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Orbitanin Nadir Goriilen Bir Timori: Anjiyomiksoma

A Rare Tumor of the Orbit: Angiomyxoma
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Ozet

Ender goriilen mezankimal bir tiimor olan anjiyomiksoma baglica govde, bag-boyun, ekstremite ve genital sahalarda gelisim
sergilemektedir. Bu tiimdriin orbitada gelismesi ise oldukga ender olup giiniimiize kadar sadece birkag ¢alismada rapor edilmistir. Biz
bu caligmada sol tist goz kapaginda son dokuz aydir giderek artan siglik sikayeti ile bagvuran 26 yasindaki kadin olguyu sunuyoruz.
Manyetik rezonans goriintiilemesinde sol orbitada T1 kesitlerde hipointens, T2 kesitlerde ise hiperintens goriiniimde olan iyi sinirls
lezyon total olarak ¢ikarildi. Histopatolojik incelemede miksoid stroma icerisinde iZsi sekilli hiicreler ve yer yer kii¢iik damarsal yapilar
tespit edildi. Boyamada tiimér dokusu alsiyan mavisi ve vimentin ile pozitif S100 ile negatif boyandi. Histopatolojik incelemenin
sonucunda anjiyomiksoma tanist konuldu. Olgu 18 ay boyunca herhangi bir niiks bulgusu olmaksizin takip edildi. (Turk J Ophthalmol
2014; 44: 469-8)
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Summary

Angiomyxoma, which is a rare mesenchymal tumor, has a propensity for occurring in the trunk, head and neck, extremities, and the
genital region. Development of the tumor in the orbit is extremely rare, and only a few studies have been reported to date. In this study,
we present a 26-year-old female patient who was admitted with a complaint of growing mass at her left upper eyelid during the previous
9 months. Magnetic resonance imaging revealed a well-demarcated lesion appearing as hypointense on T1- and hyperintense on T2-
weighted images in the left orbit; the mass was totally excised. Histopathological examination revealed a tumor comprising spindle
shaped cells in myxoid stroma sprinkled with small vascular structure. The tumor tissue was positive for alcian blue and vimentin, and
not for S100 on staining. Histopathological examination led to the diagnosis of orbital angiomyxoma. The case was followed-up for 18
months without any evidence of recurrence. (Turk J Ophthalmol 2014; 44: 496-8)
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Giris goriintiileme bulgularinin olmayist nedeniyle hastaligin tanisi
ancak histopatolojik degerlendirme sonucu konulabilmektedir.

q labil. " 5 tinitlert alduk il Agresif tiirii haricinde total eksizyon sonrasi hastaligin niiks
siniflandirilabilen miksomatoz tiimorleri oldukga nadir goriilen ihtimali dti§iikti'1r.2-4

ve iyi huylu patolojik 6zellik sergileyen mezankimal kiitlelerdir.!
Miksomaya gore hiicre ve damardan daha zengin bir yapi

Orbitanin ~ miksoma ve anjiyomiksoma  olarak

Literatiirde sunulan orbital anjiyomiksomali olgu sayist
. 5 . - . oldukga azdir.2,5 Bu yiizden bu ¢aligmada orbital anjiyomiksoma
iceren anjiyomiksomalar bag, boyun, govde, ekstremite ve tanust konulan bi olgu sunulmugtur.
genital bolgelerde gelisme egilimi tagimaktadir. Bu tiimérler
genellikle cilt ve cilt alti dokulardan koken aldiginda yiizeysel
anjiyomiksoma, pelvik ve perineal yumugak dokulardan koken
aldiinda ise agresif anjiyomiksoma olarak tanimlanmaktadir. Yirmi alti yagindaki bir kadin hasta yaklagik 9 aydir sol tist

Oldukg¢a ender goriilmesi ve kendisine has klinik ve radyolojik g6z kapaginda giderek artan sislik sikayeti ile bagvurdu. Goérme
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keskinligi her iki gozde de 1,0 olan hastanin sol orbitasinda,
iist g6z kapaginin i¢ kesiminde saglam deri altinda yerlegim
gosteren, yaklagitk 12 mm capinda agrisiz solid bir kiitle
mevcuttu. Proptozisi bulunmayan olgunun géz hareketlerinde
de herhangi bir kisitlilik mevcut degildi. On ve arka segment
g6z muayene bulgular1 ve gozi¢i basinci degerleri normal
sinirlardaydi. Hastanin tbbi dykiisiinde 6nemli bir 6zellik
yoktu. Manyetik rezonans (MR) goriintiilemede, sol orbitanin
on kisminda, iist medialde, T1 agirlikli kesitlerde hipointens,
T2 agirlikls kesitlerde ise hiperintens gozlenen, yaklagik 1x2 cm
capinda bir kiitle saptand1 (Sekil 1).

