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Mikrokistik Adneksiyal Karsinoma

Microcystic Adnexal Carcinoma: Case Report

OZET Mikrokistik adneksiyal karsinom ilk defa 1982' de Goldstein tarafindan tanimlanmig nadir
bir deri eki timéridiir. Malign siringoma, siringomatoz 6zelllikler gosteren ter bezi karsinomu veya
sklerozan ter kanali karsinomu olarak da adlandirilir. Bu benign klinik ve histolojik 6zellikleri
olmasina ragmen lokal invaziv bir timoérdiir. Mikrokistik adneksiyal karsinom herhangi bir yasta
izlenebilir, cinsiyet ayrim1 yoktur. Ozellikle nazolabial bélge ve periorbital alan basta olmak iizere
en sik ytizde yerlesir. Dermis ve subkutan dokuyu tutabilir, perinéral invazyon goriilebilir. Timor
desmoplastik stroma igerisinde kordon ve adalar olusturan skuamoz ve bazaloid hiicreler, bazilar
keratin dolu kistler ve duktal yapilardan meydana gelir. Burada sag géz kapaginda mikrokistik
adneksiyal karsinomu olan 63 yasindaki erkek hasta sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Neoplazi, adneks ve deri eki; ter bezi neoplazileri; siringoma

ABSTRACT Microcystic adnexal carcinoma is a rare adnexal tumor, first described by Goldstein et
al. in 1982. It has also been referred to as malignant syringoma, sweat gland carcinoma with sy-
ringomatous features and sclerosing sweat duct carcinoma. Awareness of this tumor is critical be-
cause of its locally invasive character despite its benign clinical and histological appearance.
Microcystic adnexal carcinoma affects adults of all ages and there is no significant sexual predilec-
tion. It is most commonly found on the head with a predilection for the nasolabial area and peri-
orbital skin. It can involve the dermis, subcutaneous tissue, and invade perineural planes. The tumor
is poorly circumscribed and consists of well differentiated nests and cords of the squamous and
basaloid cells, some of which contain keratin-filled cysts and ductal structures in a desmoplastic
stroma. We report a case of microcystic adnexal carcinoma, occuring on the right eyelid of a 63-
year-old man.
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ikrokistik adneksiyal karsinom lokal agresif davranigh malign bir
deri eki timoriadir. Sinonim olarak sklerozan ter duktusu (sirin-
gomatoz) karsinomu, malign siringoma, siringomat6z 6zellikler
gosteren ter bezi karsinomu, lokal agresif adneksiyal karsinoma, kombine
adneksiyal karsinoma ve ekrin epitelyoma terimleri kullanilmaktadir."? Ba-
z1 otOrler tiimorde sadece ekrin diferansiyasyon olduguna inanirken, diger-
leri follikiiler ve ter bezi yoniinde cift yonlii diferansiyasyon gosterdigini
one stirmektedir. Baz1 otorlerse nadiren dekapitasyon sekresyonu ve seba-
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soz diferansiyasyonun birlikteligi sebebiyle follikii-
losebasoz-apokrin iiniteden gelistigini diisiinmek-
tedir.? Histogenezi hala belirsiz olan bu tiimér
WHO 2006 deri tiimorleri klasifikasyonunda apok-
rin ve ekrin diferansiyasyon gosteren malign tii-
duktus
diferansiyasyon gosteren diisiik gradeli adenokarsi-

morler  kategorisinde, yoniinde

nom olarak tanimlanmaktadir.!

