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ONSO0Z

Deri eki timorleri nadir gorulen ve birbirine benzeyen tumoarler oldugundan tanila-
rinin konmasi ve ayirici tanilarinin yapiimasi genellikle zordur.Bu konuda ulasilabi-
len Turkce kaynaklarin da sinirli olmasi nedeniyle bu kitabin olusturulma surecini
baslattik. Amacimiz , gen¢ meslektaslarimiza yonelik glincel bir kaynak olustur-
maya katkida bulunmakti. Kitabin olusumunda tim yazarlarimiz ile birlikte uzun
ve yorucu bir suregte elimizden gelen cabayi gostermis olmamiza ragmen; varsa
eksikliklerimiz icin affiniza siginiyoruz.

Bu kitabin olusturulmasinda degerli vaka arsivinin kullanimina izin vererek
bizleri onurlandiran Acibadem Universitesi Anabilim Dali Bagkani Prof. Dr. Umit
inceye, kisisel arsivindeki olgulari paylagmanin yanisira emek ve bilgi birikimini de
aktaran ve tlim slreg boyunca bizlere destek ve katkilarini esirgemeyen Prof. Dr.
Emel Dikicioglu Getin'e, klinik deneyimleriile bizlere yol gosteren Dinya Goz Has-
tanesi'nden Prof. Dr. Samuray Tuncer ve istanbul Universitesi Tip Fakiiltesi'den Dr.
Ogr. Uyesi Can Oztiirker'e, Acibadem Altunizade Hastanesi'nden Uzm. Dr. Eylem
Akara, olgularin dijital sisteme aktariimasini sadlayarak buytk bir sabirla ve 6z-
veriyle galisan Acibadem Maslak Hastanesi'den Tibbi Uzman Yardimcisi Biyolog
Cavit Kerem Kayhan ve Elif Yenici'ye tesekkir ederiz.

Sonug olarak; kendi alanlarinda deneyimli yazarlarin katkilari ve olgulariile siz-
lere deri eki timorlerini aktarmaya galistik. Bu kitabin patoloji yolculuguna yeni
baslayan arkadaslarimiz basta olmak tzere meslektaslarimiza gunluk rutin de-
Jerlendirmelerde katki saglamasi tim yazarlarin ortak dilegidir.

EDITORLER
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Dr. Zeynep TOSUNER
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BOLUM 1 £ N
‘ o |
PILAR KILIF AKANTOMU S/

VE DILATE POR <

Nurtac ASA SARIKAS'

PiLAR KILIF AKANTOMU
KLINiK BULGULAR

Pilar Kilif Akantomu(infundibuloistmikoma), kil folikilintn kalici kismi olan infun-
dibulum ve istmus yonunde farklilasmis folikdler bir benign neoplazidir. Genel-
likle ylz ve Ust dudakta lokalize, keratindz debri iceren santral pora sahip soliter
asemptomatik, kiiglk (0,5-1 cm), cilt renginde nodilden olugmaktadir. Kadin ve
erkekte esit siklikta gorulur. Bilinen iliskili oldugu bir sendrom ve genetik anormal-
lik yoktur(1-4).

HiSTOPATOLOJiK BULGULAR

Pilar Kilif Akantomu epidermis yiizeyine bir agiklikla baglantili, merkezi bir pordan
yayilan ¢ok sayida tumor lobdlinun gevredeki dermise uzandigi ve bazen subku-
tan yag doku veya iskelet kasini tuttugu gok loblu kistik bir invajinasyondur(Resim
1-4). Lobdiller, glikojenin varligi nedeniyle vakuolize olabilen, hem infundibuluma
hem de istmusa dogru farklilasmis pilar epitelden olusur. Bu farklilagma, folikdler
kanali dolduran mavi-gri (infundibuler) ve pembe (istmik) korneositlerle sonucla-
nir. Bazi olgularda kok veya bulber (veya her ikisi) farklilagmasinin minor bir kom-

T Uzm. Dr. Edirne Sultan 1. Murat Devlet Hastanesi, Tibbi Patoloji Klinigi, nurtacasa@gmail.com
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PROLIFERE PILAR TUMOR 4
v

Hazal TAS SOLAK'

GENEL BiLGILER

Prolifere pilar ttimar, kil folikulintn dis kok kilifindan kaynaklanan nadir gortlen
bir neoplazidir. 1966 yilinda, Wilson ve Jones tarafindan trikilemmal kistten geli-
sen ve skuamoz hicreli karsinomu taklit eden tumar olarak tanimlanarak “prolife-
re epidermoid kist” terimiyle rapor edilmistir (1). Daha sonra vakalar igin ‘invaziv
pilomatriksoma’, ‘trikoklamidokarsinoma’, ‘trikilemmal pilar tumor’, ‘dev kil mat-
riks timord’, 'sagh derinin pilar timorU’ ve ‘prolifere folikller kistik neoplazi’ tanilari
kullanilmistir (2). Glintmizde, prolifere trikilemmal kist ve daha nadiren prolifere
folikller kistik neoplazi olarak da adlandiriimaktadir. Etiyolojisi bilinmemektedir.
Prolifere pilar timorlerin, travma ya da kronik inflamasyon gibi sebeplerle trikilem-
mal kistlerden sekonder olarak gelisebilecegdi veya de novo ortaya cikabilecegi
disUnllmektedir (3,4). Prolifere pilar timorler gogunlukla benign olmakla birlikte,
malign ozellikler de sergileyebilir.

KLiNiK BULGULAR

Prolifere pilar timorin insidansi, tanimlanmasindan glinimduze kadar gesitli isim-
ler kullanilmis oldugundan net bilinmemektedir. Cogunlukla 40 yas Ustu kadinlar-

1 Uzm. Dr, Istanbul Mehmet Akif Ersoy Gogtis Kalp ve Damar Cerrahisi EAH, Patoloji Klinigi, hazaltassolak@gmail.com



@ Deri Eki Tumorleri

Resim 11: Malign prolifere pilar timdrde hiperkromatik, niikleer sinirlari diizensiz atipik hiicreler ve
cok sayida mitoz (siyah ok).

PROGNOZ VE TEDAVI

Prolifere pilar timorler genel olarak benign seyirli olup iyi prognozludur. Lokal ag-
resif ve malign formlar da bulunmaktadir. Bir meta-analizde genis lokal eksizyon-
dan sonra lokal nikstin %3,7 oldugu bulunmustur (6). Metastatik malign prolifere
pilar timorlerin gercek orani bilinmemektedir; bununla birlikte, 16 vakayi igeren iki
kiguk seride saptanan %25 gibi ylksek metastatik oran, bu lezyonlarin histolojik
olarak benzer skuamoz hucreli karsinomlardan daha buyuk bir malign potansiye-
le sahip olabilecedini distndurmektedir (6,19,20).

Prolifere pilar timorlerde tedavi basit cerrahi eksizyondur. Kiratif tedavi igin
cerrahi eksizyon ilk segenek olarak gorilse de, bazi durumlarda etanol enjeksiyo-
nu, lenf nodu diseksiyonu, radyoterapi ve kemoterapi distndlebilir (21). Malign
timorlerde niksl dnlemek igin 1 cm'lik temiz cerrahi sinir Onerilir (21). Uzak me-
tastazli malign timorlerde palyatif kemoterapi sonrasi radyoterapi tedavisi uygu-
lanir (18).
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TRIKILEMMOM 4

Emel DASGIN BITLIS

GiRiS
Benign folikuler timorler grubunda yer alan trikilemmom yaygin karsilasilan iyi
huylu bir lezyondur [1]. Kil folikiilinin bulbusundaki hiicrelere diferansiye oldu-

gundan trikilemmom ismi kabul edilmistir [2]. Trikolemmoma ismi de sinonim
olarak kullanilmaktadir [3].

KLiNiK BULGULAR

Trikilemmom ¢ogunlukla yetiskinlerde kafa ve boyun bolgesinde ve belirgin ola-
rak ylzln merkezi bolgelerinde (sentrofasiyal) yerlesim gosterme egilimindedir
[1]. Capi T cm'ye dek ulasabilen soliter sigil benzeri bir lezyon olarak ya da kubbe
seklinde, purtzsuz yuzeyli, cilt renginde papul seklinde ortaya cikar. Her iki cinsi-
yette de esit siklikta saptanir [4]. Multipl trikilemmmomlar; akral ya da oral verriikoz
hiperkeratoz ile birlikte Cowden sendromunun karakteristik bir 6zelligi olarak go-
ralar [1, 5, 6].

HiSTOPATOLOJIK BULGULAR

Trikilemmomlar; tipik olarak onceden var olan bir ya da daha fazla kil folikdlu-
ntin eslik ettigi ekzo-endofitik epitelyal proliferasyon olarak gordlir. Ylzeyi papil-

1 Uzm. Dr. Acibadem Universitesi, Tip Fakltesi, Tibbi Patoloji AD., emel.bitlis@acibadem.com
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DAVRANIS VE PROGNOZ

Trikilemmmom benign bir lezyondur.
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TRIKOFOLIKULOMA
v

Meryem YUVRUK'

GIRiS
Trikofolikiloma nadir gorilen; kil foliktilinden kaynaklanan hamartomatoz foliku-
ler timordur(1). Merkezde dilate kil folikild, gevreleyen dermise dogru sekonder

folikUller igeren benign deri eki timorddir (2,3). 1944 yilinda ilk kez Miescher ta-
rafindan raporlanmistir (1).

KLiNiK BULGULAR

Trikofolikiloma genellikle ylizden kaynaklanan, kubbe sekilli, 0,5-1 cm ¢apinda,
deri renginde, asemptomatik nodul veya papuldur. Bas, boyun bolgesinde ozellik-
le de yiizde ve skalpte soliter lezyon olarak gordlir (1,4). Nadiren dis kulak yoluy,
kulak kepcesinde, intranazal bolge, genital bolge, vulva, dudak ve Ust ekstremi-
telerde de gortlebilir (1,4). Her yasta gorilebilmekle birlikte orta yas, erkeklerde
daha sik gordiltr (1,2,3). Literatiirde nadir konjenital trikofolikiiloma vakalari bildi-
rilmistir. Lezyon klinik olarak epidermal inkltizyon kistleri, Winer dilate poru veya
bazal hicreli karsinomla karisabilir (5). Trikofolikliloma ve bazal hiicreli karsinom
collision timar olarak bildiriimistir(6).

