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OLGU SUNUMU | CASE REPORT

Vulvanin nadir gorulen granuler hucreli timoru:
Olgu sunumu

A rare granular cell tumor of the vulva: a case report
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Graniiler hiicreli timdorler, siklikla subkutan dokuda veya mu-
kozada yerlesim gosterir ve nadir goriiliir. En sik bag-boyun
bolgesinde ve dilde yerlesimlidir, %5—15 oraninda vulvada
goriiliir. Schwan hicrelerinden kdken aldigi bilinen bu tii-
morler, genellikle benign olup %1-3 oranda malign davranig
gosterirler. Malign grantiler hiicreli tiimorlerin agresif seyirli
olmasi ve kemoterapi-radyoterapiye cevap vermemesi nedeni
ile erken taninin 6nemini vurgulamak icin bu olgu sunuldu.

Anahtar sozciikler: Erken tani; graniiler hiicreli tiimor; vulva.

Granular cell tumors are rare tumors, usually located subcu-
tanesously or intramucosal. Most frequent presentation is in
the head and neck region especially in the tongue, 5-15% of
the cases are vulvar. Originating from Scwhan cells, these tu-
mors are usually benign and only 1-3% of the cases have ma-
lign behaviour. As these tumors have an agressive course and
do not respond to chemo-radiation, to mention the importance
of early diagnosis we present this case.
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Graniiler hiicreli tiimorler (GHT) noral or-
jinli, siklikla subkutan dokuda veya mukozada
yerlesim gosteren nadir goriilen yumusak doku
timorlerdir.? Bu tiimorler, ilk olarak 1854 yi-
linda Weber tarafindan, 1926 yilinda da Abrikos-
sof tarafindan tanimlanmistir.?#" Genellikle be-
nign karakter gostermekle birlikte %1-3 olguda
malign olarak tanimlanmaktadir.’) Uzun zaman
myoblastlardan orjin aldig1 diisliniilen bu tiimor-
lerin, son yillarda yapilan immiinohistokimyasal
calismalar sonucu schwann hiicrelerinden koken
aldig1 gosterilmistir.5% En sik bas boyun bolge-
sinde yerlesim gosteren benign GHT ozellikle
oral mukoza ve dilde izlenmektedir.? Trakea,

bronslar, 6zofagus ve goz kapagi diger tutulum
yerleri arasindadir. %5—15 oraninda ise vulvada
gorilir.! Multipl yerlesimli GHT ise tiim olgu-
larin %10’unda izlenmektedir.%! Bu timor her
yasta goriilmekle birlikte en sik 4—6. dekadlarda
rastlanmakta ve kadinlarda iki kat daha fazla goz-
lenmektedir.!’ Timoriin histolojik olarak tipik
ozelligi yiizeyel psddoepitelyomatdz hiperplazi
gostermesidir. Bu nedenle epidermoid hiicreli
karsinom ile ayirici tani zorlugu yasanabilmekte-
dir. GHT ’nin vulvada ¢ok nadir goriilmesi ve ma-
lign olanlarin oldukc¢a agresif seyretmesi nedeni
ile konunun 6nemini vurgulamak i¢in bu olgu su-
nulmustur.
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OLGU SUNUMU

Kirk dort yasinda kadin hastanin iki y1l 6nce ru-
tin yillik jinekolojik muayenesi sirasinda vulvada
yaklagik 10x10 mm ¢apinda kitle saptandi. Hasta-
nin kitle eksizyonunu kabul etmemesi tizerine takip
programina alindi. Takiplerine diizenli gelmeyen
hasta, iki y1l sonra kitlenin biiylimesi iizerine ka-
din-dogum poliklinigine basvurdu. Hastanin fizik
muayenesinde vulvada sol labium majus ile aniis
arasinda yaklasik 30x40 mm ¢apinda, diizgiin si-
nirl, disaridan goriilmeyen, palpasyonla ele gelen,
hassas olmayan sert ve fikse kitle saptandi. Hasta-
ya tan1 ve tedavi amaci ile genel anestezi altinda
kitle eksizyonu yapildi. Frozen sonucu fibrohisti-
ositik lezyon olarak geldi. Kitlenin makroskobik
incelenmesinde, 40x32x20 mm ol¢iilerinde yiizeyi
kismen diizenli, pembe-beyaz renkte, elastik ki-
vamda, kesit yiizeyi sari-beyaz renkte olan yag ve
bag dokusundan olusan bir doku parcas1 goriildii.
Histopatolojik inceleme sonucu GHT olarak ra-
porlandi. Hastaya adjuvant olarak kemoterapi ve
radyoterapi planlanmadi. Hastanin besinci ayinda
niiks ile uyumlu muayene bulgusu saptanmadi.
Hastanin takibi devam etmektedir.

