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Deri Eki Tumorlerin Dinya Saghk Orguti Siniflandirmast:
2018 (4.) Basim Degisikliklerinin Ozeti

The World Health Organization Classification of Skin Appendageal Tumors:
A Summary of the Changes of the 2018 (4™") Edition

Giil¢cin GULER SIMSEK, Giilsiim Seyma YALCIN

Saghk Bilimleri Universitesi, Ankara Kecioren Egitim Arastirma Hastanesi, Tibbi Patoloji Klinigi, ANKARA

OZET

Diinya Saglik Orgiittt (DSO) deri timorleri smiflamast 4. basimi 2018'de yaymlandi. Bu baski, deri lezyonlan icin yenilenmis smiflama semast,
yeni bashklar ve genisletilmis genetik ve molekuler bilgileri icermektedir. Bu gozden gecirme yazist DSO 2018 deri ttimoérleri kitabinin deri eki

timorlerinde yapilan degisikliklere odaklanmaktadir.

Anahtar Sézciikler: Deri eki, Timor, Yenilikler

ABSTRACT

The 4" edition of the World Health Organization (WHO) Classification of Skin Tumors was published in 2018. The edition serves an updated
classification scheme, new topics and extended genetic and molecular data for the lesions of the skin. This review focuses on the update of

appendageal tumors of skin on the 2018 WHO edition.
Key Words: Skin appendageal, Tumor, Update

GIRIS

Deri eki timorleri bir ya da daha fazla deri ekine diferansiye
olan heterojen neoplazi grubudur. Bunlar, ekrin, apokrin,
folikuler, sebasoz ve birden ¢ok kokenden diferansiye
timorlerdir. Cogu deri eki tumort benigndir, her yasta
gorulebilir ve bazilarmin ekstra kutanoz esdegerleri bulunsa
da, cogu deriye ozgudur. Adneksal tumorler pek cok
herediter sendromun da kutanoz belirleyicileridir, ustelik bazi
mikroskopik ozellikler de sendromik iliskinin gostergesidir.
Gincellenmis DSO simiflamasi deri eki tumorleri grubuna da
baz1 énemli farkliliklar kazandirmistir (1).

APOKRIN VE EKRIN DIFERANSIASYON
GOSTEREN MALIGN TUMORLER BASLIGI
ALTINDAKI DEGISIKLIKLER

Basim yili 2006 olan Deri Tumorleri Dunya Saghk Orgiiti
Siniflamasi kitabinda apokrin ve ekrin diferansiasyonlu malign
timorler siniflamasinda bulunan tubtler karsinom, yeni
siniflamada yerini adneksal adenokarsinoma NOS (baska turlu

diferansiye olmayan adneksal adenokarsinom)a birakmistir
(2). Simiflamada yeni bir ttumor olarak karsimiza ¢ikan adneksal
adenokarsinoma NOS, daha ileri klasifiye etmeye yarayan
spesifik histolojik ozelliklerden yoksun, duktal/glanduler
farkhilasma gosteren primer deri karsinomudur. Bu timorun
onemi derinin metastatik adenokarsinomlarina benzer yapida
olmasidir; ozellikle de meme, akciger, GIS, bobrek ve over
timor metastazlan ile ayiricr tanida siklikla tanisal zorluk
yaratir. Ter bezi karsinomu, ter bezi duktus karsinomu, ekrin
karsinom, yuksek dereceli ekrin siringomatoz karsinom
bu timoérin sinonimleridir. Siniflamaya yeni katilan bu
neoplazmin ICD-O kodu 8390/3 olarak belirlenmistir ve
8211/3 ICD-O (tubtler karsinom) kodu Kklasifikasyondan
cikarilmistir.

Mikrokistik adneksal karsinom (ICD-O kodu 8407/3) bashg:
altinda, genetik morfoloji yerine histogenez eklenmis, timortn
folikiler diferansiasyon da gosterdigine dair destekleyici
bulgularn varhg bildirilmistir.

