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Anjiomiksom: Her Zaman Miksoid, Bazen Agresif

Angiomyxoma: Always Myxoid, Sometimes Aggressive
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Anjiomiksom; belirgin miksoid matriks ve ok sayida ince duvarli kan
damarinin varligiyla karakterize, farkli bir yumusak doku timériidiir.
Bu tiimor govde, bag- boyun, ekstremiteler ve genital bolgede gelisme
egilimindedir. Benign bir tiimor olup, total eksizyon tedavi edicidir.
Agresif anjiomiksom diginda rekiirrens nadirdir.

On iki yasinda kiz ¢ocugu, sol gluteusda 10 yildir var olan, 4.5x4x3
cm boyutlarinda subkutanéz kitle ile bagvurdu. Tiimér kapsiilliydi.
Retikiller dermis ve subkutan dokuda yerlesmis tiimor, misindz
stroma ve stellat hiicrelerden olusuyordu. Ince duvarli kan damarlar
baskindi. Immiinhistokimyasal olarak tiimér hiicreleri vimentin
ile isaretlenmistir. Ostrojen reseptorii, CD34, diiz kas aktini, S-100
protein ve desmin ile immiin reaktivite saptanmamigtir.

Bu sununun amaci, goreceli olarak nadir goriilen tipik bir izole
yiizeyel anjiomiksom olgusunu sunmak ve bu antitenin agresif
anjiomiksomdan ayirici tanisini irdelemektir.

Anahtar Sozciikler: Anjiomiksoma, Siiperfisyel, Ayiric tani

ABSTRACT

Angiomyxoma is a distinct soft tissue tumor characterized by the
presence of prominent myxoid matrix and numerous thin-walled
blood vessels. This tumor has a predilection for the trunk, head and
neck, extremities, and genitalia. It is a benign tumor and total excision
is curative. Recurrence is rare except for aggressive angiomyxomas.

A 12-year-old girl with a 10-year history of a subcutaneous mass
on the left gluteus measuring 4.5x4x3 cm had been referred. The
tumor was encapsulated and was located in the reticular dermis and
subcutaneous tissue, composed of stellate cells with mucinous stroma.
Thin-walled blood vessels were prominent. Immunohistochemically,
tumor cells were immunoreactive for vimentin. No immunoreactivity
was present for estrogen receptor, CD34, smooth muscle actin, S-100
protein and desmin. The purpose of this report is to present a classical
example of an isolated superficial angiomyxoma and discuss the
differential diagnosis, because of its relatively infrequent occurence.
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GIRIS

Yogun ekstraselluler miksoid matriks varligiyla karakte-
rize yumusak doku tiimorleri genel olarak miksom olarak
tanimlanir (1). Bu adlandirma ¢ok genis ve heterojen bir
yelpazeyi betimler (1, 2). Oyle ki reaktif kokenli nodiiler
fasciitisden miksoid liposarkoma, nérofibromdan nérote-
koma ya da embriyonal rabdomiyosarkomdan miksofib-
rosarkoma kadar birgok antite bu spektrumda yer alir (2).
Ancak miksomun 6zgiin hiicreleri iyi gelismis golgi aygit-
lar1 ve graniiler endoplazmik retikulumlariyla fibroblastlara
benzerler ve diger yumusak doku tiimérlerinde bulunup,
immiinhistokimyasal olarak gosterilen sitoplazmik fila-
mentlerin bulunmamasiyla diger antitelerden ayirt edilebi-
lirler (2). Ayrica miksomlar 6zellikle multipl olduklarinda
Carney sendromu olma kuskusu dogururlar (1- 3).

Yapisinda ince duvarli gok sayida damar komponenti
bulunduran miksomlar anjiomiksom olarak adlandiril-

mustir (1, 2). Genellikle vimentin dis1 sitoplazmik filament
bulundurmayan bu tiimoérlerde pleomorfizm ve mitoz
izlenmez (2). Ik kez 1983 yilinda Steeper ve Rosai; genel-
likle kadinlarda ve genital bolgede gelisen, yiiksek oranda
niiks gosteren anjiomiksomlari agresif anjiomiksom olarak
tanimlamigtir (3). Bu tiimorler histopatolojik olarak tipik
anjiomiksom goériinimiindedirler. En 6nemli farklari infilt-
ratif stnirli olmalaridir. Hatta infiltratif sinirli timoriin tam
olarak ¢ikarilamamasi nedeniyle niiks ettigi iddia edilmek-
tedir. Ancak bazilarinin daha saldirgan davranis gostermesi
nedeniyle giiniimiizde anjiomiksomlar, agresif ve siiperfis-
yel biciminde gruplandirilarak degerlendirilmektedir (3, 4).