TARTISMA

Graniiler hiicreli tiimorler, viicudun herhan-
gi bir yerinde goriilebilen nadir bir tiimordiir. En
stk bas-boyun ve ozellikle de dilde goriiliir. Nadir
olarak meme, gastrointestinal sistem, serviks, ak-
ciger, parotis, penis, skrotum, periferik sinirler, cilt
ve vulvada da rapor edilmistir.®! Timor genellikle
hassas olmayan kii¢iik ve mobil bir nodiil olarak
gozlenmekte olup genellikle 3 cm’nin altindadir.
Vulvada en sik labium majusda olmak iizere kli-
toris ya da mons pubisde de goriilebilir. GHT ¢ogu
zaman tek nodiil seklindedir, %10-15 oraninda
multipl olabilir.”! Bizim olguda hastada izlenen
nodiil, tek olup yerlesim olarak ise labium majus
ve anus arasindaydi.

Graniiler hiicreli tiimorlerinde etyoloji tam ola-
rak aydinlatilamamustir. Yapilan bir ¢calismada, ayni
ailede iki GHT saptanmis ve ilk kez genetik gegis
olabileceginden bahsedilmistir.!"” Timor dermis ve
subkutan dokudan kaynaklanir. Ulsere ya da depig-
mente bir lezyon olarak karsimiza ¢ikabilir. GHT
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diizensiz sinirli, sar1-gri renkli polihedral hiicreler-
den olusur. Sitoplazmasi graniiler, stroma kollajen
fibrillerden zengin, niikleusu uniform ve kii¢iik olup
koyu boyanir (Sekil 1).”? GHT ilk tanimlandiginda,
mikroskobik 6zelliklerine dayanilarak kas kokenli
oldugu diisiiniilmiis ve myoblastom olarak tanim-
lanmigtir.''"13 Ancak yapilan immiinohistokimya-
sal (IHK) galismalar daha ¢ok noral kokeni destek-
lemektedir.!''?) Schwan hiicrelerinden koken aldigi
diistintilen bu tiimorler IHK olarak S-100, CD-68
ve NSE pozitif boyanma gosterir (Sekil 2).1'¥ Mye-
lin Basic Protein(+), Vimentin(+) ve CEA(+) olabi-

, -

Sekil 1. Epidermis altinda diffiiz genis graniiler hiicreli sitop-
lazmalar1 bulunan hiicrelerden olusan tiimoral infilt-
rasyon H-Ex40.

Renkli sekiller derginin online sayisinda goriilebilir (www.onk-
der.org)

12 &k
Sekil 2. H-E’de ta;
S100x40.

Renkli sekiller derginin online sayisinda goriilebilir (www.onk-
der.org)
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lir. Bizim vakamizda da S-100 pozitif saptanirken,
NSE negatif saptandi.

Temel histopatolojik 6zellik, tiimor hiicrelerin-
de graniiler sitoplazmanin bulunmasidir.['! Bu si-
toplazmik graniillerin, biiyiik oranda asit fosfataz
benzeri hidrolitik enzimler igerdigi gdsterilmistir.
Bu graniiller ultrastriiktiirel olarak lizozom go-
riniimiindedirler.'? Tim bu veriler 1s181inda; bu
lezyonun spesifik bir antite olmayip, Schwan hiic-
relerinde stoplazmik lizozom birikimiyle sonug-
lanan dejeneratif degisikliklere bagl olustugu da
diistiniilmektedir.l'”! Hatta schwan hiicresi disinda
baska hiicrelerinde dejeneratif degisikliklere ugra-
yabilecegi saptanmis ve son yillarda S-100 protein
negatif GHT ler bildirilmeye baglanmigtir.!'®!

Graniiler hiicreli timdrler cogu zaman asemp-
tomatiktir, bazen agri ve kasint1 yapabilir.'”! Bu
olguda da hasta asemptomatik olup rutin muayene-
de saptanmistir. GHT nin ayirici tanisinda fibrom,
lipom ve ksantogranulamatéz inflamasyon vardir.
Bazen de psddoepitelyamatdz hiperplazi gostermesi
ile squamoz hiicreli karsinom ile karisabilir.®! GHT
tanist alan olgularin biiyiik ¢ogunlugunun benign
gidisli oldugu diistiniilmektedir. Ancak malign gidis
gosteren ve uzak metastaz yaptigi saptanan olgular-
da bildirilmistir..'"! Vulvadaki GHT’nin %98’inin
benign ve %2’sinin de malign oldugu saptanmustir.
[10] Malign olan GHT oldukga agresif olup, genel-
likle lokal ve uzak metastaz yaptiktan sonra tani
alir. Malign olgularin goriilme yas1 ortalama 50°dir.
(19 Malign GHT nin en sik goriildiigii yer ise uyluk
bolgesidir.”) Malign olan GHT lenfojen yayilimin
yaninda hematojen olarak en sik karaciger, akcigere
ve kemige metastaz yapar.*%)

