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Peutz-Jeghers sendromu ile iligskili olmayan overin malign anniiler tubuli
seks-kord stromal tiimorii: Olgu sunumu
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Oz

Anniler tubuli seks-kord tiimorler seks kord stromal tlimorlerin nadir bir alt tipidir. Klinik 6zellikleri Peutz-Jeghers
Sendromu (PJS) ile birlikte olup olmamasina baglidir. PJS ile iliskili olmayan tip %20 oraninda malignite ile seyretmektedir.
Bu makalede 22 yasinda, primer infertil, PJS’nun eslik etmedigi malign anniler tubuli seks-kord stromal tiimér olgusunun

sunulmasi amaglanmistir.
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Abstract

Annular tubules sex-cord tumours constitute a rare subtype of sex-cord stromal tumours. Clinical features depend on
concomitance with Peutz-Jeghers Syndrome (PJS). The type, not associated with PJS, presents with malignancy at a rate
of 20%. The present article aimed to present the case of a 22-year-old primary infertile patient with malignant annular
tubules sex-cord stromal tumour without PJS.

Key Words: Sex-cord stromal tumour with annular tubules; Peutz-Jeghers Syndrome; ovarian neoplasm

Sorumlu Yazar*: Dilek Yiiksel, Saglik Bilimleri Universitesi, Etlik Ziibeyde Hanim Kadin Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi, Jinekolojik Onkoloji
Cerrahisi Klinigi, Ankara, Tlrkiye

e-mail: drdilekacar@hotmail.com

ORCID: 0000-0002-2366-8412

Gelis tarihi: 06.04.2020  Kabul tarihi: 22.09.2020

Doi: 10.46969/ezh.710577

143


https://orcid.org/0000-0002-9911-1960
https://orcid.org/0000-0002-2366-8412
https://orcid.org/0000-0002-4433-8068
https://orcid.org/0000-0003-2559-9104
https://orcid.org/0000-0002-5008-7138
https://orcid.org/0000-0002-9920-6804
https://orcid.org/0000-0002-5145-5828
https://orcid.org/0000-0001-8120-1143

KARATAS SAHIN ve ark.

I Peutz-Jeghers sendromu ile iligkili olmayan overin malign anniiler tubuli seks-kord stromal timéri

1. Giris

Seks-kord stromal tlimorler tiim ovaryan neoplazilerin yaklasik
%6-7’sini olustururlar. Anniler tubuli seks-kord stromal timorler
(ATSKT) seks-kord stromal timorlerin nadir gorilen bir alt tipidir
(1). ATSKT ilk kez Scully & Sobin tarafindan histopatolojik olarak
basit ve kompleks anniler tibdiler yapilarin eslik ettigi timorler
olarak tanimlanmistir (2).

ATSKT’ler, (PJS)
etmesine bagh olarak ikiye ayrilirlar. Olgularin Ugte biri PJS ile

Peutz-Jeghers Sendromu’nun eslik edip
birlikte seyretmekte ve siklikla bilateral, multifokal ve klinik
olarak benign kiiclik timorler olarak karsimiza g¢ikmaktadir.
Bu olgularin blylik kisminda malignite izlenmemektedir ve
olgularin ortalama yasi 27'dir. PJS'nun eslik etmedigi tipte
ise kitleler sikhkla tek tarafli, blylk kitleler olarak izlenir ve
olgularin %20’sinde malignite eslik etmektedir. Bu olgularda ise
ortalama yas 34'tlr (3).

Bu makalede primer infertil, over kisti nedeniyle sag ovaryan
kistektomi yapilan ve patoloji sonucu PJS ile iliskili olmayan overin
malign ATSKT’U olarak gelen olgunun sunulmasi amaglandi.

2. Olgu sunumu

22 yasinda, 2 yillik evli infertil hastaya adet diizensizligi nedeniyle
basvurdugu dis merkezde sag overde 13 cm’lik kist saptanmasi
Uzerine laparatomi ile sag ovaryan kistektomi yapilmis oldugu
belirlendi. Nihai patoloji sonucunun malign ATSKT gelmesi
Uzerine tarafimiza yonlendirilen hastanin ultrasonografisinde
her iki over normal, endometrial kalinlik ve uterus normal
olarak degerlendirildi. Bakilan tiimor belirteglerinde Cal25: 22
U/ml, Ca19-9: 17 U/ml AFP: 4ng/ml iken, preoperatif hormon
parametrelerinin degerlendirilmesinde FSH: 7 mIU/ml, Estradiol:
40 pg/ml ile normal sinirlarda olarak degerlendirildi. Karyotip
incelemesi 46, XX ve eslik eden PJS hikayesi yoktu. Hastaya
fertilite koruyucu cerrahi planlanarak laparatomiile sag salpingo-
ooforektomi, bilateral pelvik-paraaortik lenf nodu 6rneklemesi
ve omental 6rnekleme yapildi. Postoperatif takipleri normal olan
hastanin nihai patoloji sonucunda sag over dokusunda rezidi
ATSKT saptandi (Sekil 1). Hastanin bir nceki operasyonunda kist
raptird olup olmadigi bilinmedigi icin hasta Evre 1c1 kabul edildi
ve adjuvan kemoterapi (KT) tedavisi agisindan medikal onkolojiye
refere edildi. Adjuvan KT tedavisini kabul etmeyen hastanin 12
aydir hastaliksiz olarak takibi devam etmektedir.

