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OZET Amag: Kutandz diiz kas timérleri; hamartomatdz, benign ve malign 6zel-
liklerde, erektor pili kasi, vaskiiler diiz kas veya genital bolgenin 6zellesmis yu-
musak dokusundan koéken alan nadir timérlerdir. Bu lezyonlarin dogru
tanimlanmasi, biyolojik davranisin ve eslik eden sendromlarin saptanabilmesi
acisindan onemlidir. Gereg¢ ve Yontemler: 2008-2018 yillart arast 10 yillik do-
nemde kutandz diiz kas tiimérii tanili 25 olgu klinik ve patolojik 6zellikleri ag1-
sindan retrospektif olarak degerlendirilmistir. Patolojik analizlerde Diinya Saglik
Orgiitiiniin kutandz ve yumusak doku tiimérleri igin 6nerdigi kriterler kullanil-
mustir. Epstein-Barr viriis varligi, in situ hibridizasyon yontemi ile degerlendiril-
mistir. Bulgular: Serimizin en genis grubu 11 olgu ile vaskiiler leiomiyomlar
olup 10 olguyu pilar leiomiyom ve 4 olguyu kutandz leiomiyosarkom olustur-
maktadir. Olgularin %52si erkektir. Lezyonlarin %44 alt ekstremite, %20’si
iist ekstremite, %20’si govde ve %16’s1 bas-boyun bolgesindedir. Serimizdeki
tiim vaskiiler leiomiyom-leiomiyosarkomlar ve pilar leiomiyomlarin %63,6’s1 so-
liter lezyonlardir. Histomorfolojik olarak vaskiiler leiomiyomlarin vaskiiler ka-
nallar ile baglantil1 ve pilar leiomiyomlarinda kil folikiilerini ¢evreleyen diiz kas
proliferasyonu ile karakterli oldugu gézlenmistir. Pilar leiomiyom ve vaskiiler le-
iomiyom olgularinda epiteloid morfoloji, adipoz komponent ve palizatik dizilim
nadir goriilen degisikliklerdir. Kutandz leiomiyosarkom olgularindan 1°i nodii-
ler paternde diger 3’1 ise diffiiz paterndedir. Seliilarite, atipi ve mitotik aktivite no-
diiler tipte daha belirgindir.
saptanmamustir. Sonug: Diiz kas timorleri kutandz igsi hiicreli neoplazilerin
onemli bir grubudur. Cogu olguda histolojik goriiniim tanisaldir. Gerekli durum-
larda immiinohistokimyasal yontemle hiicre kokeninin belirlenerek mitotik akti-
vitenin buna gore degerlendirilmesi onemlidir. Normal immiiniteye sahip
bireylerde Epstein-Barr viriistiniin kutandz diiz kas timoriiniin patogenezinde rol
oynamadig1 saptanmistir.

Olgularimizda Epstein-Barr virlis varligi

Anahtar Kelimeler: Deri; diiz kas tiimérii; vaskiiler leiomiyom;
pilar leiomiyom; leiomiyosarkom

ABSTRACT Objective: Cutaneous smooth muscle tumors are rare tumors of
hamartomatous, benign or malignant character, which originate from the erector
pili muscle, vascular smooth muscle, or the specialized soft tissue of the genital
region. Accurate identification of these lesions is important for determining the
biological behavior and accompanying syndromes. Material and Methods: A
total of 25 cases of cutaneous smooth muscle tumor diagnosed in a 10-year pe-
riod between 2008 and 2018 were retrospectively examined for their clinical and
pathological characteristics. The criteria proposed by the World Health Organi-
zation for cutaneous and soft tissue tumors were used for pathological analyses.
The presence of the Epstein-Barr virus was sought by the in situ hybridization
technique. Results: The largest group of our series was the vascular leiomyomas
comprising 11 cases, followed by pilar leiomyoma with 10 cases and cutaneous
leiomyosarcoma with 4 cases. Fifty-two percent of the patients were male. Forty-
four percent of the lesions were located in a lower extremity, 20% in an upper ex-
tremity, 20% on the trunk; and 16% in the head & neck region. All vascular
leiomyomas-leiomyosarcomas and 63.6% of pilar leiomyomas in our series were
solitary lesions. In terms of histomorphology, vascular leiomyomas were found
to be linked to vascular channels while pilar leiomyomas were characterized by
smooth muscle proliferation surrounding hair follicles. In cases of pilar leiomy-
omas and vascular leiomyomas, epithelioid morphology, adipose component, and
palisade arrangement were rare changes. One of the cutaneous leiomyosarcoma
cases had a nodular pattern, and the remaining three had a diffuse pattern. Cellu-
larity, atypia, and mitotic activity were more prominent in the nodular type. Ep-
stein-Barr virus was not detected in our cases. Conclusion: Smooth muscle
tumors are an important group of cutaneous spindle cell neoplasms. In most cases
the histological appearance is diagnostic. When necessary, it is important to de-
termine the cell origin by immunohistochemical technique and evaluate the mi-
totic activity accordingly. It has been determined that the Epstein-Barr virus is
not involved in the pathogenesis of cutaneous smooth muscle tumor in individu-
als with normal immunity.
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Kutanoz diiz kas tiimorleri (DKT), tiim uterus
dis1 DKT’lerinin %75ini olusturmakla birlikte nadir
goriilen deri tiimorleri arasinda yer alir. Ozellikle ku-
tandz leiomiyosarkomlar (LMS) olduk¢a nadirdir.
Kutanéz DKT’lerinin erektor pili kasi, kan damarla-
rinin diiz kaslar1 ve “genital” bolgenin subkiitan do-
kusundaki 6zellesmis diiz kaslardan koken aldigi
kabul edilmektedir.'* Diinya Saglik Orgiitii (DSO),
kutan6z DKT’lerini diiz kas hamartomu, pilar leio-
miyom (LM) ve kutandz LMS olarak gruplandirmig-
tir.? Vaskiiler (anjiyo) LM’ler ise giiniimiizde perisitik
(perivaskiiler) tiimor kategorisinde kabul edilmekle
birlikte literatiirdeki ¢ogu calismada, kutan6z DKT
bashgi altinda tartisitlmistir.* Derin yumusak doku
veya viseral organ iligkili olanlara gore deri-subkii-
tan yerlesimli DKT’lerde “benign” davranisa sahip
lezyonlar daha sik goriilmektedir.?

Derinin epitelyal ve melanositik neoplazilerinin
olduke¢a sik goriilmeleri ve morfolojik ¢esitlilikleri
nedeniyle kutandz patoloji agisindan en 6nemli grubu
olusturmaktadir.

