BOLUM 38

KUTANOZ ADNEKSIYAL TUMORLER

Kubilay KARABOYUN!

GIRIS

Kutanoz adneksiyal tiimorler (KAT), normal derideki adneksiyal yap: bilesenle-
ri olan sag kokleri, yag bezleri, apokrin bezler ve ekrin bezlerden birine dogru
morfolojik farklilasma gosteren biiyiik bir benign ve malign neoplazm grubudur
(1). Sporadik olarak ortaya ¢ikabilecegi gibi Birt-Hogg-Dubé sendromu, Broo-
ke-Spiegler sendromu, Cowden sendromu ya da Muir-Torre sendromu dahil ol-
mak tizere nadir goriilen genetik sendromlar ile birlikte olabilirler (2). Kutanoz
adneksiyal tiimorler, birden fazla alttipe dogru farklilagma davranigi gosterebi-
lirler ve bu girift farklilasma yapis1 KAT lerin kesin klasifikasyonunu zorlastirir.
Kesin tani diger tiimorlerde oldugu gibi histolojik degerlendirmeye dayanir ve
genellikle baskin morfolojik bilesene gore siniflandirilirlar (3).

Cogu KAT, benign natiirdedir ve lokal cerrahi tam eksizyon kiiratiftir. Bunun-
la birlikte, Cowden hastaligindaki trikilemmomalar veya Muir-Torre sendromun-
daki sebase tiimorler gibi malignitelerle iliskili sendromlar igin uyaric1 olabilece-
ginden, bu tiimorlerin bazilarinin teshis edilmesinin 6nemli sonuglari vardir (4).

Hemen hemen her KAT’in malign karakter gosteren bir karsiligi tanimlan-
mistir. Bu nedenle bir kutandz adneksiyal tiimdrde malignite 6zelliklerinin ta-
nimlanmasi tedavi ve prognostik agidan ¢ok 6nemlidir. Bu tiimoérlerin nadir ol-
mast sebebiyle patologlar KAT ler ile sik karsilasmazlar ve farkli tiirevleri ve genis
histogenezleri nedeniyle bu tiimérleri teshis etmek deneyimli bir patolog i¢in bile
zorlayici olabilir.

Epidemiyoloji

Adneksiyal tiimorler kutandz neoplazmlarin azinhigini temsil eder. Genel po-
piilasyondaki insidansi ve prevalansina iliskin veriler kisithdir. Sebase neviisten
kaynaklanan adneksiyal tiimorler ile iligkili sendromlar1 olan hastalar disinda,
adneksiyal tiimorlerin ¢ogu dordiincii ve altinci dekat arasinda ortaya gikar (5).
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FLCN germline mutasyonlarinin tespiti i¢in ana tani kriterleridir.

Muir-Torre Sendromu

Muir-Torre sendromu, viseral malign hastaliklarla iliskili sebase bez veya kera-
toakantom tiimorleri ile karakterize, genetik kokenli, otozomal dominant bir cilt
hastaligidir. Bu sendromunun kutanéz 6zellikleri sebase adenom, epitelyoma,
karsinom veya ¢oklu keratoakantomlar iken kolorektal, endometriyal, tirolojik ve
list gastrointestinal tiimorler viseral grubunu olusturur. En yaygin varyant: mis-
match onarim genlerindeki kusurlar ve erken baslangiclh tiimorler ile karakterize
herediter non-polipozis kolorektal kanser ¢esididir.

SONUC

Malign kutandz adneksiyal tiimorler dncelikle lokal agresif tiimorlerdir. Tiimoriin
tam olarak ¢ikarilamamasindan kaynaklanan tiimdor niiksii, 6nemli bir prognos-
tik belirtectir. Genis lokal eksizyonla tedavi edilen hastalarda lokal niiks oranlar1
yiizde 10 ila 50 arasinda degismektedir. Ameliyat sonras: niiks agisindan takip
i¢in rutin visitler gerekir.

Malign kutanoz adneksiyal tiimorlerin genis, retrospektif bir ¢aligmasinda,
takipteki hastalarin ylizde 12’sinde uzak metastazlarin meydana geldigi goriil-
miistiir ve bes yillik genel sagkalim ve hastaliga 6zgii sagkalim sirasiyla ytizde 73
ve yiizde 98dir (6). Ileri yas, T3 tiimorler, nodal veya uzak metastaz varlig ve
cerrahi i¢in uygun olmayan vakalar olumsuz prognostik faktorlerdir.
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