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Malign Transformasyon Gosteren
Dissemine Peritoneal Leiyomiyomatoz

Disseminated Peritoneal Leiomyomatosis with
Malignant Transformation

Oz

Dissemine peritoneal leiyomiyomatoz nadir bir hastaliktir. Peritoneal kavite boyunca multipl diiz
kas noddllerinin varligi ile karakterizedir. Dissemine maligniteleri taklit edebilir. Nadiren de ma-
lign transformasyon gdsterebilir. Bu yazida miyomektomi sonrasinda seliiler leiyomiyom tanisi
alan 36 yasinda bir kadin hasta sunulmaktadir. Hasta, klinik takip sirasinda tekrarlayan ve eksize
edilen noddillerin patolojik incelemelerinde peritoneal leiyomiyomatoz, sonraki niikslerde leiyo-
miyosarkom tanisi almistir.

Anahtar Sozciikler: periton; leiyomiyomatoz; malign; miyomektomi

Abstract

Disseminated peritoneal leiomyomatosis is a rare disease characterized by presence of mul-
tiple smooth muscle nodules throughout the peritoneal cavity. It may mimic malignancies and
may rarely undergo malignant transformation. In this paper, we present a 36-year-old female
patient who had been diagnosed with cellular leiomyoma after myomectomy. The patient was
diagnosed with leiomyomatosis following the pathological examination of the excised nodules
that recurred during the clinical follow-up and with leiomyosarcoma during the subsequent re-
currences.
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GIRIS

Dissemine peritoneal leiyomiyomatoz (DPL), se-
bebi bilinmeyen nadir bir hastaliktir. Peritoneal ka-
vitede multipl diiz kas nodiillerinin bulunmasi ile
karakterizedir (1). Cogu DPL vakas: klinik olarak be-
nigndir ve hatta bazilar1 spontan regrese olur. Ancak
baz1 vakalarda malign transformasyon izlenebilir (2).
Ingilizce literatiirde simdiye dek malign transformas-
yon gosteren on vaka bildirilmistir (2-5). Bu ¢alisma-
da malign transformasyon gosteren bir DPL vakasin
sunmay1 amagladik.

I
BULGULAR
2009 yilinda otuz alt1 yasinda bir kadin hasta ka-

rin agrist sikayetiyle dis merkezde kadin dogum po-
liklinigine bagvurmus, uterin leiyomiyom tanisi ile
miyomektomi gecirmis ve hastaya ait lam ve bloklar
konstiltasyon amaciyla merkezimize getirilmistir.
Mikroskobik incelemede oval-igsi niikleuslara ve eo-
zinofilik sitoplazmaya sahip hiicrelerden olusan selii-
ler tiimor goriildiy; nekroz izlenmezken nadir mitoz
(2-3/10BBA) mevcuttu. Immiinohistokimyasal incele-
mede alfa-SMA, desmin ve h-caldesmon ile diffiiz po-
zitif olmasi nedeniyle vaka “seliiler leiyomiyom” olarak
rapor edildi (Figtr 1).

Sikayetlerinin  tekrarlamasi tizerine Temmuz
2014’te tekrar basvuran hastada karnin tomografik
tetkikinde abdominal duvarda subkutan dokuda en
biytigii 7 mm ¢apinda 11 nodiil saptand: ve hasta
merkezimizde opere edildi. Makroskobik incelemede
gri-sari renkte, yuvarlak konturlu, en biiytigii 6 cm ¢a-
pinda, elastik kivamda 11 adet doku drnegi gorildi.
Mikroskobik incelemede tiimoér, oval-igsi niikleuslu
ve eozinofilik sitoplazmali olan ve birbiriyle kesisen
igsi hiicrelerden olusmakta ve nadir mitoz igermek-
teydi; nekroz goriilmedi. Immiinohistokimyasal in-
celemede, desmin, alfa-SMA, h-caldesmon pozitif;
CD117, CD34, S-100 negatif; fosfohiston ile 3/10xBBA
mitoz saptandi. Bu bulgular ile vaka “leiyomiyomatoz”
olarak rapor edildi (Figiir 2).