Mezenkimal lezyonlar arasinda ise adipositik tii-
mdrler, fibrohistiyositik timdrler ve vaskiiler tiimorler
yogunluktadir.’* Bu nedenle deri yerlesimli DKT’lerin
tan1 ve tedavi agisindan bilinirligi azdir. Mezenkimal
lezyonlarda, siniflama ve biyolojik davranisi belirle-
mede hiicre kdkeni ¢ok dnemlidir. Bu timdrlerde, si-
niflamanm dogru yapilabilmesi i¢in morfolojik
degerlendirmenin yani sira diferansiyasyon agisindan
immiinohistokimyasal tekniklerin kullanilmas: gere-
kebilir. Ek olarak kutanéz DKT’lerinde malignite kri-
terleri, diger mezenkimal tiimdrlerde/deri disi
DKT’lerde baz: farkliliklar gostermektedir. Deri yer-
lesimli bir mezenkimal tiimoriin diiz kas kokeninin be-
lirlenmesi ve biyolojik davranisa yonelik parametre
lerin buna gore degerlendirilmesi 6nemlidir.’

Kutan6z DKT’ler, genetik olarak heterojen bir ya-
piya sahiptir, bazi olgularda immiinsupresyon, Epstein-
Barr viriis (EBV) gibi viral etiyolojiler ve genetik
sendromlar ile birliktelik goriilebilir. Ozellikle multipl
tlimori olan olgularda, hastalarmn etiyolojiye yonelik
daha ayrintili aragtirilmasi gerekebilmektedir.*¢

Calismamizda, deri tiimorleri arasinda nadir go-
rlilen bir grup olan DKT’leri retrospektif olarak in-
celedik. Bu tiimorlerin; klinik, patolojik 6zelliklerini,
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giincel stniflamalarini ve tani kriterlerini g6z 6niinde
bulundurarak histolojik alt gruplarini ve EBV ile ilis-
kisini arastirdik. Caligmamizin, primer kutandz
DKT’lerini igeren genis bir olgu serisi ve histolojik
cesitlilik igermesi nedeniyle elde ettigimiz sonugla-
rin literatiire katki saglayacagini diisiiniiyoruz.

I GEREC VE YONTEMLER

1. OLGULAR

2008-2018 yillar1 arasinda Ankara Atatlirk Egitim ve
Aragtirma Hastanesi Tibbi Patoloji Boliimiinde histo-
patolojik olarak “kutan6z DKT” tanis1 verilen olgular,
retrospektif olarak klinik bilgiler ve morfolojik 6zel-
likler agisindan incelenmistir. Klinik verileri elde edi-
lemeyen, doku tanist bulunmayan, histopatolojik/
immiinohistokimyasal/in situ hibridizasyon inceleme-
ler i¢in yeterli materyal elde edilemeyen olgular ¢a-
lisma dis1 birakilmstir. Klinik verilerin analizinde; has
tanin yast, cinsiyeti, yakinmast, eslik eden sistemik has-
taliklar ve lezyonun lokalizasyonu, boyutu, sayisi ve
biyopsi tiirli degerlendirmeye alinmistir. Calisma kap
samina alinan olgularmn higbirinde aile dykdisi, eslik
eden ekstrakutan6z DKT, renal hiicreli karsinom, ta-
nimlanmis immiin yetmezlik durumu saptanmamustir.

2. HISTOPATOLOJIK DEGERLENDIRME

Olgulara ait tiim patolojik arsiv materyalleri (patoloji
raporlari, hematoksilen-eozin kesitler ve histokimya-
sal-immiinohistokimyasal boyali lamlar) klinik bilgi-
lerden bagimsiz olarak tekrar degerlendirilmistir.
Ikinci incelemede “kutandz DKT” olarak degerlen-
dirilmeyen olgular ¢alisma dig1 birakilmistir. Tiim ol-
gularda, diiz kas diferansiyasyonunu destekleyen
ve/veya biyolojik davranisi belirlemek i¢in gerekli
goriilen ek incelemeler tamamlanmistir. Eksizyonel
biyopsi uygulanan olgularda lezyonun cerrahi sinirlar
ile iligkisi ve makroskobik 6zellikleri kaydedilmistir.
Mikroskobik incelemede, lezyonun histolojik 6zel-
liklerinin yan1 sira epidermis, dermis ve subkiitan
doku degisiklikleri incelenmistir.

Tiimorlerin patolojik tanisi, histolojik alt tipleri-
nin belirlenmesi ve prognostik parametrelerin deger-
lendirilmesinde DSO’niin kutanoz ve yumusak doku
tlimorleri i¢in dnerdigi kriterler esas alinmistir. Tablo
1’de ayirici tant i¢in kullanilan histolojik kriterler
Ozetlenmistir. '
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TABLO 1: Kutandz duz kas tumorlerinin tanimlayici 6zellikleri ve ayirici tani.

Histolojik tip

Pilar LM

Tanim (sinonim)
Yas/cinsiyet

Lokalizasyon/klinik

Histoloji

Genetik/etiyoloji

Tedavilprognoz

Ayirici tani

Erektor pili kasi ve genital bolgenin 6zellesmis diiz kaslarindan kéken alan benign dermal diiz kas timori (piloleiomiyom)
Soliter form 3. dekad, multipl form daha erken yaslarda/multipl form erkeklerde, soliter form kadinlarda daha sik
Ekstremitelerin ekstensoz ylizeyleri>govde ve bas-boyun bolgesi/parlak kirmizi-kahve renkli kubbe seklinde papiil ve nodiiller
Multipl form lineer, segmental ve zosteriform dagilim gosterebilir

Agri ve hassasiyet

Eozinofilik sitoplazmali, elonge kiint uglu niikleuslu, periniikleer halo igeren iyi diferansiye diiz kas hiicre demetleri

Cevre dermisten kotii sinirla ayrilan lezyonlardir, bazi lezyonlarda rezidiel kil folikiilleri saptanabilir

Fokal alanlarda iri, hiperkromatik hticreler izlenebilir

Multipl pilar LM: Degisken penetransa sahip otozomal dominant kalitim

Nadir olgularda 1q43 bdlgesinde lokalize FH geninde germline mutasyon (herediter leiomiyomatozis ve

renal hicreli karsinom sendromu ile ligkili olabilir)

Benign tiimérlerdir. Multipl pilar LM olgularinda uterin leiomiyomlar ve renal hiicreli karsinom agisindan taranmalidir

Diiz kas hamartomu

Hipertrofik skar

Primer kutan6z LMS, metastatik LMS

Dermatofibrom, fibromatozis, periferik sinir kilifi timérleri

LM: Leiomiyom; LMS: Leiomiyosarkomlar; EBV: Epstein-Barr viriis; FH: Fumarat hidrataz; BBA: x400, bilylk biyiitme alani.
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3. DOKU MIKRODIZINI VE iN SITU HIBRIDIZASYON

Doku mikrodizileri mekanik olarak (Quick Ray, Ma-
nual Tissue Microarrayer, UNITMA, Kore) kullanim
talimatlar1 ve standart prosediirlere uygun olarak
olusturulmustur. Tiim olgularda “EBV-encoded small
RNA (EBER)” varlig1 ISH iVIEW Blue Detection Kit
(Ventana, Tucson AZ, USA), INFORM EBER Probe
(Ventana, Tucson AZ, USA) ve Benchmark GX
IHK/ISH (Ventana Benchmark GX, Tucson AZ, USA)
otomatik boyama cihazi kullanilarak, daha once ta-
nimlanan prosediirlere uygun olarak gerceklestirilmis-
tir. Testin gerekli asamalarinda pozitif (EBV pozitif
oldugu bilinen nazofaringeal karsinom) ve negatif
kontroller kullanilmigtir.”

