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Perinéroma; iki Olgu

OZET

Perinéromalar, nadir gériilen perindral hiicrelerden gelisen benign
periferik sinir kilif timoriidiir. Perindromaya benzer tiimorlerden
ayrimt icin CD10, EMA pozitifligi ile S100 ve CD34 negatifligi
onemlidir. Perindromaya benzer morfolojiye sahip tiimorler arasinda
aymrim yapilmasi i¢in immiinhistokimyasal testler ile morfolojik
bulgularin birlikte degerlendirilmesi gerekir. Bu ¢aligmada 30 yasinda
kadin hastada deltoid kas iginde yerlesim gosteren soft tissue
perindroma ile 66 yasinda kadin hastada bukkal mukoza yerlesimli
intrandral perindroma olgularinin ayirici tanilari tartigtlmistir.
Anahtar Kelimeler: Yumusak Doku, Perineurioma

Perineurioma; Two Case

ABSTRACT

Perineurioma is a rare benign peripheral nerve sheath tumor of
perineural cells. To separate from similar tumors, CD10, EMA
positivity and CD34, S100 negativity is important. To distinguish
between tumors having similar morphology, immunohistochemical
tests and the morphological findings should be evaluated together
with. In this study, 30-year old female patient having a soft tissue
Perineurioma localized in the deltoid muscle and 66 year-old female
patient with intraneural perineurioma localized in the buccal mucosal
was presented and differential diagnosis was discussed.
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GIRIS

Benign periferik sinir kilift tiimérleri
shwannomlar, norofibromlar ve perindromalardan
olusurlar (1). Perindromalar neoplastik perindral
hiicrelerden olusan morfolojik ve immunofenotipik
ozellikler bakimindan diger periferik sinir kilifi
tiimorlerinden ayrilan nadir goriilen bir periferik
sinir kilifi timoriidiir (2). Perindroma intrandral ya
da ekstrandronal yerlesimli olabilir. Soft tissue
perindroma ise sklerozan, retikiiler ve plexiform
olmak fizere ii¢ varyanta ayrilir (1). Bu neoplazmin
biliylik cogunlugu benign olmakla birlikte diisiik
derece malign potansiyelli ve malign formlar1 da
bildirilmistir. Cogunlukla ylizeyeyel yumusak
dokuda, nadiren de ekstremitelerin ve govdenin
derin yumusak dokularda yerlesirler (3).

OLGU 1

30 yasinda bayan hasta, yaklasik bir yildir
yavag bliyliyen sag omuzunda agrisiz Kkitle
sikayetiyle ortopedi poliklinigine bagvurdu. Fizik
muayenede, omuz kasi hareketlerine eslik eden
yumusak kivamli 2,5 cm ¢apinda kitle tespit edildi.
Cerrahi operasyonla, 2,5x2,5x2 cm boyutlarinda
siyah-kahve renkli, yumusak kivamda iyi simirlt
timor kitlesi ¢gikarildi. Tiimoriin kesit yiizeyi grimsi
renkte oldugu izlendi. Timorden alman 6rnekler
10%’luk formalinde tespit edildi ve parafine

Resim 1. A, Yaygin kollajendz ve kisa fasikiiler yapilar H&E, x40. B

gomiilen dokulardan mikrotomda hazirlanan
kesitler  hematoxylin-eosinle  boyanarak  1s1k
mikroskobunda incelendi.

Bu incelemede ¢evre dokudan iyi sinirlarla
ayrilan, miksoid alanlar iceren dalgali niikleusa
sahip igsi hiicrelerin storiform patern olusturdugu
izlendi (Resim 1). Nukleer pleomorfizm, mitotik
aktivite veya nekroz izlenmedi. Parafin bloklardan
hazirlanan kesitlerde avidin biotin peroksidaz
compleks methodu kullanilarak yapilan
immunhistokimyasal ~ ¢alismada, igsi  timor
hiicreleri EMA ve CD10 pozitif, S100 ve CD34
negatifti (Resim 2). Bu bulgularla olgu perindroma
olarak rapor edildi.

