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OLGU SUNUMU / CASE PRESEN

Peutz Jeghers Sendromu Olmayan Olguda Overde Bilateral Aniiler
Tubuluslu Seks Kord Tiimor: Olgu sunumu

Bilateral Sex Cord Tumor with Annular Tubules of Ovary Without Peutz-Jeghers Syndrome:
A Case Report
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OZET

Andler tubuluslu seks kord timorler (ATSKT), overin seks
kord stromal tiimorlerinin nadir alt tiplerindendir. ATSKT *
lerin 1/3 ‘U Peutz Jeghers Sendromu (PJS) ile iliskilidir. Bu
sendrom bulunan hastalarda timoér, multifokal, bilateral,
fokal kalsifiye, 3 cm’den kiglik ve benigndir. PJS olmayan
hastalarda nerede ise her zaman unilateral ve genellikle
daha buyiktir. Burada semptomatik uterin myomatozis
nedeniyle uygulanan TAH ve BSO spesimeninde insidental
olarak bulunan, nadir goérilen, bilateral, multifokal ATSKT
olgusu sunulmaktadir. Hastada PJS tablosu ve diger semp-
tomlar yoktu. Olgu, nadir klinik prezentasyonu nedeniyle
literatdir yeniden gozden gegirilerek sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Anuler tubuluslu seks kord timor;
Peutz-Jeghers sendromu; over.

ABSTRACT

Sex cord tumors with annular tubules are rare subtype of
sex cord stromal tumor of the ovary. One-third of sex cord
tumors with annular tubules are associated with Peutz-
Jeghers syndrome (PJS). In patients with the syndrome,
tumors are typically multifocal, bilateral, focally calcified,
less than 3 cm in diameter and benign. In the present case
report we describe a rare case of bilateral, multifocal ATSKT
which was incidentally found. The patient had no other
symptoms and features of PJS. The case is presented with
review of literature because of the rare clinical
presentation.

Keywords: Sex cord tumor with annular tubules; Peutz-
Jeghers syndrome; ovary.

GiRiS
Andliler tubuluslu seks kord tumor (ATSKT), ¢ok nadir
gorilen, 1/3 olguda Peutz Jeghers Sendromu (PJS) ile
birliktelik gosteren gonadal seks kord stromal timor-
lerdendir (1). Klinik gosterge PJS ile birlikteligi olan-
larda ve olmayanlarda farkhdir. PJS ile birlikteligi olan-
larda siklikla bilateral, multipl, kiigk (< 3cm)
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timorletler seklindedir. Otopsilerde ya da farkli jine-
kolojik problemler nedeniyle overleri ¢ikarilan hasta-
larda insidental olarak bulunur. Ortalama goérilme
yasi 27 ‘ dir ve benign seyirlidir. PJS olmayanlarda
uniteral 33 cm ‘ ye varan palpabl biyik pelvik kitleler
olarak gorullr ve ortalama goértilme yasi 34 “ dur (2).

Bu yazimizda klasik literatiir bilgilerinin tersine
PJS ile birlikteligi olmayan ancak bilateral, multifokal
kiicuk odaklar halinde goriilen ve benign seyreden
ATSKT ‘14 olgumuz sunulmaktadir.
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46 yasinda, anormal uterin kanama sikayeti ile hasta-
nemize basvuran hastanin ultrasonografik inceleme-
sinde multipl uterin kitleler disinda genital patoloji
saptanmamis. Myoma uteri 6n tanisiyla TAH+BSO
yapilan olgunun makroskopik incelemesinde uterusta
intramural ve subserdz yerlesimli en blyigi 4 cm
olan multipl myom niveleri mevcuttu. Overler orta-
lama 2,5x1,5x1,5 cm Oolgililerinde olup makroskopik
olarak dikkat cekici ozellik gorilmedi. Mikroskopik
incelemede her iki overde en buyigi 0,3 cm olan
multisentrik odaklar halinde timor ve mikrokalsifikas-
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Sekil I: Santral héTen cisim etrafinda periferik dizilimli n

lar (H&E;x20).
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eoplastik hiicrelerden olusan basit aniiler tubuler yapi-

yon odaklari goéruldi. Basit ve kompleks aniiler
tubuler yapilar olusturan timérde basit tubuler yapi-
larda bazal membran materyalinden olusan santral
hyalin cisim etrafinda periferik dizilimli niiveler iceren
soluk  sitoplazmali hicreler  izlendi (Sekil
LIL,IN).Tubuluslarin merkezlerinde PAS boyasi ile pozi-
tif reaksiyon veren homojen, hyalen globiiller bulun-
makta idi (Sekil IV ). Mitoz goérilmedi.

immiinhistokimyasal ¢alismada tiimér hiicrelerinde
inhibin, calretinin ve vimentin ile pozitif reaksiyon
gorulurken EMA ve AFP negatifti.
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Sekil Ill: Merkezinde homjen hyalen Iob(JIIer ve gevresihdAé palizatlanma gosteren noplastik hicrelerden
olusan kompleks tipte tubuler yapi (H&E;x40).
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Sekil IV: Tubuluslarin merkezinde PAS (+) homojen hyalen globiller (x20).

