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Amag: Anjioleiomyom (ALM) siklikla alt ekstremite, bas ve gévde bolge-
sini igeren, iyi huylu bir perivaskiiler neoplazmadir. Uterin ALM oldukga
nadir bir timérdir. Bu ¢alismada olgularin klinikopatolojik ve immuinohis-

tokimyasal 6zellikleri ve tedavi yontemleri kapsamli bir literatir taramasi
ile degerlendirildi.

Gereg ve Yontemler: Hastanemiz patoloji servisine bagvuran 5 uterin
ALM vakasl, patoloji veri tabanindan bulundu. Vakalarin Hemotoksi-
len-Eozin (HE) boyali preparatlari arsivden ¢ikarilarak yeniden gozden
gegirildi. Vakalarda immtnohistokimyasal olarak diiz kas aktin (SMA),
h-caldesmon, desmin, CD10, melan-A, HMB-45, ve WT-1 boyalari ¢ali-
sildi (Ventana benchmark XT).

Bulgular: Hastalarin ortalama yasi 40 idi. Hastalarin hepsinde hasta-
neye basvuru sebebi anormal uterin kanama ve abdominal agr idi. 1
vakada (multipl ALM vakasi) infertilite sikayeti de mevcuttu. 4 vakada
tek bir tlimor kitlesi izZlenmekteyken, 1 vakada multipl timor odagi (2 ayri
tiimor odagi) mevcuttu. Timor boyutu en kiigiik 5.2 cm, en buyik 10
cm olarak saptandi. 1 vakada timér submukozal yerlesimli olup, diger 4
vakada intramural yerlesimliydi. Makroskobik olarak tiim vakalar keskin
sinirlh, solid, beyaz gri renkte, girdapsi nodiiler goriinimdeydi. 2 vakada
solid ve vendz varyant, 1 vakada vendz ve kavernéz varyant, 1 vakada
vendz varyant, 1 vakada da her ¢ varyant izlendi. Vakalarin hepsi des-
min, h-kaldesmon, diiz kas aktin ile boyanirken CD10, melan-A, HMB-45
ve WT-1 ile boyanma izlenmedi.

Sonug: Uterin ALM oldukga nadir, benign bir timar olup, spesifik gériin-
tileme bulgulari olmadigindan preoperatif tani son derece zordur. Tani
ancak patolojik galisma ile miimkiindir. Bu nedenle, klinisyen ve pato-
logun bu nadir gérilen tumord hatirlamasi ve histopatolojik inceleme
ve gerektiginde uygun imminohistokimyasal panel ile benzerlerinden
ayirmas| 6nemlidir.

Anahtar kelimeler: Anjiyoleiomyom, myomektomi, immunohistokimya,
myoperisitoma.

GiRiS

ABSTRACT

Aim: Uterine angioleiomyoma (ALM) is a very rare benign perivascu-
lar neoplasm. In this study, clinicopathologic and immunohistochemical
features and treatment modalities of the cases were evaluated with a
comprehensive literature review.

Methods: 5 cases of uterine ALM admitted to the pathology department
of our hospital were found in the pathology database. Hematoxylin-Eosin
(HE) stained preparations of the cases were removed from the archive
and reviewed. Immunohistochemical markers, namely muscle-specific
actin, h-caldesmon, desmin, CD10, melan-A, HMB-45 and WT-1, were
done.

Results: The mean age of the patients was 40 years. Abnormal uterine
bleeding and abdominal pain were the cause of admission in all patients.
In one case (multiple ALM ), infertility was also present. A single tumour
mass was observed in 4 cases, while multiple tumours focus (2 separate
tumour focuses) were present in one case. The smallest tumour size
was 5.2 cm, and the largest was 10 cm. The tumour was submucosal in
one case and intramural in four cases. Macroscopically, all cases were
sharp-edged, solid, white-grey, with a vortex nodular appearance. Two
cases had solid and venous variants, one had venous and cavernous va-
riants, one had venous variants, and one had all three variants. All cases
were stained with desmin, h-caldesmon, smooth muscle actin; Staining
with CD10, melan-A, HMB-45 and WT-1 was not observed.