OLGU 2

Yaklagik alt1 aydir sol yanak mukozasinda
agrisiz, sert, mobil kitle bulunan 66 yasinda bayan
hastadan cerrahi  operasyonla 4x2x1,5 c¢m
Olciillerinde diizgiin smurli, sert kitle ¢ikarildi.
Timoriin  kesit yilizeyi solid sari-beyaz renkte
oldugu izlendi. Mikroskobik incelemede igsi
hiicrelerin proliferasyonundan olusan tiimor izlendi.
Immunhistokimyasal ~ olarak ~ EMA  tiimor
hiicrelerinde pozitif izlenirken S100, CD10 ve
CD34 negatif izlendi. Bu bulgularla olgu
intrandronal perinéroma olarak raporlandi.

S

, TUumor evre dokudan iyi sinirla lrms H.E, x40. C,

Miksoid materyalin mikrokistik alanlar olusturdugu alanlar H&E, x100. D, igsi tiimér hiicreleri arasinda tipik miksoid alanlar

H&E, x100.
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Resim 2. Timor dokusu immunhistokimyasal olarak CD10 (A) ve EMA (B) pozitif, CD34 (C) ve S100 (D) negatif olarak

izlendi.

TARTISMA

Periferik sinir kilifi timorleri  siklikla
schwannomlar, norofibromlar ve nadir olarak da
perindromalardan olusgurlar. Perinéromalar,
myelinli ve myelinsiz periferik sinirlerin etrafinda
bulunan perindral hiicrelerden gelisir. Perinéroma
intrandral ya da ekstrandronal yerlesimli olabilir.
Yumusak doku perinéroma ise sklerozan, retikiiler
ve pleksiform olmak iizere ii¢ varyanta ayrilir (1).

Perindroma kadinlarda biraz daha fazla
olmak t{izere en sik yetiskinlerde goriiliir.
Perinbroma primer olarak ekstremite ve goévde
yiizeyel yumusak dokularda, daha az olarak da
derin yumusak dokularda ve nadiren de i¢
organlarda yerlesir. Bu lezyonlar 20 cm capa
ulagabilmekle birlikte ortalama 4 cm c¢apta,
beyazims: renkli kapsiilsiiz ancak iyi smurhdir.
Olgularimizdan biri ylizeyel deltoid kas iginde,
diger olgumuz ise bukkal mukoza yerlesimli olup,
mikroskopik olarak iyi simrhi yer yer mikzoid
alanlar igeren igsi timor hiicrelerinin storiform
yapilar olusturdugu izlendi. Hornick J. ve
arkadaslart 81 olgudan olusan yumusak doku
perindroma ¢alismasinda 7’sinin bas boyun bolgesi
yerlesimli oldugu bildirilmistir (4).
Sklerozan perindroma geng adultlarin parmak ya da
avuc iclerinde goriilen dermal veya subcutandz

yerlesimli kiigiik agrisiz kitlelerdir (5). Sklerozan
perindromada epithelioid perinéral tiimor hiicreleri
yogun kollajenize stromada bulunmas: nedeniyle
tendon kilifi fibromuyla benzerlik gosterir. Ancak
bu tiimérde EMA negatiftir.

Retikiiler ~ varyant  yumusak  doku
perineurioma hiicreleri miksoid stroma iginde
dantel benzeri retikiiler ag olusturur. Retikiiler
perinbroma,  myoepitelial ~ timér,  ossifying
fibromiksoid  timor, ekstraskeletal — miksoid
kondrosarkoma, miksoid malign periferik sinir kilif
timorit ve miksoid sinovial sarkomdan ayrimi
yapilmasi gerekir. Retkiiler perinériomanin EMA
pozitifligi diger timdrlerden ayriminda yardimeidir.
Olduk¢a nadir goriilen pleksiform yumusak doku
perinbroma  ise  pleksiform  paterne  sahip
norofibroma, schwannoma ve néromadan ayrilmasi
gerekir. Tim bu tiimorler perindriomanin aksine
S100 pozitif, EMA negatiftir (1,6).

Perinroma  tipik olarak  kollajenize
stromada igsi hiicrelerin olusturdugu storiform
paternle karakterizedir (1). Olgumuzun birinde
oldugu gibi kimi perinoromalarda mikzoid stroma
belirgin olabilir. Bu tip perinoromalar benzer
morfolojiye sahip tiimorlerden ayirici  tanisi
yapilmas1  gerekir. Kollajenéz veya miksoid
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stromali norofibromanin ayirict tanisinda, ekstra
kranial meninjiyoma, derin benign fibroz
histiyositoma, dermatofibrosarkoma protuberans,
soliter fibroz timor, diisiik dereceli fibromiksoid
sarkom ve malign periferik sinir kilifi timdrleri goz
Oniine alinmahdir (2,7,8).