(J Curr Pathol. 2019;1:15-20.)
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Porokarsinomun (ICD-O kodu 8409/3) poromamn malign
formu oldugu ifade edilmis, genetik alt bashg kaldirilmistir.
Bir yenilik de lezyonun in-situ formuna 8409/2 ICD-O kodu
atanmasidir. Porokarsinoma in-situ, epidermise siirl lezyon
olarak tanimlanmis, ttiim porokarsinomlarin %10'unun in-situ
oldugu belirtilmistir.

Onceki kitapta spiradenokarsinom bashgi, spiradenom,
silindirom veya spiradenosilindiromdan koken alan malign
neoplaziler olarak degistirilmistir (ICD-O kodu 8403/3).
Isimlendirmenin, ana ttmortin yanina “malign” veya “karsinom
ex” ifadelerini yerlestirerek de yapilabilecegi soylenmistir.
Genetik profili hakkinda cok az sey bilindigi vurgulanirken,
Brooke-Spiegier sendromlu kisilerde bu ttiimorlere genetik
yatkinhgin olabildigi kaydedilmistir.

Malign mikst ttmor (ICD-O kodu 8490/3) bashigr alunda yer
alan makroskopik ozellikler ¢ikartilmis, histogenez kisminda
yer alan “de novo” gelisimi tartismali olarak degistirilmistir.
Histopatolojisinde zeminde benign mikst timor varhg,
tant icin, onceki kitapta “zorunlu degil” ifadesi yer alirken,
guncellenmis formunda sart kosulmustur.

Hidradenokarsinom (8400/3 olan ICD-O kodu 8402/3
olarak degismistir) bas-boyun oncelikli olmak tizere hemen
her lokalizasyonda gorulebilen nadir adneksal neoplazidir.
Olgularin %50 kadarinda t(11:19) translokasyonu, %20
‘den azinda da TP53 mutasyonu gorulebildigi bilgisi
eklenmistir. Onceden MECT1 olarak adlandirilan CRTC1
geni ile MAML2 geni arasindaki t(11:19) translokasyonunun
hidradenomdakinden = daha az sikhkta bulundugu
belirtilmistir. Lezyonun immtin profilinde ERBB2 (HER2)
artmis ekspresyonu ve hidradenomdan ayirminda Ki67 ve
p537un 6nemi vurgulanmistir.

Musinoz karsinom (ICD-O kodu 8480/3) memenin homolog
lezyonu ile aymi histopatolojik ozellikleri gosteren nadir
adneksal timordur. Sinonimlerinden kolloid ve jelatinoz
karsinomlar korunmus, adenokistik karsinom kaldirilmistir.
Bu zamana kadar 350 civan olgu bildirildigi ifade edilen
timorde ERBB2 (HER2) amplifikasyonu bulunmadig
yeralmistir. Prognoz kisminda govde yerlesimli ttmorlerin,
bas-boyun lokalize timorlere gore daha agresif seyrettigi ve
yeterli cerrahi simirlara dikkat edilerek uygulanacak Mohs
cerrahi veya frozen inceleme yardimiyla yapilacak eksizyonun
rekirrens oranini dustrdaga vurgulanmstir.

Endokrin musin-tireten ter bezi karsinomu (ICD-O kodu
8509/3) Klasifikasyona 2018’de eklenen yeni bir antite
olarak karsimiza cikmaktadir. Memede gorulen solid papiller
adenokarsinomun kutanoz esdegeri olan dustk dereceli
noroendokrin  neoplazi olarak tanimlanmaktadir. 2006
versiyonunda ise muisinoz karsinom varyantlari bashg altinda
nadiren gorilen fokal noroendokrin diferansiasyondan bir
camle ile bahsedilmektedir. Gozkapag: ve periorbital deriye
ytksek afinitesi olan timoriin en azindan bazi olgularda
miisindz karsinom prektrsori  oldugu ifade edilmistir.
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Immunohistokimyasal ~ olarak  noéroendokrin  belirte¢
ekspresyonlarinin ~ degiskenlik — gosterebilecegi, zayif ve
fokal olabildigi gibi kucuk biyopsilerde negatif olabilecegi
belirtilmektedir. Musinoz adenokarsinom alanlart olan hibrid
timorun ise, misinoz adenokarsinom olarak raporlanmasi
tavsiye edilmistir.

