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Abstract

Anjiomyofibroblastoma vulvada goriilen nadir bir mezenkimal
timor olup, gercek insidansi tam olarak bilinmemektedir. Daha ¢ok
premenopozal donemdeki kadinlarda labium majusta asemptomatik
kitle olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Genelllikle iyi huylu olup stromal
invazyon gostermez ve tedavisinde basit lokal eksizyon yeterlidir.
Anjiomiksoma ve selliiler anjiofibroma gibi agresif seyredip derin
invazyon gosteren ve tedavisinde genis lokal eksizyon gerektiren
vulvanin diger mezenkimal tiimorlerinden, intraoperatif ve preoperatif
histopatolojik ayrimmin mutlaka yapilmasi gerekmektedir. Asagida
vulvada kitle sikayeti ile gelen, basit lokal eksizyonla tedavisi yapilan
ve vulvar anjiomyofibroblastoma tanisi alan olgunun sunumu yapil-
mistir.

Anahtar Kelimeler: Vulvar timor; anjiomyofibroblastoma;
anjiomiksoma
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Angiomyofibroblastoma is a rare benign mesenchymal tumor of
vulva. Its real incidence has not been known. Tumor occurs mainly in
the vulvar region of premenopausal women as an asymptomatic mass.
Generally, stromal invasion is not seen in this benign tumors and
simple local excision is enough in the treatment. Intraoperative or
preoperative histopathologic differentiation must be done from an-
giomixoma and cellular angiofibroma that associated with deep
invasion and needs wide local excision. Here we report a case with
vulvar angiomyofibroblastoma presented with vulvar mass and treated
with local excision.

Key Words: Vulvar neoplasm; myxoma; neoplasms,
muscle tissue

njiomyofibroblastoma ilk olarak 1992

yilinda Fletcher ve ark. tarafindan tanim-

lanmis, genellikle orta yastaki premeno-
pozal kadinlarin genital bolgesinde, dzellikle vul-
vada ortaya ¢ikan iyi huylu mezenkimal bir timor-
diir.' Baslangicta vulvaya spesifik bir neoplazm
olarak diisiiniilmiis, ancak daha sonra vajina,
perineum, inguinal bélge ve nadir olarak da tuba
ve iiretrada da ortaya ciktigi gosterilmistir.””
Anjiomyofibroblastoma erkeklerde de nadir olarak
goriilmekte ve skrotum, spermatik kord ve parates-
tikiiler dokularda ortaya ¢ikmaktadir.™® Anjiomyo-
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fibroblastomanin histogenezisi tam olarak agik
degildir. Ancak orijin aldig1 hiicrelerin; diiz kas
hiicreleri, perivaskiiler mezenkimal hiicreler ya da
primitif mezenkimal hiicreler oldugu {izerinde
durulmus ve yapilan immiinohistokimyasal ince-
lemelerde fibroblastik ve myofibroblastik farkli-
lagsma gosteren mezenkimal hiicrelerden orijin
aldig bir¢ok calismada gosterilmistir.’

Vulvanin solid benign tiimérleri nadir olup,
ayirici tanida fibroma, lipoma, leiomyoma, heman-
jioma, miksoma ve miksoid degisiklikler gosteren
diger pelvik tiimorler gozoniinde bulundurulmali-
dir. Bunun yaninda Bartholin kisti, vulvar abse,
vajinal kist, Gardner kisti, nuck kanal kisti gibi
patolojilerin de ayirici tanida akilda bulundurulma-
s1 gereklidir. Ozellikle cerrahi yaklasim belirle-
mek ve klinik gidisati 6nceden tahmin edebilmek
icin anjiomyofibroblastomu, daha agresif seyreden,
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derin stromal invazyon gosteren ve sik sik tekrar-
layan, genis lokal eksizyonla tedavi edilmesi gere-
ken agresif anjiomiksomadan, preoperatif ya da
intraoperatif olarak ayirt etmek 6nemlidir."’

Olgu Sunumu

66 yasinda, kronik bobrek yetmezligi, hiper-
tansiyon ve tip 2 diyabeti olan postmenopozal do-
nemdeki hasta, yaklasik 3 yildan beri mevcut olan,
herhangi bir semptom vermeyen, agrisiz ve son 3
aydan beri hizli biiylime gosteren vulvar kitle ne-
deniyle klinigimize basvurdu. Yapilan fizik mua-
yenede, sag labium majusda, cilt altinda yerlesmis,
yaklasik 8 cm capinda semi-mobil, diizgiin sinirl
kitle mevcuttu (Resim 1). Ultrasonografide hetero-
jen ekoda, internal vaskiiler alanlar1 olan, diizgiin
stnirlt  kitle izlendi. Daha sonra hasta vulvar
leiomyom ©n tanisiyla operasyona alind1 ve kitle-
nin cerrahi lokal eksizyonu yapilarak, cikarilan
materyal frozen incelemeye gonderildi (Resim 2 ve
3). Frozen sonucu stromal invazyon gostermeyen
‘vaskiiler lezyon’ olarak tanimlanan kitle, kesin
patoloji sonucunda anjiomyofibroblastoma olarak
rapor edildi.