Conclusion: Uterine ALM is a rare, benign tumour and preoperative
diagnosis is very difficult since there are no specific imaging findings.
Therefore, it is crucial for the clinician and pathologist to remember this
rare tumour and to distinguish it from similar ones.

Keywords: Angioleiomyoma, myomectomy, immunohistochemistry,
myopericytoma.

Vaskiiler leiomyom olarak da bilinen anjioleiomyom (ALM) diiz kas hiic-  bir timér olup Ingiliz tip literatiirinde simdiye dek 35 uterin ALM vakasi
relerinden koken alan ve kalin duvarli damarlar iceren nadir bir leiomyom  tanimlanmistir (6).
varyantidir (1). Bu tlimdrler genellile subkutan doku ve daha az siklikla  terin ALM genellikle orta yas!i kadinlarda gériliir (7). Burada uterin ALM

derin dermiste gorllir (2). En sik yerlesim yeri alt ekstremiteler olup (1) taps) alan 5 olgunun klinikopatolojik calismasi sunulmaktadir.
nadiren bas ve boyun bdlgesinde (3), submandibular bezde (4) ve retro-

peritonda (5) bulunabilir. ALM kadin Grogenital sisteminde nadir gérilen
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GEREG VE YONTEMLER

Ocak 2014 ile Kasim 2019 tarihleri arasinda hastanemiz jinekoloji servisinden
operasyon sonrasi patoloji servisine génderilen ve leiomiyom tanisi alan 1131
olgu patoloji veri tabanindan saptandi. Bu olgu serisi icinde ALM tanisi alan
5 vakaya ait Hemotoksilen-Eozin (HE) boyali preparatlar patoloji laboratuar
arsiv béliminden cikarilarak yeniden gézden gegirildi. Vakalara ait dosyalar
hastane tibbi kayit ve arsiv bolimiinden gikarilarak incelendi. Tedavi amagli
olarak birine histerektomi, diger dordiine myomektomi yapilmig olan bu vaka-
larin tim klinik, radyolojik ve patolojik dzellikleri irdelendi. Vakalarda imm-
nohistokimyasal olarak diiz kas aktin (SMA), h-caldesmon, desmin, CD10,
melan-A, HMB-45, ve WT-1 boyalari ¢alisildi (Ventana benchmark XT).

Galisma icin hastanemiz klinik arastirmalar etik kurulundan 17.01.2020 tari-
hinde 416 sayi numarasiyla onay alindi.

BULGULAR

Hastalarin ortalama yasi 40 idi. Hastalar 35-46 yas arasindaydi. Hastalarin
hepsinde hastaneye basvuru sebebi anormal uterin kanama ve abdominal
agri idi. 1 vakada (multipl ALM vakasi) infertilite sikayeti de mevcuttu. 4 va-
kada tek bir timor kitlesi izZlenmekteyken, 1 vakada multipl timér odagi (2
ayri tumor odagi) mevcuttu. Timdr boyutu en kigiik 5.2 cm, en blylk 10 cm
olarak saptandi. 1 vakada timér submukozal yerlesimli olup, diger 4 vakada
intramural yerlesimliydi. Makroskobik olarak tim vakalar keskin sinirl, so-
lid, beyaz gri renkte, girdapsi noduler gériinimdeydi. Vakalarin 2'sinde fokal
pembe-kahverenkli alanlar tanimlanmisti. Histolojik olarak bu timdrler, gok
sayida damar kesitlerinin eslik ettigi igsi hiicrelerin fasikiiler dizilimlerinden
oluguyordu. igsi hiicreler kan damarlarini gevreleyen yapilar teskil ediyordu.
Konvansiyonel leiomyomlardaki agirlikli olarak kapiller kan damarlarinin ak-
sine, ALM’'de bulunan kan damarlari kalin duvarliydi. Vakalarimizin 2'si solid
ve vendz varyant, 1'i vendz varyant, 1'i venoz ve kaverndz varyant, 1'i de her
u¢ varyanti temsil ediyordu (Resim 1-3).