Dijital papiller adenokarsinom (ICD-O kodu 8408/3) tanimi
alunda tarihi bilgi olarak onceden agresif dijital papiller
adenom olarak tam alan olgularin metastaz ile gelmesi
nedeniyle artik adenom tanisindan kacinildigi, bu lezyonlarin
da dijital papiller adenokarsinom olarak klasifiye edildigi
bildirilmistir. Ytzeyel kuctk biyopsilerde, atipi ve/veya
nekroz icermeyen mikropapilla varliginda lezyonun apokrin
hidrokistoma ve kistadenoma benzedigi vurgulanmstir.
Ayinc tani zorlugu olusturan diger yeni antiteler, ozellikle
glanduler diferansiyasyon ve mikropapiller buiytime alanlar
iceren hidradenom ve hidradenokarsinom olup, bunlarin
dijital papiller adenokarsinomdan ayriminin zorluguna
deginilmistir. Guncellenen kitapta genetik profil olarak BRAF
p.V60OE mutasyonu tesbit edilen bir olgudan da sozedilmistir.

Adenoid kistik karsinom (AKK) (ICD-O kodu 8200/3)
tukuaruk bezi, solunum yolu, kulak, lakrimal bez, seruminoz
bez, Bartholin bez ve memedeki tamorlere homolog
derinin nadir malign neoplazisidir. 2006 yilindaki basimda
histopatolojik ozellikler bashig alunda primer kutanoz ACC
tanist vermeden, klinikopatolojik baglamda metastazin ekarte
edilmesinin 6nemi vurgulanmistir. Histogenetik olarak ekrin
veya apokrin orijin hala stphelidir. Olgularin %60 1nda MYB
gen aktivasyonu oldugu bildirilmektedir. Prognoz kisminda
vulva lezyonlarimin daha agresif gidisli oldugu ve tumor
derecesi ile lokal rekiirrens arasinda istatistiksel anlaml iliski
bulunmadig belirtilmistir.

Apokrin karsinom (ICD-O kodu 8401/3) altta yatan benign
apokrin lezyondan koken almayan veya benign formuyla
iligkisi olmayan nadir kutanoz neoplazidir. Guncel kitapta
epidemiyolojiye hasta yasi bilgisi eklenmis, besinci-altinct
dekad yetiskinlerde goruldugu bildirilmistir. Ayrica ayirict tani
kisminda faydali immunohistokimyasal belirtecler siralanmus,
primer/metastatik  apokrin karsinom ayriminda primer
timorlerde daha cok eksprese oldugundan EGFR (HER1),
podoplanin (D2-40) ve p63’un faydasindan bahsedilmistir.
Metastatik meme kanseri: adipofilin (+), dstrojen reseptort
(ER) (-), progesteron reseptor (PR) (-), ERBB2 (HER2) (+),
sitokeratin 5/6 (CK5/6) (+/-) (zayif), mamoglobin (+/-) (zayif)
iken, primer apokrin karsinomunun: adipofilin (-), ER (+),
PR (+/-), ERBB2 (HER2) (-), CK5/6 (+/-) (kuvvetli ve difiiz),
mamoglobin (+/-) (kuvvetli ve diftiz) oldugu bildirilmistir.
Fakat alun standardin klinik bilgi oldugu vurgulanmustir.
Yeni eklenen genetik profilde bazi ER immunnegatif olgularda
bile, gercek zamanh polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) ile
ER mRNATin gosterilebildigi bilgisi eklenmistir. Ayrica bu
timorlerin - modifiye  Bloom-Richardson derecelendirme
sistemi ile klasifiye edilmesi ¢nerilmistir. Derece 3 tumorlerde
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derece 1 ve 2 timorlere oranla sagkalim sturesinde anlamli
farklilik bildirilmistir.

Skuamoid ekrin duktal karsinom (ICD-O kodu 8560/3) WHO
deri tamorleri 2018 baskisina yeni eklenen bir antite olarak
karsimiza cikmaktadir. Skuamoz ve duktal komponentler
iceren bifazik malign timor olarak tanimlanmakta,
adenoskuamoz karsinomun varyanti oldugu dustinilmektedir.

