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Fanconi Anemisi ile Birliktelik G6steren
Adolesan Donemde Vulvar Kanser: Olgu

Sunumu

Giris: Fanconi anemisi; aplastik anemi, konjenital anomali ve maligniteye yatkinlk ile
karakterize otozomal resesif gecis gdsteren nadir bir hematolojik hastaliktir. Siklikla
postmenapozal dénemde, ortalama 65 yasta, tant konulan vulva kanserleri 4. siklikla
gorilen jinekolojik kanserlerdir. Bu olguda 17 yaginda, vitjin, dokuz yil énce Fanconi
anemisi tanist almis adolesanda vulvar squamoz hiicreli carsinom (SCC) sunulmustur.
Olgu Sunumu: Son 2-3 aydir vulvar bélgede biiytiyen kitle nedeniyle klinigimize bagvuran
hastanin yapilan vulvar biopsi sonucu differansiye SCC olarak gelmistir. Genis tabanlt
vulvektomi ve gluteal fold fleb uygulanan hastaya postoperatif radyoterapi verilmistir.
Hastada operasyondan 2 ay sonra akciger metastazlari izlenmistir. Prognoz kétudir.
Sonug: Fanconi anemili hastalarda, adolesan dénemde vulva kanseri gorilebilecegi, hizlt
ve agresif bir tedaviye ragmen prognozun kéti olabilecegi géz 6ntinde bulundurulmalidir.
Fanconi anemisi tanist konulan hastalarda HPV asistnin 6nemini ortaya koyan yeni
calismalara ihtiya¢ vardir.
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Vulvar Cancer Associated with Fanconi’s Anemia in Adolescent Patient: A Case
Report

Introduction: Fanconi’s anemia (FA) is a rare autosomal recessive disorder characterized
by aplastic anemia, congenital anomalies, and cancer susceptibility. Vulvar cancer, mostly
seen in postmenopausal, is fourth common gynecologic cancer. In this report, we present
a 17- years- old virgin patient, who had diagnosis of Fanconi’s anemia 9 years before, with
vulvar squamous cell carcinoma.

Case Report: A 17- years-old female presented to our department with complait of
growing fragile mass of her vulva which have appeared 2-3 months ago. The vulvar
biopsy showed a vulvar squamous cell carcinoma. Despite prompt modified radical
vulvectomy-gluteal fold flep closure and radiotherapy lung methastasis was observed two
months after the surgery. The prognosis is poor.

Conclusion: Vulvar cancer can be seen with FA in adolescent. These patiens could have
poor prognosis despite prompt and agressive treatment. Further studies to evaluate the
importance of HPV vaccia ne in patients with FA are needed.
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Giris squamoz hucreli carsinom (SCC) olarak ortaya

ctkmakta, Gsefagus, bas ve boyun bolgesi ve nadiren de

Fanconi anemisi; aplastik anemi, konjenital anomali ve
maligniteye yatkinlik ile karakterize otozomal resesif
gecis gosteren nadir bir hematolojik  hastaliktir.!
Pansitopeninin maj6r mortalite nedeni olmasina ragmen
adolesan doéneme kadar hayatta kalabilen Fanconi
anemili hastalarda akut myeloid 16semi ve solid tiimor
gelisme olasilig yiiksektir.? Solid timérler daha ¢ok
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vulvar bélgede izlenebilmektedir.>? Fanconi anemili
hastalarda  gézlenen  vulvar  karsinomu  olgu
sunumlarinda hastalara yaklagim ve tedavisi konusunda
fikir birligi bulunmamaktadir. Bu olguda 17 yasinda,
virjin, dokuz yil 6nce Fanconi anemisi tanist almis
adolesanda vulvar squamoz hiicreli carsinom (SCC)
izlenmis, tedavisinde genis tabanli vulvektomi ve gluteal
fold fleb uygulamasi yapilmustir. Hastanin klinik seyri
literatiir 15181nda tartistlmustir.
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Olgu

Son 2-3 aydir vulvar boélgede biyliyen kitle nedeniyle
klinigimize bagvuran hastanin yapilan muayenesinde sol
labia mindrden labia majusa uzanan 5x4 cm’lik vejetan,
frajil, koti kokulu kitle saptanmustir. Yapilan vulvar
biopsi sonucu differansiye epidermoid karsinom (SCC)
olarak gelmistir (Sekil 1).

