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OZET: Endometriozis zemininde malign transformasyon nadir bir durum olup, cogunlukla primer yerlesim yeri overdir; nadiren ekstragonadal bélgelerde de bildi-

rilmistir. Endometrioid karsinom en siklikla gériilen histopatolojik timar tipi iken; sarkom gelisimi cok daha enderdir. Bu makalede, over yerlesimli, endomet-
rioid kist zemininde gelismis distik dereceli endometrial stromal sarkom olgusu sunulmaktadir. Pelvik agri yakinmasiyla bagvuran 52 yasindaki kadin hasta-
da adneksiyal kitle saptanmig ve cerrahi uygulanmistir. Makroskopik olarak; rezeksiyon materyali 15x10x10 cm boyutlarinda over yerlesimli kistik kitle ve
7x6x3 cm boyutlanindaki histerektomiden olusmaktadir. Ayrica, pelvis icinden biyigu 4 cm caplh, 3 adet solid kitle eksize edilmigtir. Histerektomi materyalin-
de herhangi bir dzellik gdriilmemistir. Kistik ve solid kitlelerin mikroskopik incelemesinde, diffiiz, oval-igsi cekirdekli hiicrelerden olusan, damardan zengin tli-
mdral yapi goriildi. On biylk biydtme alaninda ortalama 3'ten az mitoz izlendi. Olguya uygulanan immiinhistokimyasal ¢alismada, dstrojen ve progesteron
reseptdrl ile timdr hicrelerinin tamaminda kuvvetli nikleer imminreaktivite saptandi. Olgu, bu histopatolojik ve imminhistokimyasal bulgularla “endometri-
oid kist zemininde gelismis dilsiik dereceli endometrial stromal sarkom" olarak degerlendirildi. Karsi taraf overde, endometriyum, myometriyum ya da serviks-
te tmar izlenmedi. Ekstrauterin endometrial stromal sarkomlar, nadir gériilmeleri nedeniyle, yerlestikleri bdlgelerin diger igsi hiicreli timdrleri ile ayinci tani-
da guglikler yaratabilir. Endometriozis odaklar ile birliktelik gdstermeleri, uterin endometrial stromal sarkomlar ile ayni histopatolojik ve imminhistokimyasal
dzellikleri tagimalar tanida yardimeidir.
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SUMMARY: LOW-GRADE ENDOMETRIAL STROMAL SARCOMA ARISING ON THE BACKGROUND OF ENDOMETRIOID CYST OF THE OVARY: A CASE

REPORT. Malignant transformation on a background of endometriosis is rare and the primary site of the tumor is ovary in most of the cases although rare
extragonadal cases have also been reported. The most common histopathologic tumor type is endometrioid carcinoma while sarcomas develop much more
rarely. A case of low-grade endometrial stromal sarcoma arising on a background of endometrioid cyst of the ovary is presented in this paper. An adnexial
mass was detected in a 52-year-old woman presenting with pelvic pain and surgical excision was performed. Macroscopically, the resected specimen was
composed of a cystic mass measuring 15x10x10 cm and a histerectomy material 7x6x3 cm in dimentions. In addition, three solid masses, the biggest 4 cm
in diameter were excised. Histerectomy specimen was unremarkable. Microscopic examination of the cystic and solid masses revealed a highly vascular tu-
mor composed of diffusely arranged cells with oval or spindle-shaped nuclei. Less than 3 mitotic figures were counted on ten high-power-fields. Strong nuc-
lear immunoreactivity in all of the tumoral cells was observed on the immunochistochemical staining for estrogen and progesteron receptors. The case was
diagnosed as “Low-grade endometrial stromal sarcoma arising on a background of endometrioid cyst of the ovary”. No tumor was detected within the cont-
ralateral ovary, endometrium, myometrium or cervix. Differential diagnosis between extrauterine endometrial stromal sarcomas and the other spindle-cell tu-
mors at the same localization may be difficult as the former are rare. The co-occurence with foci of endometriosis, similar histopathologic and immunohistoc-
hemical findings to their uterine counterparts help to make the diagnosis.
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GIRIS yiizeyli, gri-beyaz, elastik, nodiiler, 3 adet solid kitle eksi-
ze edilmistir. Kistik kitlenin duvar kalinligi 0.2 ile 1.5 cm

Endometriozis zemininde malign transformasyon na-  arasinda degismekte olup; cepecevre sert, sarimsi-be-

dir bir durumdur (%0.7-1). Endometrioid karsinom en sik
gorilen histopatolojik timor tipi iken; sarkom gelisimi cok
daha-ender olarak goérildr (1,2,3). Olgularin cogunlugun-
da (3/4) primer yerlesim yeri overdir; nadiren (1/4) ekst-
ragonadal bolgelerde de bildirilmistir (1,4). Bu yazida,
over yerlesimli, endometrioid kist zemininde gelismis di-
stk dereceli endometrial stromal sarkom (ESS) olgusu
sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Pelvik agn yakinmasiyla SSK izmit Bélge Hastane-
si'ne basvuran 52 yasindaki kadin hastada sol adneksi-
yal kitle saptanmis ve TAH + BSO uygulanmistir.