ETIK ONAY

Bu ¢alismadaki arastirma yontemleri ve protokold,
genel kabul gérmiis etik ilkelere ve bununla ilgili ki-
lavuz ve yonetmeliklere uygun olarak gergeklestiril-
mistir. Caligma, retrospektif nitelikte olup; caligmaya
dahil edilen olgularin tiim kisisel bilgileri gizli tutul-
mustur. Yazarlar, Helsinki Deklarasyonu Prensiple-
ri'ne uygunluk ilkesini kabul ederler. Calismaya,

Ankara Sehir Hastanesi 1 No.lu Klinik Aragtirmalar
Etik Kurul Baskanlig1 tarafindan E-21-1672 kaydi
31.03.2021 tarihi ile etik kurul onay1 verilmistir.

ISTATISTIKSEL ANALIZ

Istatistiksel analizlerde SPSS 18.0 yazilim1 (SPSS
Inc., Chicago, IL, ABD) kullanilmis olup; verilerin
dagilimi Shapiro-Wilk testi ile belirlendi. Siirekli de-
giskenler, ortalama+tstandart sapma ve kategorik de-
giskenler, frekans ve ylizde olarak ifade edildi.
Siirekli degiskenler i¢in t-testi veya 2 grup i¢in Mann-
Whitney U testi kullanildi. Stirekli degiskenler ara-
sindaki iliskiyi belirlemek i¢in Pearson veya
Spearman’in korelasyon analizi yapildi. 0,05’ten
kiigiik p degeri tiim testler i¢in istatistiksel olarak an-
laml1 kabul edildi.

I BULGULAR

Klinik 6zellikler: Kutan6z DKT tanili 25 has-
taya ait klinik veriler Tablo 2’de 6zetlenmistir.

Histopatolojik bulgular: Serimizde en genis
histolojik alt tip 11 (%44) olgu ile vaskiiler LM olup,

TABLO 2: Kutandz diiz kas timéri olgularimiza ait klinik 6zellikler ve istatistiksel deGerlendirme sonuglari.
Vaskiiler LM Pilar LM Kutanéz LMS Toplam p degeri*
Olgu sayisi (n, %) 11 (44) 10 (40) 4.(16) 25 (100)
Cinsiyet (n, %) 0,505
Kadin 7 (63,6) 2 (50) 13 (52)
Erkek 4(364) 2(50) 12 (48)
Yas (ortalama, aralik) 0,974
Kadin 65,25 (45-88) 68,75 (49-86) 28-68 60,25 (28-88)
Erkek 50,86 (32-86) 44,75 (35-57) 85-88
Lokalizasyon 0,563
Ust ekstremite (n=3, %) (n=3,30) (n=2, 50) (n=8, 32)
Alt ekstremite (n=6, %) (n=5, 50) - (n=11, 44)
Bas-boyun (n=1, %) (n=1,10) (n=2, 50) (n=4, 16)
Govde (n=1, %) (n=1, 10) (n=2, 8)
Boyut (mm), (Ortalama; aralik) 11,43 (2-60) 5-8 (6,25+1,25) 0,006
Lezyon sayisi Soliter Soliter (n=7, 70) Soliter Soliter (n=21, 84) 0,050
(n=11, %100) Multipl (n=3, 30) (n=4, 100) Multipl (n=4, 16 )
Biyopsi tiirli (n, %) 0,050
Total eksizyon (n=11, 100) (n=7,70) (n=4, 100) (n=22, 88)
insizyonel biyopsi (n=3, 30) (n=3, 12)

LM: Leiomiyom; LMS: Leiomiyosarkomlar.

“Istatistiksel degerlendirme vaskiiler LM ve pilar LM olgulari arasinda yapilmis olup p degeri 0,05'ten diisiik olan sonuglar anlamii kabul edilmistir. Kutanéz LMS olgularinda ise orta-

lama, aralik ve ylizde degerler tabloda sunulmustur.
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10 (%40) olgu Pilar LM ve 4 (%16) olgu kutandz
LMS tanist almistir.

Vaskiiler leiomiyom: Tiim olgularda kompakt
diiz kas proliferasyonu, vaskiiler kanallar ile yakin
iliskidedir ve lezyonun ¢evre dokudan iyi sinirla ay-
rilmasina neden olan degisken kalinlikta fibr6z pso-
dokapsiil icermektedir. Olgularin ¢ogunda (n=9),
lezyonu olusturan hiicreler igsi morfolojidedir, 1 ol-
guda igsi-fokal epiteloid ve 1 olguda fokal epiteloid-
seffaf hiicre degisikligi izlenmistir. 1gsi hiicreler
eozinofilik sitoplazmali, sitoplazmik sinirlari belir-
siz, merkezde yerlesmis oval-yuvarlak niikleuslara
sahiptir, niikleol belirginligi izlenmemistir. Epite-
loid morfolojideki hiicreler ise genis eozinofilik si-
toplazmali, bazilarinda seffaf intrasitoplazmik
vakuol izlenen, sitoplazmik sinirlari belirgin hiicre-
lerdir. Bu hiicrelerde niikleuslar, oval-yuvarlak se-
killi ve daha agik kromatin paternine sahiptir.
Olgularin hi¢birinde hiicresel atipi, koagiilatif nek-
roz, akut inflamatuar yanit, ekstravaze eritrositler ve
hemosiderin birikimi goriilmemistir. Tiim vaskiiler
LM olgularinda mitotik aktivite <1 mitoz/10 biiylik
biiyiitme alanindan (BBA) diistiktiir. Ortalama Ki-
67 indeksi 1,14+0,81 (aralik: 1-2) olarak belirlen-
mistir.

Vaskiiler LM olgulari histolojik alt tiplerine gore
incelendiginde, 7 olgu vendz ve 4 olgu solid morfo-
lojidedir. Alt1 olguda lezyon ile iliskili komsu ven ya-
pis1, 4 olguda ise intravaskiiler biiylime paterni
dikkat ¢ekmistir. Solid histolojik alt tipte daha be-
lirgin olmakla birlikte tiim olgularda lezyon i¢i ve
lezyon ¢evresi vaskiiler yapilarda degisen derece-
lerde endotelyal belirginlesme mevcuttur. Yedi ol-
guda damar duvarlarini konsantrik sekilde saran
perisitik proliferasyon gézlenmistir.