Hastanin yasi benign malign timor ayriminda
onemlidir.['>*'2! Pediatrik ve adolesan donemde
nadir sayida malign olgu bildirilmistir. Tawfiq N.
ve ark. 28 yasinda bir hastada pulmoner metas-
taz1 olan vulvada malign GHT bildirmislerdir.!>"’
Ramos PC ve Ark. ise 17 yasinda vulvar malign
GHT bildirmislerdir.** Malign GHT nin yarisinda
timor ¢apt 4 cm’nin tizerindedir.*"

Grantiler hiicreli tiimorlerde kotii prognos-
tik faktorleri; ileri yas, timoriin hizli biiyiimesi, 4
cm’den bilyilik olusu, invazyon derinligi ve lokal
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Sekil 3. Mevcut tiimoral infiltrasyonun diisiik Ki 67 indeksi
Ki67x100.
Renkli sekiller derginin online sayisinda goriilebilir (www.onk-
der.org)

niiks olarak siralanmaktadir. Bildirilen tiim olgular
incelendiginde GHT’de patolojik olarak malignite
kuskusu yaratan alt1 dl¢iit belirlenmistir. Hiicrele-
rin igsi olmasi, biiyiik niikleolus tagimasi, vezikiiler
niikleus bulunmasi, artmis mitoz ve niikleo-stoplaz-
mik oran, pleomorfizm ve nekroz varligidir.['?!22]
Bu 6lg¢iitlerden ii¢ yada daha fazlasinin varlig1 ma-
lign GHT tanisini1 destekler. Ayrica son yillarda p53
ve Ki-67 indeksi, agresif gidisle iliskili bulunmus-
tur.22 Malign GHT de p53 %10 oraninda, Ki-67
indeksi ise %30 oraninda pozitif saptanmustir (Sekil
3).

Tedavide en iyi yontem, genis lokal eksizyon-
dur. Bunun nedeni tiimoriin diizensiz sinirli olup
grup yapan timor hiicrelerinin makroskobik limiti
asmasidir. Burada dikkat edilmesi gereken cerrahi
sinirda timor saptanmamis olmasidir. Aksi takdir-
de rekiirrens kagmilmaz olacaktir.®) Cerrahi sinir
pozitif saptanirsa yeniden re-eksizyon yapilmalidir.
Papalas ve ark.nin yaptig1 caligmada 17 vakanin
yedisinde cerrahi smir pozitifligi saptanmistir. Bu
yedi vakanin ikisi 8 yil ve 14 y1l sonra progresyon
gostermistir.”! Malign GHT ler radyoterapi ve ke-
moterapiye oldukg¢a direnglidir.'"”! Uzak metastazi
olan vulvar GHT olan bir hastaya 5-FU+Cisplatin
denenmis, tedavi basarisiz olunca paklitaksel ve
karboplatin verilmis yine de tiimor cevabi saglana-
mamustir.*¥ Rekiirrens orani, benign olan ve cerrahi
sinirda timdr olmayan olgularda %2-8 iken; ma-
lign 6zellikler tasiyan ve cerrahi sinir1 pozitif olan-
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larda %20°dir. Bu da GHT tanisi1 alan hastalarin cer-
rahi sonrasi diizenli olarak fizik muayene ile takip
edilmesi gerekliligini ortaya koymaktadir.

SONUC

Vulvar GHT, vulvanin nadir goriilen bir timo-
riidiir ve vulvada kitle ile bagvuran hastalarda ay1-
ric1 tanida diistiniilmelidir. Tan1 histopatolojik de-
gerlendirme ile konulur ve cerrahi eksizyon esas
tedavi yontemidir. Cogu benign olmasina ragmen
nadir olarak malign olgular da bildirilmistir. Malign
GHT’nin agresif seyirli ve tedaviye cevap verme-
mesi nedeni ile erken tan1 6nemlidir. Sonug olarak
hastalarin tedaviyi takiben yakin takibi ve periyodik
fizik muayenesi gereklidir.
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