Operasyonda, kitlenin pelvis 6n duvarina yapisikhk
gosterdigi gorilmustir. Makroskopik olarak; rezeksiyon
materyali 15x10x10 cm boyutlarinda over yerlesimli kistik
kitle ve 7x6x3 cm boyutlarindaki histerektomiden olus-
maktadir. Ayrica, pelvisten buyigd 4 cm c¢apli, dizgin
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yaz, solid, nodiler alanlardan olusmaktadir. Histerektomi
materyalinde herhangi bir 6zellik g6rilmemistir.

Kistik ve solid kitlelerin mikroskopik incelemesinde,
diffiiz, oval-igsi ¢cekirdekli hicrelerden olusan, damardan
zengin timoral yapi gorildi (Resim 1, 2). On buylk bi-
yutme alaninda ortalama 3'ten az mitoz izlendi. Kistik kit-
lenin duvarinda genis kanama alanlar ve bir alanda en-
dometrial doku dikkati cekti (Resim 3). Olguya uygulanan
immuinhistokimyasal calismada, Ostrojen ve progesteron
reseptord ile timor hucrelerinin tamaminda kuvvetli nik-
leer imminreaktivite saptandi (Resim 4). Vimentin ile dif-
flz imminreaktivite gorilirken; diiz kas aktini ve CD 10
ile fokal pozitif, sitokeratin ve desmin ile negatif sonug
alindi. Retikiilin boyasinda timér hicrelerini tek tek sa-
ran yogun lifler izlendi (Resim 5). Olgu, bu histopatolojik
ve immunhistokimyasal bulgularla “endometrioid kist ze-
mininde gelismis dis(k dereceli endometrial stromal sar-
kom" olarak degerlendirildi.

TARTISMA

Overin endometrioid stromal sarkomlari (ESS) nadir
timorlerdir. Bu konu ile ilgili en genis seri (23 olguluk) Yo-



OVERDE ENDOMETRIOID KIST ZEMININDE GELISMiS DUSUK DERECELI ENDOMETRIAL STROMAL SARKOM: OLGU SUNUMU - 41

(The Turkish Journal of Pathology)

g AR o K100 2
Resim 1: Endometrioid kist duvarimda, mezenkimal tiimér ( Prot. No:

B-4117/02, HE x40).
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Resim 2: Diffiiz, oval-igsi cekirdekli hiicrelerden olusan, damardan
zengin tiimoral yap (Prot. No: B-4117/02, HE x200).

ung ve ark. tarafindan 1984'te yayinlanmistir (5). Olgula-
rin, 20 ile 76 yaslar gibi genis bir yas araliginda bulunduk-
lan bildirilmektedir. TUmér ¢apinin 4 ile 23 cm arasinda
degistigi ve 15 cm ¢apa ulasan kistik alanlar iceren timaor-
lerin bulundugu rapor edilmistir. Mikroskopik olarak tanim-
lanan tipik gériinim, yuvarlak veya oval, nadir olarak igsi
cekirdekli uniform hiicrelerin diffiiz Greyisidir. Arteriollerin
olusturdugu belirgin damar ag! ve bu damarlar etrafinda
timor hiicrelerinin girdapsi dizilimi de vurgulanan morfolo-
jik 6zelliklerdir (5,6). Ayrica, overin fibromunda izlenen fib-
romatdz alanlarin, storiform paternin ve fibréz bantlarla
birbirinden ayrilan nodiler alanlarin da izlenebilecegi be-
litiimektedir. Tekomdakine benzer sekilde yogun hiicresel
alanlar ya da hyalen plaklar gérilebilir; seks-kord benzeri
diferansiyasyon alanlari da bulunabilir. Hiicre sitoplazma-
larinin genellikle dar ve belirsiz sinirli olduklari ancak bazi
olgularda bol intrasitoplazmik lipid icerecek sekilde genis
olabileceg@i belirtiimektedir. Nukleer atipi genellikle bulun-
maz ya da minimaldir. Olgularin cogunda 10 biyiik biyut-
me alaninda 3'ten az mitoz izlenir. Bu nedenle cogu dusik
dereceli timorlerdir (3,5). Olgumuzda, tipik mikroskopik
goriinume ek olarak, yer yer fibromatdz alanlar, storiform
patern ve nodiiler alanlar da izlendi. Belirgin gekirdek ati-
pisi gérilmemesi ve disiik mitoz sayisi nedeniyle olgu,
disuk dereceli ESS olarak degerlendirildi.