T Uzm. Dr, Sehit Prof. Dr. ilhan Varank Sancaktepe Egitim Arastirma Hastanesi, Patoloji Klinigi,
meryemyvrk@gmail.com
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TRIKOEPITELYOMA
¥

Tevhide Bilgen OZCAN'

GiRi$

Trikoepitelyoma (TE), kil folikillerinden kaynaklanan iyi huylu bir adneksiyal tU-
mordur. Klasik TE, trikoblastoma, trikoadenom ve desmoplastik TE olarak sinif-
landirilan folikUler, epitelyal-stromal yonlne farklilasma gosteren bifazik timaor-
lerden olusan bir gruptur (1-3)Birgok kaynakta TE'lar yapisal ozelliklerine gore
farkli isimler ile gruplara ayrilmasina ragmen aslinda bu isimlendirme yanilticidir
ve bir timor genellikle ayni anda birden fazla yapisal paterne sahip olabilir. Bu
grup icindeki tim timaorler DSO 2018 Deri Timorleri kitabinda trikoblastoma ismi
altinda toplanmistir (3) Klasik TE, Multipl familyal form veya sporadik form olarak
bilinmektedir. Brooke ve Fordyce ilk olarak 1892'de Multipl familyal TE'ler cocuk-
lukta baglayan otozomal dominant (OD) gegisli bir hastalik olarak tanimlamistir.
Brooke-Fordyce hastali§i olarak da bilinen yavas ilerleyen lezyonlardir (4). Bu tir
lezyonlarin malign transformasyonu oldukga nadirdir. Kromozom 16q12-q13 ile
eslesen ” cylindromatosis “ timaor baskilayici genindeki (CYLD) mutasyonlarin
TE'ya yol agtigi kabul edilmektedir. PTCH geni Multipl familyal TE'larin patogene-
zinde nadiren yer alir. PTCH gen mutasyonu sporadik TE'larda saptanmistir (5-8).

1 Uzm. Dr,, Istanbul Bagcilar Egitim ve Arastirma Hastanesi, Patoloji Klinigi, tevhidebilgen@yahoo.com.tr
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TEDAVI

TE'de tedavi segenekleri arasinda eksizyon, elektrokoterizasyon, kriyoterapi, lazer
cerrahisi yer almaktadir. Tedavi sonrasinda rekdrrens, atrofi, hipopigmentasyon,
skatris, kontraktur ve enfeksiyon gibi komplikasyonlar da gelisebilmektedir. Mul-
tipl Familyal tip TE'li bir olguda radyofrekans elektrocerrahi tedavisinin etkinlig
bildirilmistir [21]
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PILOMATRIKSOMA
v

Fatma Glilgicek AYRANC/!

GiRis
Pilomatriksoma, pilomatrikoma, Malherbe tlimord, Malherbe'in kalsifiye olan epi-

telyomasi ayni timarin farkli isimleri olarak karsimiza gikar (1). ilk olarak 1880'de
Malherbe ve Chenantis tarafindan tanimlanmistir (2).

Pilomatriksoma benign bir deri eki timor olup, deri eki timarlerinin “kil folikul
kaynakli” grubu icerisinde yer alir (3) ve kil folikiili matriksinden kdken aldigi kabul
edilmektedir. TUmor hicreleri kil matriksi, kil korteksi, folikiler infundibulum, ic ve
dis kok kilifi ve kil kabarikligina diferansiye olabilmektedir (4).

EPIDEMIYOLOLOJI

Pilomatriksomanin goridlme yasi bimodal dagilim gosterir; 10 yas alti kiguk ¢o-
cuklar ve 50 yas Uzeri yetigkinler olmak Uzere 2 farkli yas grubunda daha sik go-
rilme egilimindedir. Olgularin %90', 10 yas ve alti gocuklardir. Ortalama yas 4,5
olarak bildirilmistir (5).

Pilomatriksomalar daha gok bas boyunda ve sacli deride gortlur. Ekstremite-
ler ve govdede daha az gorulebilir. Nadiren periorbital bolgede, skrotum ve vulva-

' Uzm. Dr, Saglik Bilimleri Universitesi Umraniye Egitim ve Arastirma Hastanesi, Patoloji Klinigi,

gulcicek.ayranci@gmail.com
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TRIKOBLASTOM
¥

Begtim CALIM GURBUZ'
Tuce SOYLEMEZ AKKURT?

GiRiS

Kil folikdlli kaynakl timorler, germinatif kil folikll epitelinin bulbusu ve gevre-
sindeki mezenkimden koken alir (1). Bu farkli kisimlardan koken alan tdmarlerin
isimlendirmesi de oldukga karmasiktir. Headington ve arkadaslari, bu ttimorleri
epitelyal ve mezenkimal komponentlerin orani ve eslik eden stromal indikleyici
degisikliklere gore siniflandirmistir (2). Bu siniflama igerisinde epitelyal kompo-
nentten baskin tiimorler trikoblastom, mezenkimal komponentten baskin olan
timorler trikojenik fibrom olarak adlandiriimistir. Gegmisten glinimize dek bu
timorler icin soliter, dev ve immatur trikoepitelyoma, trikogerminoma gibi farkli
isimlendirmeler kullaniimistir (3-6). Kutanz lenfadenoma ise trikoblastomun ayri
bir varyanti olarak bazi kaynaklarda farkli bir baslik altinda incelenebilmektedir (7).

Diinya Saglk Orgiiti'niin 2018'de yayimlanan “Deri Tumorleri” baslikli kitabin-
da trikoblastom, germinatif folikller epitel ve spesifik folikller stromaya diferansi-
asyon gosteren benign bifazik neoplazi olarak tanimlanmistir (8). Ayrica bu kitap-
ta, trikoblastomlarin ginimuzde arkitekttrel yapilarina gore buylk noddler, kiigtk
noduler, adamantinoid (lenfadenoma), retiform ve rasemiform gibi varyantlara
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iliskilendirildigi calismalar da mevcuttur (45,46). Bu durum vaka sayisinin azligi ve
bu konu ile ilgili yeterli verinin elde edilememesi ile iligkilidir.

SONUC

Trikoblastom, gegmisten ginumutize farkli isimlendirmeler ve alt gruplar halinde
incelenmis bir timaor grubudur. Kil folikdltintn farkll kompartmanlarindan gelise-
bildigi icin farkli morfolojiler seklinde karsimiza ¢ikmaktadir. Sendromik vakalar
ile iliskilendirilmesi, bu timorlerin gelisiminde farkli yolaklarin yer aldigini hatir-
latmaktadir. iImmunohistokimyasal belirteclerin taniya katkisi bilinmekle beraber,
hem morfolojik hem immunohistokimyasal ortigmeler nedeni ile 6zellikle bazal
hicreli karsinom ile ayrimda dikkatli olunmasi gerekmektedir. Malign transfor-
masyon nadir bir durum olmakla beraber, hem epitelyal hem stromal komponent-
teki degisiklikler dikkatle incelenmelidir.

Trikoblastom, kil folikdl kokenini diistindlren bifazik bir proliferasyonda taniya
yardimei tUm bulgularla beraber degderlendiriimesi gereken bir timor grubudur.
Gelecekte isimlendirme konusunda yapilacak yenilikler, genetik profil caligmalari
ve malign transformasyon hakkindaki ayrintili galismalar ile daha ayrintili bilgiler
elde edilmesi beklenmektedir.
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TRIKILEMMAL KARSINOM
v

Dilek YILMAZ'

GIiRiS

Trikilemmal karsinom, kil follikdlinden kaynaklanan ve dig kok kilifi farklilasmasi
olan malign adneksiyal neoplazmdir. Trikolemmal karsinom ve Trikilemmomal
karsinom olarak da adlandiriimaktadir. Trikilemmoma’nin malign karsihgidir (1,2).
Ik olarak 1976 yilinda Heatington tarafindan histolojik olarak invaziv, epidermis
ve/ veya follikil epiteli ile devamlilik gosteren adneksiyal keratinositlerin sitolo-
jik olarak atipik berrak hicreli neoplazmi olarak tanimlanmistir. Ancak tanimlan-
digindan bu yana kavramsal olarak tartigilimis bir antitedir. Ornegin Ackerman
gercekte trikilemmal karsinomun bazal hiicreli karsinomun nadir bir disa vurum
formu olduguna, konvansiyonel olarak trikilemmal karsinom tanisi alan olgularin
ise skuamoz hticreli karsinomun berrak hicreli varyanti olduguna inaniyordu. Bu
konu farkli bir bakis agisi ile Misago tarafindan da tartisiimistir, o ise infundibuler
skuamoz hicreli karsinomun muhtemelen keratoakantom ile iliskili 6zel bir antite
oldugunu ve trikilemmal karsinomun belki bir tip infundibuler skuamoz hdcreli
karsinom olabilecedini ileri stirmustur (3).
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SONUC

Trikilemmal karsinom oldukga nadir gorulen malign deri eki timaortddr. Yagl has-
tada sacli deri basta olmak Uzere guines isiginin etkiledigi deri kisimlarinda yerles-
mis, histolojik incelemede lobdler patern ve berrak hiicre morfolojisi goze ¢arpan
tumor varliginda ayirici tanida dtustnalmelidir.

Yavas seyirli bir timordur ve nadiren metastaz yapmaktadir, ancak metasta-

tik hastalik durumunda tedavi agisindan deneyim kisitlidir. Molekuler galismalar
patogenezi aydinlatmak yanisira ileri hastalikta potansiyel hedefe yonelik tedavi
secenekleri olusturabilir.
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SEBASE HIPERPLAZI
v

Cansu BENLI ISIK’

GiRiS
Sebase hiperplazi siklikla orta yas ve daha yasli kisilerde; burun, yanak veya alinda
yerlesen, sebase bezlerin hiperplazisi sonucu sari renkli papuller seklinde bulgu

veren benign bir lezyondur. Tek veya ¢ok sayida olabilir. Lineer, diffiz, ailesel ve
dev formlarda nadir varyantlar mevcuttur (1).