Syringokistadenokarsinoma  papilliferum  (ICD-O  kodu
8406/3) altta yatan syringokistadenoma papilliferumdan
koken alan nadir adneksal neoplazidir. Cogu olguda benign
formunda gortulen papiller yapr ile nukleer atipi, anormal
mitotik figtirler, polarite kaybi alanlar birlikte izlenir. In-situ
timorde myoepitelyal tabaka korunmustur. Invaziv tamor
daha cok iyi-orta diferansiye adenokarsinomdur.

Sekretuar karsinom (ICD-O kodu 8502/3) yeni eklenen bir
diger nadir adneksal neoplazidir. Olgularin yarisinda tamorler
aksillada, daha az oranda da yuz (dudaklar dahil), govde ve
ekstremitelerde lokalizedir. Tukuruk bezi ve memedeki
homologuna benzer histopatolojiye sahiptir. Sinonimi primer
kutanoz meme analogu sekretuar karsinomdur. Ayiric tanida
oncelikle metastatik sekretuar karsinom, derinin kribriform
karsinomu ve adenoid kistik karsinomdan ayirt etmek gtic
olabilir.

Kribriform karsinom (ICD-O kodu 8201/3) malign
potansiyeli belirsiz tumor olarak gtincellenmis siniflamaya
eklenmistir. %80’den fazla olguda alt ekstremite tutulur.
Immunohistokimyasal olarak, neoplastik hucreler cesitli
sitokeratinlerle ve BerEP4 ile pozitiftir, CD117 (KIT) degisken
boyanir. Ayirict tamida kribriform patern adenoid kistik
karsinom ve kutanoz sekretuar karsinom bulunur. Biyolojik
davranist belirsiz olan bu tamorlerde bugine dek rekurrens
ve/veya metastaz bildirilmemistir.

Tash yuzuk htcreli/ histiyositoid karsinom (ICD-O kodu
8490/3) 40'tan az olgunun bildirildigi nadir timor olup
cogunlukla gozkapaklarinda, seyrek olarak da aksillada
lokalizedir. Histolojik olarak epidermis korundugundan,
lezyon inflamatuar bozukluklarla karsabilir, bu da
prognozu kottlestiren tanida gecikmeyle sonuclanabilir.
Siniflamaya yeni katillan antitenin ayiric tanisinda memenin
lobuler karsinomu ve gastrointestinal sistem kokenli timor
metastazlar belirtilmistir.

APOKRIN VE EKRIN DIFERANSIASYON
GOSTEREN BENIGN TUMORLER

Hidrokistoma/kistadenoma (ICD-O kodu 8404/0) duktal ter
bezi orijinli basit kistik lezyonlardan (hidrokistoma), kompleks
arkitektire (kistadenoma) degisen lezyonlar spektrumu
olarak tariflenmistir. Onceki basimda tek isme sahip lezyon
(hidrokistoma), en sik goz kapaklarinda, daha az da kulaklar,
vulva ve parmaklarda gorulir. Etiyolojisinde onceki kitapta
da olan havanin 1stnmastyla artisi, kis mevsiminde boyutunun
kuculmesi veya kaybolmast korunmus; fakat hipertiroidi ile
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iligkisi yeni baskida c¢ikartilmistir. Immunohistokimyasal
olarak EMA, CEA ve S100 ekspresyonlarma ek olarak,
GCDFP15'in de pozitif oldugu belirtilmistir.

Syringoma (ICD-O kodu 8407/0) yash kadinlarda daha sik
gortlmekle birlikte, eruptif varyantimin gen¢ kadinlarda,
berrak htcreli varyantinin ise diyabetik hastalarda daha
yaygin goruldugi vurgulanmustir. Yeni baskida eklenen
genetik profil alt basliginda Down sendromlu hastalarda goz
kapaklarinda sik goruldugu, ayrica hipertiroidi hastalarinda,
Ehlers-Danlos, Marfan ve Nicolau-Balus sendromlu hastalarda
da tammlandigy bildirilmektedir. Yuzeyel biyopsilerde
mikrokistik adneksal karsinom, sklerozan/morfeik bazal
hucreli karsinom (BCC) ve dezmoplastik trikoepitelyomadan
ayirimi imkansiz olabilmektedir.

