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OZET: Agresif anjiomiksom (AAM), genellikle dogurganlik gagindaki kadinlarda gérilen, rekiirrens gdsteren fakat metastaz yapmayan, pelvik yumugak dokularin ender bir
timaridir. Otuzbes ya§|ndakr kadin olgumuz Bartholin kisti 6n tanisi ile opere edildi. Ameliyat materyalinin hlstopaloloqik incelemesinde, gevsek, hiposelliler mikso-
id stroma igerisinde igsi sekilli, dar eozinofilik sitoplazmali stromal hiicrelerin rastgele dagildig: ve orta biiyiklikte, genis limenli damar yapilaninin yer aldigi gbzlen-
di. imminhistokimyasal olarak avidin-biotin-peroksidaz kompleks (ABC) teknigi kullanilarak, desmin, vimentin, at-1 antikimotripsin, FVIII-RAg, diiz kas aktini (SMA),
sitokeratin isaretleyicileri (Dako-AS, Danimarka) ¢alisildi. Stromal hiicrelerde vimentin igin pozilif immin yanit saptandi, SMA icin damar duvarlannin yani sira, daha
cok periferdeki damar yapilannin gevrelerinde yer alan myoid goriinimid hiicrelerde fokal pozitif yanit izlendi. FVIll-ra ile sadece damar duvarlarinda immiin pozitif ya-
nit saptanirken, diger belirleyiciler igin negatif yanit gbzlendi. AAM tanisi alan olgu takibe alindi; ondért ay igerisinde yapilan jinekolojik kontrollerde, olguda rekiirrens
saptanmadi.

ANAHTAR KELIMELER: Agresit anjiomiksom.

SUMMARY: AGGRESSIVE ANGIOMYXOMA: CASE REPORT. Aggressive angiomyxoma is a rare, locally infiltrative but not metastasizing tumor of pelvic soft parts and
is seen mostly in child-bearing aged women. Our case was 35-year-old female who was operated for a tumor clinically misdiagnosed as Bartholin cyst. Histopatholo-
gical examination of the surgical specimen revealed, haphazardly scattered spindle-shaped mesenchymal cells and vessels of medium size having dilated lumens wit-
hin a loose hyposellular myxoid stroma. In order to assess the diagnosis and make the differential diagnosis between angiomyofibroblastoma, fibroephitelial polyp,
myxoid epitheliod leiomyoma, myxoid malignant fibrous hystictyoma; vimentin, sitokeratin, FVII-RAg, smooth muscle spesific actin (SMA), desmin, o1 antichymotryp-
sin (Dako-AS, Denmark) immune markers were studied using avidin-biotin- peru:ldase complex (ABC). Immunohistochemically, the stromal cells were reactive con-
sistently for vimentin but not for other markers. Immunreactivity for SMA found in vessel walls and spindle cells with myoid apperance arround the vessels were also

focally positive. No recurrence was observed by gynecological follow-up in the fourteen months period.
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GIRIS

Agresif angiomiksom (AAM), gogunlukla dogurganlik ¢a-
gindaki kadinlarda gézlenen, nadir bir mezenkimal timaérdiir
(1,2,3,4). ilk kez 1983 yilinda Steeper ve Rosai tarafindan ta-
nimlanan AAM, malign mezenkimal timér kategorisinde ele
alinmakla birlikte metastaz yapmamasi ve sadece lokal ag-
resif olmasi nedeniyle gergek bir sarkom degildir (5,6). Co-
gunlukla vulvada yerlesim gésterirse de paravaginal, perirek-
tal, perine ve pelviste de gozlenebilir (2,3,6,7,8). Ortalama 5-
10 cm gapa sahip bir lezyondur. Fakat nadiren daha buyiik
boyutlara ulasabilir ve pelvis, iskiorektal fossa ve retroperito-
neuma uzanim gosterebilir (3,4).

Makroskopik olarak agresif karakterine zit bir sekilde iyi
sinirh, kapsilli 6zelliktedir. Kesit yiziu yer yer miksoid yer
yer de kistik yapilar iceren jelatinéz sahalar ile karakterizedir
(2-5,8). Histopatolojik olarak ise, hilicreden fakir, miksoid
stroma igerisinde limenleri genislemis, orta blyiklikte da-
mar yapilar ve rastgele dagilmis igsi mezenkimal hiicreler
gozlenir (2,3,6,9-11).