Gegen zamanlarda neoplazi mi hamartom mu oldugu yoninde tartismalar
yapllmis olmakla birlikte; literatirde bu konuda fikir birligi henliz saglanmamistir.
Cogunlukga gercek bir neoplazi olarak kabul gérmemektedir (2, 3). Ancak reaktif
bir hiperplaziden ziyade gergek bir benign neoplazi oldugunu savunanlar da mev-
cuttur (4). Diinya Saglik Orguti deri timérleri siniflamasinda ise sebase neoplazi-
ler arasinda yer almamaktadir (5).

KLiNiK BULGULAR

Sebase hiperplazi saglikl yetiskinlerde %1 gortlme orani ile sik karsilasilan bir
durumdur (6). insidansi kronik immunsupresif tedavi alanlarda daha yiiksek olup,
siklosporinle tedavi edilmis transplant alicilarinda %10-16 oranlarinda bildirilmis-
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SONUC

Sebase hiperplazi glnlik pratigimizde azimsanmayacak siklikta karsilastigimiz,
gercek bir neoplazi olup olmadigi halen tartismali, patogenezi tamamiyla aydin-
latilamamis, klinik olarak ozellikle bazal hicreli karsinom ile, histomorfolojik ola-
rak diger sebase neoplaziler ile karisabilen, aslinda tedavi gerektirmeyen ancak
kozmetik sebeplerden dolayi lazer, kriyoterapi, medikal tedaviyi de iceren cesitli
yontemlerle midahele edilen benign bir deri lezyonudur. i¢ organ maligniteleriyle
birlikte olabilen diger sebase neoplazilerden (6zellikle sebaseoma ve sebase ade-
nomdan) ayirimi onemlidir.
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SEBASE ADENOM
v

Cemile OZDEMIR!

GiRiS
Sebase adenomlar, sebase differansiyasyon gosteren ve sik gorilmeyen benign
adneksiyal timorlerdir. (1) Sebaseoma ve iyi diferansiye sebastz karsinom ile

birlikte sebase neoplazm grubunu olustururlar. Bu neoplazm grubu timorler ya
sporadik ya da Muir-Torre sendromunun komponenti olarak meydana gelirler (2).

Cok sayida sebase adenomlu ve /veya sebasoz differansiyasyon gosteren
baska neoplazmli hastalarda eslik eden internal (nonkutandz) malignite varlig
klinikte Muir- Torre sendromu olarak bilinen ailesel nonpolipozis koli karsinom
sendromu (Lynch sendromu)dur.

Benign sebastz bez proliferasyonlari (sebaséz hiperplazi gibi), konjenital
hamartomlari (neviis sebaseus gibi) ve ektopik sebasoz yapilari (Fordy lekeleri,
Montgomery tiiberklleri gibi) igeren deri lezyonlari izlenebilir. Bu lezyonlar seba-
s0z neoplazma dahil degildir. Sebasoz hiperplaziden gelisebilecek sebasoz neop-
lazi (kronik glines maruziyeti dahil) nadir bir durumdur. (3)

KLiNiK BULGULAR

Sebase adenom gorilme yasi ortalama 60tir. Her iki cinsiyet esit derecede et-
kilenir. Siklikla ylzde (6zellikle burun ve yanak) ve sagl deride lokalize olmakla

' Uzm.Dr, Bahgelievler Devlet Hastanesi, Patoloji Klinidi, cemileuz@gmail.com
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SEBASEOMA
v

Ezgi HACIHASANOGLU'

GIRiS
Sebaseoma sebase hiicreler yonine diferansiye olan adneksiyal epitel hiicreleri-

nin benign bir timorudir. Sebaseoma terimi Troy ve Ackerman tarafindan sebase
epiteliomanin yerini almasi amaciyla ortaya atiimistir (1).

KLINiK BULGULAR

Sebaseoma yaklasik 0,5-3 cm ¢apli, sari-turuncu ya da ten renkli papdul, nodul ya
da timor olarak prezente olur (1-4). Daha blyik boyutlu sebaseomalar da bil-
dirilmistir (2, 5). Kadinlarda daha sik gorilmektedir (Kadin:erkek orani=4:1) (6).
Oldukga genis bir yas araliinda (29-87 yas) bildirilmekle birlikte, olgularin gogu
6.-9. dekattadir (7). Lezyonlar gogunlukla yiz ve skalptedir (6).

Sebaseomalar Muir-Torre sendromunda gortlebilir ve bu sendrom zemininde
gelistiginde multipl olabilir (4, 7-10). Seboreik keratoz ve nevus sebaseus ile bir-
likteligi de bildirilmistir (2, 3, 11-14). Sebaseomalarda rekirrens veya metastaz
bildirilmemistir.

T Dr. Ogr. Uyesi, Yeditepe Universitesi, Tip Fakdiltesi, Tibbi Patoloji AD., ezgi.hacihasanoglu@yeditepe.edu.tr
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Sebaseoma terimi, kafa karistirici olan ‘sebase epitelioma’nin yerini almasi ama-
clyla ortaya atilmistir. Sebaseoma, sebase adenom ve sebase diferansiasyon
gosteren bazal hicreli karsinomdan kesin sinirlarla ayrilan bir antite olarak ta-
nimlanmis ve zaman iginde oldukga kullanish bir tanisal kategori haline gelmistir.
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NEVUS SEBASEUS

Vildan ELIBOL'

GENEL BiLGILER

Nevils sebaseus; sinonim isimlendirmeleriyle organoid nevis ya da Jadasso-
hn'un nevls sebaseus’u, hamartomatoz bir lezyondur. Epidermal, dermal, foliki-
ler ve apokrin gibi birden fazla adneksiyal yapiya dogru farklilagsma icerir (1). Bu
nedenle kompleks adneksiyal timaorler grubunun en bilinen lezyonlardandir (2).

KLiNiK BULGULAR

Genellikle saclh deride, yuz ve boyun bolgesinde bulunur, gcok nadir olarak oral mu-
koza (3) ve genital bolge lokalizasyonlari da bildirilmistir (4). Siklikla konjenitaldir.
Cocuklukta bu lezyon genellikle 1-6 cm olglerinde iyi sinirli, deriden hafif kabarik,
dzerinde kil yapilari izlenmeyen tek bir plaktan olusur. Cogunlukla lineer olmakla
birlikte bazen yuvarlak veya diizensiz sekilli de olabilir (5). Ergenlikte lezyon and-
rojenik etki ile verriikdz ve noddler hale gelir. ileri yaslarda kahverengi ve daha sert
verrikoz gorinidm alirlar (6). Nadiren yliz, boyun, govdede gok sayida ve genis
lezyonlar olusturabilirler. Ozellikle sendromlara eslik eden olgularda blaskoid? da-

1 Uzm. Dr, Sancaktepe Prof Dr.ilhan Varank Egitim ve Arastirma Hastanesi, vildanelibol.dr@gmail.com
2 Blaschkoid (through Blaschko lines of skin)
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TEDAVI

Cerrahi olmayan yaklasimlar, topikal aminolevulinik asit ile fotodinamik tedaviyi
icerir (19). Nevus sebaseuslar igin takip eden malignitenin disik insidansi nede-
niyle sadece kozmetik amagl cerrahiler ile tedavi etme yaklasimlari bulunsa da
daha guncel calismalar; erken donem gorulen malignite riski nedeniyle, cocuk-
lukta, ideal olarak genigleme fazinin baslangicindan once gikariimasi gerektigini
soylemektedir (50).
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SEBASOZ KARSINOM
¥

Begtim CALIM GURBUZ'

GiRis
Cogu tumor grubu sebasoz diferansiasyon igerebilse de, “sebasdz karsinom” ta-

nimi tamamen sebas6z diferansiasyon gosteren malign timor kategorisini yan-
sitmaktadir (7).

Sebasoz karsinom, temel olarak periokuler ve ekstraokuler olmak Uzere iki
gruba ayrilir. Periokdler tumorler, Meibom ve Zeis glandlarindan koken alir. Ekstra-
okuler tumorler ise periokuler timorlere gore daha nadir gorulur. Ekstraokuler tip,
tum sebasoz karsinomlarin yaklasik %20'sini olusturmakla beraber bu oran cog-
rafik lokalizasyonlara gore degisebilmektedir (2,3). Periokiler sebastz karsinom
ise goz kapaginda gelisen neoplazilerin %1'ini olusturup, siklikla Ust goz kapa-
ginda lokalizedir (4). Periokiler sebasoz karsinomun radyoterapi komplikasyonu
olarak gelistigi bildirilen vakalar literatlirde mevcuttur (5).

Sebasoz karsinom siklikla orta ve ileri yasli kisilerde goridlmektedir, cocuklarda
ise nadir olarak goruldr (6). Ortalama tani yasi 73 olup, yaklasik insidansi yilda
1/1.000.000dir (7). Genellikle etnik kdken ve cinsiyet dagilimi esit olmakla birlikte,
periokiler sebasoz karsinomlarda kadin baskinligr gorilebilmektedir (8). Seba-
s0z karsinomlar her lokalizasyonda gorulebilecegi gibi, basta periokuler tip olmak
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ust goz kapagdi beraber etkilendiginde prognozun daha kotu olduguna dair veriler
mevcuttur (8).

Tdm sebasoz karsinomlarda %30-40 lokal reklrrens, %20-25 uzak metastaz,
%10-30 hastalik iligkili mortalite orani mevcuttur (61). En gok metastaz alan alan-
lar bolgesel lenf nodlari; ardindan akciger, karaciger, beyin ve kemiktir (3). Seba-
s0z karsinom tanisi alan hastalarin yaklasik %70'inin 5 yil GUzerinde sagkalima sa-
hip oldugu bildiriimektedir (7).