Poroma (ICD-O kodu 8409/0) sinonimi akrospiroma olarak
degistirilmistir. Sadece intraepidermal olabilir (hidroakantoma
simpleks), buttiniiyle dermal yerlesimli olabilir (dermal duktus
timort veya poroid hidradenom) veya jukstaepidermal (hem
epidermal hem de dermal) karsimiza gelebilir. Intraepidermal
poromalarin daha cok ekstremitelerde, intradermal formun
ise bas-boyun lokalizasyonunda daha sik oldugu yeni bir
bilgi olarak eklenmistir. Eski basimda da belirtildigi tzere
klasik poromalarin %65’ el ayasi ve ayak tabani yerlesimlidir.
Genetik yatkinliga eklenen bir yenilik de bazi olgularda APC
geninde heterozigosite kaybi varligidir.

Syringofibroadenoma (ICD-O kodu 8392/0) lokalizasyonu
akral bolge vyerine, siklikla alt ekstremiteler olarak
degistirilmistir. Klinik resimler yeni baskidan ¢ikartilmustir.

Hidradenom (ICD-O kodu 8402/0) DSO 2018 basiminda
ayrntih ayiricr tant bolimu eklenmistir. Ayiricer tani zorlugu
olusturan tumorler: trikilemmoma, glomus timor, renal
huicreli karsinomun kutandz metastazi olarak belirtilmistir.
Yeni eklenen bir diger bolum genetik profil olup, CTRCI-
MAML2 fuzyon geni ile sonuclanan t(11;19) translokasyonu
bildirilmistir.

Spiradenoma (ICD-O kodu 8403/0) bashg altindaki
histogenez, yerini ayiric tani ve genetik profile birakmustir.
Lezyonun, trikoblastomu taklit edebildigi, silindirom ile cok
benzerlik gosterdigi, nadiren de adenoid kistik karsinoma
benzeyebildigi vurgulanmistir. Otozomal dominant paternde
kalitim1 olan Brooke-Spiegler sendromunda spiradenomlar,
multipl trikoepitelyoma, silindirom ve parotis bez tumorleri
ile birliktelik gostermektedir. Bu sendromdan sorumlu YLD
geni 16q12.1°de lokalizedir.

Silindiroma’ya (ICD-O kodu 8200/0) spiradenoma’da oldugu
gibi ayiric1 tam ve genetik profil kisimlart eklenmistir.
Adenoid kistik karsinom ve nadir BCC ornekleri bu lezyonla
karisabilmektedir. Genetik ¢alismalar 1s1¢1inda timor stipresor
gen olan CYLD mutasyonu tespit edilmistir.

Tubtler adenoma (ICD-O kodu 821/0), eski bashg tubtler
ve tubtler papiller adenom olan antitenin onceden her yasta
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olabildigi sdylenirken, yeni basimda orta yas kadin hastalarda
en stk goruldugi Dbelirtilmistir. Histogenez alt baghgt
kaldirilmistir.

Siringokistadenoma papilliferum (ICD-O kodu 8406/0)
epidemiyolojisine her yasta gortlebilecegi bilgisi eklenmistir.

Mikst timor (ICD-O kodu 8490/0), ayiwrict tani kismina
myoepitelyoma ve kondroma eklenmistir. Genetik profilinde
ise PLAG1 ve EWSRI gen rearanjmani oldugu bildirilmistir.

Myoepitelyoma (ICD-O kodu 8982/0), 2018 klasifikasyonunda
karsimiza cikan bir diger yeni antitedir. Yumusak doku
neoplazmi  olarak dusuntlmesine ragmen, morfolojik
olarak mikst timore benzedigi icin burada ele alindig ifade
edilmistir. Ayinar tamida, kutanoz mikst tiimor, epiteloid
schwannom, ossifiye fibromiksoid tumor ve ekstraskelatal
miksoid kondrosarkom yer alir.

FOLIKULER DIFERANSIASYONLU MALIGN
TUMORLER

Pilomatrikal karsinoma (ICD-O kodu 8110/3), birkag olguda
beta-katenin gen mutasyonu bulundugu vurgulanmistir.