Resim 1. Birbiriyle kesisen kompakt diiz kas demetlerince gevrelenen kiigtik
boyutlu ve yarik seklinde gok sayida vaskiiler yapilar (siyah ok) solid varyanti
temsil ediyor (Hex100).

Resim 2. intervaskiiler diiz kas demetlerinden kolayca ayirt edilebilen kalin
cidarli damar kesitleri (siyah ok) iceren vendz varyant (Hex40).
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Resim 3. Ayni timdrde sag altta kavernéz varyanti temsil eden dilate kan
damari (siyah ok) ile solda ven6z varyanti temsil eden kalin duvarli damar
kesitleri (mavi ok) ve arada diiz kas demetleri (Hex40).

Hucresel atipi, atipik mitoz ve nekroz, vakalarin higbirinde gzlenmedi. immi-
nohistokimyasal olarak timér hicreleri diiz kas aktin, h-caldesmon, desmin
ile pozitif boyanirken, CD10, melan-A, HMB-45 ve WT-1 ile boyanma izlen-
medi. Vaskiler yapilar CD34 ile boyandi (Resim 4, 5). Hastalarin higbirinde
intraoperatif veya postoperatif komplikasyon goriilmedi. Hastalarin klinikopa-
tolojik sonuglari Tablo1'de dzetlendi.

Resim 4. Timor hiicreleri desmin ile pozitif boyanma gosterirken, perivaski-
ler bolgede desmin ile boyanma gérilmiyor (siyah ok) (x40).

Resim 5. immiinohistokimyasal olarak CD34 ile vaskiiler yapilarin pozitif bo-
yanmasi (siyah ok) (x40).

ﬁf"‘ i ME U

Tablo 1. Olgularin klinikopatolojik gorintimi

Yas Klinik Tiimor Anatomik lokali- Histolojik Tedavi
boyutu zasyon tani
(cm)
46 AUK, AA 5,5 isthmik/Submukosal Venoz, Kavernoz Myomektomi
41 AUK, AA 10 Korpus/intramural Solid, Venoz Myomektomi
36 AUK, 8 Fundus/intramural Solid, Venoz, Ka- Myomektomi
AAI vernoz

35 AUK, AA 10 Korpus/intramural Venoz Myomektomi
42 AUK, AA 5,2 Korpus/intramural Solid, Venoz TAH+BSO

AUK: Anormal uterin kanama, AA: Abdominal agri, I: infertilite, TAH+BSO: Total abdominal histerek-
tomi+Bilateral salpingo-ooferektomi



TARTISMA VE SONUG

Uterin korpusun en sik gortilen mezenkimal timdri olan leiomyom, myomet-
riyumun diz kas hicrelerinden kaynaklanmaktadir (8). ALM, Diinya Saglik
Orgiitii kadin genital yolu timérleri siniflamasinda leiomyom varyanti olarak
siniflandirimistir (7). Tlm leiomyom vakalarinin %0.34-0.40'in1 olugturur (9).
Hachisuga ve ark. (10) yaptigi 562 ALM vakasini iceren galismada, timor,
%66.7 alt ekstremite, %22.2 st ekstremite, %8.5 bas-boyun ve %2.49 govde
yerlesimliydi. Bu seride kadin genital trakti kaynakli higbir vaka tanimlanmi-
yordu. Ancak bu galismadan giinimuize dek kadin genital sistemini tutan ALM
vakalar bildirildi. Bildirilen vakalar gogunlukla tek vakadan olusan sunumlar-
di. McCluggage ve Boyde'nin yaptigi 3 vaka icerikli calismayla, Mayank Gup-
ta ve arkadaslarinin yaptigi 6 vaka igerikli calismalar son yillarda sunulan
coklu vaka sunumlariydi (11, 12).