Yiizeyel inguinal USG‘de sol inguinal bélgede 24x14x21
mm boyutunda metastazla uyumlu solid alan izlenmistir.
Ust abdominal bilgisayarlt tomografi (BT) incelemesi
normal olan olguda alt abdominal BT” de sol iliak
kanatta milimetrik sklerotik alan disinda  patoloji
saptanmamistir.

Hastanin hikayesinden 8.5 yasinda aplastik anemi tanisi
aldig, anne ve babasinin teyze torunu oldugu
ogrenilmistir. Ailenin ilk cocuklarinda da aplastik anemi
tanist bulundugu ve 13 yasinda akut myelositik 16semi
sebebiyle hayatini  kaybettigi anlasilmistir.  Hastanin
aplastk  anemi  tanmis;;  6zel  ylz  gbrinimi,
hiperpigmentasyon, cafe au lait lekeleri izlenmesi, aile
hikayesi ve pansitopeni saptanmast ile konulmustur.
Tant konulmasini takiben hastaya 3 mg/kg anopolan
tedavisi baglanmustir.

Boyu 146 cm kilosu 42 kg olan hastanin; sigara, alkol
kullanimi, radyasyon maruziyeti bulunmamaktadir.
Sekstiel olarak aktif olmayan adolesanin himeni intakt
olarak izlenmistir.

Hastanin yapilan preoperatif tetkiklerinde hemoglobin
ve lokosit degetleri sirastyla 10.4 g/dl ve 3.66 103/pl
olarak saptanmig; karaciger ve bobrek fonksiyon testleri,
INR, PT, aPTT degerleri normal olarak izlenmistir.
Hastanin operasyonu hematoloji kliniginin 6nerileri
dogrultusunda 2 U eritrosit siispansiyon replasmaninin
yapilmasini takiben gerceklestirilmistir.

Genis tabanli vulvektomi uygulanan hastaya, sol
inguinal bolgede saptanan bulky lenf nodu eksizyonu
islemi de ilave edilmistir (Sekil 2).

Vulvar bélgede olusan defekt Gaziantep Universitesi
Plastik Cerrahi AD ile ortak olarak gluteal fold fleb
uygulamasi ile kapatlmistir. Operasyonda preoperatif
doppler ile pudental arter perforatdrlerinin yerleri
belirlenmistir. Eliptik olarak isaretlenen 8x10 cm’lik bir
ada flep fasyakutanéz ada seklinde perforator bazli
olarak kaldirilmistir. Defekt ada fleb 90° dondirilerek
kapatilirken, dondr alani primer olarak kapatimugtir.
Postoperatif dénemde diizenli yara yeri pansumanlari
yaptlan hasta, operasyondan 10 gin sonra taburcu
edilmistir. ‘Taburcu olduktan yaklagtk 1 ay sonra yara
yerinden akint: sikayeti ile klinigimize basvuran hastanin
bu bélgeden alinan biopsi sonuglari infiltratif lezyonla
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uyumlu olarak gelmigtir. Daha sonraki tedavi planin
kabul etmeyen hastada operasyondan 2 ay sonra akciger
metastazi saptanmustir. Hasta tant konulduktan yaklasik
4 ay sonra hayatint kaybetmistir.

F ¥ SESERaEL W e SR N

Y - ML AT

Sekil 2. Vulvar SCC metastazi, inguinal lenf nodu HE.

10x10.
Tartisma
Vulva kansetleri 4. siklikla gorilen  jinekolojik
kanserlerdir.*  Siklikla  postmenapozal — dénemde,

ortalama 65 yasta, tani konulan vulva kanserlerinin
%060’t HPV ile birliktelik gosterse de literatiirde geng,
virjin hastalarda bildirilen vulva kanseri olgulari
mevcuttur.>8 Fanconi anemisi izlenen hastalarda vulva
kanseri gorilme olasiligr oldukga artmistir. Rosenberg
ve ark’nin yaptugt bir calismada Fanconi anemisi
bulunan hastalarda vulva kanseti igin O/E otrant (The
ratio of observed to expected cancers) 4317 olarak
saptanmustir.’



