2.BOLUM

DERININ MEZENKIMAL TUMORLERI

Sevil KARABAG?

Kutandz mezenkimal tiimorler nadir goriilmesi ve histolojik olarak mezenki-
mal ya da mezenkimal olmayan lezyonlarla sik 6rtiismesinden dolay1 tani zorlugu
yaratan neoplazmlardir. Son yillarda, birgok farkli kutanéz mezenkimal neoplaz-
min genetik ozelliklerinin tanimlanmasi, yeni tiimor tiplerinin tariflenmesine,
tiimor siniflamasinda diizenlemelere, yeni tanisal belirteclerin kullanilmasina ve
yeni tedavi modalitelerinin gelistirilmesine yol agmistir. Son zamanlarda tanimla-
nan yeni antiteler arasinda; psddomyojenik hemanjioendotelyoma, hemosiderotik
tibrolipomatoz tiimor ve fibroblastik konnektif doku neviisii yer almaktadir. Ayri-
ca yakin zamanda tanimlanan epiteloid hemanjiomda FOS yeniden diizenlenme-
si, epiteloid hemanjioendotelyomada CAMTAL1 proteini, benign fibroz histiyosi-
tomda PKC, epiteloid fibroz histiyositomda ALK proteini, Dermatofibrosarkoma
protuberansta PDGFP, kutanéz myoepitelyal tiimérlerde EWSRI1 geni, Radyasyon
iliskili vaskiiler lezyonda myc protein overekspresyonu ise yeni tanimlanan gene-
tik 6zelliklerdir. Yakin zamanda tani siniflamasi degistirilen neoplazmlar arasinda
ise Intradermal diiz kas tiimérii yer almaktadur.

Bu boliimde derinin mezenkimal tiimérlerinden yonetimi ve prognozu agisin-
dan 6nemli klinik sonuglari olabilecek gesitli tiimor gruplarinin kokeni ve genetik
ozellikleri ile ilgili histolojik ve molekiiler giincel gelismeler vurgulanmustir.

Psodomyojenik Hemanjioendotelyoma

Ps6domyojenik Hemanjioendotelyoma (PHE), genellikle geng eriskin erkek-
lerde goriilen intermediate grade vaskiiler endotelyal neoplazmdir (1).

Oldukga nadir goriiliir. Olgularin %6071 alt ekstremite yerlesimli olup, digerleri
tist ekstremite ve govde yerlesimlidir. 1-2.5 cm boyutunda agrili ya da agrisiz kitle
olarak kargimiza cikar. Lokal rekiirrens ve nadiren uzak metastaz yapar. Histo-
patolojik olarak cevreye infiltratif, tabaka ya da gevsek fasikiil seklinde, parlak
eozinofilik sitoplazmali, vezikiiler niikleus ve kiigiik niikleollere sahip igsi ya da
epiteloid timor hiicrelerinden olusur. Bazi tiimor hiicreleri rabdomyoblast sek-
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Mikroskopik olarak AIDKN, dermis yerlesimli, genellikle diizensiz ve infiltra-
tif sinirli ve parlak eozinofilik sitoplazmali, kiint uglu veya “puro seklinde” niik-
leuslara sahip igsi hiicreler ve fasikiillerden olusur. Bununla birlikte, hafif-orta
derecede niikleer atipi ve mitotik aktivite varligt AIDKN'yi pilar leiomyomdan
ayirir. Subkutan dokuya ¢ok sinirli itme seklinde infiltrasyon olan olgular AIDKN
kabul edilirken, subkutan dokuya infiltrasyon olan olgular leiomyosarkom olarak
kabul edilir ve bu olgularin metastaz riski vardir (36).

AIDKN %20 oraninda lokal rekiirrens yapar ancak uzak metastaz yapmaz.
AIDKN’lerin biiyiik ¢ogunlugu diiz kas farklilagmast ile tutarlh SMA, desmin ve
h-caldesmon eksprese eder ve fokal keratin pozitifligi vakalarin yaklasik %50’sin-
de goriliir. CD34, S100 ve HMB45 tipik olarak negatiftir (36).

Rekiirren tiimoérlerin nodiiler bitylime paterni, ciddi sitolojik atipi, nekroz ve
daha sik mitoz icerdigi goriilmiistiir ve genellikle bu olgular inkomplet eksizyon
ile iligkilidir (4,36).
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