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Case Report: Malign Periferal Nerve Sheath Tumor
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Malign periferal sinir kilif timdrleri (MPSKT) sik rastlanilan timdrlerden degillerdir. Perindral hiicre
farklilasmas1 olanlar hari¢ ¢ok agresif tiimorlerdir ve prognozu kotiidiir. Patolojik tamist MPSKT olan

olgunumuza cerrahi eksizyon yapildi

Anahtar Kelimeler: malign periferal sinir kilif tiimérii, ¢oklu, cerrahi tedavi

ABSTRACT
Malignant peripheral nerve sheath tumors (MPSKT) are not of common tumors. Except the perineural cell
differentiation are very aggressive tumors and a poor prognosis. Surgical excision was performed with our case

MPSKT pathological diagnosis.

Keywords: Malignant peripheral nerve sheath tumors, multiple, surgery

Giris

Malign periferal sinir kilif tiimorleri (MPSKT)
sik goriilen tiimorler degildir. Tiim yumusak
doku  tiimorlerinin = %5’ini  olustururlar.
MPSKT’lerinin yaklasik olarak iicte ikisi
norofibromlardan  gelisir,  ozellikle de
norofibromatozis tip 1 (NF1) ile birlikte olan
pleksiform norofibromalardan (%4-5)
gelismektedirler. Ikinci siklikta ise periferik
sinirlerden (de novo) kaynaklanirlar. %11
oraninda ise disardan radyasyona maruz kalan
viicut kisimlarinda ortaya c¢ikarlar. Nadir
olarak  ise  klasik  schwannomalardan,
gangliondroblastoma/ganglionéroma’dan  ve
feokromasitoma’dan da gelistigi bildirilmistir
Q).

Epinérium veya periferik siniri  besleyen
vaskiiler yapilardan koken alanlar haricindeki
tiim malign periferik sinir tiimorleri veya sinir
kilift  farklilagmasi gosteren tiim malign
timorlere malign periferik sinir kilifi timori
denir. Vakalarin yaris1t NF1 ile iligkilidir (1).
WHO smiflandirmasina gore Grade 3 veya 4’¢
tekabiil ederler. Ekstremitede agrisiz sislik,
hareket kisitliligi, uyusma yanma ya da
ignelenme gibi semptomlara neden olabilir.
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Tiimor kendini ndrolojik defisit ile beraber
veya norolojik defisit olmadan progresif olarak
biiyiiyen yumusak doku kitlesi olarak
gostermektedir.  Spinal  tiimdrlerde  ise
genellikle radikiiler agr1 eslik etmektedir (1).
Perinoral hiicre farklilasmasi olanlar hari¢
MPSKT’leri ¢ok agresif timorlerdir ve
prognozu kotiidiir. Hastalarin %601 hastalik
sebepli 6lmektedir.

Yazimizda 78 yasinda erkek hastanin sol
gluteal bolge ve sag crurisinde goriilen malign
periferal sinir kilif tiimorii vakasi tartigildi.

Olgu

78 yasinda erkek hasta (kendisi 83 yasinda
oldugunu ifade ediyor) sol kalgada sislik
sikayeti ile basvurdu. Oncesinde herhangi bir
travma Oykiisii yoktu. Hastanin herhangi bir
sistemik  hastalit  yoktu.  Oncesinde
radyoterapi ya da malignite Oykiisii yoktu.
Hastanin fizik muayenesinde; sol gluteal
bolgede yaklasik 25x20 cm’lik, sag gluteal
bolgede 15x10 cm’lik sert, fikse, dokunmakla
agrisiz kitle mevcuttu. Rutin kan tetkikleri
anormal bir bulgu yoktu. Cekilen direk

grafilerde yumusak doku sisligi haricinde
Hasta

kemik yapilar tamamiyla normaldi.
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malignite agisindan tarandiginda  ¢ekilen
abdomen MR’de  (manyetik  rezonans

gorilintiileme); bilateral gluteal sag 13x8 cm,
sol 23x19 ocm, sag uyluk proksimal
posteriorunda 25x22 cm, medialde 18 mm ve
L1 de lcm’lik metastaz bulgulara rastlandi
(resiml). Daha sonra hastaya sag cruris MR
cekildi. Cekilen MR’da; gastroknemius lateral
basi 1/3 orta kisminda 76x48x98 mm Kkitle

