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KUTANÖZ ADNEKSIYAL TÜMÖRLER

Kubilay KARABOYUN1

GİRİŞ

Kutanöz adneksiyal tümörler (KAT), normal derideki adneksiyal yapı bileşenle-
ri olan saç kökleri, yağ bezleri, apokrin bezler ve ekrin bezlerden birine doğru 
morfolojik farklılaşma gösteren büyük bir benign ve malign neoplazm grubudur 
(1). Sporadik olarak ortaya çıkabileceği gibi Birt-Hogg-Dubé sendromu, Broo-
ke-Spiegler sendromu, Cowden sendromu ya da Muir-Torre sendromu dahil ol-
mak üzere nadir görülen genetik sendromlar ile birlikte olabilirler (2). Kutanöz 
adneksiyal tümörler, birden fazla alttipe doğru farklılaşma davranışı gösterebi-
lirler ve bu girift farklılaşma yapısı KAT’lerin kesin klasifikasyonunu zorlaştırır. 
Kesin tanı diğer tümörlerde olduğu gibi histolojik değerlendirmeye dayanır ve 
genellikle baskın morfolojik bileşene göre sınıflandırılırlar (3).

Çoğu KAT, benign natürdedir ve lokal cerrahi tam eksizyon küratiftir. Bunun-
la birlikte, Cowden hastalığındaki trikilemmomalar veya Muir-Torre sendromun-
daki sebase tümörler gibi malignitelerle ilişkili sendromlar için uyarıcı olabilece-
ğinden, bu tümörlerin bazılarının teşhis edilmesinin önemli sonuçları vardır (4). 

Hemen hemen her KAT’in malign karakter gösteren bir karşılığı tanımlan-
mıştır. Bu nedenle bir kutanöz adneksiyal tümörde malignite özelliklerinin ta-
nımlanması tedavi ve prognostik açıdan çok önemlidir. Bu tümörlerin nadir ol-
ması sebebiyle patologlar KAT’ler ile sık karşılaşmazlar ve farklı türevleri ve geniş 
histogenezleri nedeniyle bu tümörleri teşhis etmek deneyimli bir patolog için bile 
zorlayıcı olabilir.

Epidemiyoloji
Adneksiyal tümörler kutanöz neoplazmların azınlığını temsil eder. Genel po-
pülasyondaki insidansı ve prevalansına ilişkin veriler kısıtlıdır. Sebase nevüsten 
kaynaklanan adneksiyal tümörler ile ilişkili sendromları olan hastalar dışında, 
adneksiyal tümörlerin çoğu dördüncü ve altıncı dekat arasında ortaya çıkar (5). 
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FLCN germline mutasyonlarının tespiti için ana tanı kriterleridir.

Muir-Torre Sendromu
Muir-Torre sendromu, viseral malign hastalıklarla ilişkili sebase bez veya kera-
toakantom tümörleri ile karakterize, genetik kökenli, otozomal dominant bir cilt 
hastalığıdır. Bu sendromunun kutanöz özellikleri sebase adenom, epitelyoma, 
karsinom veya çoklu keratoakantomlar iken kolorektal, endometriyal, ürolojik ve 
üst gastrointestinal tümörler viseral grubunu oluşturur. En yaygın varyantı mis-
match onarım genlerindeki kusurlar ve erken başlangıçlı tümörler ile karakterize 
herediter non-polipozis kolorektal kanser çeşididir.

SONUÇ

Malign kutanöz adneksiyal tümörler öncelikle lokal agresif tümörlerdir. Tümörün 
tam olarak çıkarılamamasından kaynaklanan tümör nüksü, önemli bir prognos-
tik belirteçtir. Geniş lokal eksizyonla tedavi edilen hastalarda lokal nüks oranları 
yüzde 10 ila 50 arasında değişmektedir. Ameliyat sonrası nüks açısından takip 
için rutin visitler gerekir. 

Malign kutanöz adneksiyal tümörlerin geniş, retrospektif bir çalışmasında, 
takipteki hastaların yüzde 12’sinde uzak metastazların meydana geldiği görül-
müştür ve beş yıllık genel sağkalım ve hastalığa özgü sağkalım sırasıyla yüzde 73 
ve yüzde 98’dir (6). İleri yaş, T3 tümörler, nodal veya uzak metastaz varlığı ve 
cerrahi için uygun olmayan vakalar olumsuz prognostik faktörlerdir.
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