Pilar leiomiyom: Histomorfolojik olarak cevre
dermisten diizensiz sinirla ayrilan, daginik veya no-
diiler paternde prolifere diiz kas lifleri ile karakterli
olan bu lezyonlarin hicbirinde kapsiil-psddokapsiil
yapisi saptanmamuistir. Neoplastik hiicreler, 8 olguda
diffiiz-infiltratif ve 2 olguda ise nodiiler patern olus-
turmaktadir. iki olguda adipoz komponent ve 4 ol-
guda sklerotik kollajenize stroma (dermatofibrom
benzeri) izlenmistir. Olgularin 6 tanesinde lezyon ilis-
kili kil folikiilii saptanmistir. Lezyonu olusturan hiic-
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reler baskin olarak igsi morfolojidedir. Bir olguda
fokal epiteloid morfoloji ve multiniikleasyon izlen-
mistir.

Pilar LM olgularin tiimiinde, degisen oranlarda
ekstravaze eritrosit ve hemosiderin pigmenti mev-
cuttur. Altt olguda subepitelyal alanda korunmus der-
mis (grenz zon) belirgindir. En sik goriilen epidermal
degisiklikler hiperkeratoz ve hiperpigmentasyondur.
Multipl Pilar LM olgularinda epidermal degisiklikle-
rin daha belirgin oldugu gézlenmistir. Lezyonlarin
tiimii dermis yerlesimlidir, subkiitan dokuya uzanim
saptanmamigtir.

Kutanoz leiomiyosarkomlar: Bu olgularda
ortak histolojik goriintim, dermis ve ylizeyel subkiitan
doku yerlesimli kompakt igsi hiicre proliferasyonu-
dur. Bir olgu nodiiler paternde olup ¢evre dokudan
itici sinirla ayrilmaktadir, bu olguda seliilarite belir-
gindir ve mitotik aktivite yiiksektir (6 mitoz/10
BBA). Ug olgu ise infiltratif paternde olup cevreye
dagilan diizensiz kas liflerinden olusmaktadir. Infilt-
ratif olgularda seliilarite-atipi, hafif-orta derecede-
dir ve mitotik aktivite nodiiler tipe goére daha
digiiktiir. Kutanéz LMS olgularinin higbirinde be-
lirgin pleomorfizm, atipi ve genis nekroz saptanma-
mustir. Yalnizca bir olguda fokal nekroz izlenmistir.
Olgularin tiimii total eksizyon olup cerrahi sinirlar
tiimor negatiftir. Ug olgu dermis yerlesimli olup
subkiitan doku invazyonu yoktur. Yalnizca 1 olguda
timoriin ana kitlesi derin dermis yerlesimli olup
subkiitan dokuya invazyon gostermektedir. Kutanoz
LMS olgularinda ortalama mitoz sayisi ve Ki-67 in-
deksi sirastyla 3,75+2,06 (aralik: 2-6) ve 10,25+1,70
(aralik: 8-12) saptanmustir. P53 ile boyanma tiim ku-
tandz LMS olgularinda degisen oranlarda izlenmig-
tir.

Calisma kapsaminda degerlendirmeye alinan
histolojik 6zelliklerin tiimoér tiplerine gore dagilimi
Tablo 3 ve Tablo 4’te 6zetlenmistir.

Resim 1°de kutandz DKT’lerin tanisal histopa-
tolojik 6zelliklerini yansitan mikroskobik fotograflar
yer almaktadir.

3.3. Istatistiksel degerlendirme sonuglari: Ca-
ligma verilerine ait istatistiksel analiz sonuglar1 Tablo
2, Tablo 3 ve Tablo 4’te 6zetlenmistir.
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10).

TABLO 3: Pilar leiomiyom olgularina ait histopatolojik 6zellikler (n

p degeri*

Olgu sayisi (%)

Epidermis ozellikleri

p degeri

Olgu sayisl (%)

Dermis ozellikleri

p degeri*
0,000

Olgu sayisi (%)

Lezyona ait 6zellikler

0,016

8 (80)

0,002 Hiperkeratoz

6 (60)

Grenz zon

Yizeyel ve derin dermis: 8 (80)

Lezyonun yerlesim yeri

Derin dermis ve subkutan doku: 2 (20)

Diffiiz infilratif: 8 (80)

0,476

2 (20)

Papillomatdz

0,525

4 (40)

Odem

0,000

Lezyon sinirlari

Noddiler ve infiltratif: 2 (20)

igsi: 9 (90)

0,916

2(20)

Akantoz

0,223

3(30)

Lenfatik dilatasyon

0,161

Hiicre morfolojisi

igsi-epiteloid: 1 (10)

3(30)

0,269

4 (40)
4 (40)
10 (100)
4 (40)

Graniiler tabaka kaybi

0,801

4 (40)
4 (40)
4 (40)
2(20)

Yiizeyel perivaskiiler inflamasyon

0,050

Atipi/multinikleasyon

0,269

Hipergrantilozis

0,097

Pigment inkontinansi

0,000

10 (100)

Ekstravaze eritrosit/hemosiderin

immattir vaskiiler yapilar

0,000

Hiperpigmentasyon

Atrofi

0,269
0,000

Dermal kollajende kabalagma

Perifollikilit

0,000

0,097

0,130
0,002

Ulserasyon

0,000

0,407

0,097

0,020
0,020

Kronik inflamasyon

Kil folikdilti ile iligkisi

Periferik sinir ile iligkisi

Adipoz komponent

Storiform patern

Selllarite artigi
Sklerotik kollajen/skar benzeri gériiniim

*Istatistiksel degerlendirme vaskiiler LM ve pilar LM olgular arasinda yapilmis olup; p degeri 0,05'ten diisiik olan sonuglar anlamli kabul edilmistir.
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I TARTISMA

Kutanéz DKT’ler nadir goriilen lezyon-
lardir. ,Y1llik yeni tani alan olgu sayisinin
tim kutanoz DKT’ler icin 0,6-10,
LMS’ler i¢in 0,5-3 arasinda degistigi bil-
dirilmektedir.? DKT’lerinin
onemli bir grubu olan vaskiiler LM’ler, ar-

Kutanoz

terlerin diiz kas tabakasi veya vendz da-
marlarin tunika medyasindan
kaynaklanan benign neoplazilerdir. Bu tii-
morlerin olast etiyolojik faktorleri ara-
sinda; minér travmalar, vendz staz,
hormonal faktorler (6zellikle Ostrojen) yer
almaktadir. Klinik olarak genellikle orta-
ileri yastaki kadinlarda, ekstremite yerle-
simli, kiigiik boyutlu, yavas biiyliyen
agrili nodiiller olarak goriiliirler. Tedavisi
total eksizyon olup rekiirrens bildirilme-
mistir. Hachisuga ve ark.nin 562 vaskiiler
LM olgusunu inceledikleri caligmada,
kadmn/erkek orani 1,7:1 olup lezyonlarin
%89’u ekstremite, %8,5’1 bag-boyun bol-
gesi ve yalnizca %2,5’1 govde yerlesimli-
dir.® Bu ¢alismada, olgularm %358’ inde
agri-hassasiyet yakinmasi saptanmistir.
Zhang ve ark.nin 141 olguluk serilerinde
ise olgularin ortalama yas1 46,9 olup; lez-
yonlarm %85°1 2 cm’den kiigiiktiir, %941
solid, oval, deri ylizeyine paralel, iyi s1-
nirli subkiitan kitle seklindedir.’