Siiperfisyel anjiomiksom, histopatolojik gériiniim 6zellik-
leriyle kolayca taninabilen bir tiimér olmasina karsin,
ozellikle kadinda, genital bolgede gelisen ve yiiksek niiks
oranina sahip agresif anjiomiksomla benzerligi nedeniyle
rapor edilmesinde giicliiklerle karsilagilabilen bir timordiir.

(Turk Patoloji Derg 2012, 28:162-164)
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Bu galismada, bir anjiomiksom olgusundan yola ¢ikarak,
anjiomiksomlarin genel 6zelliklerini ve ne zaman agresif
olarak nitelenmesi gerektigini literatiir bulgular1 15181nda
tartismay1 amagladik.

OLGU SUNUMU

On iki yagsinda saghkli kiz ¢ocuk sol gluteal bolgede,
yaklagik 10 yildir bilinen, yavas biiyiiyen kitle nedeniyle
Dr. Behget Uz Cocuk Hastanesi 1. Cerrahi Poliklinigine
basvurdu. Olgu 2-3 yaslarindayken gluteusda kiigiik bir
kitle fark edilmis, kisa siire 6nce intramuskuler enjeksiyonla
antibiyotik tedavisi uygulandig1 igin ele gelen bu sertlik
enjeksiyona bagli reaksiyon olarak yorumlanmis. Ancak
bir tiirlii yok olmamasi, hatta son aylarda biraz daha
biiylimesi iizerine cerrahi olarak ¢ikartilmasina karar
verilmig. Olgunun fizik bakisinda konjenital malformasyon
ve benzer bagka lezyon saptanmadi. Motor ve mental
gelisimi olagan olarak degerlendirildi. Ameliyat Oncesi
yapilan ayrintili testlerde patoloji saptanmadi. Genel
anestezi altinda 4,5x4x3 cm boyutlarinda, kapsiillii kitle
¢ikartildi. Ameliyat materyali 2x1 cm boyutlarinda deri
elipsi altinda kapsiilld, kesitlerinde ileri derecede miksoid
goriiniimde solid, gri-sar1 renkli tiimér goriiniimiindeydi
(Sekil 1). Eksize edilen dokunun mikroskopik incelemesinde
lezyonun; olagan goriiniimde epidermis ile ortilii oldugu,
arada olagan papiller dermisden gecis zonu bulundurdugu
goruldi. Kitle misindz zeminde c¢ok sayida kan damari
ve bazis1 daha siskin yildizs1 gériiniimde igsi hiicrelerden
olusuyordu ($ekil 2). Uygulanan immiinhistokimyasal
boyamalarda stromal hiicrelerin vimentin pozitif olduklar1
goriildil (Sekil 3). CD34, diiz kas aktini, desmin, dstrojen
reseptorii ve S-100 protein negatifti. S6z konusu bulgularla
timor anjiomiksom alarak rapor edildi. Anjiomiksom
ve miksomlarin Carney sendromunun komponentleri
olabildigi diistiniilerek tani sonrasi olgu asir1 endokrin
aktivite ve ciltte pigmente lekelerin varligi yoniinden
de aragtirildi. Bagka bulgusu olmayan hastadaki lezyon
stiperfisyel izole anjiomiksom olarak nitelendi. Eksizyondan
sonraki 3 aylik izlemde niiks saptanmadi.

TARTISMA

Tumorler, parankim olarak tanimlanan ¢ogalan bir hiicresel
bilesene ek olarak bu bileseni destekleyen damarlar ve
bag dokusundan yapili stromadan olusur. Tumérler ¢ogu
kez parankimal bilesene gore adlandirilir. En yaygin
adlandirma yaklagimi, tiimorlerin morfolojik ve islevsel
olarak benzedikleri veya kaynaklandiklar1 dokuyu o6ne
cikarmaktir. Ancak tam olarak kokeni belirlenemeyen
hiicrelerden olusan bazi timorlerin adlandirilmasinda
stromal ozellikler kullanilmistir (2). Miksomlar, zemin-

Cilt/Vol. 28, No. 2, 2012; Sayfa/Page 162-164

Tiirk Patoloji Dergisi/Turkish Journal of Pathology

Sekil 1: En uzun ¢ap1 4,5 cm olan, ileri miksoid yapida solid
kitleye ait materyal.
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Sekil 2: Arada ¢ok sayida ince- duvarli damar yapisi ve tek tiik
stellat hiicre izlenen, gevsek diizenlenim gosteren tiimoér (H&E,
x40).
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Sekil 3: Vimentin pozitif yildizs: ve igsi tiimor hiicreleri (x400).
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deki yogun mukoid stromalari nedeniyle bu sekilde
tanimlanirlar. Eger tiimoérde zengin damar yapilari da
izleniyorsa anjiomiksom olarak adlandirilirlar (5). Miksom
ve anjiomiksomlarin bir diger 6nemli ozelligi ise; ciltte
pigmente lekeler, hipofiz adenomu ve asir1 endokrin aktivite
ile karakterize tipik Carney kompleksinin komponenti
olabilmesidir (6). Bu nedenle anjiomiksom olarak tani
konan bir timorde ilk adim, timériin olgumuzdakine
benzer sekilde izole oldugunun belirlenmesidir.