Yumusak doku perindroma morfolojik
olarak nérofibromaya benzeyen ozelliklere sahiptir.
Ancak immiinhistokimyasal olarak S100 pozitif ve
EMA ile negatif olmas1 ayrici taninin yapilmasini
saglar (2). Ekstrakranial menigomalar yumusak
doku perinéromalar ile karisabilirler.
Perinbromanin  tiim6r  hiicreleri  menigotelyal
hiicrelerden daha elongedir ve bipolardir. Hiicreler
storiform ve fasikiiler patern yapma egilimindedir
(9). Menigomalar EMA pozitif, CD10 negatiftir.
Storiform paternli derin yerlesimli benign fibroz
histiyositoma soft tissue perinéromaya benzer (10).
Derin yerlesimi benign fibroz histiyositoma EMA
negatiftir (2).

Storiform  paternli  yumusak  doku
perindromalar dermatofibrosarkoma protuberansa
benzerler.  Dermatofibrosarkoma  protuberans
dermal orgin gosterir ve karakteristik olarak
subkutan  adipoz  dokuyu infiltre  ederler.
Dermatofibrosarkoma protuberans CD10 negatiftir.
Ancak yumusak doku perindroma iyi sinirhdirlar.
Soliter  fibroz timoér belirgin  bir  sekilde
hemanjiyoperistoma benzer vaskiiler paterne ve
hyalinize vaskiiler kolajene sahiptir. Ancak soliter
fibroz tiimorler EMA negatiftirler (2).

Derin yerlesimli yumugak doku
perindromaya histolojik olarak en g¢ok benzeyen
timor  diisiik dereceli  fibromiksoid sarkomdur.
Diisiik derece fibromiksoid sarkom, hyalinize ve
mikosid stroma iginde uniform goriiniigli igsi
hiicrelerle karakterizedir. Bu tiimérde CDI10

KAYNAKLAR

negatiftir. Ayrica diigik derece fibromiksoid
sarkomda tipik olarak goriilen kii¢iik damar
kopriileri yumusak doku perindromada goriilmez
(2). Malign perindroma (malign periferik sinir kilifi
timorii) belirgin atipi ve mitoz igermesi nedeniyle
benign perinéromadan ayrilir (1). Olgularimizda
hiicresel atipi ve mitoz igermemekteydi.

Lokalize hipertrofik noropati  olarak
bilinen intrandral perindroma gen¢ hastalarin {ist
ekstremitelerinde gelisir ve genellikle kaslarda
giicstizliik, elektromyografide denervasyon
degisiklikleri ve kaslarda atrofi bulgulari ile kendini
gosterir. Perindral hiicreler merkezde akson ve
schwan hiicrelerini sararak onion bulbs denen
konsantrik fiiziform yap1 olustururlar (1).

Perindromalarin  tanisinda  morfolojik
bulgular yanisira immiinhistokimyasal olarak Kimi
testlerin ~ yapilmast  gerekir. Bu  tiimorler

immunfenotip olarak EMA pozitif, S100, CD34
negatiftir (1). Perinéromalarda ayrica GLUTI,
Claudin-1 ve CD10 pozitifligi de izlenir (5). Her iki
olgumuz immunhistokimyasal olarak EMA pozitif,
S100 ve CD34’in negatif izlendi. CD10 ise
olgularimizin birinde pozitif digerinde negatif
olarak izlendi.

Sonug olarak, peringroma nadir goriilen
benign periferik sinir kilifi timoradiir. Miksoid ve
kollajen6z stromalt igsi hiicrelerin olusturdugu
benzer tiimérlerden ayrimi yapilmasi gerekir.
Immiinhistokimyasal olarak CD10, EMA pozitifligi
ile S100 ve CD34 negatifligi perindroma ayirici
tamisinda  Onemlidir.  Perindéromaya  benzer
morfolojiye sahip tiimorler arasinda ayrim
yapilmast i¢in CD10, EMA, S100 ve CD34
immiinhistokimyasal testler yamisira morfolojik
bulgularin birlikte degerlendirilerek gerekir.
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