Ekim 2015’te kontrol i¢in bagvuran hastanin tomog-
rafik tetkiklerinde abdominal kavitede en bityiigii 9 cm
¢apinda olan birkag nodiil tespit edildi ve hasta yeniden
opere edildi. Makroskobik olarak kirli beyaz-gri renkte,

en biyiigii 4,5 cm ¢apinda, elastik kivamda ve yer yer
kistik 6zellikte ti¢ adet doku 6rnegi goriildi. Mikrosko-
bik incelemede genis eozinofilik sitoplazmali, sitoplaz-
mik smnurlari belirsiz, yuvarlak-oval niikleuslu, belirgin
niikleollii tiimoral hiicreler izlendi. Bu hiicreler genel-
likle diffiiz ve solid paternde dizelenmekte, nadiren fasi-
kiiler patern ve kistik dokularda yer yer papiller patern
olusturmaktayd:. Hiicreler orta derecede atipi icerirken,
mitoz 20/10BBA olarak sayildi. Tiiméral koagiilasyon
nekrozu goriilmedi. Immiinohistokimyasal inceleme-
de vimentin, desmin, alfa-SMA ile diffiiz pozitif iken;
PanCK, LCA, CD34, EMA ile negatif ve WT-1 nons-
pesifik boyanma gostermekte idi. Bu bulgular ile vaka
“leiyomiyosarkom” olarak rapor edildi ( Figiir 3).
Kontrolleri siiren hasta Ekim 2016'da karin 6n du-
varinda Kkitle tespitiyle opere edildi ve “niiks leiyomi-
yosarkom” tanusi aldi. Sekiz yildir (96 ay) takip edilen
hasta, sag olup hayatina hastaliksiz devam etmektedir.

|
TARTISMA VE SONUC

Dissemine peritoneal leiyomiyomatoz (DPL), pe-

ritoneal kavitede submezoteliyal dokudan koken alan,
diiz kas hiicreleri, fibroblastlar ve miyofibroblastlarin
proliferasyonu ile olusan multipl nodiillerin varlig: ile
karakterize nadir bir hastaliktir (1,6,7). Simdiye dek
200den az vaka bildirilmistir. Ancak hastalarin ¢ogu
asemptomatik oldugundan gergek insidansinin daha
yiksek oldugu disiiniilmektedir (1,2,4). Bildirilen
¢ogu vaka reprodiiktif ¢agdaki kadinlardan olugmak-
tadir. Nadiren postmenopozal kadinlarda ve hatta er-
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Figiir 1. Seliiler leiyomiyom: Oval-igsi niikleuslu ve eozinofilik si-
toplazmali igsi tiimoral hiicreler (a: HE, x100; b: HE, x400); c: Des-
min (IHK, x100); d: Alfa-SMA (IHK, x100) pozitifligi.
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Figiir 2. Leiyomiyomatoz: Oval-igsi niikleuslu, eozinofilik sitoplaz-
mali ve birbiriyle kesisen igsi timoral hiicreler (a: HE, x40 ve nadir
mitoz: HE, x400; b: HE, x400); c: Desmin (IHK, x100); d: Alfa-SMA
(THK, x100) pozitifligi.

keklerde de bildirilmistir (1,5). Bizim hastamiz da rep-
rodiiktif donemde tani alan bir kadin hasta idi.

Karmn agrisy, triner sistem problemleri, vajinal ve
rektal kanama gibi sikayetlerle bagvuran hastalar bildi-
rilmis ise de hastalik karakteristik klinik semptomlar-
dan yoksundur. Ayrica gériintiileme yontemleri tanida
smurh role sahiptir (2,6). Histolojik olarak benign ol-
makla birlikte siklikla metastatik ovaryen ya da peri-
toneal karsinomlar1 taklit eder (1-3,7). Mikroskobik
olarak diiz kas fasikiillerinden olusan, niikleer pleo-
morfizm, mitotik figlir ve timor nekrozu icermeyen
lezyon, leiyomiyom ile ayn1 goriintiiye sahiptir (1).