Kotd prognostik faktorler; multisentrisite, 1 cm'den biylk boyut, diferansias-
yon derecesinin az olmasi, gevreye yaygin infiltrasyon, vaskuler ve lenfatik invaz-
yondur (8).

SONUC

Sebasoz karsinom, periokuler ve ekstrackuler olmak Uzere baslica iki gruba ay-
rlan timaor grubudur. Klinik gorinimleri ve prezentasyonlarinda zaman zaman
farklililar gortlebilmekle birlikte, her iki timor alt tipinde malignite kriterleri (irre-
guler lobuller, pleomorfizm, artmis mitoz, atipik mitoz, nekroz vs) taglyan sebasoz
bir proliferasyon mevcuttur. Sebastz neoplazi konusunda siphe uyandiran bir
lezyonda ayirici taniya pek ¢ok ttimaor grubu alinabilir. Bu ayirici tani yaklagiminda
immunohistokimyasal incelemeler yardimci olabilmektedir. Sebasoz karsinom-
larin genetik temeli incelendiginde, Muir Torre sendromu ile iliskili olabildigi bi-
linmektedir. Bu dogrultuda, morfolojik ve immunohistokimyasal incelemeler ile
timaortn genetik profili ile iliski kurmak mimkinddr. Sebaséz karsinomun her iki
alt grubu da sag kalim ve prognoz agisindan birbirlerine benzerlik gosterir.

Gegmisten ginimize sebasoz karsinomlar hakkinda bilgi birikimimiz gittikge
artmaktadir ve yeni yapilacak morfolojik, immunohistokimyasal ve molekaiiler ¢a-
lismalar ile bu konu hakkinda bildiklerimiz giinden glne artis gosterecektir.
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HIDROKISTOMA VE £
KISTADENOM &

Gamze KULDUK'
Ozben YALCIN?

GiRiS
Hidrokistoma ilk olarak 1893'te Robinson tarafindan tanimlanmustir (1). Lezyonun

histogenezi, sadece apokrin veya ekrin Uniteye ait bir retansiyon kisti mi yoksa bir
neoplazm mi (kistadenom) oldudu konusu yillardir tartisiimaktadir(2-5).

Bu belirsizlik, apokrin bez kisti, papiller apokrin bez kisti, ekrin duktal kist ve
apokrin kistadenom dahil olmak Gzere bu lezyon grubu igin kullanilan gesitli isim-
lerle giderilmistir. Hidrokistoma'nin Modifiye apokrin Moll bezlerinden koken aldidi
da dusindlmektedir(5).

KLINiK
Hidrokistom / kistadenom genellikle yizde gorulir,ozellikle periorbital alanda, ki-

¢lk (0.5-1 cm'lik)mavimsi nodil veya kistik paptil seklinde izlenmekle birlikte(5-6),
literatlrde az sayida gapi 7 cm'ye kadar ulasabilen lezyonlar da bildirilmistir(7).

Nadiren hasta birden fazla (sayilar 40’a kadar varabilen) lezyon (Robinson tipi
hidrokistoma) ile bagvurur(5-6,8-12). Bunlar ya sporadik olarak gordlir veya her

T Uzm. Dr,, Prof. Dr. Cemil Taggloglu Sehir Hastanesi, Patoloji Klinigi, gamzeozkazanc@yahoo.com
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icerebilir.Bu gibi durumlarda diagnostik alanlarin saptanabilmesiicin seri kesitler-
le inceleme gerekir.Neoplastik duktal elemanlarin kistik dilatasyonu da diger bazi
adneksiyal neoplazmlarda gozlenmistir(28,29).Bu drneklerde neoplazmin gelis-
me nedeni muhtemelen duktuslarin tikanmasina bagl olusan dilatasyondur(5).

Deri eki tUmorlerinden ayri olarak apokrin ve ekrin bez yapilarinda veya duktus-
larda kistik dilatasyon mezenkimal lezyonlar da dahil olmak zere pek gok farkli
lezyonda gordlebilir. Apokrin kistik elemanlar dermatofibrom ve adenolipomda da
bildirilmistir(5,30). Hidrokistoma periorbital alanda izlenen apokrin ve folikiler tip
epitel ile doseli hibrid kistlerden ayirt edilmelidir(31,32). Ancak,hidrokistomada
kist duvarinda skuamoz metaplazi olmasi bu ayrimi zor hale getirir.Epidermolizis
billozada izlenen bazi milia kistlerinde skuamoz metaplazi gosteren dilate erkin
duktuslar ile morfolojik ve kavramsal birliktelik s6z konusudur(5).

PROGNOZ

Hidrokistomalar benign lezyonlardir[6]
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SILINDIROM
¥

Rabia Burcin GIRGIN'

GiRis
Silindromlar, mikroskopta mozaik benzeri bir patern gosteren benign adneksiyal
timorlerdir (1).

KLiNiK BULGULAR

Silindromlar multipl nodullerden ziyade siklikla soliter sekilde, bas-boyun bolge-
sinde bulunur ve daha gok orta yasli-yasl kadin hastalarda gordlir (2,3). Multipl
lezyonlar siklikla dominant olarak kalitilir ve sacli deride, kubbe seklinde, degisen
boyutlarda yumusak noduller seklinde gordlir (4). Sagh deri ve alinda, birlesme
egilimi gosteren, biylk mulitpl timorler (tdrban/sarik timorl) gordlebilir (3).
Daha az siklikta gorilen, lineer dizilim gdsteren olgular mevcuttur (5). Orbita,
meme, abdomen ve kulak kanali tutulumu gok nadir olmakla birilikte literatirde
bildirilen olgular mevcuttur (6-8). Coklu silindromlarin, ¢oklu trikoepitelyomala-
ra eslik ettigi ve bazen spiradenom veya spiradenom/silindrom tipi lezyonlarla
Ortlistigu ailesel silindromatozis (OMIM 132700) ve Brooke-Spiegler sendromu
(OMIM 605041) gibi kalitsal durumlar mevcuttur (9-12) . Etkilenen ailelerde pe-
netrasyon ytksektir, ancak klinik cok degiskendir ve ayni ailenin farkl Uyelerinde,
ekrin spiradenom ve miliaya ek olarak ¢oklu dermal silindiromlar veya ¢oklu tri-
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SPIRADENOM
¢

Nilsen YILDIRIM ERDOGAN'

GIRiS

Ekrin spiradenom ilk kez 1956'da Kersting ve Helwig tarafindan klinik ve histopato-
lojik 6zellikleri ile ekrin yonde diferansiyasyon gosteren kiclk agrili deri eki timo-
ri olarak tanimlanmustir (1). Benign ekrin bir neoplazm olan spiradenom ile melez
histomorfolojik 6zellikleri nedeniyle silindrom arasindaki iliski dikkat gekicidir (2).
Spiradenom ve silindrom bu spektrumun iki ucunu temsil ederken histomorfolojik
ozelliklerin ortlstigd spiradenosilindromlar raporlanmistir (2). Kalitimsal olma-
yan tipleri soliter formda iken kalitsal tipleri otozomal dominant bir hastalik olan
Brooke-Spiegler Sendromu’nda spiradenoma, silindroma, spiradenosilindroma
ve trikoepitelyoma olarak goklu deri eki ttimarleri ve tikrik bezi timorleri olarak
karsimiza c¢ikar (3). Lezyonlar tipik olarak kiguk, iyi sinirli ve normal ter bezleri
kaynaklidir (1). Tarihsel olarak ekrin kdkenli oldugu varsayilsa da timorin siklikla
diger deri adneksiyal neoplazileri (silindroma, trikoepitelyoma ve trikoblastoma)
ile birlikte meydana gelmesi ekrin farklilagsmadan daha ¢ok bir follikilosebastz-a-
pokrin kokeni diisindirmektedir (5,6). Bu timaorin patogenezinde temel diislince
hem spiradenom hem de silindromda kil follikll ¢ikintisi kok hiicre (hair follicle
bulge stem cell) belirteci CD200 igin tUmor hicrelerinin pozitifligi nedeniyle bu
tlimorlerin kokenin ter bezinden ziyade follikdler oldugu yonindedir (6). Timo-
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PROGNOZ VE TEDAVI

Genellikle iyi huylu olmasina ragmen, nuks olasili§i ve malign dontistm riski ol-
dugu akilda tutularak tam bir cerrahi eksizyon tercih edilen tedavi yontemidir ve
tedavi sonrasi takip 6nerilmektedir (5,15). Bir cm veya daha yakin marijli cerrahi
eksizyon, yetersiz eksizyon olarak kabul edilir ve niiks ile sonuglanabilir (19). Sim-
diye kadar literatirde cerrahi tedaviye ek kemoterapi veya radyoterapi segenekle-
rinden bahsedilmemistir.
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SPIRADENOMDAN KAYNAKLANAN S
MALIGN NEOPLAZI/MALIGN SPIRADENOM

Nilsen YILDIRIM ERDOGAN'

GIRiS

Malign spiradenom veya Ekrin Spiradenokarsinom terminolojisi 2018 WHO sinif-
lamasinda Spiradenom, silindrom ve spiradenomdan Kaynaklanan malign neop-
lazi bash@l altinda toplanmistir (1). Son derece nadir olup derinin ekrin ter bezle-
rinden kaynaklanan kutanoz malignitelerin %0.07'den azini olusturur (2). 1972'de
Dabska tarafindan bildirilen ilk olgudan giinimize Wagner ve arkadaslarinin Pu-
bMed, Medline ve Google scholar veri tabanini temel alarak 2021 yilinda yayinla-
diklan literatlir derlemesinde toplam 182 malign spiradenom vakasi bildirilmistir
(3,4). Tani 6nceden var olan benign bir timortn varhidina baghdir (1,2). Cok daha
nadir olarak de-novo malign form bildirilmistir (5). Her iki cinsiyette esit oranda
goraldr (4). Tutulum yasl de@iskendir, 8-89 yas arasinda gorulebilir ve medyan
gorilme yasi raporlanan olgularda 57,4'tlr (4). Genellikle ileri yas populasyonu-
nun hastaligidir. Kafkas kokenlilerde daha sik gorilir (%77,8-%83,7) (4,5). Klinik
ozelliklerine bakildiginda 6nceden var oldugu bilinen ve yavas blylyen bir lezyon-
da boyut artisi, renk degisimi, kanama ve Ulserasyon izlenmesi uyaricidir (2,6,7).
Alt ve Ust ekstremiteler, govde, bas ve boyunda gortilme siklidi yaninda vulva, dis
kulak yolu ve meme gibi olagan disi lokalizasyonlarda da gordilir (4,5,8,9). Genetik
profili hakkinda gok az bilgi mevcuttur. Timorler tipik olarak sporadik ve soliter-
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SIRINGOM
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GIRiS
Siringomlar, intradermal ekrin ter kanalinin diz segmentinden kaynaklanan iyi
huylu, genellikle sporadik timorlerdir (1-3).