Prolifere trikilemmal tumor (ICD-O kodu 8103/1), malign
alanlaninda TP53 mutasyonu ve 17p kromozumunda
heterozigosite kaybt bulunmus, benign alanlarinda ise 17p™nin
korundugu bildirilmistir.

Trikoblastik  karsinoma/karsinosarkoma  (ICD-O  kodu
8100/3), smiflamaya yeni kaulmus, bifazik bir malign
neoplazidir.

Trikilemmal karsinoma (ICD-O kodu 8102/3), siiflamaya
yeni katilmis, dis kok kilifi farklilasmast olan bir malign
adneksal neoplazidir. Tanim olarak trikilemmomanin malign
esdegeridir. Baz1 otorlerin bunu skuamoz hucreli karsinomun
berrak hiicreli varyanti olarak kabul ettikleri ifade edilmistir.
Distk dereceli ve iyi prognozlu bu timorlerin, cerrahi simirlar
ve lenf nodu durumu prognostik 6nem tasimaktadir.

FOLIKULER DIFERANSIASYONLU BENIGN
TUMORLER

Trikoblastoma (ICD-O kodu 8100/0), sporadik timorlerin
az bir kisminda genetik olarak CTNNBI1, HRAS ve PTCH1
mutasyon ve polimorfizmlerinin olabilecegi bildirilmektedir.

Pilomatrikoma (ICD-O kodu 8110/0), genetik profilinde yeni-
lik belirtilmemekte birlikte ailesel olarak gorilebildigi bilgisi
eklenmistir; bunlar Gardner sendromu, Turner sendromu vb
kompleks sendromlarda sik gorildugu bildirilmistir.

Trikilemmoma (ICD-O kodu 8102/0), sinonimi triko-
lemmoma, soliter olgularda genetik iliski bulunmazken,
multiple trikilemmoma Cowden sendromunda major tanisal
kriter olarak karsimiza cikmaktadir.

Trikofoliktiloma (ICD-O kodu 8101/0), ¢énceden hamartom
olarak ifade edilirken, yeni basimda panfollikiler diferan-
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siyasyon gosteren kistik mneoplazi olarak tammlannustir.
Onceki klasifikasyonda bulunan varyantlar kismu cikartilmus,
folikulokistik sebasoz hamartom ile ayirici tanisinin yapilmasi
gerektigi vurgulanmistir. Hamartom oldugu teorisinden son
zamanlarda vazgecildigi belirtilen lezyonun histogenezinde
kemik morfogenetik proteinleri ve PYGO?2 ile ilgili sinyal
yollarimin deneysel trikofolikiiloma benzeri proliferasyonlarla
birliktelik gosterdigi bildirilmistir.

Pilar kilif akantomu (ICD-O kodu 8104/0) bashginda yapilan
tek degisiklik, onceden daha cok 50 yas ustinde goruldugi
belirtilirken, yeni kitapta 30-76 yaslar arasindaki kisilerde
gelistigi ifade edilmistir.

Folikuler infundibulum timorta (ICD-O kodu 8104/0), ayirict
tanisinda yuzeyel BCC oldugu ele alinmustir.

Melanositik matrikoma (ICD-O kodu 8110/0), smiflamaya
yeni katilmis, aywrict tanida pigmente pilomatrikoma/
pilomatrikal karsinom ve matrikal diferansiasyonlu BCCnin
yer aldig1 benign ttiimor grubunu olusturmaktadir.

[gsi hiicre-baskin trikodiskoma (ICD-O kodu 8391/0), 6nceki
adlandirmast fibrofoliktiloma/ trikodiskoma olan benign
hamartomatoz lezyondur.

SEBASOZ DIFERANSIASYONLU TUMORLER

Sebas¢z karsinoma (ICD-O kodu 8410/3), immuno-
reaktivitesinde pankeratin, EMA, p40 ve p63 yaninda CD10,
DOGI, KIT ve F13A da bildirilmistir.