Miksomlar1 olusturan tiimor hiicreleri yapisal olarak fib-
roblastlara benzerler. Ancak hiicrelerin kesin kokeni belir-
sizdir (2). Immiinhistokimyasal incelemelerde genellikle
vimentin disindaki belirleyicilerle immiin reaktivite negatif
ya da diisitk oranda pozitiftir (1, 2). Ozellikle kadinda ve
genital bolgelerde daha sik gelisen agresif anjiomiksomda
tipik olarak Ostrojen reseptorii pozitifliginden soz edil-
mektedir. Cogu belirleyiciyle negatif boyanmasi; S-100
protein pozitif miksoid liposarkomdan, desmin pozitif
anjiomyofibroblastomdan ya da desmin ve diiz kas aktini
pozitif miksoid leiomiyomdan ayiriminda yardimcidir
(7). Benzer sekilde pleomorfizm, niikleer hiperkromazi ve
artmig mitotik aktivitenin olmayist miksoid fibrosarkom
benzeri malign tiimdrlerle ayirici tanisinda kullanilabilecek
ozellikleridir (7,8).

fleri miksoid yapida, zengin damar komponenti olan ve
malignite kriteri tagimayan yumusak doku tiimorlerinin
anjiomiksom olarak kolayca tanilandirilmasi gelenegi
1983 yilinda Steeper ve Rosainin “agresif anjiomiksom”
denilen davranis olarak daha saldirgan yapidaki bir grup
timorii tamimlamasiyla bozulmustur (3). Gergekten de
¢ogu kez infiltratif sinirli ve yiiksek niiks orani bildirilen
bu antitenin histopatolojik ayirimi ¢ok zordur (1- 3, 7).
Agresif anjiomiksomanin biraz daha selliiler oldugu ve
daha iri ¢apli damarlar igerdigi bildirilmekle birlikte
bu tanimlamalar ¢ok subjektiftir (2). Temel farkin daha
¢ok kadinda, genital organlarda gelismesi ve bu klinikle
uyumlu olacak sekilde timorde hemen daima ostrojen
reseptoriiniin  bulunmasidir (1). Olgumuzda tiimoériin
genital organ dis1 yerlesimi, kapsiillii olup tiimiiyle
cikartilabilmesi ve Ostrojen reseptdriiniin bulunmamasi
agresif anjiomiksomdan uzaklasmamizi saglamistir.

Agresif anjiomiksom tanimlamasinin ortaya atilip, yaygin
kabul gérmesinin ardindan gériiniim olarak benzer ama
davranis olarak iyi huylu timorlerin de, ayri siniflanmasi
geregi dogmustur. Allen ve ark. 1988 yilinda boyle timor-
leri stiperfisel anjiomiksom olarak adlandirmustir (9).
O tarihten sonra yaymnlanan superfisyel anjiomiksom
olgularinda 6strojen reseptor pozitifligi bildirilmemis olup,
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ancak epitelyal komponenet tasiyanlarda niiks goriildigii
belirtilmistir (4,6, 8, 9). Sunulan olguda, timdriin epitelyal
komponenti yoktur.

Alt siniflamasi yapilali 20 yili agkin siire gegmesine karsin
gliniimiizde hala anjiomiksomlar mikroskobik olarak kolay
taninan, ama patolojik raporlamasi zor olan tiimérlerdir.
Ciinkii goriiniim 6zellikleri cok benzer, davranislari olduk¢a
farkli tiimorlerdir. Selliilerite artisi ve biyiik boyutun
agresif anjiomiksomun ayirt edilmesinde anlamli oldugu
ileri siirtilmekle birlikte literatiirde ¢ok biiytik boyutlu ama
benign davranish olgular da tanimlanmistir (10). Sunulan
olguda eslik eden bagka bir patolojinin yoklugu nedeniyle
tiimor izole bir lezyon olarak kabul edildi. Goreceli olarak
kiigitk boyutlu ve kapsiillii olmasi, total olarak eksize
edilebilmesi, gluteusda yerlesmesi, hiposelliiler olmasi
ve Ostrojen reseptoriiniin bulunmamasi gibi unsurlar
nedeniyle tiimor, agresif degil siiperfisyel anjiomiksom
olarak tanilandirildi. Tiim bunlara karsin, kesin ayirici
taninin her zaman miimkiin olamayabilecegi g6z 6niine
alinarak takip onerildi.
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