KLiNiK BULGULAR

Siringomlar, siklikla goz kapaklari ve Ust yanak bolgesinde yerlesen, multipl ve
simetrik, genellikle asemptomatik, deri renginde/hafif sari, 1-2 mm boyutunda ki-
guk papdllerdir. Genellikle ergenlik ya da erken yetiskinlik doneminde kadinlarda
gordlir (4,5).

Bununla birlikte siringomlarin degisik varyant ve klinik prezentasyonlari mev-
cuttur (3,4). Soliter ve dev lezyonlar olarak gortlebilecekleri gibi (6), literatlrde
plak formunda ve milia benzeri formlar da bildiriimistir (7—9). Lokalizasyon olarak
sacl deri, alin, boyun, aksilla, gogus ve karin bolgesi, kalga ve kasik bolgeleri ve
kadin ve erkek genital bolge gibi pek gok yerde gorulebilir (6,70-12).

Vulvar lezyonlari bulunan hastalarin, siklikla goz kapagi lezyonlar da eslik eder
ve kasinti sik bir bulgudur (13).

Erdptif varyant, geng erigkinlerin govdelerinin 6n yuzlerinde gittikge artan pa-
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Siringoid ekrin karsinomlar, siringomlarin aksine, sitolojik ve ntkleer atipi, art-
mis mitotik aktivite, lenfovaskdler ve perinoral invazyon gosterirler (1). infiltratif
bir blyume paterniile birlikte derin dermis ve subkutan dokuya uzanim gosterirler
bu nedenle lokal rekirrens ve uzak metastaz agisindan dikkatli olunmalidir(1).

Ozellikle yiizeyel ve kiigiik cilt biyopsilerinde, mikrokistik adneksiyal karsinom-
dan (MAK) ayirm imkansiz olabilir (4) ve bu lezyonlar hatali olarak siringom tanisi
alabilirler. Bu nedenle oncelikle iyi bir klinikopatolojik korelasyon ve lezyonun total
olarak eksizyonu gok onemlidir (1,4). MAK'lar follikiiler ve ekrin olmak tzere iki
yonlii farklilasma gosterirler. infiltratif bir blyiime paterni gosterirler ve perincral
invazyon siktir(3).

Desmoplastik trikoepitelyoma, ayirici tanidaki diger bir antitedir ve tipik olarak
cok sayida keratokist igerir (4).

Ekrin epitelyoma ise histolojik olarak cok benzer morfolojide olmakla birlikte klinik
bulgular oldukca farklidir. Daha yaygin ve infiltratif karakterde bir timaorddr ve siklikla
perindral invazyon mevcuttur(4).

Bazi siringomlarda gorilen fibrdz bir stromaya gomdald solid bazofilik epitel hiicre
kordonlari, fibrotik bazal hiicreli karsinomda gérulen kordonlara benzer bir gorind-
me sahiptir. Bununla birlikte, fibrotik bazal hiicreli karsinomda, amorf materyal iceren
duktal yapilar yoktur (5).

TAKIP VE TEDAVI

Siringomlar iyi huylu lezyonlardir ve cikarilmalari gerekmez. Ancak kozmetik
amaglar igin lezyonlar eksizyonla veya kriyoterapi, lazer ablasyon, trikloroasetik
asit ve dermabrazyon gibi gesitli ablatif teknikler kullanilarak gikarilabilir ve bu
tedavi yeterli olur (5).
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Siringoadenofibromlar (Ekrin siringofibroadenom; ESFA), duktal diferansiyasyon
gosteren epitelyal hiicrelerin fibrovaskuler bir stroma icerisinde kordonlar/seritler
halinde proliferasyonu ile karakterize benign ve genellikle soliter deri eki lezyonla-
ndir (1,2). Sendrom ile iligkili olmayanlarin reaktif bir sireg ile iliskili olduklari 6ne
sUrdlmastar (7).

Literatlirde ESFA'nin kategorizasyonu ile ilgili geliskiler bulunmaktadir. ilk ola-
rak Mascaro tarafindan 1963 yilinda tarif edilen lezyonun (3), Weedon ve Lewis
tarafindan tarif edilen akrosiringeal neviise (4) 6zdes oldugu ileri sirdlmustar (5).
Mehregan ve ark. ise soliter bir lezyon bildirmis ve bunun gergek bir neoplazm; bir
akrosiringeal adenom oldugunu ileri stirmislerdir (6). Hashimoto ve ark. ise ES-
FA'y1 ekrin poroma veya ekrin spiradenomun bir alt tipi veya varyanti olarak kabul
etmiglerdir (7). Zaman igerisinde tek bir lezyonun adenom olarak kabul edilmesi
ve simetrik veya lineer bir dagilimli goklu lezyonlarin ise nevoid lezyonlar olarak
tani almasi yoninde bir egilim olugsmustur (2).

1997 yiinda Starink ve ark. lezyonlarin klinik prezentasyonlarina gore 4 alt tip
onermislerdir (8). Buna gore bu 4 alt tip: (i) soliter ESFA: orta yasl ve ileri yastaki
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Resim 3: Duktal yapilari olusturan hticreler, normal keratinositlere (sol alt) gére daha kiiglk ve ba-

zofiliktir. Lezyon stromasinda bol miktarda lenfoplazmositer infiltrat bulunur. Ayrica vendiller ve kalin
duvarli kapillerler dikkati gekmektedir. (H&E, x 400).

TAKIP VE TEDAVI

EFSAlar benign lezyonlardir (1) ve kriyoterapi, radyoterapi ve flashlamp-pumped
pulsed-dye laser (FLPPDL) tedavi edilirler (10).

KAYNAKLAR

1. Sangleza, OP, Cassariono, DS., Glusac, EJ. ve ark. (2017) Cylindroma. Elder DE, Massi D, Scolyer
RA ve Willemze R (Ed.) WHO Classification of skin tumors (189) Lyon; IARC

2. Takeda H, Mitsuhashi Y, Hayashi M, Kondo S. Eccrine syringofibroadenoma: case report and re-
view of the literature. Journal of the European Academy of Dermatology and Venereology. 2001
Mar;15(2):147-9.

3. Mascaro JM. Considerations sur les tumeurs fibro-epitheliales. Le syringofibroadenome eccrine.
Ann Dermatol Syphilol. 1963;90:146-53.
WEEDON D, LEWIS J. Acrosyringeal nevus. Journal of Cutaneous Pathology. 1977 Jun;4(3):166-8.

5. Weedon D. Eccrine syringofibroadenoma versus acrosyringeal nevus. Journal of the American
Academy of Dermatology. 1987 Mar 1;16(3 Pt 1):622-3.

6. Mehregan AH, Marufi M, Medenica M. Eccrine syringofibroadenoma (Mascaro). Report of two
cases. Journal of the American Academy of Dermatology. 1985 Sep 1;13(3):433-6.

7. Hashimoto K, Mehregan A, Kumakiri M. Tumors of Skin Appendages . In Boston: Butterworths,;
1987. p. 18-25.

8. Starink TM. Eccrine syringofibroadenoma: Multiple lesions representing a new cutaneous mar-
ker of the Schopf syndrome, and solitary nonhereditary tumors. J Am Acad Dermatol. 1997 Apr
1,36(4):569-76.

. |83 .



Patterson, JW. (2021). Tumors of cutaneous appendages. James W. Patterson (Ed.) Weedon's
skin pathology (984-85). Cin; Elsevier.

. Stewart, CL., Novoa, ROA. ve Seykora JT. (2015). Tumors of the epidermal appendages. David E.

Elder (Ed.) Lever's Histopathology of the skin (1274-76). Philedelphia; Wolters-Kluwer

Fouilloux B, Perrin C, Dutoit M, Cambazard F. Clear cell syringofibroadenoma (of Mascaro) of the
nail. British Journal of Dermatology. 2001 Mar;144(3):625-7.

Noguchi M. Eccrine syringofibroadenoma developing in a sebaceous naevus. Br. J. Dermatol..
2000;142:1050-1.

Billson VR, Dyall-Smith DJ. Eccrine syringofibroadenoma: a report of 2 cases. Pathology. 1991
Jan 1;23(3):259-62.

Nomura K, Kogawa T, Hashimoto |, Katabira Y. Eccrine syringofibroadenomatous hyperplasia
in a patient with bullous pemphigoid: a case report and review of the literature. Dermatology.
1991;182(1):59-62.

Requena L, Sangueza O. Mixed Tumors of the Skin. In Cutaneous Adnexal Neoplasms 2017. pp.
105-125. Springer, Cham.

Hu S, Bakshandeh H, Kerdel FA, Rongioletti F, Romanelli P. Eccrine syringofibroadenoma of clear
cell variant: An immunohistochemical study. The American journal of dermatopathology. 2005
Jun 1;27(3):228-31.

Gonzalez-Serva A, Pro-Risquez MA, Oliver M, Caruso MG. Syringofibrocarcinoma versus squa-
mous cell carcinoma involving syringofibroadenoma: is there a malignant counterpart of Masca-
ro's syringofibroadenoma? The American journal of dermatopathology. 1997 Feb 1;19(1): 58-65.