Genel anestezi altinda orbita kitlesi gozkapagi medialindeki
cilt insizyonu yoluyla total olarak ¢ikartildi. Cevre dokular: iggal
etmedigi anlagilan, diizgiin ve parlak yiizeyli kiitlenin 2,5x1x0,5
cm boyutlarinda ve gri-beyaz renkli jelatindz kivamda oldugu
gorildii (Sekil 2).

Cikarilan  kiitlenin patolojik incelemesinde miksoid
zeminde, hiicreden fakir goriiniimde ve damarsal yapilar iceren,
igsi morfolojili hiicrelerden olugan bir neoplazm tespit edildi.
Alsiyan mavisi pozitif netice veren kiitlenin immiinhistokimya
incelemesinde vimentin pozitif, CD34 kismi pozitif ve S100
negatif boyandig: goriilerek lezyon anjiyomiksoma olarak rapor
edildi (Sekil 3). Cerrahi eksizyondan sonra 18 ay izlenen hastada
tiimor niiksetmedi.

Tartigma

Miksoid tiimorlerin  histopatolojik olarak bircok ¢esidi
bulunmaktadir. One gikan baslica yumusak doku miksomalari
intramuskiiler miksoma, juksta-artikiiler miksoma, yiizeysel

anjiyomiksoma, agresif anjiyomiksoma ve sinir kilift miksomalari
olarak tasnif edilmistir.6

Sekil 1. Olguya ait manyetik rezonans goriintiilemesinde T1 kesitlerde
hipointens, T2 kesitlerde hiperintens gozlenen yaklagik 1x2 cm ebatlarindaki sol
orbital kitle izlenilmekte

Sekil 2. Cerrahi yaklagim sonucu agiga cikarilan orbital kitlenin ameliyat
esnasindaki goriintimii ve ilgili bolgenin ameliyat sonrast goriiniimii

Yiizeysel anjiyomiksomalar olduk¢a nadir goriilen iyi huylu
deriye ait tiimérler grubunda yer almaktadir ve ilk kez Allen ve
ark. tarafindan 1988 yilinda tarif edilmistir.2,7-8 Hastalik hayatin
herhangi bir déneminde ortaya ¢iksa da daha ¢ok orta yaslarda
ve erkek bireylerde goriilmektedir. Yiizeysel anjiyomiksomalar
genellikle bas, boyun, govde ve ekstremitede ortaya ¢ikan
kutanéz papiil, nodiil ya da polipoid lezyonlardir.”.8

Miksomatdz lezyonlarin  spesifik  bir  radyolojik
bulgusu bulunmamaktadir. Dolayisiyla bu tiir lezyonlarin
goriintiilenmesindeki asil amag lezyon boyutlarinin ve tutulum
geniglifinin degerlendirmesi olmaktadir. Bilgisayarli tomografi
goriintiilemelerinde miksomalar diger benign fibro-osseoz
lezyonlara benzer sekilde, ancak genellikle daha iyi sinirlanmig
olarak radyolusen kiitle seklinde gozlenmektedir. MR incelemesi
bilgisayarli tomografiye gore miksomatoz lezyonlarin tanisinda
daha 6zgiin ozellikler sunmaktadir. Bu tiir lezyonlar T1 agirlikls
MR goriintiilemede hipointens, T2 agirlikli MR goriintiilemede
ise hiperintens olarak gozlenmektedir. Bu goriintii ozelligi
timériin  gevsek miksoid matriks ve yiiksek sivi icerigine
baglidir ve goriintii yogunlugu mukoid igerikteki viskozite
ve protein bilegimine bagli olarak degisebilmektedir. Cerrahi
sonrasi niikseden tiimorlerde de benzer goriintiileme bulgulari
kaydedilmektedir.3-9:10

Anjiyomiksomalarin  tedavisinde  total  eksizyon
uygulanmaktadir. Ancak tiimoriin lokal infileratif biiyiime
potansiyeli nedeniyle niiks ihtimali bulunmakta ve bu yiizden
de uzun dénemli takipleri gerekmektedir.2 Cerrahi sonrasi
nitks gelismesi yeterli eksizyonun yapilamamis olmasina
baglanmigtir.1l Uzak metastaz bu tiir tiimorlerde tarif
edilmemistir.8
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Sekil 3. Orbital kitlenin patolojik inceleme kesitleri. A: Hiicreden fakir miksoid
zeminde damarsal yapilar ve igsi morfolojili hiicreler (H&E, X400) B: Alsiyan mavi
reaksiyonunda zeminde belirgin miksoid stroma (Alsiyan mavisi, X200)
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Morfolojik olarak yiizeysel anjiyomiksomalar genellikle cilt
ve cilt alt1 yag dokusunu iggal eden nodiiler ya da multinodiiler
kiitlelelerdir.7.8 Bu sekildeki lezyonlar genellikle gri-beyaz
diizgiin yiizeye sahip, lastik kivaminda, kiiresel sekilli ve
jelatinsi bir kivama sahip olugumlardir. Igerigindeki fibréz
doku miktarina bagli olarak yapisinda farkliliklar ortaya
¢ikabilmektedir. Bazen etrafindaki dokulara karsi olugturdugu
bas: neticesinde cevre dokularin yogunlagmasiyla kapsiillii bir
goriiniim  sergileyebilmektedir. Ancak olusan bu goriiniim
gercek bir kapsiil degildir.12