Resim 1

Resim 3

Hastaya cerrahi operasyon planlandi. Yapilan
ilk operasyonda sag gluteal bolgedeki Kkitle
cikarildi ve sol gluteal bolgedeki kitleden
biyopsi alindi, biyopsi sonucu MMT (malign
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mediyalinde 9 mm iki adet lezyon tespit edildi
(resim2).  Cekilen lomber MR’da; L1-L2
diizeyinde paravertebral kitleler, ¢ekilen toraks
BT’de (bilgisayarli tomografi); sag akcigerde
(AC) 15x13 mm sol AC alt lobda 12 mm
parankimal nodiiller (met) ve amfizem
saptanirken, karaciger (KC) sag lob segment
8’de 6 mm’lik nodiil tespit edildi (resim 3).

mezangimal timor) high grade olarak geldi.
Multisentrik malign periferal sinir kilif timorii
diisiiniilen hastada daha sonra ikinci bir seansta
sol gluteal ve sag cruristeki Kitle eksize edildi
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(resim4). Operasyon sonrasi patolojik tani
malign mezansimal tiimor grade 3 seklinde idi.
Klinik ve preparat degerlendirmeleriyle

Olgu Sunumu

multisentrik malign periferal sinir kilif timorii
tanist konuldu. Hastada postoperatif ndrolojik
bir defisit gelismedi.

Akciger ve karacigerdeki lezyonlar metastaz
olarak degerlendirildi. Akcigerdeki lezyonlar
konsiilte edildi.

cerrahisi ile

icin  gogiis

Y
Resim 4
Tartisma

MPSKT primer olarak yetiskinlerde 30 ile
60’11 yaslar arasinda goriiliir. NFI1’e bagh
gelisen MPSKT tiimorleri (28-36 yas) ise
sporadik vakalara goére (40-44 yas) bir on yil
daha erken yasta goriiliirler. Cocukluk ve
adolesan doneminde goriilmeleri sik degildir. 6
yasin altindaki ¢ocuklarda ise goriilmesi
nadirdir. MPSKT’leri bayanlarda erkeklere
oranla biraz fazla goriilmektedirler (1). Bizim
olgumuz gorildiigii yas acisindan tipik
degildir.

Biiylik ve orta biiyiikliikteki sinirlerde kiigiik
sinirlere oranla daha fazla goriililler. En sik
kalca ve bacakta, brakial pleksusta, iist kolda
ve paraspinal bolgede goriiliir. Siyatik sinir
tutulumu sik goriliir. Kranial sinir tutulumu
nadirdir ancak 5. kranial sinir, 8. kranial sinire
oranla daha fazla tutulur. Trigeminal sinir
schwannomundan koken alan bildirilmis tek
bir vaka disinda kranial sinirlerden gelisen
MPSKT’leri kranial sinirden primer olarak
gelismektedir. Sadece bir tek intraserebral
MPSKT vakast bildirilmigtir (1). Bizim
vakamizda herhangi bir spesifik sinir izole
edilemedi.

Radyolojik  bulgulart  yumusak  doku
sarkomlarinda oldugu gibidir. Homojen
olmayan kontrast tutulumu ve irregiiler kontur
yapist ile invazyon diisiindiiren bir goriintii
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Lezyonlarin ¢ok sayida olmasi nedeniyle
metastazektomi diisiiniilmedi. Hastaya
kemoterapi planlandi ve hasta suan kemoterapi
aliyor.

Lomber vertebradaki kitle kii¢iik oldugu ve
semptomatik olmadigi icin cerrahi
uygulanmadi. Lomber bolge ve her iki gluteal
ve crurise radyoterapi planlandi.

verirler. Komsu yumusak dokuya
infiltrasyonlar1 ¢cogunlukla daha ge¢ donemde
ortaya ¢ikmaktadir. Manyetik  rezonans

gorlintiileme veya BT’de irregiiler sinirlariin
goriilmesi infiltratif olduklar1 izlenimi verir
ancak goriintileme yontemleri ile malign-
benign ayrimu kesin olarak yapilamamaktadir
(1). Norofibromatozis vakalarindan benign
tiimorleri malign olanlardan ayirt etmek igin
Galyum-67 sitrat sintigrafi tetkiki
kullanilmustir (2).

Kaba goriintiisii globoid veya fliziform olabilir,
ici sert veya siki olan yalanci kapsiillii bir
timordiir. Genis veya orta biyliklikte bir
sinirle baglantisi olmasi tipiktir. Kesit ylizeyi
krem renginde veya gri renktedir, nekroz odagi
vardir, kesit yiizeyinde bazen genis bir alanmi
kaplayan hemoraji de olabilir. Bu tiimoérlerin
blyik ¢ogunlugu 5 cm’den biiyiiktiir ve
siklikla 10 cm’den daha biiyiik oldugu
gortlebilir (1) Bizim olgumuzda timoér g¢ok
odakli ve ¢ok daha biiylikti.