Katane M, Akiyama M, Ohnishi T, Watanabe S, Matsuo I. Carcinomatous transformation of eccri-
ne syringofibroadenoma. Journal of cutaneous pathology. 2003 Mar;30(3):211-4.

Bjarke T, Ternesten-Bratel A, Hedblad M, Rausing A. Carcinoma and eccrine syringofibroadeno-
ma: a report of five cases. Journal of cutaneous pathology. 2003 Jul;30(6):382-92.

.|84.



BOLUM 20

SIRINGOKISTADENOMA y
PAPILLIFERUM <

Niliifer GURSAN'

GENEL BiLGILER

Siringokistadenoma papilliferum (SKAP) nadir gorilen bir benign deri eki timo-
riddr (7). Genellikle apokrin bez kokenli timdrler grubunda siniflandinimakla
birlikte ekrin bez ozellikleri de gosterebildigi, bu sebeple apo-ekrin gland kokenli
olabilecegi ileri strdlmustur. Bir baska teoriye gore bu timarlerin pluripotent hiic-
relerden kaynaklaniyor olabilecegi bildirilmistir (2). izole bir lezyon seklinde yada
sebase nevis esliginde gordlebilir (3).

Sinonim: Siringadenoma papilliferum, papiller siringokistadenoma

KLiNiK BULGULAR

Olgularin yaklasik yarisi dogumda mevcut olup %15-30 kadari ise puberteden
once izlenir (4). Kadinlarda erkeklere oranla daha sik gortldiga bildirilmektedir
(5,6). En sik sagl deri ve ylz bolgesinde gordlir (7). Daha az siklikta gdvde, kol,
uyluk, goz kapaklari, meme, dis kulak yolu, skrotum, vulva ve alt karin bolgesinde
izlenebilmektedir (5,8—16). Sacgh deride yerlestiginde lezyon bolgesinde alopesi
eslik edebilir (1).
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Siringokistadenokarsinoma papilliferum, siklikla SKAP zemininde gelisen, gok
nadir gortlen bir malign deri eki timaortdur. Asikar sitolojik atipi, anormal mitotik
figlrlerin varligi ve derin infiltrasyon gostermesi tanida yardimei 6zelliklerdir (17).

TEDAVi VE PROGNOZ

Cerrahi eksizyon ile tedavi edilir. Total eksizyon sonrasi nuks beklenmez. Malign
transformasyonu gok nadirdir (29). Yaklasik %10 olguda siringokistadenoma pa-
pilliferumun bazal hiicreli karsinom ile birliktelik gosterdigi bildirilmektedir (1,20).
Bunun disinda, literatirde nadiren SKAP zemininde gelismis skuamoz hiicreli kar-
sinom, verriikdz karsinom ve siringokistadenokarsinoma papilliferum olgulari da
mevcuttur (30—32).
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KONDROID SIRINGOM
v

Meryem YUVRUK'

GiRi$

Kondroid Siringom; deri eki timorleri arasinda nadir gorulen, hem apokrin hem de
ekrin kokenli (1,2), epitelyal, mezenkimal ve myoepitelyal komponentler igceren ge-
nellikle benign bir neoplazmdir (3,4 ). Kondroid siringomun diger adi derinin mikst
timaoruddr (5). Primer deri timorleri arasindaki gortlme sikligi % 0.01" den azdir
(6). Nadiren malign tipi de gorulebilir (4,7). Kondroid siringomun ter bezlerinin
duktal ve sekretuar kisimlarindan koken aldigi distinilmektedir (8).1859 yilinda
Billroth tarafindan derinin mikst timarleri olarak tanimlanmistir (7,8). 1961 yilinda
Hirsch ve Helwigter bezlerinden kaynaklandiklari igin kondroid siringom terimini
kullanmistir (7,9).Kondroid siringom; 1961 yilinda Headington tarafindan Itimen
histopatolojik gorinumleri temel alinarak apokrin ve ekrin tip olarak olarak iki alt
gruba ayrilmistir (3). Timaorlerin gogu apokrin tip olarak siniflandiriimistir (10).

KLINiK BULGULAR

Kadinlara oranla erkeklerde daha sik gorulen; ozellikle bas boyun yerlesimli; yavas
buyuyen; Ulsere olmayan, agrisiz, iyi sinirl,subkutan veya intradermal yerlesimli
lezyonlardir (1,3,4,7,8).
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TEDAVI

Tedavisi total cerrahi eksizyondur (1,4,8,17).

MALIGN KONDROID SiRiNGOM

Malign kondroid siringom ¢ok nadir gordlen, yaklasik %60 oraninda metastaz ya-
pan, oldukga yuksek dereceli neoplazidir. Altmisli yaslarda, kadinlarda daha sik
gorildigd, daha gok distal ekstremiteleri etkiledigi bildirilmistir (7,10,17,23,24).
1961 yilindan beri literatiirde 50'den az vaka bildirilmistir (25,26). Malign kondroid
siringom de novo veya nadiren kondroid siringomdan gelisebilir (27). Genellikle 3
cm'den biylk olup, hizl biydrler (28). Asin miktarda mukoid matriks ve az dife-
ransiye kondroid komponentin tUmorin malignite ve metastatik potansiyelinde
onemli isaretler oldugu bildirilmistir (12,29). Maligniteyi disindtrecek histolojik
bulgular olmamasina ragmen ilk tanidan 17 yil sonra metastaz bildirilen nadir
vakalar mevcut olup bu olgularda belirgin mukoid matriks ve zayif kondroid fark-
llasma mevcuttur (30). Histopatolojik dederlendirmesinde; niikleer pleomorfizm,
hiperkromatik nikleus, sitolojik atipi, timor nekrozu, gok sayida mitotik figur, in-
filtratif sinirlar, derin dermal yapilara invazyon gostermesi, satellit lezyonlarin var-
Iid1, lenfatik ve vaskdler invazyon mevcuttur (4,6,7,11,31,32,33). Malign kondroid
siringomda; lenf nodu, akciger, kemik ve beyne metastaz olabilir (11,33). Malign
kondroid siringom hicrelerinde PHF1-TFE3 flizyon geni tanimlanmistir (26). Te-
davisi genis cerrahi eksizyon, adjuvan radyoterapi ve kemoterapidir (23,27,32).
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HIDRADENOM S/

Gamze KULDUK'

GIRiS
Hidradenomlar DSO siniflamasina gore deri eki timorleri igerisinde, ter bezlerin-

den koken alan ekrin ve apokrin diferansiyasyon gosteren benign timarler igeri-
sinde yer almaktadir (1).

KLINiK BULGULAR

Kadinlarda erkeklere gore daha sik gordlir. Genellikle sagli deri, boyun ve ekstre-
mitelerde gortlmekle birlikte vicutta herhangi bir yerde gorilebilir. Klinikte deri
renginde veya kirmizimtirak, yavas biyUyen, ylzeyi plrizsiz, solid veya kistik ola-
bilen nodul veya papul seklindedir. Kanama, kasinti ve yanma gibi bulgular eslik
edebilir (2)

HiSTOPATOLOJIK BULGULAR

Hidradenoma, ¢ok gesitli histopatolojik gortinime sahip olmasi sebebiyle noduler
hidradenom, solid-kistik hidradenom, berrak hdcreli hidradenom, berrak htcreli
akrospiroma, ekrin akrospiroma olarak da isimlendirilebilmektedir (3).

Ust veya orta dermiste lokalize, tipik olarak epidermis ile baglanti gosterme-
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TUBULER APOKRIN ADENOM
v

Selma ERDOGAN DUZCU'’

GIRiS

Deri eki timorleri apokrin, ekrin, folikller, sebasdz ve birden ¢ok kokenden dife-
ransiye olan heterojen neoplazi grubudur (1-3). Apokrin deri timorleri nadir olup
aksilla, anogenital bolge, gobek gevresi, g6z kapagi, meme basl ve dis kulak yolu
gibi apokrin bezlerin yogun oldugu alanlarda gelisir (4).

Tibdler apokrin adenom (TAA) nadir gorllen benign deri eki timaoridar (7).
TAA ilk olarak 1972'de Landry ve Winkelmann tarafindan 66 yasinda kadin has-
tada organoid nevus ile iliskili olarak tanimlanmistir (5-8). Landry ve Winkelmann
Isik mikroskobu, elektron mikroskobu ve histokimyasal boyama ile bu tumaorun
apokrin doku ozelliklerine sahip oldugunu gostererek bu tanimlamayi yapmislar-
dir (5,9).

TAA, Diinya Saglik Orguti’'nin (DSO) 2018 deri timoarleri siniflandirmasinda
deri eki timorleri boliminde apokrin timaorler bash@l altinda isimlendirilmistir
(1,8,10-11). DSO tarafindan tibuler adenom, papiller yapi igermeyen, tibul ve
gland yapilari olusturan benign deri timari olarak tanimlanmistir (10). DSO'niin
onceki siniflandirmasinda her yasta goruldtgu bildirilirken, 2018 siniflandirmasin-
da en sik orta yas kadin hastalarda gorildugu belirtilmistir (3).

T Dr. Ogr. Uyesi, Bolu Abant izzet Baysal Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Patoloji AD, serdoganduzcu@hotmail.com
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SONUC

TAA benign deri eki tumorl olup apokrin ter bezlerinden kdken almaktadir. En sik
goruldugu lokalizasyon sagli deridir. Diger benign deri eki tumorleri ile iliskilidir.
Tedavisi cerrahi eksizyondur.
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GIRiS

Genis histolojik spektrumu ve patogenezinin net anlasilamamis olmasi nedeniy-
le kutanoz ter bezi timorlerinin tanisinda evrensel bir terminoloji yaygin olarak
kullanilamamaktadir (1). Ter bezi timarlerinin alt tiplendirmesinin belirlenebilme-
sinden ziyade, bu tumorlerde benign ve malign ayriminin yapilmasinin énemi vur-
gulanmistir (1,2).