Yapilan histopatolojik incelemede, kesitlerde
tiimoral nitelikte doku pargalari izlenmistir. Timor
hiposelliiler ve hiperselliiler alanlar icermektedir.
Hiposelliiler alanlarda bag doku icerisinde yerles-
mis ddemli stromada, degisen derecede kalin du-

Resim 1. Sag labium majustan kaynaklanmis olan vulvar
kitlenin preoperatif goriinimii.
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varli olmak iizere orta ve biiyiik capta damar yapi-
lar1 goriilmektedir. Yer yer daha selliiler stromada
vezikiiler niikleuslu, igsi stoplazmali hiicreler go-
riilmiistiir. Arada kanama sahalar1 izlenmistir (Re-
sim 4). Immiinohistokimyasal olarak yapilan bo-
yamalarda vimentin ile pozitif boyanma stromada
aktin ile pozitif boyanma, CD117 ile mast hiicrele-
rinde pozitif boyanma elde edilmistir. Desmin ile
fokal pozitif boyanma elde edilmistir. Ostrojen ve
progesteron ile pozitif boyanma goriilmiistiir.

Tartisma

Anjiomyofibroblastoma, anjiomiksoma ve
selliiler anjiofibroma vulvanin mezenkimal tiimér-
leri olup, genellikle benzer klinik bulgu verirler.
Bunlardan anjiomiksoma ve selliiler anjiofibroma
lokal olarak agresif seyreden ve sik rekiirrens gos-
teren bir yapiya sahip olmasina ragmen, anjiomyo-
fibroblastoma biyolojik olarak iyi huylu bir tiimor-
diir.'” Agrisiz, yavas biiyiiyen ve genellikle labium
majusta ortaya ¢ikan vulvar kitle, en sik goriilen
semptomdur. Ilk olarak 1992’de Fletcher ve ark.
iyi sinrli, hiperselliiler, bol miktarda kiiciik kan
damarlar igeren, stromal miisin ve mitoz orani ¢ok
diisiik olan, immiinohistokimyasal olarak vimentin
ve desmin ile kuvvetli olarak boyanan anjiomyofi-
broblastomu tanimlamislardir.' Bundan sonra da
literatiirde bircok histopatolojik ve klinik olgu
sunumlari yayinlanmaya baslamistir.''* En 6nem-
li 6zelligi mitoz oranlarimin diisiik olmasi ve iyi

Resim 2. Vulvar kitlenin intraoperatif goriinimii.
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Resim 3. Basit lokal eksizyon ile ¢ikarilmig olan kitlenin i¢
yapisinin makroskopik goriintimii.

sinirli olup invazyon gostermemesidir. Rekiirrens
ve metastaz bildirilmemesine ragmen literatiirde
rapor edilmis sarkomatdz transformasyon gosteren
ve anjiomyofibrosarkom olarak tanimlanmis yal-
nizca bir olgu mevcuttur.” Bu nedenle benign bir
timor olup, basit lokal eksizyon tedavide yeterli-
dir. Anjiomyofibroblastomanin; daha agresif olan,
stromal invazyon gosteren, sik ve erken donemde
niikks eden ve genis cerrahi eksizyon gerektiren
anjiomiksomadan histopatolojik olarak ayriminin
yapilmasi son derece nemlidir.

Anjiomyofibroblastoma, anjiomiksoma ile
benzer klinik, morfolojik ve histopatolojik 6zellik-
lere sahip mezenkimal bir neoplazmdir. Anjiomik-
somadan farkli olarak stromasi hyaliironik asitten
fakir ve daha hiicreseldir. Anjiomyofibroblastoma
genellikle vulvanin ylizeyel bolgesinde ortaya ¢i-
kan, diizgiin siirh bir lokal lezyon olmasina kar-
sin, agresif anjiomiksoma daha ¢cok yumusak doku-
lar1 da icine alacak sekilde invazyon gosteren ve bu
nedenle rekiirrens riski tasiyan bir lezyondur.
Anjiomyofibroblastoma kiiciik ve orta boyda ince
duvarl birgcok kan damari icermesine karsin, agre-
sif anjiomiksoma biiyiik boyda ve kalin duvarli kan
damarlar1 icermektedir. Anjiomyofibroblastoma
klinik olarak genellikle iyi huylu olup, cerrahi
eksizyonla tedavi sonrasi genellikle niiks goriil-
mez.”'®"” Buna karsilik agresif anjiomiksoma ta-
mamen cerrahi olarak genis bir sekilde eksize
edilmezse lokal rekiirrensler sik goriiliir. Anjio-
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Resim 4. Hiposelliiler alanlarda bag doku icerisinde yerlesmis
odemli stromada, degisen derecede kalin duvarli olmak iizere
orta ve bilyiik capta damar yapilar1 dikkat cekmektedir.

myofibroblastoma, 5 cm’den daha kiiciik olma
egiliminde iken, agresif anjiomiksoma 60 cm ¢apa
kadar ulasabilir.’

Mevcut calismalardan da goriildiigii  gibi
anjiomyofibroblastoma biyolojik olarak iyi huylu,
invazyon gostermeyen, nonmetastatik bir mezen-
kimal tiimordiir. Bildirilen herhangi bir rekiirrens
ve metastatik yayillim olmamasi nedeniyle tedavi-
sinde basit lokal eksizyon yeterlidir. Ancak
anjiomiksoma gibi periferik dokular1 da icine ala-
cak sekilde invazyon gosteren, rekiirrensi onlemek
icin genis cerrahi eksizyon gerektiren lezyonlar,
ayirict tanida diistiniilmeli ve preoperatif ya da
intraoperatif histopatolojik ayirimin iyi yapilmasi
gerekmektedir.
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