AAM genellikte 1-14 yil igerisinde rekirrens gdsterir (3,4,
12). Metastaz ise, glinimize degin bildiriimemistir (3,4, 8).
Sagaltimi cerrahidir, lokal olarak kitlenin eksize edilmesi ye-
terlidir (2,3,6).

OLGU SUNUMU

Dért aydir, vulvasinda giderek bilyuyen, agrisiz bir kitle
yakinmasi olan 35 yasindaki kadin hastanin jinekoloji polikli-
niginde yapilan fizik muayenesinde, labium majusta kitle
saptanmasi zerine olgu, Bartholin kisti 6n tanisi ile operas-
yona alindi. Operasyonda 8 cm. ¢apindaki kitle total olarak
eksize edildi. Postoperatif Giginci giin higbir sorunu olmayan
olgu taburcu edildi.
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Resim 1: Hiposelliiler miksoid stroma icerisinde damar yapilari ve igsi
stromal hiicreler (HE, x40).

Gonderilen operasyon materyali makroskopik olarak,
7x5x4 cm. boyutlarinda, kapsiilli gérinimde idi. Seri kesit-
lerinde, kirli pembe-kahverenkli, yer yer miksoid yer yer de
kistik yapilar iceren solid sahalar gézlendi. Materyalin histo-
patolojik degerlendiriimesinde, gevsek hiposelliiler miksoid
stroma igerisinde igsi sekilli, dar eozinofilik sitoplazmali stro-
mal hiicrelerin rastgele dagildidi ve orta bilyiklikte, genis li-
menli damar yapilarinin yer aldidi izlendi (Resim 1,2). Damar
yapilarinin hemen gogunda limen igerisinde eritrositlerin
varlig! dikkat ¢ekti (Resim 3). Stromal hiicrelerde atipi, ple-
omorfizm ve mitoz saptanmadi. Vulva yerlesimli benign me-
zenkimal timér olarak degerlendirilen olguya tani ve ayirici
tani amaciyla E.U.T.F Imminhistokimya Laboratuarinda,
avidin-biotin-peroksidaz kompleks teknigi kullanilarak, des-
min, vimentin, FVIII-RAg, diiz kas aktin (SMA), sitokeratin ve
o-1 antikimotripsin immdin isaretleyicileri galigildi. Stromal
hiicrelerde vimentin igin yaygin pozitif yanit saptandi (Resim
4). SMA icin damar duvarlarinin yanisira daha gok periferde,
damar yapilarinin gevrelerinde hematoksilen-eozin kesitler-
de myoid gériiniimli, eozinofilik sitoplazmali hiicrelerde fo-
kal pozitif yanit izlendi. FVIII-RAg ile sadece damar duvarla-
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Resim 2: I¢si gekille tiimér hiicreleri ve damar yapilar (HE, x100).

Resim 3: Liimenleri eritrogitler ile dolu damar yapilar: (HE, x100).

rinda pozitif yanit izlenirken; desmin, o-1 kimotripsin igin ne-
gatif yanit gézlendi.

Bu bulgular 151g1 altinda olguya AAM tanisi kondu ve ol-
gu aylik kontrollere ¢agrildi. Son 14 aylik kontrol siresi igeri-
sinde olguda rekurrens gdzlenmedi.

TARTISMA

AAM, oldukga ender gériilen, infiltratif karakterli, sik lokal
reklrrens gosteren mezenkimal bir timérdir. Kadinlar igin
segiciligi bulunmakla birlikte, erkeklerde de gérilebilmekte-
dir. Kadinlarda gériilme yasi 20-40 yas olmakla birlikte er-
genlik ¢caginda saptanmig olgular da bulunmaktadir (1,13).
Erkeklerde lezyon ¢ogunlukla spermatik kordon yerlesimli ol-
makla birlikte, perianal, perineal yerlesimlerde de gdriilebilir
(1,13,14). Erkeklerde gériilme yasi 18-70 yas arasinda de-
gismektedir (1,13). AAM, kadinlarda ¢ogunlukla vulvada,
Bartholin bezinin dis orifisi civarinda yerlesir ve klinisyenler-
ce siklikla yanhs olarak Bartholin kisti, vulvar abse, vaginal
kist, Gardner kisti, vaginal prolapsus olarak degerlendirilirler
(2,4,12).