Papiller ekrin adenom (PEA) nadir gorilen benign ter bezi timoridur (3-5). Be-
nign papiller ekrin adenom ilk kez Rulon ve Helwig tarafindan 1977'de tanimlan-
mistir (6-8). Hastalarin gogunlugunun siyahi kadinlardan olustugu siklikla distal
ekstremite yerlesimli 14 vaka bildirmislerdir (3-6). Bildirilen vakalarda rekdrrens
ve metastaz saptanmamis olup papiller ekrin adenomun benign oldugu vurgu-
lanmistir (6).

Bazi ter bezi timorleri ayni timorde hem ekrin hem apokrin diferansiasyon
gosterebilir (1). Diinya Saglik Orgiti (DSO) ve bazi yazarlar PEA'y1 apokrin orijin
gosteren tibdler adenomla ayni gati altinda degerlendirmektedir (1-2,7,9,10-12).
Ekrin ve apokrin diferansiasyon gosteren benign deri eki timarlerinde ortak termi-
noloji olarak tibulopapiller hidradenom, papiller tibller adenom ve tibuler ade-
nom tanimlari da kullaniimaktadir (1,8,10,13).
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POROMA
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Ozben YALCIN'

GIRiS
Epidermis igindeki akrosiringium ve terminal ekrin kanalin dis tabakasindan ko-
ken alan timoarlerdir (1,4,6). Timduyle epidermis iginde yer alabilir (hidroakantoma

simpleks); timdyle dermiste yerlesebilir (dermal duktus timorl ve poroid hidra-
denoma) ya da hem epidermis hem de dermiste birlikte bulunabilir (10).

KLiNiK BULGULAR

Genellikle yetiskinlerde gorldr, cinsiyet olarak farklilik yoktur (6). Siklikla avug ig-
lerinde ve ayak tabaninda rastlanmakla birlikte bas-boyun, saclh deri, yiz ve govde
on yUz cildinde gorilebilmektedir (1,6). Soliter, yavas blytyen, deri renginde veya
bazen daha kirmizimsi olabilen, papdl veya noddil seklindedir (7).

HiSTOPATOLOJIK BULGULAR

Klasik poromalar, iyi sinirli olup, epidermis alt tabakasi icinden dermise uzanan,
genis anastomozlasan bantlar yapar (Resim 1,2). Normal epidermis ve timor, tU-
mor hiicrelerinin ayirt edici gorinimu sebebiyle keskin sinirla ayriimis gibidir (Re-
sim 3). Poroma hcreleri, uniform, kiiguk, kiiboidal, bazofilik yuvarlak niikleuslu,
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DERMAL DUKTUS TUMORU 4
=

Zeynep Betil ERDEM’

GiRi$

Dermal duktus ttimord (DDT), ter bezi (ekrin ve apokrin) duktuslarinin intradermal
segmentlerinden koken alan benign duktal timarler, poroid neoplaziler veya diger
bir adlandirma ile akrospiromalar grubunda yer alir (1,2). Eski kaynaklarda ekrin
ter bezi kokenli olarak kabul edilse de, bu timaorlerin apokrin ter bezlerinden de
kaynaklanabilecedi kanitlanmistir (1,3). Poroid neoplaziler; ekrin poroma, hidroa-
kantoma simpleks, dermal duktus timoru ve hidroadenoma olmak Uzere poroid
hicrelerin prolifere olduklar tabakaya (epidermisle iligkisine) gére dort histolojik
alt gruba ayrilir ve aralarinda en nadir gorilen dermal duktus timaortdir (2,4,5).
DDT ilk olarak 1966 yilinda Winkelmann ve McLeod tarafindan ‘ekrin poromaya
benzeyen bazaloid hicrelerden olusan, ancak epidermisle baglantisi olmayan
dermal timor’ olarak tanimlanmistir (6).

KLiNiK BULGULAR

Asemptomatik yavas buyuyen kitle ile prezente olur. Siklikla bas-boyun bolgesi
ve ekstremitelerde saptanmakla birlikte ekrin duktuslarin oldugu herhangi bir yer-
de gelisebilir (2). Deri renginde veya eritematdz-agik kahverenkli, diizgtin ylzeyli,
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HIDRADENOMA 4
PAPILLIFERUM ¢

Niliifer GURSAN'

GENEL BiLGILER

Hidradenoma papilliferum (HP), anogenital meme benzeri gland (AMBG) kaynakli
benign bir deri eki timortdir (1). Gegmiste ektopik meme dokusu olabilecedi du-
slindlen anogenital glandlar ilk kez van der Putte tarafindan tanimlanmistir (2—4).
Basta interlabial sulkus olmak tzere anogenital bolge derisinde bulunan anogeni-
tal meme benzeri glandlar, histomorfolojik ve immunhistokimyasal olarak meme
bezleri ile bliylk oranda benzerlik gosterirler (5).

Hidradenoma papilliferum olgularinin hemen tamami vulva ve perianal bolge-
de goriilmektedir (6,7). Anogenital bélge disinda gorilen lezyonlar “ektopik odak”
olarak adlandirimaktadir (7). Meme dokusundaki intraduktal papilloma biytik
oranda benzerlik gosterir (5).

Sinonimler: Papiller kistadenom, papiller hidradenom, meme benzeri gland
adenomu.

KLiNiK BULGULAR

Olgularin hemen tamami kadinlarda gorulir (2). Erkeklerde seyrektir (8,9). Genel-
likle orta yas kadinlarda gorilmekle birlikte yas aralidi genistir (2,6). En sik labium
majus ve interlabial sulkusta olmak Uzere buytk kismi anogenital bolgede yerlesir

T Uzm. Dr, Sancaktepe Sehit Prof. Dr. llhan Varank Egitim ve Aragtirma Hastanesi,Patoloji Klinigi
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TEDAVi VE PROGNOZ

Hidradenoma papilliferum iyi prognozlu benign bir timaordur. Basit cerrahi eksiz-
yon ile tedavi edilir (18). inkomplet eksizyon sonrasi niiks gordlebilir (31).

Malign transformasyonu nadirdir. Literatlirde ekstramammaryan Paget has-
taligi ile birlikte gorilen gok az sayida HP olgusu bildiriimistir (32,33). Ayrica HP
zemininde gelismis insitu duktal karsinom, vulvar apokrin hidradenokarsinom ve
vulvar adenoskuamoz karsinom vakalari da bulunmaktadir (30,34,35).
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ADNEKSIVALKARSINOM

Ayse Gokgen SADE!

GIRiS

Mikrokistik adneksiyal karsinom(MAK), lokal agresif seyir gosteren nadir bir deri
eki karsinomudur. Sklerozan ekrin duktus karsinomu, iyi diferansiye siringomattz
karsinom/malign siringoma bu timaor igin kullanilan diger tanimlamalardir. Hem
kil folikdli hem ter bezi yonlinde farklilagsmaya isaret eden ozellikleri sebebiyle
kombine adneksiyal timaor, duktal/folikuler diferansiyasyon gosteren agresif ad-
neksiyal karsinom gibi isimlendirmelerle de anilabilir.

KLiNiK BULGULAR

Cogunlukla eriskin yas grubunda gorilmekle beraber (en sik 50-60) geng yasta
bildirilen olgular da vardir(1,2). Klinikte genellikle agrisiz, yavas biylyen noddiller/
plaklar ve daha az siklikla eski bir lezyonun son zamanlarda biylime gostermesi
seklinde karsilasilabilir. Tipik olarak yiizde, siklikla Ust dudak, nazolabial/periorbi-
tal bolgede yerlesir. Sagli deri, boyun, gogus bolgesi de lezyonlarin izlendigi diger
bolgelerdir. Ulserasyon beklenilen bir bulgu olmasa da endurasyon deri tizerinde
sik gozlenen bir 6zelliktir(3).
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PRIMER KUTANGZ ADENOID /
KISTIK KARSINOM <

Zeynep TOSUNER!

GIRiS
Derinin adenoid kistik karsinomu (AKK) nadir gorilen kotl huylu bir neoplazmdir

(7). Adenoid kistik karsinomlara gogunlukla tiikiriik bezi, bronslar, meme, 6zofa-
gus, lakrimal bez, serimindz bez, serviks, vulva ve prostatta rastlanir (2, 3).

KLiNiK

Genellikle orta-ileri yaslarda (60 yas) civarinda tani alir. Tanidan once birkag yil
boyunca mevcut olan boyutlari 0,5-8 cm arasinda degisen tek bir nodul olarak
gordldr. Nadiren agri ve kanama bildirilmistir. En sik gorldigu yer kafa derisi-
dir. Govde, ozellikle gogus duvari ve karin diger sik gortlen lokalizasyonlardir (4).
Bartholin bezi kaynakli lezyonlar vulvada kitle olarak ortaya ¢ikar (5). Serumintz

bez kaynakli olanlar dig kulak yolunda gelisir (6). Nadiren ektopik lakrimal gland
kaynakli AKK gorulebildigi bildirilmistir(7). Perineal yayilim nadir gordlir (8).

HiSTOPATOLOJIK BULGULAR

Tukrik bezinin AKK'unda oldugu gibi, tek veya daha sik kombinasyon halinde tg¢
ana buyilme paterni, kribriform, tlibuler ve solid paternlerdir(Resim 1). En yaygin
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POROKARSINOM
v

Zeynep TOSUNER!

GiRiS

Porokarsinom poromanin malign sekli olup ilk olarak 1956 yilinda tanimlanmis-
tir(1). Malign ekrin poroma ve malign hidroakantoma simpleks olarak da adlan-
dirilan ekrin kaynakli malign bir deri eki timartdiir (2). Onceden var olan iyi huylu
bir poroma kalintisindan transforme olabilecegi gibi bazi porokarsinomlarin novo
olarak da gelisebilecegi bilinmektedir.

KLINiK

Porokarsinom genellikle 61,5 ila 73 (yas araligi, 12 ila 91 yil) yaslar arasinda goru-
Itr (3). Literatiirde demografik veriler degiskenlik gostermektedir. Kadinlarda er-
keklere gore 2 kat fazla gorildigu bildirildigi gibi (4), cinsiyet ayrimi gozetmedigi
veya erkekte sik gorilebildigi de bildirilmistir (2, 5). Porokarsinomun ayirt edici
belirgin klinik 6zelligi yoktur. Klinik gorinimd ulsere nodul veya timaor, polipoid

bir olusum veya verriikoz plak seklinde olabilir. Pigmente formda oldugu taktirde
nadiren melanomu taklit edebilir (3).