Etiyolojisi i¢in genetik, hormonal ve iyatrojenik bir-
kag teori mevcut olsa da hastaligin patofizyolojisi hala
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Figiir 3. Leiyomiyosarkom: Genis eozinofilik sitoplazmali, sitop-
lazmik simirlar belirsiz, yuvarlak oval niikleuslu, belirgin niikleol
igeren timor hiicrelerinin olusturdugu, genellikle diffiiz ve solid pa-
ternde dizelenen, nadiren fasikiiler patern (a: HE, x100), stk mitoz
varlig (c: HE, x400) ve kistik dokularda yer yer segilen papiller pa-
tern (b: HE, x40); d: Desmin (IHK, x100); e: Alfa-SMA (IHK, x100)
pozitifligi.

Anadolu Klinigi Tip Bilimleri Dergisi, Ocak 2018; Cilt 23, Sayi 1

tam bilinmemektedir (2): (i) Hormonal teoriye gore
DPL subperitoneal mezenkimal kok hiicrelerin metap-
lazisi sonucu ortaya ¢ikar ve bu siire¢ yiiksek seviyede
Ostrojene maruz kalmaya sebep olan durumlarda (6r-
negin gebelik, dstrojen iireten over tiimérleri, hormon
replasman tedavileri) agreve olur (2,3,6); (ii) genetik
teoride X kromozomu ve diger kromozomlarda (kro-
mozom 8, 12 ve 17 dahil) bulunan anomalilerin uterin
ve DPL patogenezinde rol aldig1 6ne siiriilmektedir (2);
(iii) iyatrojenik teoriye gore ise malign timorlerde ol-
dugu gibi leiyomiyomlarda da laparoskopik manipii-
lasyonlara bagli sekonder peritoneal disseminasyon
gerceklesebilir (2,3,6,8). Laparoskopik miyomektomi
prosediiriinii DPL gelisimi ile iligskilendiren ¢ok sayida
yayin mevcuttur; dyle ki Amerikan Gida ve Ilag Daire-
si (Food and Drug Administration—FDA) laparoskopik
miyomektomide bagvurulan power morcellator kullani-
muini azaltmaya, bu cihazlardan kaynaklanan yayilimlari
onlemeye yonelik tedbirler agiklamistir (2,3,5,6,8-10).
Bizim hastamizda da miyomektomi prosediirii sonrasi
DPL gelisimi s6z konusudur.

DPLnin prognozu iyidir; malign transformasyon
olduk¢a nadir olup literatiirde on vaka bildirilmigtir
(2-5). Artmis 6strojen maruziyetinin, es zamanl ute-
rin leiyomiyomun ya da nodiillerde 6strojen ve pro-
gesteron reseptorlerinin bulunmamasi ile ilk rekiiren
DPL tedavisinin bir yildan kisa siire 6nce gerceklesmis
olmas1 malignite agisindan risk faktorii kabul edilir
(1,5). Malign transformasyonun gergeklesmesi igin
gecen siireg literatiirde 4-12 ay olarak belirtilmis olup
hastamizda 15 ay olarak kaydedilmistir (1).

Hastaligin tedavisi i¢in spesifik bir prosediir yok-
tur; tedavi hastanin yagina, semptomlarina, hormonal
ve reprodiiktif durumuna goére degisir. Cerrahi, te-
davi yontemlerinden biridir; nonrezektabl vakalarda
GnRH analogu kullanimi gibi prosediirlerle nodiiller-
de regresyon saglanabilir. Hastalarin alt1 ay araliklarla
takip edilmesi 6nerilmektedir (2,4).

Sonug olarak, karin i¢ci multipl nodiillerin varlig
ile bagvuran hastalarda 6zellikle de miyomektomi 6y-
kiisti mevcutsa DPL ayiric1 taniya alinmalidir. Miyo-
mektomi sonrasinda DPL gelisimi nadir olup malign
transformasyon ise daha da nadirdir. DPL vakalarinin
malign transformasyon olasiligindan dolay: alt1 ayda
bir kontrollerinin yapilarak takip edilmesi 6nemlidir.
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