AAM makroskopik olarak, kapsiilli gérinimli, dizgin
konturlu ve iyi sinirhdir. Kesit ylzi ten renginde olup kistik
yapilar icerebilir. Makroskopik incelemede, gevsek miksoid
stroma icerisinde, igsi stromal hiicreler ve genis limenli da-
mar yapilari gézlenir. Stromal hiicreler elektronmikroskobun-
da fibroblast-miyofibroblastlar ile benzerlik gésterir (2,8,9,
15). Damar limenleri eritrositler ile doludur ve bazilarinin du-
varlarinda hyalinizasyon ve fibrin birikimi gézlenir (1-3,6,12).

Sitogenetik ve molekiiler analiz ¢alismalarinda 12q 14-15
kromozomal kirilma bélgesinde translokasyon saptanmistir
(7). Olgumuza ait klinik, makroskopik ve mikroskopik 6zellik-
ler kaynaklar ile uyumludur. Elektronmikroskopik ve molekii-
ler analiz ¢alismasi yapilmamustir.

AAM'da imminhistokimyasal olarak stromal hiicreler vi-
mentin igin pozitif, desmin, sitokeratin, SMA, FVIII-RAg, S-
100 igin genellikle negatif immin yanit verir (2,6,9). Olgu-
muzda damar yapilan ve bunlarin gevrelerinde yogunlasan
myoid/myofibroblast gérinimli hicreler SMA igin immin
pozitif idi. Bu, AAM'daki stromal hiicrelerin primitif mezenki-
mal hiicrelerden kdken almasi ve myoid/myofibroblastik fark-
lilagsmaya ugrayabilmesi ile agiklanmaktadir (2,9). Ayirici ta-
nida lokal rekirrensi diiglik benign timérler ve malign, me-
tastatik potansiyeli yiiksek timérler bir arada distndlmeli ve
once- likle angiomyofibroblastom, fibroepitelyal polip, mikso-
id epiteloid leiomyom ve miksoid malign fibréz histiositom ak-
la getirilmelidir.

Angiomyofibroblastom ilk kez 1992’ de tanimlanmig, AAM
ile benzer klinik, morfolojik ve histopatolojik 6zelliklere sahip
mezenkimal bir neoplazmdir. AAM'dan farkli olarak stromasi
hyalironik asitten fakir ve daha hiicreseldir. Stroma igerisin-
deki damar yapilari daha kii¢lik ve ince duvarlidir. Stromal
hiicreler daha siskin ve koyu eozinofilik sitoplazmali olup, im-
minhistokimyasal olarak vimentin, desmin icin immiin pozitif;
ASMA, sitokeratin, S-100 igin negatif ozelliktedir (2,6,9).

Angiomyofibroblastom ile AAM arasinda bu gibi farklilik-
larin olmasina karsin bu iki lezyonun birbirlerinin gegis formu
oldugu da bildirilmektedir (2). Fibroepiteliyal polipler, AAM'a
oranla ¢ok kigik c¢apta lezyonlardir, histopatolojik olarak
stromayi gevreleyen skuamoz epitel ve stromal hicrelerde
multinikleasyon, atipi ve bizar hiicreler gézlenir (2,3).

Miksoid epiteloid leiomyom, AAM'a gére ¢ok daha hiicre-
seldir ve hemen hemen hi¢g damar yapisi icermez. Stromal
hiicreler angiomyofibroblastomdaki gibi yuvarlak ve siskindir;
desmin ve SMA igin immiin pozitiftir (9,16). Miksoid malign
fibroz histiositom ise derin yerlegimlidir, timér hicrelerinde
belirgin atipi ve yiiksek oranda mitoz gdzlenir. Stroma hiicre-
seldir ve storiform desen gdsterir, stromal hiicreler o-1 anti-
kimotripsin igin pozitif boyanma gésterir (2,3,6).

AAM lokal infiltratif olmasi nedeniyle tam olarak eksize
edilemeyen bir timérdir. Rezeksiyonun tam olmamasi da
rekirrens riskini arttirir. Yiizeyel yerlesimli lezyonlar kolaylik-
la tam ¢ikanilabilirken, derin yerlesimli lezyonlarda bu olasilik
zayiftir (3,6). Lezyonun rekiirrens gdsterebilecegi goz ardi
edilmemeli ve klinik yakin takip mutlaka yapiimalidir.
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Resim 4: Stromal hiicrelerde immiinhistokimyasal vimentin pozitifli§i
(x200).
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