Sekil 1. ATSKT’nin histopatolojik goriintlisii. Hyalinize materyal ile gevrili

basit ve kompleks tipte anniiler tubuler yapilar ok ile isaretlenmistir
(H&E, x10)

3. Tartisma

ATSKT’ler
hicrelerinden kaynaklandigi seklinde farkli gorisler bulunan

orjini sertoli hicrelerinden veya granilosa
basit veya kompleks goriniimde anntler tubiler yapilar
iceren tumorlerdir. Seks-kord stromal timorlerin nadir bir alt
tipidirler (1, 4). Epitelyal over timorlerinin aksine endokrin
belirtiler verdigi icin daha geng yaslarda tespit edilirler (5).
Ortalama goriilme yasi PJS ile birlikte olup olmamasina bagh
olarak degismektedir. Otozomal dominant bir hastalik olan PJS
ile birlikte seyreden olgular siklkla benigndir, ancak nadiren
maligniteye rastlanabilmektedir. PJS’'nin eslik etmedigi olgularda
%20 oraninda malignite saptanabilmektedir ve ortalama
gorilme yasi 27’dir. Malignite siklikla tek overde gorilmektedir,
ancak PJS'uile beraber olmayan ve malign timorin herikioverde
de oldugu olgular da rapor edilmistir (6). ATSKT’Ii hastalarda
Ostrojen ve progesteron artisina bagh menstriiel dizensizlikler
ve puberte prekoksa baglh klinik tablolar gorilebilmektedir (7).
Malign ATSKT’ler siklikla lenfatik yolla yayilim gosterir. Ek olarak
retroperitoneum, parietal ve visseral periton, karaciger, bobrek
ve akcigerler timor metastazi ve rekirrenslerin gorilebildigi
bolgelerdir (8). Bu nedenle PJS’nun eslik etmedigi sunulan
olguda evreleme cerrahisi yapilmis ve malign ATSKT varligi

arastirilarak tanimlanmistir.

Hastalarin blylk ¢ogunlugu tiimor endokrin belirtiler (adet
dizensizligi, puberte prekoks, vb.) verdigi icin erken evrede
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saptanir (5). Sunulan olgunun ana sikayeti adet dizensizligiydi.
Literatiirde PJS'nun eslik etmedigi olgularda ortalama timor
boyutu 3 cm’den biylk olarak rapor edilmistir. Benzer bir
sekilde sunulan olguda da sag ovaryan kitle 13 cm’lik kist olarak
saptanmistir.

Tanida timor markerlerinin yarari sinirhdir (9). Olgumuzda
Cal25 ve Cal19-9 degerleri normal idi. Hormonal etkileri olan bir
tiimor olmasi nedeniyle inhibin ve mullerian inhibiting faktoriin
nadir gorilen bu timor icin etkili belirtegler oldugu akilda
tutulmalidir (9).

Malign olgularda adjuvan tedavide radyoterapi ile birlikte
veya radyoterapisiz BEP (bleomisin, etoposid ve cisplatin)
KT tedavisi onerilmektedir (9). Radyoterapinin lokal niiks ve
uzak metastazlarin 6nlenmesi acisindan faydal olabilecegi
bilinmelidir.

ATSKT’ler diisiik malignite potansiyeline sahiptir, ancak yiiksek
rekirrens orani ve ge¢ dénemde niliks etme potansiyelleri
nedeni ile hastalarin uzun yillar takip edilmesi gerektirmektedir.
Rekirrens orani sporadik ATSKT’lerde (PJS ile iliskili olmayan)
%8,5-46,2 olarak raporlanmis (10) ve geg rekiirrenslerin (3 ay - 20
yil) gorilebileceginin alti gizilmistir (4). Fertilite koruyucu cerrahi
sonrasinda takipte olan hastalarda fertilite tamamlandiktan
sonrakalan over ve uterusayonelik tamamlayici cerrahiyaklasimi
tartismali bir konudur. Rekiirrens orani ylksek olsa da ATSKT’li
hastalarin prognozu iyidir. Ortalama yasin 22 oldugu 13 ATSKT
olgusunu iceren bir calismada 1 yillik ve 5 yillik progresyonsuz
sag kalim sirasi ile %92 ve %67 olarak raporlanmis ve 5 yillik
toplam sag kalim orani ise %100 olarak belirlenmistir (10).
Sonugta; ATSKT’lerde her ne kadar rekirrens olasihgl fazla
olsa da sag kalim oranlari oldukga iyidir. Bu durum goz
sikhkla
saptanan bu olgularin ydonetiminde fertilite koruyucu yaklasim

oninde  bulundurulunca, reprodiiktif donemde
disunulmelidir. Ancak bu karar alinmadan 6nce hastaya konu
ile ilgili detayh bilgi verilmeli ve kararda hastanin tercihi de

dikkate alinmahdir.
Cikar catismasi: Bu yazi tamamen bilimsel amacgla yazilmis
olup, yazarlarin bu yaz ile ilgili herhangi bir c¢ikar c¢atismasi
bulunmamaktadir.
kimlik
bilgilerinin akademik amacgli

Hasta onami: Hastanin hastaneye kabuliinde

bilgileri aciklanmadan tibbi

kullanilabilecegine dair imzali onami alinmistir.
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