Resim 3: Kistik kitlenin duvarmmda endometrival doku
{Prot. No: B-4117/102, HE x125).

Over lokalizasyonunda ESS'larin ayirici tanisina ove-
rin primer sarkomlari girer. Bu timérler bes ana baslik al-
tinda toplanir: 1- Saf olanlar 2- Malign mikst mezodermal
timoriin ya da adenosarkomun bir komponenti olanlar;
3- Teratomun bir komponenti olanlar 4- Sertoli-Leydig
hiicreli timérin igerisinde 5- Epitelyal bir timdrle birlikte
olanlar. Saf oldugunda overyan stromal (fibrosarkom) ya
da endometrial stromal olmak Uzere iki tipte olabilir (5).
Ancak overin endometrial stromal timérlerinin mikrosko-
pik ayirict tanisina dg temel timér grubu girmektedir: 1-
Diger saf sarkomlar, 2- Malign mikst mezodermal timor-

Resim 4: Ostrojen reseptorii ile kuvvetli niikleer immiinreakrivite
(Prot. No: B-4117/02, Strepravidin-biotin x200)
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Resim 5: Retikulin boyasi ile tiimdr hiicrelerini tek tek saran lifler
{Prot. No: B-4117102, x200)

ler, 6zellikle mezodermal adenosarkomlar, 3- Seks-kord
stromal timaorler (5,7). Bu ayirici tanilar icerisinden, ove-
rin diger saf sarkomlar da diffiz blylime paterni goste-
rebilir, ancak ESS’lerin karakteristik hucre tipini ya da be-
lirgin, arterioler damar agim gostermezler. ESS’ler, 6zel-
likle endometriozis zemininde gland yapilan icerdiklerin-
de, mezodermal adenosarkomlar ile ayirici taniya girebilir.
Glandler elemanlar ESS'lerde endometriozis odaginda
fokal olarak izlenirken, mezodermal adenosarkomlarda
uniform dagilim gésterirler. Olgumuzda karakteristik hic-
re tipi ve zengin arteriyoler damar aginin yanisira, glan-
diiler elemanlar sadece endometriyozis odaginda goz-
lendiginden, dncelikle ESS tanisi disindldi.

ESS'ler boyut ve makroskopik gorinti olarak, overin
stromal timorleri ile benzer Ozelliktedir. Mikroskopik
olarak, proliferatif endometriyumun stromal hicrelerini
animsatan hiicre tabakalari icerisinde, ge¢ sekretuvar
endometriumun spiral arteriyollerine benzeyen belirgin
kiciik arteriyol agi temel morfolojik bulgulardir. Uterus
korpusunun ESS’lerinden ayrimindaki en 6nemli histopa-
tolojik bulgu, overin ESS’lerinde siklikla fibromatéz alan-
larin bulunmasidir. Bu alanlar, uterustaki timorlerde goz-
lenmez. Yine, uterusun ESS’lerinde karakteristik olarak
izlenen fokal intravaskiler biylime paterni, overe sinirli
timérlerde gorllmezken; tumér over disina ¢iktiginda
siklikla gézlenir (5). Olgumuzda yer yer fibromatdz alan-
lar izlenirken; intravaskiler bliyume paterni, timér over
disina ¢cikmis olmasina ragmen, saptanmadi.