Oztiirk ve ark.

Kutler ve ark’nin® yaptigi calismada Fanconi anemili
hastalarda HPV iligkili kanserlere genetik bir yatkinlik
oldugu 6ne sirilmis, bu hastalarda HPV enfeksiyonu
ile kanser olusumu arasindaki periodun genel
populasyona gore daha kisa oldugu savunulmustur. Bu
konuda bircok mekanizmanin rol oynayabilecegi 6ne
surtilmistir. Fanconi anemisine neden olan en az yedi
genin (FANCA, FANCB, FANCC, FANCD, FANCE,
FANCEF ve FANCG) allel inaktivasyonunun, DNA tamir
mekanizmalart tzerine etkili olarak HPV persistansini
artirmast One siirilen mekanizmalardan biridir.> Yine
Fanconi anemisi izlenen hastalarda timér olusumunu
engelleyen apopitozun arttigi  bilinmektedir. HPV
E6nin  apopitozu engelleyerek timér  olusumunu
indiikleyebilecegi bir baska 6ne siirtilen mekanizmadir.!0

Fanconi anemisi izlenen hastalarda HPV’ye bagli SCC
olusumunda p53 geninin Arg 72 polimorfizminin rol
oynadigt, HPV’ye bagli kanser olusumunda farkli
mekanizmalarin  etkili olabilecegi dustniilmektedir.!!
Buna bagli olarak normal populasyonda oral genital
HPV enfeksiyonu, cinsel yolla bulasan bir hastalik
olarak ortaya ¢ikarken; bu enfeksiyonlar Fanconi
anemili hastalarda cinsel olarak aktif olmayan
adolesanlarda gorilebilmektedir.”1!

Bizim olgumuzda da virjin olan adolesanda patoloji
preparatlart tizerinden yapilan HPV-PCR incelemesinde
HPV16 (+) ve HPV 18 (+) saptanmustir (Sekil 3). Cinsel
iliski olmadan HPV ile enfekte sekresyonlar ile temas,
vitjin hastalarin HPV’yi alma sekli ile ilgili muhtemel bir
faktor olabilir.

115 bp

Sekil 3. HPV-PCR Analizi. 1.Bos, 2.Pozitif kontrol,
3.Negatif kontrol, M.Molekiiler agirlik markirt.

Fanconi anemili hastalarda gézlenen vulvar karsinomu
olgu sunumlarinda hastalara yaklagim ve tedavisi
konusunda fikir birligi bulunmamaktadir. Bu konuda
Carvalho ve ark.!> Fanconi anemisi ile birlikte vulvar
karsinom izlenen 14 vyasindaki adolesan hastaya
neoadjuvan kemoterapi ve radyoterapi uygulamiglardir.'?
Tedavinin 12. giniinde obstriiktif akut karin bulgulart
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gelismesi  sebebiyle  operasyona  alinan  hasta,
postoperatif 2. ginde kaybedilmistir. Carvalho JP ve
ark.!? baglangicta cerrahi tedavi uygulanmasinin daha iyi
bir tedavi segenegi olabilecegini vurgulamislardir.

Mousavi ve atk. 13 vulvar biopsi sonucu ytksek gradeli
vulvar intraepitelyal lezyon olarak saptanan, ancak
eksizyon materyalinde SCC tantst konan 23 yasindaki
Fanconi anemisi bulunan hastaya radikal vulvektomi ve
inguinofemoral lenf nodu diseksiyonunu takiben
radyoterapi uygulayarak 1 yillik bir sagkalim rapor
etmislerdir.

Bizim olgumuzda, Mousavi ve ark ile benzer olarak hizl
ve agresif bir cerrahi tedavi uygulanmis ancak 4 aydan
fazla sagkalim saglanamamustir.

Sonu¢ olarak Fanconi anemili hastalarda adolesan
dénemde vulva kanseri gérilebileceginin, hizlt ve agresif
bir tedaviye ragmen prognozun kétii olabileceginin g6z
6ntinde bulundurulmast hem klinisyen hem de hasta ve
yakinlart acisindan Onemlidir. Fanconi anemisi tanist
hastalarda HPV  agtsinin = 6nemli  olup
olmayacaginit ortaya koyan calismalara ihtiyag vardir.
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