Calismamizda, kutanoz DKT’lerin
%44 inti vaskiiler LM, %40’ 11 pilar LM
ve %16’s1n1 LMS olgulart olusturmakta-
dir. Vaskiiler LM nin daha sik olarak ka-
dinlarda alt ekstremite yerlesimli oldugu
belirlenmistir. Tiim olgularimiz orta-ileri
yas grubunda yer almakla birlikte, kadin-
larda ortalama yasin erkek hasta grubuna
gore daha yiiksek oldugu dikkat gekmistir.
Serimizde yer alan vaskiiler LM olgulari-
nin timii, soliter lezyonlardir ve %55’inde
agr1 yakinmasi bulunmaktadir. Bulgulari-
miz, literatiir verileri ile uyumlu olup vas-
kiiler LM’lerin kutanéz DKT’leri arasinda
pilar LM’ler ile birlikte en sik goriilen
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10).

TABLO 4: Pilar leiomiyom olgularina ait histopatolojik 6zellikler (n

Epidermis dzellikleri Olgu sayisi (%) p degeri*

p degeri*

Olgu sayisi (%)

p degeri* Cevre dermis ozellikleri

0,000

Olgu sayisi (%)
Subkiitan: 8 (73

Lezyona ait 6zellikler

0,016

3(27)

Hiperkeratoz

0,002

Grenz zon

Lezyonun yerlesim yeri

Derin-dermis: 3 (27)
iyi sinirli: 11 (100)
Vendz: 7 (64)

Solid: 4 (36)

0,476

0,525 Papillomatdz

2(18)

Odem

0,000

Lezyon sinirlari

0,916

2(18)

Akantoz

0,223

Lenfatik dilatasyon

Histolojik alt tip

ince-inkomplet: 8 (73)
Kalin-komplet: 3 (27)

igsi: 6 (55)
Mikst: 3 (27)

0,269

Graniiler tabaka kaybi 2(18)

0,801

Yiizeyel perivaskiiler inflamasyon 5 (45)

0,000

Psodokapsil

0,269

2(18)

Hipergraniilozis

0,097

Pigment inkontinansi

0,161

Huicre morfolojisi

Epiteloid: 1 (9)

Epiteloid-seffaf: 1 (9)

7 (64)
4(36)

6 (54)

0,000

2(18)

Hiperpigmentasyon

Atrofi

0,269

2(18)

Dermal kollajende kabalasma

Perifollikdilit

0,002

Perisitik proliferasyon

0,097

0,000

0,034
0,006

“Promontory sign”

Ulserasyon

0,001

8(73)
5 (45)

Endotel belirginligi

Venoz damar iligkisi

0,015

Perisitik proliferasyon

0,000

10 (91)

Endotelyal belirginlesme/intrasitoplazmik vakuol
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0,329

Kalsifikasyon

*Istatistiksel dederlendirme vaskiiler LM ve pilar LM olgular arasinda yapilmis olup p degeri 0,05'ten diisiik olan sonuglar anlamii kabul edilmistir.
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timdr grubunu olusturdu-
gunu gostermektedir. Bu
lezyonlarin 6nemli bir bolii-
miiniin kadinlarda goriil-
mesi, hormonal faktorlerin
etiyolojide rol oynayabile-
cegi goriisiinii desteklemek-
tedir. Ozellikle ekstremite
yerlesimli, agrili, soliter,
subkiitan lezyonlarinin ay1-
rict  tamisinda  vaskiiler
LM’ler goz oniinde bulun-
durulmaldir.

Vaskiiler LM; ilk olarak
1937 yilinda Stout tarafin-
dan kutan6z LM’lerin farkli
bir tipi olarak tanimlanmis-
tir, histolojik olarak solid,
vendz ve kavernoz alt tipleri
bulunmaktadir.'® Literatiirde
en sik solid (%50-66) ve
vendz (%22-50) tiplerinin
gorlildigi  bildirilmekte-
dir.®? Kim ve ark.nin ¢alis-
masinda, vendz tip %56,
solid tip %41 ve kavernoz
tip %3 oraninda izlenmis-
tir.!' Kang ve ark.nin ¢alis-
masinda ise olgularin %91°1
subkiitan yerlesimli, %77 si
iyi sinirli olup olgularin
%41’inde radyolojik olarak
lezyonlarin bir veya her iki
ucunda vendz damarlarla
iliski saptanmustir.'? Seri-
mizde en genis grup vendz
tip (%64) olup bunu solid tip
takip etmektedir. Caligma-
mizda kavernoz tip bulun-
mamaktadir. Olgularimizin
timiinde iyi sirl, %731
subkiitan yerlesimli  ve
%355’inde lezyon iliskili ven
yapisi (bu lezyonlarin tiimii
ekstremite yerlesimlidir) iz-
lenmistir.
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RESIM 1: Kutanz yerlesimli, farkli histolojik tiplerdeki diiz kas timorii olgularimiza ait mikroskobik goriiniimler. A-D) Vaskiiler leiomiyom: A) Gevre dokudan iyi sinirla
ayrilan ince ve kalin duvarli vaskiler yapilardan zengin timdr nodiili. B) Kalin duvarli damar yapilari ile iligkili, merkezde sirkiiler dizilim gdsteren diiz kas proliferasyonu
periferde gevsek diizensiz lifler halinde dagiimaktadir (A, B: H&E, x40). C-D) Adipoz bilesenden zengin vaskiiler leiomiyom olgusunda diiz kas kdkenini destekleyen diiz
kas aktini immiinopoxzitifligi (C: H&E, x200; D: BSA-DAB, x200). E-H) Pilar leiomiyom: E-F) Retikiiler dermiste fokal adipoz komponent igeren, demetler olusturan igsi hiicre
proliferasyonu izlenmektedir. Lezyon kil folikiilli ile yakin komsuluktadir ve lezyonun yiizeyinde hiplerplastik epidermis gorilmektedir (H&E, E x40, F x400). G-H) Subepi-
telyal alanda korunmus bir alan birakarak ilerleyen, merkezde kil folikilii ile iliskisinin izlenebildigi, fasikiiler biiyiime paternine sahip lezyonda immiinohistokimyasal ola-
rak diiz kas aktini pozitifligi gorilmektedir (G; H&E, x40; H; BSA-DAB, x400). I-K) Kutandz leiomiyosarkom: Dermiste nodiiler patern olusturan kompakt igsi hicreli
proliferasyonunda fokal nekroz, motik aktivitede artis (ok isareti) ve yiiksek Ki67 proliferasyon indeksi gériilmektedir. Timar hiicrelerinde hiicresel atipi orta derecededir,
hiicresellik belirgin olarak artmistir (I-J; H&E, | x40, i x100, J x400; K: BSA-DAB, x400).