Young ve ark.'nin serisinde, toplam 23 olgunun
19'unun overin seks-kord stromal timérleri olarak deger-
lendirildigi (genellikle tekoma ya da graniiloza hiicreli tu-
mérler), sadece 4 olgunun dogru tani aldigi belirtiimekte-
dir. ESS’lerin gogunlugu, fibrom ve tekomlarin tersine, ta-
ni aldiklari sirada ileri evrededir. Ayrica fibrom ve tekom-
lar, ESS’lerin karakteristik hiicre morfolojisini ve siklikla
endometriyozis ile olan iliskisini gdstermezier. ESS’ler bol
miktarda intrasitoplazmik lipid icerebilir ve tekomu dusun-
durebilir. Ayrica epitelyal paterne benzer goriintl olustu-
rabilirler; ancak graniloza hucreli timorlerin nukleer
dzelliklerini tagimazlar. Képiksi hicrelerin varligi da dik-
kati cekebilir ve steroid hormon salgilayan hicreler olarak
dusunulebilir(5). Olgumuzda intrasitoplazmik lipid varligi
lehine morfolojik bulgu saptanmadi.
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Overin ESS'lerinin yariya yakininda bilateralite sap-
tanmaktadir (5). Bu bulgu, overin diger saf sarkomlarin-
da ve stromal timérlerinde pek gdzlenmez. Overin diger
stromal timaorlerinin (granuloza hiicreli ve seks-kord stro-
mal) cogu tani aldidi sirada overe sinirh kitlelerdir. Oysa,
olgumuzda oldugu gibi, endometrioid stromal sarkomla-
rin siklikla over disina yayilim yaptig: gozlenir. (5)

Over yerlesimli ESS'lerin siklikla kékeni klasik endo-
metriyozis ya da saf stromal endometriyozisdir. Ayni za-
manda neometaplaziye (neoplastik hiicrelerin kdken aldi-
@1 dokuda normalde bulunmayan bir hiicre tipine degisi-
mi) ugrayan overin stromal hiicrelerinden direkt olarak
gelismesi de olasidir (5).

Overin ESS’leri ile birlikte ya da 6ncesinde uterus yer-
lesimli ESS’lere de siklikla rastlanmaktadir. Olgumuzda,
endometriyumda timéral lezyon saptanmamistir.

Endometriyozis zemininde malignite gelisimi ile ekso-
jen hormon kullanimi arasinda iliski oldugu bilinmektedir
(1)- Ancak olgumuzda béyle bir 6yki bulunmamaktadir.

Immunhistokimyasal olarak, vimentin, desmin, dstro-
jen ve progesteron reseptord ile diffiz; CD 10 ve diz kas
aktini ile fokal immunreaktivite gézlenebilir (1,6). Olgu-
muzda da benzer imminhistokimyasal bulgular izlenmistir.

Primer tedavi yaklagimi cerrahi eksizyondur. Bilateral
over tutulumu olasiliginin yiksekligi, senkron ya da daha
sonrasinda uterus yerlesimli ESS gelisme olasiligi nede-
niyle, TAH + BSO’'nun genc hastalarda da tercih edilme-
si onerilmektedir.

ESS'lerin mitoz orani prognoz ile korelasyon gosterir.
Uterin ESS'lerde oldugu gibi, tumor yayilmis olsa da, du-
sik dereceli ise, uzun sireli sagkalim beklenebilir. Olgu-
muz, evre llb olmakla birlikte, 1 yillik izlem sirecinde
niks ya da metastaz géstermedi. Ancak bu izlem siiresi
prognoz konusunda yorum yapmak igin kisadir.

Dusik dereceli ESS'de, rezidii ya da niiks hastaligin
tedavisinde progesteron kullaniminin yararli oldugunu
savunan calismalar bulunmaktadir. Ancak yiiksek dere-
celi ESS'de bir yarari gosterilmemistir. Diger taraftan, te-
davide radyoterapi de kullanilmis ve yiiksek dereceli ti-
morlerin tedavisi icin de olumlu sonuglar verdigi bildiril-
mistir (5).

Overin ESS'lerinin tedavisinde kemoterapinin etkisi
ise aciklik kazanmamistir. Methotrexate, cyclophospha-
mide, doxorubicin ve vincristine kullanimi ile iyi sonuclar
alinmistir (5).

Endometrioid stromal sarkomlarin biyolojik davranisi-
ni, uterustakilerde oldugu gibi mitotik aktiviteleri belirler
(5). Dusiik dereceli ESS’lerin prognozu, saf over sarkom-
larina gére belirgin olarak daha iyidir (8). Yuksek derece-
li olanlarin ise over sarkomlarina benzer sekildedir.

Ekstrauterin ESS’ler, nadir gorilmeleri nedeniyle,
yerlestikleri bélgelerin diger igsi huicreli timérleri ile ayiri-
ci tanida gugclikler yaratabilir. Endometriyozis odaklari ile
birliktelik gdstermeleri, uterin ESS’ler ile ayni histopatolo-
jik ve imminhistokimyasal ozellikleri tasimalan tanida
yardimcidir. Ayrica, dogru tani almalari, tedaviyi de de-
gistirdiginden énemlidir.
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