Tamorlerin blydkligu 4 mm ile 20 cm arasinda degismektedir. En sik bildirilen
yerler alt ekstremite ozellikle diz veya uyluk, ardindan govde, bas ve Ust ekstremi-
telerdir (4, 6-8).
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iceren dider bir seride ise 9 olguda (%17) lokal ntiks, 10 olguda (%19) bolgesel lenf
nodlarina metastaz ve 6 olguda (%11) uzak metastaz veya eksitus izlenmistir. Bu
galismada ayrica ylksek mitotik indeks ve lenfovaskuler invazyon varliginin ne-
gatif prediktif parametreler oldugu bildiriimistir. Mitotik aktivitenin yuksek oldugu
olgularda lenf nodu tutulumu daha sik gorilmektedir. Timaortn makroskopik bo-
yutu ile prognoz arasinda anlamli bir iliski saptanmamistir. Ancak timaor derinligi
7 mm'nin Uzerinde olan olgularda lenf nodu tutulumu ve 6limtn daha sik olarak
gordldtgu bildirilmistir. TUmordn sinirlarinin infiltratif karakterde olmasi da yuk-
sek lokal niiks orant ile iliskili bulunmustur (4).
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KUTANGZ N/
APOKRINKARSINOM

Vildan ELIBOL'

GiRiS

Apokrin glandlarin malign ttmorleri olan kutandz apokrin karsinomlar olduk-
¢a nadir deri eki timorleridir (1-4). Modifiye apokrin glandlari temsil eden moll
glandlar (5) ve seromusindz glandlarin timorlerini de bu grup icinde sayan kay-

naklar bulunsa da (4,6,7) DSO siniflamasi bu gruplari derinin apokrin karsinomlari
siniflamasinin disinda tutmaktadir (8).

KLiNiK BULGULAR

Aksilla; en ¢ok olgunun bildirildigi lokalizasyon olmakla birlikte timaor, apokrin
glandlarin bulundugu birgok lokalizasyonda gorlebilir (9,10). Bas, boyun (11),
meme bagl (12), vulva (13) ve anogenital (14) bolgede bildirilmis olgular bulun-
maktadir (15,16). Sagli deride gorilen bir olgu da nevus sebaseus zemininde ge-
lisim gostermektedir (17).

Genellikle de novo olarak ortaya ciktiklar disunulse de nadiren apokrin ade-
nom ve apokrin hiperplazi zemininde gelisimleri de mevcuttur (15). Bilateral ak-
siller apokrin karsinomlu hastalarda bununla iliskili apokrin hiperplazi bildirilmistir
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BOLUM 32

PRIMER KUTANOZ Y
MUSINGZ KARSINOM <

N

Zeynep TOSUNER!
Emel DIKICIOGLU CETIN?

GENEL BiLGILER

Derinin primer musinoz karsinomu oldukga nadir gorulen bir adneks tumaortddar.
ik olarak 1952'de Lennox tarafindan tanimlanmistir (1). Klasik olarak miisinoz
(kolloid) karsinom, ekstraseltler miisin iginde ylzen epitelial hiicre adalari ile ka-
rakterizedir (2). Memenin musindz karsinomuna benzer bir morfoloji ve belirgin
bir heterojenite gosterir (3).

KLiNiK BULGULAR

Kadin ve erkekte esit siklikla gorilir. Hastalarin godu 60-70 yas aralidindadir (3).
Klinikte genellikle tek, yavas blydyen 0,5-8 cm boyutlarda kizil-mavi kistik nodul
seklinde ortaya gikar. Sik goruldigu bolgeler goz kapadi, yuz, skalp olmakla bir-
likte, aksillada, ekstremitelerde, gévdede, vulvada, peniste ve skrotumda gelisebil-
digi bildirilmistir (3-6). Vulvada yerlesim gosterenlerin anogenital meme-benzeri
glandlardan koken aldigi disinilmektedir (7). Periokdler tutulum sik olmakla bir-
likte bilateral g6z kapagr tutulumu oldukga nadirdir (8). (Resim 1).
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§i durumda konmalidir. Nadir vakalarda adenoid kistik karsinom (AKK) ile ayirici
tani gerekebilir. AKK'da kribriform blylme paterni ve neredeyse tUm vakalarda
gorulen perinoral invazyon ¢ok tipiktir. Diger deri eki tumorleri de, bazen musin
icerebilmeleri nedeniyle ayirici tani gerektirebilir (12, 13)
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HIDRADENOKARSINOM
v

Melin OZGUN GECER'

GiRi$

Hidradenokarsinom (HAK) ilk olarak 1954 yilinda Keasbeyand Hadley tarafindan
berrak hicreli ekrin karsinom olarak tanimlanmistir (1). Oldukga nadir gorilen
malign adneksiyal timordur. Gorllme sikhdl yaklasik %0,05 olup, malign ekrin
timorlerin %6'sini olusturur (2). Ekrin glandin intradermal duktusundan kaynak-
lanmakla birlikte onceki ¢alismalarda hem ekrin hem apokrin varyantlari bildiril-
mistir(3,4).Malign noduler hidradenom,malign berrak hicreli hidradenom,malign
berrak hucreli akrospiroma gibi isimler alir. Cogunlukla denovo gelisir, nadiren on-
ceden var olan hidradenomdan (HA) gelisir. Orta yasta ve bas-boyun bélgesinde
daha yliksek oranda olmak Uizere tim vicutta gortlebilen agresif bir timaordur ve
nliks orani yiksektir (%50-75) ( 5). Uzak metastaz ve lenf nodu metastazlari siktir.
5 yillik sagkalim orani %30 civarindadir (2).

KLiNiK BULGULAR

HAK nadir gorilen bir timaorddr. Siklikla bas boyunda ve daha nadir distal eks-
tremitelerde gortlmekle birlikte gogus duvari,sirt, neme,bacak,parmak,vulvada
da gorilen vakalar bildirilmistir(5). Orta ve ileri yaslarda daha sik gordiltr (50-70
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SONUC

Hidradenokarsinom nadir gorulen,reklrrens ve metastaz gorilme orani ylksek
olan agresif bir malign deri eki timorudur. Yasl hastalarda yiiz ve boyunda yer-
lesmis solid timarlerde ayirici taniya alinmalidir. Genis eksizyon ana tedavi olup
agresif 0zelliginden dolayi radyoterapi ve kemoterapi tedavi semasina alinmistir.
Vaka sayilarinin kisitli olmasi nedeniyle literaturde genis seriler iceren galismalar
bulunmamaktadir. ilerde gelistirilecek molekiler galismalar patogenezin agiklan-
masi ve hedefe yonelik tedavi segenekleri olusturulmasinda yardimci olabilir.
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DIGITALPAPILLER N/

ADENOKARSINOM <

Melin OZGUN GECER!

GIRiS

Deri eki tUmorleri bir ya da birden fazla deri ekine diferansiye olabilen heterojen bir
gruptur. Cogu deri eki timaord benign olmakla birlikte, nadirde olsa malign ozellik
gosterebilir.Dijital papiller adenokarsinom (DPA), ilk olarak olarak 1984'te Helwig
tarafindan tanimlanmistir. Agresif, lokal invazyon potansiyeli ve niiks orani yiiksek,
nadir gorilen, ekrin ter bezlerinden koken alan bir malign deri eki timaortddr . Ak-
ral bolgede, agrisiz subkutan noduller seklinde ortaya gikar.Bazi olgularda once-
den gegirilmis travma tarif edilmistir (1,2,3 ). Lokal invazyon ve metastaz yapma
potansiyeli nedeniyle erken tani ve tedavi onemlidir.

KLiNiK BULGULAR

Hastalarin gogdu erkek cinsiyette (E/K=9/1) olup, goriilme yasi 15-83 (ortalama52)
olarak tespit edilmistir. Ellerin palmar ylizeyinde daha sik gorilmekle birlikte ,
ayaklarin plantar ylUzeyi ve el ayasi ,ayak tabaninda gorilebilirAgrisiz ve yavas
buytyen solid veya kistik noddiller seklindedir. Ortalama 1,7cm (0,4-4,3 cm) 0lgU-
sline ulagirlar. Nadiren Ulsere olurlar (1,4,5).
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GENETIK PROFiL

Bu timorlerin genetik yapisi hakkinda ¢ok az bilgi vardir.Yapilan son galismalar-
da next-generation sekans yontemi ile yapilan mutasyon analizinde BRAF-V600E
(BRAF ¢.1799T>A p.V600E) mutasyonu belirlenmistir (13).Bu timorlerde moleki-
ler mekanizmalari tanimlamak ileri calismalara ihtiyag vardir.

PROGNOZ VE TEDAVI

DPA'll vakalarda tam cerrahi eksizyon veya amputasyon tercih edilen tedavidir
ve buylk olglide reklrrens ve metastaz oranini dustrtr. Kemoterapinin tedavide-
ki etkisi hala belirsizdir. Tedavi edilmemis vakalarda lokal rekirrens orani %5-21,
Metastaz orani %26-50 olarak tespit edilmistir (14,15,16).Bu timorler oncelikle
akciger (%71),ikincil olarak lenf noduna metastaz yaparlar(17). Beyin, kemik , yu-
musak doku, retroperiton ve bobrek metastazlari da bildirilmistir(10).Metastaz
icin tanimlanmus etkili tedaviler yoktur ve terapétik hedef tanimlanmamistir.

SONUC

Dijital papiller adenokarsinomlar, genellikle el parmaklarinda bulunan, nadir go-
rtlen malign timorlerdir. Agrisiz ve yavas blyur ve gozden kagabilirler ve bu ne-
denle tani gecikebilir,.Bu ttimorler yiksek niks orani ile sonuglanan agresif, lokal
invazyon ozelligine sahip oldugundan digital lezyonlarda akilda tutulmalidir.
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