Sebasoz adenoma (ICD-O kodu 8410/0), genetik yatkinhk
kismima eklenen yeniliklerde, yeni nesil “next-generation”
sekans teknolojisiyle TP53, CDKN2A, EGFR, CTNNBI ve
KRAS mutasyonlar calisildigr not edilmistir.

Sebaseoma (ICD-O kodu 8410/0), genetik kisminda sebasoz
adenom i¢in yazilan mutasyonlarin burada da yer aldigim
gormekteyiz.

BOLGEYE SPESIFIK TUMORLER

Bolge spesifik adneksal tiimérler DSO 2018 basiminda yeni
bir alt bashk olarak karsimiza cikmaktadir (Tablo I).

Memenin Paget hastaligi (ICD-O kodu 8540/3), onceden
ekrin-apokrin malign timorler grubunda yer alan lezyonlarda.
Yeni baskida, 2006 kitabindaki timor yayilim ve evreleme alt
bashgt cikartlmistir. Prognoz kisminda boyutun onemi de
kaldinlmistir.

Ekstramamaryan Paget hastaligi (ICD-O kodu 8542/3), énceki
siniflamada Memenin Paget hastalig ile aym1 baslikta anlatlan,
yeni siiflamada ayrilan hastahgin genetik profili eklenmistir.
ERBB2 gen amplifikasyonu nadirdir. PI3K/AKT yolagim
kodlayan genlerde mutasyon, CDHI hipermetilasyonu ile
ilskili bulunmustur.

Anogenital meme benzeri gland adenokarsinomu (ICD-O
kodu 8500/3), en sik labium majusu tutan bu lezyon, en sik
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Guncel Patoloji Dergisi

Tablo 1. 2018 WHO deri eki tumorleri siniflamasindaki yeni antiteler ve adlandirmalar.

Apokrin ve Ekrin Diferansiasyonlu Malign Tumorler

Adneksal adenokarsinoma, NOS

In situ porokarsinom

Spiradenoma, Silindroma veya Spiradenosilindroma’dan koken alan malign neoplaziler

Endokrin musin treten ter bezi karsinomu
Skuamoid ekrin duktal karsinom
Sekretuar karsinom

Kribriform karsinom

Tash ytizuik hticreli / histiyositoid karsinom

Apokrin ve Ekrin Diferansiasyonlu Benign Tumorler
Hidrokistoma/ kistadenoma
Myoepitelyoma

Follikiiler diferansiyasyonlu Malign Tumorler

Trikilemmal karsinoma

Follikiiler diferansiyasyonlu Benign Tiimorler

Melanositik matrikoma

Igsi hticre-baskin trikodiskoma

Bolge spesifik timorler

Memenin Paget hastaligi

Ekstramamaryan Paget hastaligt

Anogenital meme benzeri gland adenokarsinomu
Hidradenoma papilliferum

Anogenital meme benzeri gland fibroadenomu

memenin invaziv duktal karsinomu morfolojisindedir. Ayrica
lobuler karsinom veya mikst karsinom morfolojisinde de
gorulebilmektedir.

Hidradenoma papilliferum (ICD-O kodu 8542/3), en sik
labium majusu tutan benign apokrin lezyon bolge spesifik
tamorler arasina katillmistir.

Anogenital meme benzeri gland fibroadenomu (ICD-O kodu
9010/0) ve filloides tumora (ICD-O kodu 9020/0), cogunlukla
vulva ve perianal alanda gorulen lezyonlardir. Siflamadaki
yeni isimlerden olan bu timorlerin anogenital meme-benzeri
gland yapilarindan koken aldigr dustunulmektedir.

DERI TUMORLERI TNM SINIFLAMASI

Deri eki tumorleri icin ayrt TNM siiflamast kalkmistir, deri
karsinomlan (gozkapagi, bas-boyun, perianal, vulva ve penis
disinda) bashg alinda TNM siniflamast verilmistir. Primer
timor (T) hala boyuta gore verilmekte fakat T2 ve T3 icin
siir 5 cm’den 4 cm’ye indirilmistir: en buytk capt 2-4 ¢cm
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arasi olan tamorler T2, 4cm’den buyuk timorler T3 olarak
belirlenmistir (Tablo II).