Uterin ALM, siklikla uterus korpusundan kaynaklanan iyi tanimlanmis tek bir
kitle olarak ortaya gikar. Multipl uterin ALM az sayida vakada bildirilmistir (13,
14). Sundugumuz olgulardan biri de multipl ALM vakasi olup, iki ayri timér
odagi mevcuttu.

Bu timdrler benign olmakla beraber, eslik eden siddetli menoraji, anemi ve
tiketim koagulopatisine yol agabilecedinden, yasami tehdit eden komplikas-
yonlar gelisebilir (13, 15). Nadiren timérde spontan riiptir ile hemoperite-
noum gelisebilir (16). Bazen tiimorde gelisen dejenerasyon, dzellikle timor
uterus arka duvar yerlesimliyse, ovarian bir neoplaziyi taklit edebilir (14, 17).

Leiomyom varyanti olarak kabul edilen ALM, myometriyal diiz kas hiicrelerin-
den degil de perivaskiiler diiz kas hticrelerinden kdken alan perisitik (perivas-
kiler) bir timdrdr (18).

ALM'nin vendz, solid ve kaverndz olmak iizere 3 histolojik varyanti tanimlan-
migtir. Venoz tipte, diiz kas demetleri arasindaki kalin duvarli damar kesitleri
solid varyant kadar kompakt olmadigindan; bu damar duvarlarindaki kaslar,
intervaskler diiz kas demetlerinden kolayca ayirt edilebilir. Oysa solid tipte
klicik boyutlu ve yarik seklinde ok sayida vaskiler kanallar, birbirleriyle
kesisen kompakt diiz kas demetlerince gevrelenir. Iginde dilate vaskiiler ka-
nallarin bulundugu kavernéz tipte, az miktarda araya giren diiz kas demetleri
vardir ve bu damarlarin muskuler duvarlarini, intervaskiler diz kas demetle-
rinden ayirt etmek zordur (19). Bizim vakalarimizdan 2’sinde solid ve vendz
varyantlar, 1 vakada vendz varyant, 1 vakada vendz ve kavernéz varyant, 1
vakada da tiim 3 varyant gordldi.

ALM'de dlizenli dagilim gdsteren kan damarlari duvarinda hyalinizasyon ve
fibrin birikimi, kliglik odaklar halinde 6dem ve miksoid degisiklikler, organize
tromblis, hemosiderin depositleri izlenebilir (20). Olgularimizdan 2'sinde fokal
6dem ve miksoid degisiklikler, 3'linde lenfositik infiltrasyon gordldi.

Uterin ALM hastalari tipik olarak siddetli dismenore, abdominal agri veya
rahatsizlik, uterin kanama egliginde anemi ve/veya palpabl kitle sikayetiyle
klinige basvururlar (21). ALM'de gériilen anormal uterin kanamanin, vask-
ler buyume faktorlerinin ve anjiyogenez sirecini diizenleyen reseptorlerin
duzensizliginden kaynaklandigi dustntimektedir. Dahasl, bu timérler gok
sayida damarlanma nedeniyle spontan riiptir egilimi gosterirler (7). Bizim
olgularimizda preoperatif ya da intraoperatif kanama olmad.

ALM, radyoloji gortinttilerinde kistik veya multiseptal igerikli solid ve lamine
konfigirasyonlu multilobiile kitle seklinde ortaya ¢ikar (13, 21). Bu nedenle,
ALM'nin preoperatif radyolojik tanisi son derece zor, hatta imkansizdir ve tani
ancak cerrahi sonrasi immunohistokimyasal galismayi da igeren histolojik
degerlendirmeden sonra konulabilir. Ancak Antonio Pierro ve arkadaslari,
yaptiklari bir calismada 32x30x25 cm boyutunda uterin ALM olgusu tanim-
ladilar ve bu tlimorde kontrastli bilgisayarl tomografi (BT) taramasi ile preo-
peratif taninin mimkin olabilecegini raporladilar. BT taramasinda arteriyel
ve vendz fazda multipl vaskiler dallanmalar, ge¢ fazda ise homojen olmayan
“kum benzeri” goriiniimiin var oldugu timéral kitlede, uterin arterlerin belirgin
hipertrofisi ile birlikte bilateral pelvik varikosel varliginda uterin ALM’nin akla
gelmesi gerektidini bildirdiler (22).

