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Ozet

Abstract

Multipl kutanoz leiyomiyomlar derinin arrektor pilorum kaslarin-
dan koken alan ender goriillen timorlerdir ve bazen uterin
leiyomiyomlarla birlikte olabilirler. Otozomal dominant olan bu durum
“familial leiomyomatosis cutis et uteri” veya “Reed sendromu” olarak
adlandinlir.

Burada multipl kutantz ve uterin leiyomiyomlar1 olan bir Reed
sendromu olgusu sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Reed sendromu, multipl kutan6z leiyomiyom,
uterus leiyomiyomu
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Multiple cutaneous leiomyomas are rare tumors originate from
the arrectores pilorum muscles of the skin and can be associated with
uterine leiomyomas. This is an autosomal dominant condition and
called “familial leiomyomatosis cutis et uteri” or “Reed’s syndrome”.

Here we present a case of Reed’s syndrome who has multiple
cutaneous and uterin leiomyomas.

Key Words: Reed’s syndrome, multiple cutaneous leiomyoma,
uterin leiomyoma

eiyomiyomlar derinin diiz kaslarindan

koken alan tiimorlerdir. Deri leiyomiyom-

lar1, arrektor pilorum kasindan kéken alan
soliter veya multipl piler leiyomiyomlar, vaskiiler
diiz kaslardan koken alan anjiyoleiyomiyomlar ve
genital bolge, areola ve meme basindaki dartos
kasindan koken alan dartoik leiyomiyomlar olmak
lizere iice ayrilir."”

Piler leiyomiyomlar birkag mm’den 1 cm’e
kadar degisen boyutlarda, ¢cok sayida, pembe kir-
muz1 renkli tiimorlerdir. Ekstremitelerin ekstensor
yiizleri, gbvde, yiiz ve boyun en sik tutulan yerler-
dir. Lezyonlar dokunma ve soguga duyarli olup,
spontan olarak da agrili olabilirler."

Multipl piler leiyomiyomlu hastalarda eriskin
donemde yiizlerce, binlerce timor gelisebilir. Bu
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durumda degisik penetrasyon gosteren otozomal
dominant gecis diisiiniilmektedir. Kadin hastalarda
multipl leiyomiyomlarin yami sira uterin diiz kas
tiimorleri de olabilir ve bu durum Reed Sendromu
veya ‘familial leiomyomatosis cutis et uteri’ olarak
adlandrilir.">*

Olgumuz, timor supresor gende mutasyon
saptanan bu hastalikta, sadece hasta degil, tiim aile
bireylerinin 6zellikle renal karsinom olmak iizere
maligniteler yoniinden arastirilmasi gerektigine
dikkat cekmek amaciyla sunulmustur.

Olgu
31 yasinda kadin hasta, bacaklarinda 6 y1l 6n-
ce ortaya cikan agrili kabarikliklar nedeniyle polik-
linigimize bagvurdu. Ayrica 3 ay siireyle adet gor-
meme yakinmasi olan hasta, uterusta miyomlar
saptanarak 1 ay Once histerektomi operasyonu
yapildigini belirtiyordu.

Fizik muayene bulgular1 olagan olarak deger-
lendirilen hastanin dermatolojik bakisinda, her 2
bacakta eritematoz-violase renkli, 0.5-1.5 cm ara-

Turkiye Klinikleri J Dermatol 2007, 17



REED SENDROMU

sinda degisen ¢aplarda, endiire, basmakla agrili cok
sayida papiiler lezyon saptandi1 (Resim 1).

Rutin kan ve biyokimyasal parametreleri nor-
mal olarak degerlendirilen olgunun lezyonlarindan
alinan biyopsi Orneginin histopatolojik incelemesi
leiyomiyom olarak degerlendirildi.

Miyom 6n tanisiyla histerektomi yapilmis olan
hastanin operasyon materyali, histopatolojik ince-
leme sonucu ‘multipl miksoid dejenerasyon goste-
ren selliiler leiyomiyom nodiilleri’ olarak degerlen-
dirilmisti.

Multipl kutandz leiyomiyomlar ve uterus
leiyomiyomlarinin  birlikteligi nedeniyle Reed
Sendromu olarak degerlendirdigimiz olgu, bu
sendroma eslik edebilecek renal hiicreli karsinom,
kronik myelositer 16semi, meme kanseri ve po-
lisitemi gibi hastaliklar acgisindan arastirildi, her-
hangi bir patoloji saptanmadi. Kiz kardesinde de
benzer lezyonlar oldugunu belirten olguya, karde-
sinin bulundugu yerde uterus miyomlar1 ve eslik
eden maligniteler yoniinden arastirilmasi onerildi.