IOLGU SUNUMU

Altms ti¢ yasindaki erkek hasta sag goz kapag la-
teralindeki lezyon sebebiyle hastanemize bagvur-
du. Lezyondan alinan biyopsi materyali
boliimiimiize gonderildi. Materyal makroskopik
olarak 1.7 x 1.5 cm olgiilerinde, 0.6 cm derinligin-
de deri derialt1 dokusu idi. Deri tizerinde 6zellik
gozlenmedi. Kesitlerinde tabana ve bir yan cerrahi
sinira bitigik, 1.5 x 1.4 x 0.5 cm 6l¢iilerinde, nisbe-
ten diizgiin sinirl, kirli beyaz renkli, solid, nodiiler
lezyon izlendi. Mikroskopik olarak yiizeyinde ha-
fif hiperkeratoz izlenen ¢ok katli yass1 epitel altin-
da dermiste, cevreden diizgiin sinirlarla ayrilan
lezyon dikkati ¢ekti (Resim 1). Lezyonun iist kis-
minda fibroz stroma icerisinde ¢ok sayida kerato-
kist izlendi (Resim 2). Bazi alanlarda sebastz ve
follikiiler diferansiyasyon dikkati ¢ekti (Resim 3).
Arada ekrin ve apokrin diferansiyasyon gosteren
duktal yapilar gozlendi (Resim 4). Lezyonun alt
kisminda ise ¢ogunlukla kiiciik solid hiicre adalar
izlendi (Resim 5). Baz1 hiicrelerde intrasitoplazmik
liimen olusumu mevcuttu (Resim 6). Bir alanda pe-
rindral invazyon saptand: (Resim 7). Uygulanan
immiinhistokimyasal ¢alismada tiimor hiicrelerin-
de LMW-keratin, HMW-keratin ve sitokeratin 7
ile boyanma gozlendi (Resim 8). EMA ve CEA ile
ozellikle duktal yapilarda boyanma saptand: (Re-
sim 9, 10). Leu-M1, p53, bcl-2, Ki-67 ve sitokeratin
20 ile timoral hiicrelerde boyanma gozlenmedi.
CD34 ile stromal hiicrelerde boyanma yoktu.

I TARTISMA

Mikrokistik adneksiyal karsinom ilk olarak 1982’de
Goldstein ve ark. tarafindan tanimlanmig nadir bir
deri eki tiimoriidiir. En sik 50-60 yaslarinda olmak
tizere her yasta goriilebilir. Cinsiyet ayirimi yok-
tur. Siklikla yiizde, 6zellikle nazolabial ve periorbi-
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tal bolgede izlenir. Nadiren boyunda, skalpte, gov-
dede, aksillada, ekstremitelerde goriilebilir.? Cok
nadir olarak genital bolgede yerlesir.? Literatiirde
orbitada bildirilmis olgular da vardir.* Siklikla 0.5-
2 cm arasinda, sert, sinirlar belirsiz, plak veya no-
dil seklindedir. Genellikle
Perinoral invazyona bagh olarak bazen agr1 ve yan-

asemptomatiktir.

ma olabilir. Etyolojisi net olarak bilinmemekle bir-
likte bazi olgularda tiimériin gelisiminde terapotik
kutanéz radyasyon, ultraviyole 1sinlar ve immiin
yetmezligin roli oldugu disiniilmistiir. Cok yon-
lii diferansiasyon soz konusu olmakla birlikte, ek-
rin, apokrin, sebas6z, pilar diferansiasyonlardan bir
veya birkacini gosterebilir. Olgumuzda sebasoz,
follikiiler, ekrin ve apokrin diferansiasyon alanlari
mevcuttu. Siklikla dermiste lokalize olan tiimor,
nadiren epidermis ve\veya kil follikiilii ile baglan-
tilidir. Timoriin tst kisminda fibr6z stroma igeri-
sinde ¢ok sayida keratokist mevcut olup, nadiren
kist igerigi kalsifiye olabilir. Alt kisimda ise kera-
tokistler kiigiiliir, solid epitelyal adalar dikkati ce-
ker. Derinde 6zellikle infiltratif alanlarda stroma
daha sklerotik olma egilimindedir. Epitelyal hiic-
relerde izlenen intrasitoplazmik liimen olusumu
onemli bir tam kriteridir. Perinéral invazyon sik-
Iikla gozlenir. Olgumuzda da diger histolojik bul-
gularin  yan1  sira  timér  hiicrelerinde
intrasitoplazmik liimen olusumu saptanmasi ve pe-
rindral invazyonun varlig1 tanida yardimei iki 6zel-
likti. Atipi ve mitoz beklenmez. Genellikle
subkutan yag dokusu ve iskelet kasina infiltrasyon
gosterir.? Nadiren kemik tutulumu bildirilmistir.?
Immiinhistokimyasal olarak tiimér hiicrelerinde,
EMA, CEA, Leu-M1 ile boyanma izlenir.® Fokal
olarak bcl-2, nadiren p53 ekspresyonu saptanabi-
lir. Ki-67 ile proliferasyon indeksi diisiiktiir.”

