yiizeyel yerlesimli
olup cevre dokudan iyi sinirla ayrilir. Immiino-
histokimyasal olarak hastalarin ¢ogunda vimen-
tin, desmin, Odstrojen ve progesteron reseptoril
pozitifitir. Az sayida hastada fokal SMA ve CD34
immiinpozitivitesi bildirilmistir.!® Olgumuzun
histomorfolojik ve immiinohistokimyasal 6zellik-
leri SVMF ile tam uyumluluk gostermekte olup, bu
lezyonlarin miyofibroblastik kokenini destekler ni-
teliktedir.

SVMFnin en 6nemli ayirici tanis1 FSP ve
AMPdir. Bu lezyonlarin ayrim: morfolojik 6zellik-
lere dayanir, ¢iinkii immiinprofilleri benzerdir.
FSP, daha siklikla polipoid goriiniimdedir; SVMF
ise iyi sinirh ekspansil nodiil olusturur. FSP’de su-
bepitelyal alanda “Grenz” zon yoktur ve lezyon
dermo-epidermal bileskeye kadar uzanmir. SVMF'de
ise subepitelyal alanda korunmus bir stroma mut-
laka vardir. AMF, SVMF ile benzer immiinohisto-
kimyasal 6zelliklere sahip olmakla birlikte, tiimor
hiicrelerinin plazmositoid, epiteloid gériiniimii ay1-
ric1 tanida 6nemlidir.”

Vulva yerlesimli, stromal 6dem ve miksoid de-
gisikliklerin belirgin oldugu SVMF hastalari, AAM
ile karigabilir. Her iki lezyonun masum goériintimlii
igsi sekilli tiimor hiicreleri birbirine benzese de
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AAM’nin daha derinde yerlesmesi ve infiltratif si-
nirh olmasi ayiric tanida 6nemlidir. Yiizeyel an-
kitleler
olusturur, stromada miksoid gériiniim ve nétrofil

jiyomiksom genellikle multinodiiler
birikimi gozlenir. S-100 immiinpozitivitesi de ay1-
ric1 tantya katk: saglar. SAF, vulvada goriilen nadir
bir mezenkimal lezyondur. SAF kalin duvarl kan
damarlarindan zengin, ¢evre yagh dokuyu infiltre
eden timorlerdir, SVMF'den farkli olarak daima
desmin negatiftir."

Uterusta en sik goriilen yumusak doku timor-
leri olan diiz kas tiimoérleri, vulvovajinal bolgede
nadirdir. Vulvar bolge yerlesimli diiz kas tiimorleri
klinik olarak Bartholin kisti ile karigabilmektedir-
ler. 1gsi, mikso-hiyalin veya epiteloid morfolojide
olabilen bu lezyonlar SVMF’ye makroskobik ola-
rak benzer Ozellikler icermekle birlikte, tiimor
hiicrelerinin diiz kas kokeninin immiinohistokim-
yasal olarak gosterilmesi (bu tiimorler daima SMA,
desmin ve h-caldesmon pozitiftir) ayirici taniya
katki saglar.?

Postoperatif igsi hiicreli nodiil, genitoiiriner
traktusta daha sik goriilmekle birlikte, alt kadin
genital sistemde, cerrahi girisimlerden sonra sap-
tanabilir. Klinik ve morfolojik 6zellikleri ile sar-
komlarla karisabilen bu lezyonlar benign davranig
gosterirler ve nadiren lokal niiks gézlenir. Bu lez-
yonlarda demetler olusturan igsi hiicreler,
SVMF’den farkli olarak infiltratif sinirli kitle olus-
turur ve belirgin mitotik aktivite gdsterirler. Im-
minohistokimyasal olarak bu hiicrelerde ER ve PR
reseptor ekspresyonu nadiren saptanir. Yakin za-
manda gecirilmig cerrahi girisim 6ykiisii ayirici ta-
nida 6nemlidir.*

Rabdomiyosarkom, ¢ocukluk ¢aginin en sik go-
riilen sarkomudur ve bas-boyun bdlgesinden sonra
ikinci siklikta alt genital sistemde goriilmektedir.
Vajen girisinde, tek veya ¢ok sayida yumusak poli-
poid kitleler olusturan bu tiimérler, histolojik olarak
siklikla embriyonel morfolojidedir. Olduk¢a nadir
goriilen vulvar rabdomiyosarkomlarda igsi hiicre
morfolojisi ve miyofibroblastik diferansiyasyon go-
riilebilir. Bu durumda agresif davranis gosteren bu
tiimorlerin benign 6zellikteki SVMF den ayrimi
6nem kazanmaktadir. SVMF’ye gore daha infiltra-



Niliifer ONAK KANDEMIR ve ark.

Turkiye Klinikleri ] Case Rep 2017;25(4):142-7

tif kitleler olusturan ve belirgin hiicresel atipi ice-
ren rabdomiyosarkomlar Myo D1 ve miyogenin
gibi cizgili kas belirleyicileri ile pozitif reaksiyon
gosterirler.®

Sonug olarak SVMF, vulvovajinal boélgenin
diger mezenkimal neoplazmlari ile klinik ve pato-
lojik olarak karigabilen nadir bir tiimérdiir. Pato-
lojik ayirici tanida immiinofenotipik 6zelliklerin
katkisinin sinirli olmas: nedeni ile, bu lezyonun
histomorfolojik 6zelliklerinin bilinmesi daha da
6nem kazanmaktadir. Cogu hasta benign seyirlidir,
ancak ozellikle basit eksizyon uygulananlarda lokal
niiksler goriilebilmektedir.
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