Bulgularimiz, vaskiiler LM’lerin daha siklikla
subkiitan bolgedeki venéz damarlarin diiz kas taba-
kasindan koken aldigini, 6zellikle ekstremite yerle-
simli olgularda staz ve trombiislerin vaskiiler LM
patogenezinde rol oynayabilecegini diisiindiirmiistiir.
Iki olgumuzda lezyona komsu ven yapisinda trom-
biis izlenmesi, bu goriisii destekleyen bir bulgudur.

Vaskiiler LM’lerin histopatolojik tanisi genellikle
sorun olusturmaz. Ancak bazi olgulardaki morfolojik
farkliliklar, immiinohistokimyasal incelemelerle tani-
nin desteklenmesini gerektirebilir. Vaskiiler LM’lerde
diiz kas hiicreleri nadiren epiteloid, seffaf, tasl yiiziik
hiicre degisikligi gosterebilir. Bu degisiklikler yaygin
oldugunda, primer veya metastatik karsinomlar,
balon hiicreli melanom ve epiteloid sarkom ayirici ta-
nida goz 6niinde bulundurulmalidir. Vendz tip vaskii-
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ler LM’lerde, damarlar ¢evresindeki konsantrik diiz
kas proliferasyonu lezyonun miyoperisitomlarla ka-
rigmasina neden olabilir. Solid tip vaskiiler LM’lerde
ise igsi diiz kas hiicrelerinin palizatik dizilimi, peri-
ferik sinir kilifi timorlerine benzer morfoloji olustu-
rabilir."* Calismamizda, olgularin %64’ {inde damarlar
cevresinde degisen derecelerde konsatrik diiz kas pro-
liferasyonu izlenmistir. Epiteloid-seffaf hiicre degi-
sikligi, palizatik dizilim ve simplazmik-mumsu hiicre
varlig1 ise lezyonlarin yalnizca %18’inde mevcuttur.

Damar yapilar1 vaskiiler LM’lerin énemli bir
komponentidir. Kavernoz tip vaskiiler LM’ler heman-
jiyomlar ile solid tip vaskiiler LM’ler ise soliter fibr6z
tiimor ile benzer damar paterni igerebilir. Buna ek ola-
rak, lezyon i¢i damarlarda endotelyal belirginlesme, en-
dotel hiicrelerde intrasitoplazmik vakuolizasyon, diiz
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kas hiicrelerinin intravaskiiler alana dogru proliferas-
yonu ve vaskiiler yapilarin ¢evresinde perisitik proli-
ferasyon goriilebilmektedir.! Serimizde en sik
goriilen vaskiiler degisiklikler sirasiyla; endotelyal
belirginlesme (%91), intraliiminal diiz kas proliferas-
yonu (%73) ve perisitik proliferasyon (%54) olmus-
tur. Bulgularimiz, vaskiiler LM’lerin gelisiminde
cesitli nedenler ile olusan vaskiiler hasarin 6nce re-
aktif-kompansatuar degisikliklere neden olabilece-
gini, bu siirecin damar duvart ile iliskili diiz kaslarin
proliferasyonu ile devam ettigini diistindiirmiistiir.

Vaskiiler LM’lerde; hyalinizasyon, kalsifikas-
yon, miksoid degisiklik ve kronik inflamasyon gibi
stromal degisiklikler sik goriilmektedir. Bu degisik-
likler, lezyonun stiresi, boyutu ve lokalizasyonuna
gore farklilik gostermektedir.!* Ghanadan ve ark.nin
calismasinda miksoid degisikligin, vaskiiler LM’le-
rin %50’sinden fazlasinda gorildigii, pilar LM’lerde
ise hi¢ goriilmedigi bildirilmektedir.'* Calismamizda,
vaskiiler LM’lerin %45’inde miksoid degisiklik,
%?35’inde hyalinizasyon ve yalnizca 1 olguda fokal
kalsifikasyon izlenmistir. Ekstremite yerlesimli ve 6
cm capindaki 1 olgumuzda ise miksoid degisiklik ve
palizatik dizilim ¢ok belirgindir, bu nedenle patolojik
ayirict tanida miksoid mezenkimal neoplazilerin ve
periferik sinir kilifi tiimorlerinin diglanmasi igin ay-
rintili bir immiinohistokimyasal incelemeye gereksi-
nim duyulmustur.

Vaskiiler LM’lerde matiir adipoz komponent
nadir degildir. Bu nedenle “anjiyolipoleiomiyoma”
veya yanlis bir isimlendirme olarak “anjiyomiyoli-
pom” olarak da adlandirilabilmektedirler.*!* Jones ve
ark.nin 73 hasta igeren serilerinde vaskiiler LM’lerin
%18’inde, pilar LM’lerin %3’iinde, LMS’lerin
%11’inde yag doku varlig1 belirlemislerdir."” Calis-
mamizda vaskiiler LM’lerin %35’inde ve pilar
LM’lerin %20’sinde adipoz komponent izlenmistir,
LMS’lerde ise adipoz doku saptanmamustir. Yag do-
kusundan zengin vaskiiler ve pilar LM’lerin histolo-
jik olarak hamartomlar, adipositik neoplaziler ve
perivaskiiler epiteloid hiicre tiimorlerini taklit edebi-
lecegi goz 6niinde bulundurulmalidir.

Pilar LM’ler goreceli olarak nadir goriilen bir
kutan6éz DK T dir. Genellikle eriskinlerde, ist ekstre-
mite ve govdede, klinik olarak agrili-hassas kiiglik
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nodiiller seklinde goriiliirler. Multipl lezyonu olan bi-
reylerin bir kisminda “fumarate hydratase” geninde
germline kayipla karakterize “Hereditary leiomyo-
matosis and renal cell cancer syndrom” bulunmakta-
dir. Pilar LM’lerde %50-90 oraninda fiziksel ve
duygusal uyarilar ile agri, yanma, batma yakinmalari

bulunur. Soliter lezyonlarda cerrahi eksizyon kiir sag-
131'.3’13’16’17

Pilar LM’lerin tiim kutandz DKT’leri arasin-
daki insidans1 %45-80 arasinda degismektedir.’ Ca-
lismamizda, pilar LM’ler olgularimizin %40’ 1n1
olugturmaktadir. Olgularimizin %60°1 erkektir. Yas
ortalamasi kadinlarda, erkeklere gore belirgin olarak
daha ileridir (sirasiyla 68, 75, 44, 75). Lezyonlarin
%80’1 ekstremite yerlesimlidir, %70 olgu soliterdir
ve %50 olguda agri-hassasiyet yakinmasi mevcuttur.
Bulgularimiz, pilar LM’lerin kutandz DKT’lerinin
onemli bir grubunu olusturdugunu, soliter formunun
genis bir yas grubunda ve her iki cinste goriilebilece-
gini gostermektedir.

