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2.BÖLÜM

DERİNİN MEZENKİMAL TÜMÖRLERİ

Sevil KARABAĞ2

Kutanöz mezenkimal tümörler nadir görülmesi ve histolojik olarak mezenki-
mal ya da mezenkimal olmayan lezyonlarla sık örtüşmesinden dolayı tanı zorluğu 
yaratan neoplazmlardır. Son yıllarda, birçok farklı kutanöz mezenkimal neoplaz-
mın genetik özelliklerinin tanımlanması, yeni tümör tiplerinin tariflenmesine, 
tümör sınıflamasında düzenlemelere, yeni tanısal belirteçlerin kullanılmasına ve 
yeni tedavi modalitelerinin geliştirilmesine yol açmıştır. Son zamanlarda tanımla-
nan yeni antiteler arasında; psödomyojenik hemanjioendotelyoma, hemosiderotik 
fibrolipomatöz tümör ve fibroblastik konnektif doku nevüsü yer almaktadır. Ayrı-
ca yakın zamanda tanımlanan epiteloid hemanjiomda FOS yeniden düzenlenme-
si, epiteloid hemanjioendotelyomada CAMTA1 proteini, benign fibröz histiyosi-
tomda PKC, epiteloid fibröz histiyositomda ALK proteini, Dermatofibrosarkoma 
protuberansta PDGFP, kutanöz myoepitelyal tümörlerde EWSR1 geni, Radyasyon 
ilişkili vasküler lezyonda myc protein overekspresyonu ise yeni tanımlanan gene-
tik özelliklerdir. Yakın zamanda tanı sınıflaması değiştirilen neoplazmlar arasında 
ise İntradermal düz kas tümörü yer almaktadır.

Bu bölümde derinin mezenkimal tümörlerinden yönetimi ve prognozu açısın-
dan önemli klinik sonuçları olabilecek çeşitli tümör gruplarının kökeni ve genetik 
özellikleri ile ilgili histolojik ve moleküler güncel gelişmeler vurgulanmıştır.

Psödomyojenik Hemanjioendotelyoma

Psödomyojenik Hemanjioendotelyoma (PHE), genellikle genç erişkin erkek-
lerde görülen intermediate grade vasküler endotelyal neoplazmdır (1).

Oldukça nadir görülür. Olguların %60’ı alt ekstremite yerleşimli olup, diğerleri 
üst ekstremite ve gövde yerleşimlidir. 1-2.5 cm boyutunda ağrılı ya da ağrısız kitle 
olarak karşımıza çıkar. Lokal rekürrens ve nadiren uzak metastaz yapar. Histo-
patolojik olarak çevreye infiltratif, tabaka ya da gevşek fasikül şeklinde, parlak 
eozinofilik sitoplazmalı, veziküler nükleus ve küçük nükleollere sahip iğsi ya da 
epiteloid tümör hücrelerinden oluşur. Bazı tümör hücreleri rabdomyoblast şek-
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Mikroskopik olarak AIDKN, dermis yerleşimli, genellikle düzensiz ve infiltra-
tif sınırlı ve parlak eozinofilik sitoplazmalı, künt uçlu veya “puro şeklinde” nük-
leuslara sahip iğsi hücreler ve fasiküllerden oluşur. Bununla birlikte, hafif-orta 
derecede nükleer atipi ve mitotik aktivite varlığı AIDKN’yi pilar leiomyomdan 
ayırır. Subkutan dokuya çok sınırlı itme şeklinde infiltrasyon olan olgular AIDKN 
kabul edilirken, subkutan dokuya infiltrasyon olan olgular leiomyosarkom olarak 
kabul edilir ve bu olguların metastaz riski vardır (36).

AIDKN %20 oranında lokal rekürrens yapar ancak uzak metastaz yapmaz. 
AIDKN’lerin büyük çoğunluğu düz kas farklılaşması ile tutarlı SMA, desmin ve 
h-caldesmon eksprese eder ve fokal keratin pozitifliği vakaların yaklaşık %50’sin-
de görülür. CD34, S100 ve HMB45 tipik olarak negatiftir (36).

Rekürren tümörlerin nodüler büyüme paterni, ciddi sitolojik atipi, nekroz ve 
daha sık mitoz içerdiği görülmüştür ve genellikle bu olgular inkomplet eksizyon 
ile ilişkilidir (4,36).
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