Resim 1. Bacaktaki multipl leiyomiyomlar.
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Tartisma
Kutan6z leiyomiyomlar diiz kaslardan koken
alan, ender goriillen benign tiimorlerdir. Multipl
piler leiyomiyomlu olgularda yiizlerce tiimor olu-
sabilir ve kozmetik sorun disinda agr1 nedeniyle de
sorun olusturabilir.'

Bir calismada, kas lifleri arasinda yer alan si-
nir liflerinde artis oldugu ve bu bulgunun kutantz
leiyomiyomlardaki agriy1r agiklayabilecegi bildi-
rilmistir.®

‘Familial leiyomyomatosis cutis et uteri’ olarak
da adlandirilan Reed sendromunda, hastalarda
kutan6z leiyomiyomlarla birlikte uterus leiyomi-
yomu da vardir.” Otozomal dominant olarak
kalitilan bu sendromda, Krebs siklusunda fumaratin
malata doniisiimiinii katalize eden fumarat hidrataz
enzimini kodlayan gende mutasyon oldugu saptan-
mustir.  Fumarat hidrataz, kutan6z ve uterin
leiyomiyom ve renal hiicreli karsinom olusumunda
tiimor supresor gen olarak rol oynamakta*>’ ve
Reed Sendromlu olgularda renal hiicreli karsinomun
yam sira kronik myeloid 16semi, polisitemi,® meme
ve prostat kanseri’ olabilecegi de bildirilmektedir.

Cislo ve ark. bir anne ve 6 kizinin 4’{inde uterin
miyomlar oldugunu, 4 kiza da 40 yasindan once
histerektomi yapildigi1 ve 3’iinde de multipl
kutandz leiyomiyomlar saptandigini bildirmislerdir.”

Garcia ve ark. bir ailedeki kadinlarin
%64 tintin etkilendigini, %18’inde uterin miyom-
lar, %10’unda kutanéz polileiyomiyomlar ve
%36’sinda da her ikisinin birden bulundugunu ve 5
olguya 35 yasindan Once histerektomi yapildigini
bildirmislerdir.'” Cairey-Remonnay ve ark. bir
ailenin 5 kusaktan 16 iiyesini arastirmis, 6 kadin, 2
erkek olmak iizere 8’inde kutandz leiyomiyomlar,
6 kadin olgunun hepsinde de komplikasyonlu
(menometroraji, prematiir dogum,vs.) uterin mi-
yomlar saptamiglardir. Ayrica birer olguda
polisitemi, papiller renal karsinom ve kronik
myeloid 16semi oldugunu bildirmislerdir.®

Chan ve ark. ise 30’lu yaglarda multipl
kutandz leiyomiyomlar1 gelisen ve 40 yasinda
uterin miyom nedeniyle histerektomi yapilan 77
yasinda bir olgu bildirmislerdir. Olgunun 1 kizinda
deri ve uterus leiyomiyomlari, oglunda ise multipl
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deri leiyomiyomlar1 ve metastatik papiller renal
hiicreli karsinom saptamuglardur.*

Alan ve ark. ise yaptiklar1 ¢cok merkezli ¢alig-
mada 108 olguyu inceleyerek, hastaliktan yiiksek
penetrasyon gosteren fumarat hidrataz mutasyonu-
nun sorumlu oldugunu belirlemisler ve 1 olguda 16
yasinda metastatik renal karsinom gelistigi igin,
agresif renal kansere karsi tetikte olmak gerektigini
One siirmiiglerdir.

Klinik ve histopatolojik olarak kutanoz ve
uterus leiyomiyomlar1 olan olgumuz Reed sen-
dromu olarak degerlendirildi. Hastamiz eslik ede-
bilecek maligniteler agisindan arastirildi. Agrilart
nedeniyle nifedipin baslanan olgu sagaltimdan
yarar gormedi. Lezyon sayisinin ¢coklugu nedeniyle
cerrahi eksizyon uygulanamadi. Hastalig1 ve eslik
edebilecek maligniteler yoniinden bilgilendirilen
olguya kendisi ve diger aile bireylerinin periyodik
olarak kontrolii onerildi.

Sonu¢ olarak sadece multipl leiyomiyomlu
kadin hastalar degil, ailedeki diger kadinlar da
uterin miyomlar acisindan arastirilmalidir. Ayrica
otozomal dominant olarak kalitilan ve timor
supresor gende mutasyon saptanan bu hastalikta
tiim aile bireyleri, 6zellikle renal hiicreli karsinom
olmak iizere diger maligniteler yoniinden de izlem
altinda tutulmalidir.
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