Pilar LM’ler; histolojik olarak pilosebase {inite-
deki erektor pili kasina benzeyen diiz kas liflerinin
olusturdugu koétii sinirli, kapsiilsiiz proliferasyonlar-
dir. Lezyonlar esas olarak retikiiler dermiste lokali-
zedir, papiller dermise ve/veya yiizeyel subkiitan
dokuya sinirli yayilim goriilebilir. Bazi olgularda, de-
jeneratif dzellikte genis hiperkromatik niikleuslar bu-
lunabilir. Mitotik aktivite yoktur veya ¢ok diisliktiir
(<1 mitoz/10 BBA).>!*!¢ Calismamizda pilar LM’le-
rin %80 oraninda dermis yerlesimli ve diizensiz si-
nirlara sahip oldugu belirlenmistir. Olgularimizin
tamaminda, degisen oranda ekstravaze eritrositler ve
immatiir vaskiiler yapilarin gézlenmesi dikkat ¢eki-
cidir. Lezyonlarin %80’inde periferik sinir, %60’ 1nda
kil folikdilleri lezyonun i¢inde veya yakin komsulu-
gunda mevcuttur. Yiizde 40 olguda storiform patern
olusturan ve periferde dermal kollajeni saran fibroz
histiyositom benzeri diiz kas proliferasyonu izlen-
migstir. Yiizde 40 olguda ise diiz kas lifleri arasinda
yogun kollajen birikimi skar benzeri bir goriiniime
neden olmaktadir. Bulgularimiz, pilar LM’lerin, vas-
kiiler LM’lerden farkli olarak yiizeyel dermis yerle-
simli, ¢evre dokudan kotii sinirla ayrilan, daha
hiicresel lezyonlar oldugunu gostermektedir. Calis-
mamizda ¢ogu lezyonda ekstravaze eritrosit ve im-
matiir vaskiiler yapilarin gzlenmesi, pilar LM’lerde
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diiz kas proliferasyonuna anjiyogenezin de eslik etti-
gini diisindiirmektedir. Serimizde oldugu gibi pilar
LM’lerin kil folikiilleri ve periferik sinirler ile yakin
iliskide olmasi, bu lezyonlar1 erektor pili kasindan
koken aldigini desteklemektedir ve agri-hassasiyet
yakinmasini agiklamaktadir.

Pilar LM’lerde niikleer atipi goriilebilir. Ozel-
likle seliiler lezyonlarda niikleer atipi varligi, yanlis-
likla lezyonun malign olarak degerlendirilmesine
neden olabilmektedir. Caligmamizda, pilar LM’lerin
%30’unda lezyonu olusturan hiicrelerde niikleer bii-
yiime-hiperkromazi ve/veya multiniikleasyon ile ka-
rakterize fokal hiicresel atipi saptanmigtir. Hiicresel
atipi igeren pilar LM’ler, agresif biyolojik davranisi
gosteren parametreler agisindan dikkatle incelenme-
lidir. Pilar LM’lerde niikleer atipiye mitotik aktivite,
timor nekrozu ve derin dokuya infiltrasyonun eslik
etmedigi, cogu olguda atipinin fokal ve hafif diizeyde
oldugu unutulmamalidir.®!316-18

Calismamizda, kutanéz DKT’lerinde lezyona
eslik eden epidermis degisiklikleri incelenmistir. Pilar
LM olgularinda en sik bazal hiicrelerde pigmentas-
yon artis1 (%100) ve epidermal hiperplazi (%80) iz-
lenmigtir. Yizde 20 olguda ise epidermal atrofi
saptanmustir. Vaskiiler LM olgularinda ise yalnizca
olgularin %30 unda epidermal hiperplazi, %10’ unda
ise epidermiste atrofi izlenmektedir. Vaskiiler LM ve
pilar LM olgularinin higbirinde, epidermiste iilser
saptanmamustir. Serimizde 4 adet kutandz LMS ol-
gusu yer almaktadir. Bu olgularin 2’sinde epidermal
hiperplazi, 1 olguda epidermal atrofi ve 1 olguda ise
tilser mevcuttur. Kilitei ve ark., pilar LM olgularinin
tamaminda epidermal hiperplazi ve %87’sinde ise
bazal tabakada hiperpigmentasyon saptamislardir,
vaskiiler LM olgularinda ise bu degisikliklerin ol-
dukga nadir oldugunu belirtmislerdir.'” Calismamizin
sonuglar1 da benzer 6zellikte olup vaskiiler LM’lerde
lezyonlarin derin yerlesimli olmasinin, epidermisin
daha az etkilenmesine neden olabilecegini diistindiir-
mektedir. Pilar LM olgularinda ise lezyonlarin yiize-
yel yerlesimli olmasinin yani sira hassasiyet-kasinti
yakinmasi nedeniyle olugan sekonder travmanin, epi-
dermiste hiperplazi ve hiperpigmentasyona neden
olabilecegi diisiiniilmiistiir. Serimizde epidermal iilser
yalnizca kutanéz LMS olgularinda goriilmiistiir. Bu
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nedenle ilser kutandz DKT’leri malignite kriterleri
agisindan daha dikkatli incelenmelidir.

Kutanéz DKT’lerinde ¢evre dermis degisiklik-
leri konusunda literatiirde ¢ok az sayida yayina
rastlanmaktadir.'”-? Calismamizda, pilar LM’lerin
%60’1inda subepidermal alanda korunmus bir zon
(grenz zon) bulunmaktadir. Pilar LM olgulari, vas-
kiiler LM ve kutandz LMS olgular ile karsilastirildi-
ginda, lezyonu cevreleyen dermiste perivaskiiler
kronik inflamasyon-lenfatik dilatasyon ve pigment
inkontinansi daha sik goriilmektedir. Vaskiiler LM ol-
gularinda ise lezyonunun icerisindeki damarlara ben-
zer olarak cevre vaskiiler yapilarda da endotelyal
belirginlesme ve perisitik proliferasyon dikkat ¢ek-
mistir. Bulgularimiz, vaskiiler LM olgularinda lezyo-
nun etiyolojisinde rol oynayan faktorlerin (6rnegin
staz) ¢evre dermal damarlari da etkiledigini diisiin-
diirmektedir.