Histolojik doku kesitlerinde yiizeysel anjiyomiksomalar
miksoid stroma i¢inde ince duvarli kapillerleri, yer yer karigik
tiirde enflamatuvar hiicreleri, igsi sekilde goriilen hiicreleri
barindirmaktadir. Elektron mikroskopide igsi goriiniimdeki bu
hiicrelerin fibroblastik stromal hiicrelere benzedigi ve bunun
yani sira tiimoral olusumda proteoglikan matriks ve kollajen
liflerin bulundugu goriiliir. Igsi hiicrelerin kékeninin ne oldugu
heniiz tam olarak bilinmemektedir. Tiiméral olusuma epitelyal
bilesenin eglik etme orani yaklagik olarak %20 diizeylerindedir.
Genellikle vimentin digt sitoplazmik filament bulundurmayan
bu tiimérlerde pleomorfizm ve mitoz izlenmemektedir.
Immiinohistokimyasal olarak genellikle vimentin digindaki
S100, CD34, diiz kas aktini, desmin ve sitokeratin gibi
belirleyicilerle negatif ya da diisiik oranda pozitiflik sergiledigi
tespit edilmigtir.4.8,11,13

Olgumuzdaki tiiméral olusumun goriiniimii literatiirle
uyumlu sekilde nodiiler, iyi sinirli, yumugak kivamli ve pembe-
gri renkli olarak tespit edilmigtir. Mikroskopik incelemede ise
miksoid stroma igerisinde degisik caplara haiz damar yapilart
tespit edilmistir.

Anjiyomiksomalarin miksoid dejenerasyon sergileyebilen
birgok reaktif ve neoplastik hastaliktan ayirici tanisinin yapilmasi
olduk¢a 6nemlidir. Bunlar arasinda nodiiler fasiit, miksoma,
agresif anjiyomiksoma, fokal kutanéz musinozis, kutantz
miksoid kist, sinir kilift tiimérleri, anjiyomiyofibroblastoma,
miksoid nérofibroma, miksoid diiz kas tiimorleri (miksolipom,
miksoliposarkom), miksoid fibrosarkom, miksoid kondrosarkom
vemalignfibrozhistiositomagibitiimérlersayilabilir. Ayiricitanida
hiicresel yapilarin miktart ve goriintimii ile artmig pleomorfizm
ve yitksek mitotik aktivite yol gosterici olabilmektedir.12-14
Ayrica immiinohistokimyasal olarak ¢ogu belitleyiciyle negatif
boyanmasi ile S100 pozitif boyanan miksoid liposarkomdan,
desmin pozitif boyanan anjiyomyofibroblastomdan ya da desmin
ve diiz kas aktini pozitif boyanan miksoid leiomiyomdan da
ayirimi yapilabilmekeedir.4 Ancak yiizeysel anjiyomiksomlarin
agresif tiiriinden ayrimlart her zaman kolay olmamaktadir. Ciinkii
goriiniim zellikleri ¢cok benzeyen bu tiimérlerin davraniglarinda
farklilik goriilebilmektedir. Hiicresel igerikten zengin ve biiyiik
boyutlu kiitleleri her zaman agresif olarak kabul etmek de yanlig
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sonuglara yol acabilmektedir.4 Sundugumuz olgudaki lezyonun
yalin olmasi, orbitada gelismesi, nispeten kiigiikk boyutlu ve
diizgiin yiizeye sahip olmasi ve ayrica ¢evre dokulari iggal 6zelligi
sergilememesi nedeniyle mikroskopik ozellikleri de g6z 6niine
alinarak yiizeysel anjiyomiksom tanist 6n planda diigtiniilmiistiir.

Ozellikle cok sayida miksomatsz tiimér gelisen olgularda
goz oOniine alinmasi gereken bir diger konu ise ciltte
pigmentlenme ve endokrin bozukluklarla birliktelik sergileyen
Carney kompleksidir.48 Dolayisiyla miksomatdz tiimor tespit
edilen olgularda 6ncelikle yalin bir tiimériin olup olmadiginin
ortaya cikarilmasi gerekmektedir. Sundugumuz olgu ek bir
cilt ve endokrin bozukluk tespit edilmedigi icin yalin bir
anjiyomiksoma olgusu olarak yorumlanmistir.

Sonug¢ olarak anjiyomiksomalar orbitada olduk¢a ender
goriilen Hastalik yavag biiyiiyen,
ve metastaz ¢ikmaktadir.
Goriintiileme yontemlerinin baglica faydast timér sinirlarinin
belirlenebilmesidir. Tedavi total eksizyonla yapilmakta olup,
muhtemel bir nitkse karsi olgular diizenli araliklarla takip
edilmelidir.

timorlerdir. agrisiz

yapmayan kiitlelerle ortaya
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