Olgumuzda uygulanan immiinhistokimyasal
caligmada timor hiicrelerinde LMW-keratin,
HMW-keratin ve sitokeratin 7 ile, duktus benzeri
yapilarda EMA ve CEA ile boyanma izlendi. Ti-
moral hiicrelerde sitokeratin 20, Leu-M1, p 53, bcl-
2 ve Ki-67 ile, stromal hiicrelerde CD34 ile
boyanma gozlenmedi. Ayirici tanisinda desmoplas-
tik trikoepitelyoma, trikoadenoma, siringoma, des-
hiicreli karsinoma ve

moplastik  skuamoz

morfeiform bazal hiicreli karsinoma akla gelebilir.
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Mikrokistik adneksiyal karsinomdaki derine infilt-
ratif bitylime egilimi, perinoral invazyon ve duktal
diferansiasyonun varligi desmoplastik trikoepitel-

1102

| ‘ i e AN o
RESIM 2: Yiizeyde cok sayida keratokist (HE, x40).
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RESIM 4: Ekrin ve apokrin diferansiyasyon gosteren duktal yapilar (HE, x100).

RESIM 6: Timér hiicrelerinde intrasitoplazmik liimen formasyonu (HE, x400).

yoma ve trikoadenoma ayriminda 6nemlidir.? Des-
moplastik trikoepitelyomada tiimor ¢evresindeki
stromal hiicrelerde belirgin CD34 ile boyanma goz-
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RESIM 8: Tiimér hiicrelerinde sitokeratin 7 pozitivitesi (x100).

lenirken, mikrokistik adneksiyal karsinomda stro-
mal hiicrelerde CD34 ile boyanma beklenmez.” Ay-
rica mikrokistik adneksiyal karsinomda tiimor
hiicrelerinde sitokeratin 7 ile boyanma izlenirken,
desmoplastik trikoepitelyomada gozlenmez.! Yiize-
yel alinmis biyopsilerde mikrokistik adneksiyal
karsinomun siringomadan ayirimi giigtiir. Kerato-
kistler, hafif niikleer atipi ve mitoz bu taninin ak-
sini digtindirir. Desmoplastik skuamé6z hicreli
karsinom ve morfeiform bazal hiicreli karsinom-
dan ayirimda duktal diferansiasyonun varlig ve in-
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RESIM 10: Duktal yapilarda CEA pozitivitesi (x200).

trasitoplazmik liimen olusumu dikkate alinmalidir.
Bazal hiicreli karsinomda da duktal diferansiyasyon
goriilebilmekle birlikte bu siklikla nodiiler varyant-
ta izlenir ve diger tipik histolojik 6zellikleri de gos-
termesi nedeniyle ayirici tanida problem
yaratmaz.? Mikrokistik adneksiyal karsinomdaki si-
toplazmik sitokeratin 7 boyanmas: da morfeiform
bazal hiicreli karsinom ayriminda yardimeidir.! To-
tal eksizyon yapilmaz ise rekiirrens olabilir. Olgu-
larin %30-40’1nda rekiirrens s6z konusudur. Cok

nadir olarak lenf nodu metastazi bildirilmigtir.?
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