Kutan6z DKT’ler arasinda oldukga nadir gorii-
len, ancak hem tanm1 hem de tedavi agisindan en
onemli grubu kutanéz LMS’ler olusturmaktadir. “Ati-
pik intradermal diiz kas neoplazisi” veya “piloleio-
miyosarkom” olarak da adlandirilan bu timérler ileri
yasta, govde ve alt ekstremitede, belirgin olarak er-
keklerde daha sik goriilmektedir (erkek/kadin orani
3:1/4:1). Iimmiinsupresyonlu olgularda EBV genomu
iligkisi tanimlanmistir. Kutan6z LMS’ler, morfolojik
olarak iyi diferansiye igsi hiicrelerin olusturdugu pri-
mer kutandz sarkomlardir. Bu lezyonlari olusturan
hiicreleri niikleer biiyiime, hiperkromazi ve mitotik
aktivite igerirler. Nekroz olabilir ancak genellikle
fokaldir. Nodiiler ve infiltratif biiylime goriilebilir.
Papiller dermise ve subkiitan dokuya yayilim goste-
rebilirler. Iimmiinohistokimyasal olarak diiz kas be-
lirleyicilerinin yani sira olgularin yaklasik yarisinda
keratin ekspresyonu goriillmektedir. Kutanz LMS’le-
rin biyolojik davranisi, diger yumusak doku sarkom-
larina gdre daha iyidir ve lezyonun total eksizyonu
ile kiir saglanabilir.® 31921

Kutan6z LMS’lerin en 6nemli ayrici tanisi sub-
kiitan LMS’lerdir. Subkiitan LMS’ler, subkiitan do-
kudaki kan damarlarinin duvarlarindan koéken aldigi
diistiniilen, lokal niiks ve metastaz potansiyelleri ytlik-
sek tiimorlerdir. Primer kutanéz LMS’lerin tiimiiyle
dermal yerlesimli veya sinirli subkiitan yayilim gos-
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termesi histolojik ayrict tanida 6nemlidir. Derin yu-
musak doku ve viseral organ kdkenli LMS’lerin ku-
tandz metastazlar1 da primer kutandz LMS’lerden
ayrilmalidir. Kutandéz LMS’ler, nispeten monoton
goriiniimde, atipi ve pleomorfizmin ¢ok belirgin ol-
madig1 timorlerdir. Bu nedenle belirgin niikleer
pleomorfizm ve yaygin nekroz bulunan lezyonlarda,
derin doku LMS’lerinin lokal yayilimi1 veya metas-
tazi olabilecegi ayirici tanida géz oniinde bulundu-
rulmalidir, 132021

Calismamizda, kutandz DKT’lerinin %18’1
LMS’lerden olusmaktadir. Literatiir verilerinden
farkl c¢ogu kadindir
(erkek/kadin orani: 1/3). Bu farkliligin, olgu sayi-

olarak  olgularimizin
mizin az olmasi nedeniyle olusabilecegini diisiin-
mekteyiz. Serimizde kutandéz LMS olgularinin,
diger benign kutandéz DKT’lerinden farkli olarak,
bas-boyun ve gdvde bolgesinde daha sik goriildiigii
dikkat ¢ekmistir. Bu sonug, kutanéz LMS’lerin eti-
yolojisinde ultraviyole 1sinlarimin rol oynayabilecegi
goriligiinii destekler niteliktedir. Kutanéz LMS olgu-
larimiz histolojik olarak, diger yumusak doku sar-
komlarmma goére daha monoton morfolojide, iyi
diferansiye hiicrelerden olusmaktadir, yaygin nekroz
ve belirgin atipi izlenmemistir. Caligmamizda, kuta-
ndz LMS’lerin daha sik olarak infiltratif biiylime pa-
ternine sahip oldugu, ana tiimor kitlesinin retikiiler
dermis ve yiizeyel subkiitan dokuda yer aldig1 dikkat
cekmistir.

EBYV iligkili DKT’ler immiin yetmezlik zemi-
ninde gelisen ve biyolojik davranisi ongdriilemeyen
nadir tiimorlerdir. Bu tiimorler, atipik lokalizasyon-
larda ve multipl lezyonlar seklinde ortaya ¢ikabil-
mektedir. Ozellikle eriskin hastalarda, subkiitan
dokuda primer ve metastatik lezyonlar olusturmalari
nedeniyle yiizeyel igsi hiicreli mezenkimal neoplazi-
lerin ayrici tanisinda yer almaktadirlar. Bu tiimorlerin
genel histolojik 6zellikleri konvansiyonel LM’lere
benzemekle birlikte bazi onemli farkliliklar icerir
(atipi ve mitoz iceren miyoid hiicreler, primitif kiigiik
yuvarlak mezenkimal hiicreler, intratiimoéral T lenfo-
sitleri, vaskiiler LM-hemanjiyoperisitom benzeri pe-
rivaskiiler dizilim varhigi vb.). Ozellikle vaskiiler
LM’ler ile klinik ve histolojik olarak yakin benzerlik
gosteren bu tiimorler, farkli etiyolojileri ve biyolojik
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davranislar1 nedeniyle ayr1 bir antite olarak deger-
lendirilmektedir.>?*24?° Calismamizda, kutan6z DKT
olgularimizin higbirinde klinik olarak immiinsupres-
yon Sykiisii mevcut degildir. In situ hibridizasyon
yontemi ile lezyonlarda EBV varligi saptanmamustir.
Bulgularimiz, kutanéz DKT’lerde EBV varligiin
immiin yetmezlik durumu ile siirli oldugunu disiin-
diirmektedir.

[l SONUG

Kutanéz DKT’ leri nadir gériilmekle birlikte derinin
mezenkimal neoplazileri arasinda énemli bir grubu
olusturmaktadir. Cogu olguda tipik histopatolojik
ozellikler patolojik taniya ulagmada yeterlidir. Pilar
LM olgularinda lezyon yiizeyindeki epidermis degi-
siklikleri, vaskiiler LM olgularinda ise ¢evre dermis-
teki reaktif vaskiiler degisiklikler lezyona siklikla
eslik etmektedir. Multipl pilar LM olgularinda gene-
tik gecis ve sendromlarla birliktelik goriilebilmesi ne-
deniyle aile dykiisii ve sistemik degerlendirme 6nem
tagimaktadir. Kutan6z LMS olgular1 agresif klinik
seyir gosterebilmeleri nedeniyle patolojik tan1 ve
hasta takibi agisindan kutandz DKT’lerinin en
onemli alt tipini olusturmaktadir. Mitotik aktivite
ve tlimor nekrozu varligi kutandz LMS tanisinda en
onemli parametrelerdir. Epidermiste iilser ve derin
subkiitan yayilim gosteren kutanéz DKT olgulari
malignite kriterleri a¢isindan daha dikkatle deger-
lendirilmelidir.
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