Malign triton tiimor; rabdomyosarkomatoz
farklilagsma gosteren MPSKT’lerini tanimlar.
Insidans1 glandiiler MPSKT’leriden ii¢ veya
dort kat daha fazladir. 100’den fazla olgu
bildirilmistir. Hastalarin %60’ mda NF1 vardir.
Malign triton tiimdrlerin prognozu kotidiir. 2
yillik sagkalim %33, 5 yillik sagkalim ise %12
olarak bildirilmistir (1).
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Immunohistokimyasal olarak MPSKT’lerinin
%50-70’1  dagimik olarak S-100 proteini
eksprese etmektedir. Vakalarin ¢ogunda p53
immiin  boyamas:t  pozitiftir  (hatirlatma:
norofibromalardan p53 ile immiin boyama
azdir). Tam aksine diger secilmis hiicre siklusu
diizenleyici  proteinlerle =~ boyanma  ise
norofibromalarda fazla MPSKT’lerinde ise
azdir (1).

Bizim  olgumuzun  immunohistokimyasal
calismasinda aktin, S-100, desmin, CD30,
myoglobin, CK, HHF35, Myo-D1 ile boyanma
olmamustir.

Perindral hiicre farklilasmasi olanlar harig
MPSKT’leri ¢ok agresif timorlerdir ve
prognozu kotidir.  Hastalarin - %60°1  bu
hastalik  sebepli ~ 6lmektedir.  Paraspinal
lezyonlar1 olanlarda mortalite daha fazladir
(%80), anjiosarkomu olanlarda ise mortalite
%100°diir. Genel olarak 5 ve 10 willik
sagkalim sirasiyla %34 ve %23 olarak
bildirilmistir. MPSKT’leri diisiik grade ile
yiiksek sellularite, yogun mitotik aktivite ve
nekroz gosteren ileri gradeler arasinda yaygin
bir patoloji gosterebilirler. Histolojik grade ile
sagkalim arasinda bir iligki gosterilememistir
(2).

MPSKT’leri ¢ogunlukla hematojen yolla
akcigere metastaz yapmaktadirlar. Spinal
kanala wuzanan tiimorler, genis sinirlarla
rezeksiyon miimkiin olmadigindan, daha koti
prognoz gostermektedirler. Nadiren bu hastalar
once akciger, kemik, karaciger ve/veya dalak
metastazlari ile prezente olurlar (1).

Tedavide tiimoriin etraf dokulariyla beraber
saglam sinira kadar genis olarak rezeke
edilmesi genellikle distal ekstremite yerlesimli
MPSKT'lerde miimkiin olmaktadir. Tiimoriin
genis rezeksiyonunun miimkiin olmadig1
durumlarda ve Ozellikle tutulan uzuvda ileri
derecede fonksiyon kaybi olan hastalarda
amputasyon endikasyonu vardir (4).

Ekstremite ~ amputasyonuna  karsi  olan
programlarda tiimor etrafindaki  yumusak
dokularda tiimdr negatif sinirlara ulasilincaya
kadar genis olarak rezeke edilir. Rezeksiyonu
takiben implante edilen radyoaktif rodlar
aracihigiyla lokal radyoterapi yapilir ve
tedaviye disardan uygulanan radyoterapi ile
devam edilir. Son yaymlarda en blok timor
rezeksiyonunun neoadjuvan ve/veya adjuvan
kemoterapi ile beraber yapildiginda daha
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radikal yaklagimlar ile ayni sonuglar1 verdigi
bildirilmistir (5, 6).

Radyasyonun lokal rekiirrensi  azalttigi
gosterilmistir ve bu nedenle postoperatif
donemde radyasyona miimkiin oldugu kadar
erken baslanmasi onerilmektedir (3,7).

Sonu¢

Sonug olarak MPSKT’leri sik goriilen tiimorler
degildir. Tiim yumusak doku tiimdrlerinin
%5’ini  olustururlar.  Bizim  olgumuzda
timorlerin multiple odakli olmasi ve oldukga
biiyilk olmasi1 ile benzer diger vakalardan
ayrilmaktadir. Ayrica kdken aldigi bir sinir
tespit edilememis olmasi ve postoperatif
norolojik defisit olmamasiyla da farklidir.
Ekstremite  amputasyonunun  istenmedigi
durumlarda timor etrafindaki  yumusak
dokularda tiimor negatif sinirlara ulasilincaya
kadar genis olarak rezeke edilir.

Cikar ¢atismasi: Bildirilmedi
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