TARTISMA

ATSKT, orjini sertoli hiicrelerinden ya da graniilosa
hiicrelerinden kaynaklandigi seklinde farkl goérisler
bulunan basit ya da kompleks goériinimde aniiler
tubuler yapilar igeren morfolojik spesifik nadir timor-
lerdendir (3- 5). ilk kez 1970 yilinda Scully tarafindan
tanimlanmistir (3- 6). Olgularin 1/3 ‘ (inde oral muko-
zada hiperpigmente  makiiller, gastrointestinal
hamartomat6z polipler ve genital sistem, meme,
pankreasta cesitli neoplazilerin eslik edebildigi nadir
otozomal dominant hastalik olan PJS ile birliktelik
gosterir (1, 2, 7). PJS ile birlikteligi olanlar
insidentaldir. Siklikla bilateral, multifokal, kigik (<3
cm), kalsifiye ve genellikle benign seyirli timorlerdir
(4, 5). PJS ile iliskisi olmayan ATSKT ise tek tarafli,
siklikla buyuk (11-22 c¢cm arasinda degisen) palpabl
kitleler seklinde olup % 20 ‘ si malign seyirlidir (2, 4,
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5). Literatlirde PJS olmadig halde bilateral ATSKT
olgulari nadir drnekler olarak bildirilmistir (8). Bizim
olgumuzda da PJS ile iligkili klinik bulgu saptanmadig
halde, PJS ile iliskili timorlerde gérildagi gibi timor,
bilateral, kalsifiye ve kiigik multifokal odaklar halinde
goralda.

ATSKT ‘ I hastalarda 6strojen ve progesteron ar-
tisina bagli menstriel dizensizlikler ve puberte
prekoksa bagli klinik tablolar olabilir. Bazi olgularda
serumda yiksek MIS (Mullerian inhibiting substance)
ve inhibin seviyeleri saptanmaktadir (5, 9). ATSKT
intermediate ve diisiik grade malignite potansiyeline
sahiptir (5). Malign ATSKT ‘ lerin biyik kismi PJS ol-
mayan olgularda goruldr. Literatlr incelememizde PJS
‘lu sadece 3olguda malignite bildirilmistir (4, 5, 10).
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Malign ATSKT pelvik, para-aortik  ve
supraklavikuler lenf nodlari ile lenfatikler yoluyla
yayllir. ilk rekiirrens zamani 3 ay ile 20 yil arasindadir
(4). Tamoér metastazi ve rekiirrensinin goraldigu
diger alanlar retroperitoneum, parietal ve visseral
periton, karaciger, bobrek ve akcigerdir (6).

ATSKT ‘ Un stk mikroskopik ve elektron
mikroskopik incelemesinde, hem sertoli hem de
grantlosa hicreli tiimorlerle ortak 6zelliklere sahip
oldugu gorilmustir. Bu nedenle seks kord stromal
tiimorler icinde ayri bir grup timor olarak yerini al-
mistir(3). Timor son dénemde WHO tarafindan seks
kord stromal tiimérlerin mikst ya da siniflandirilama-
yan tipi altinda gosterilmistir (1, 5).

Mikroskopik olarak basit ve kompleks aniler
tubuler yapilar goriliir(3, 6).Basit tubuler yapilarda
bazal membran materyalinden olusan sentral hyalin
cisim etrafinda dizilen genis soluk sitoplazmali, tek
kiictk nikleolll, bazen gentik iceren oval yada yuvar-
lak ntkleuslu hicreler vardir (2). Bazilarinda ise
multipl hyalin cisimler etrafinda dizilmis kompleks
tubuler yapilar izlenir. Benign ve malign ATSKT ‘ {n
her ikisinde de sertoliform tubuller, endometrioid
alanlar, granulosa hiicre benzeri diferansiasyon odak-
lari gibi histolojik paternler gorulebilir(6). Bizim olgu-
muzda farkl bir paterne rastlanmadi.
immiinhistokimyasal olarak timér hiicreleri inhibin
ve calretinin ile pozitif reaksiyon verir (2). Ayrica
vimentin, progesteron, testesteron ve dstrojen resep-
tori ile pozitiflik bildirmistir (9). Buna karsin CK7,EMA
gibi epitelial markirlar ile ACE ve CA125 negatiftir (4,
9). Olgumuzda timor hiicreleri inhibin, calretinin ve
vimentin ile pozitif imminreaksiyon verdi. Buna kar-
sin timorin EMA ile negatifligi epitelyal orjinli olma-
digini gosterirken AFP negatifligi germ hiicre icerme-
digini gosterdi.

Histopatolojik olarak ayirici tanisina sertoli hiicreli
nodul ve gonadoblastom girer (3). Sertoli hucreli
nodillerde bu timorde goézlenen kompleks tubul
yapilart bulunmaz ve tubul limenlerinde hyalen
globiiller ¢ok daha geri plandadir (3).
Gonadoblastomlarda seks kord stromal elemanlari ve
hyalen cisimcikler icerir ancak bunlarda seks kord
hiicreleri ile birlikte germ hiicreleri de bulunur. ATSKT
de ise germ hiicresi bulunmaz(3).

ATSKT ‘ Gin malignite potansiyeli mikroskopik ola-
rak ortaya konulmayabilir(6). 13 malign vaka Uzerin-
deki bir caismada mitoz 7-10 / 10BBA olarak gorul-

mistir. Stromal ve vaskiler invazyon birka¢ vakada
bildirilmistir (6). Bazi yazarlara gore 10 BBA’da 3-4
"ten fazla mitoz varligi ve infiltratif blylme paterninin
gorilmesi durumunda agresif davranis beklenebilir
(1). Bizim olgumuzda mitoza rastlanmadi ve infiltratif
blyume paterni gorilmedi. Malign seyirli vakalarin
tedavisinde Radyoterapi ile birlikte veya radyoterapi-
siz Bleomycin, Etoposide ve Cisplatin kombinasyonu
uygulanmaktadir (5, 6). Olgumuzun postoperatif 1
yillk takibinde rekiirrens gorilmedi.

Sonug olarak bu olgu, ATSKT ‘ln PJS ile birlikteligi
olan insidental vakalar disinda sporodik olgularda da
bilateral ve multisentrik tiimorler seklinde gelisebile-
cegine dair nadir 6rneklerden biridir.
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