Bolgesel lenf nodlart (N) bolimtnde N1-N2-N3 olarak
ayrilmistir. Tek bir lenf nodunda en buytk boyutu 3 cm
ve daha az olan metastazlar N1, 3-6 cm arast ayni taraf
boyun tek lenf nodu tutulumu veya hicbirinin buytk cap:
6 cm’yi asmayan multipl lenf nodu tutulumu N2 ve buyuk
cap1t 6 cm'yi asan multipl lenf nodu tutulumu ise N3 olarak
simiflandirlmistir.

KAYNAKLAR

1. Massi D, Cree IA, Elder DE, Kazakov DV, Scolyer RA.
Appendageal Tumours. In: Elder DE, Massi D, Scolyer RA,
Willemze R. editors. World Health Organization Classification of
Skin Tumors. Argonay, France: IARC; 2018. 154-222.

2. LeBoit PE. Appendageal Skin Tumours. In: LeBoit PE, Burg
G, Weedon D, Sarasin A. editors. World Health Organization
Classification of Skin Tumors. Lyon, France: IARC press;
2006.123-163.

19



Giincel Patoloji Dergisi GULER SIMSEK G ve YALCIN GS: Deri Eki Tumorlerin Dtinya Saglik Orgita Smiflandirmast

Tablo II. Deri karsinomu TNM siniflamas.
(Goz kapagi, bas-boyun, perianal, vulva ve penis hari¢) (ICD-O-3, C44.5-7, C63.2).

T- Primer Tiamor

X Belirlenemeyen primer tumor

TO Primer timor bulgusu yok

Tis In situ karsinom

T1 2 cm veya daha az buytk caph timor

T2 >2 cm ve <4 cm buytk caph timor

T3 >4 cm buytk caph tiimor veya minor kemik erozyonu veya perinoral invazyon veya derin invazyon*

T4a Gros kortikal kemik / ilik invazyonu gosteren tiimor

T4b Foraminal tutulum iceren ve/veya epidural boslugu iceren vertebral foramen tutulumlu aksiyal iskelet
invazyonu

* Derin invagzyon subkutan yag dokuyu asan veya >6 mm (komsu normal epidermisin grantiler tabakasindan tiimér tabam aras: olctildiginde)
invazyon anlamina gelir.
* Perinoral invazyon, foramen veya kafa tabant invazyonu olmaksizin sinirlerin klinik veya radyolojik tutulumu olarak tammlanir.

Multiple eszamanl ttimorler durumunda en yiiksek T kategorisindeki timor esas alinir ve toplam tumor sayist parantez i¢inde belirtilir, orn T2(5).

N- Bolgesel Lenf Nodlar1

NX Bolgesel lenf nodlart degerlendirilemedi

NO Bolgesel lenf nodlart metastazi yok

N1 En buytik cap1 3 cm ve daha az olan tek lenf nodu metastaz

N2 En buytik capr >3 ¢m fakat <6 cm olan tek ipsilateral lenf nodu metastazi veya en biiyiik capt 6 cm’den

buytik olmayan multiple ipsilateral lenf nodlar: metastazi

N3 En buyuk cap1 >6 cm olan lenf nodu metastazi

M-Uzak Metastaz

MO Uzak metastaz yok
M1 Uzak metastatik hastalik*

* Bas-boyun kanseri ve melanom olmayan kontralateral lenf nodu tutulumu uzak metastaz sayilr.

pTINM Patolojik Siniflama

pNO Bolgesel lenfadenektomi spesmeninin histolojik incelemesi 6 veya daha fazla lenf nodu icerecektir. Eger lenf
nodlari negatifse fakat incelenen say1 yeterli degilse pNO olarak belirtilmelidir.

pM1 Uzak metastazin mikroskopik olarak teyid edilmesidir.
Not: pMO0 ve pMx gecerli kategoriler degildir.

Evre O Tis NO MO
Evre | T1 NO MO
Evre II T2 NO MO
Evre III T3 NO MO

T1, T2, T3 N1 MO
Evre IVA T1,T2, T3 N2, N3 MO

T4 Herhangi N MO
Evre IVB Herhangi T Herhangi N M1
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