ALM benign bir ttimér oldugu igin, tam eksizyon tedavinin temelidir. Bu timor-
lerin malign transformasyonu nadir olup, tekrarlama riski minimumdur (23).
Hastanin semptomlarina ve dogurganhgi koruma arzusuna bagli olarak myo-
mektomi veya basit histerektomi tercih edilebilir (24). Myomektomide, siklikla
kapstil harig tutularak sadece leiomyom gikarilir; oysa ALM'de yeniden kana-
ma olasiliginin yiksek olmasi nedeniyle, timar, kapsuluyle birlikte tamamen
cikariimalidir (21). Bizim galismamizda, tim vakalarin takip sirecinde her-
hangi bir komplikasyona rastlanmadig tespit edildi.

immiinohistokimyasal olarak timér hiicreleri MSA, diiz kas aktin, calponin
ve degisken olarak h-kaldesmon ile yaygin sekilde pozitiftir. Timér hicreleri
ayrica vakalarin gogunda desmin ile pozitif boyanma gdsterir, ancak vendz
tipte gortilen kalin muskuler tabakada veya perivaskiiler konsantrik yapilarda
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boyanma izlenmez (2).

Endometrial stromal tlimor ve perivaskiiler epiteloid hicreli timdr (PEComa)
ayiric tanida 6ne gikan mezenkimal timarlerdir. Endometrial stromal tlimérler
tipik olarak arteriyollerin etrafinda girdap yapilari olusturan, belirgin olmayan
niikleolusa sahip, yuvarlak oval niikleuslu, dar stoplazmali hiicrelerin diffiiz
bliylimesiyle karakterizedir. Bu timdrler tipik olarak CD10 ve WT-1 ile pozi-
tiftir ve duiz kas aktinini eksprese edebilir, ancak h-kaldesmon ile boyanma
gostermez. PEComa, igsi ve epitelioid hiicrelerin karisimindan olusur. igsi
hiicreler yuvalar ve kisa fasikiller halinde diizenlenirken, epitelioid hlcreler
diffiiz olarak veya yuvalar halinde dlizenlenir ve belirgin vaskiler ag gorile-
bilir. immiinohistokimyasal olarak bu tiimérler HMB-45 ve melan-A ile pozitif
boyanir. Yaklasik % 80'i diiz kas aktini ile boyanabilir, ancak h-caldesmon ve
desmin ekspresyonu daha az yaygindir (25). Myoperisitoma, ALM ile morfo-
lojik bir streklilik olusturan perivaskuler timdrdir. Histolojik olarak, myoperi-
sitoma, eozinofilik sitoplazmali siskin oval ya da igsi sekilli miyoid hiicrelerin
perivaskiler konsantrik diizenlenimiyle olugan iyi sinirli bir neoplazmdir. Bu
miyoid hiicreler h-kaldesmon ve diiz kas aktin ile pozitif, ancak desmin ile
negatif veya fokal pozitif boyanir (2).

Sonug olarak uterin ALM, karakteristik morfoloji ve immiinohistokimyasal
ozellikler sergileyen, nadir gérilen benign diiz kas timériidir. Preoperatif ta-
nis1, spesifik klinik veya radyolojik bulgusu olmadigindan zordur. Tani ancak
patolojik ¢alisma ile mimkiindir. Bu nedenle, klinisyen ve patologun bu nadir
goriilen timorl hatirlamasi ve histopatolojik inceleme ve gerektiginde uygun
imminohistokimyasal panel ile benzerlerinden ayirmasi énemlidir.
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