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Periferik sinir kilfi tumorleri
Peripheral nerve sheath tumors
M Serefettin Canda

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dall, Inciratti-lzmir

Ozet

Periferik sinir kilifi timorleri schwann hicreleri, perinéral
hicreler ve noral fibroblastlardan gelisir. Schwann
hicrelerinden gelisenler schwannom adini alir. Schwann
hicreleri ile fibroblastlardan gelisenler ndrofibrom adini
alir. Perinoral hicrelerden gelisenler de perinéroma
adini alir.

Amacimiz periferik kilifi timorlerinin morfolojik bulgula-
rini ve ilgili kaynaklar gézden gegirmektir

Anahtar sozciikler: Periferik sinir kilifi timori, schwan-
noma, noérofibroma, perinéroma

Periferik sinir kilifi timoérleri (PSKT), periferik sinirler
sistemi (PSS) degisik oralarda olusturan, néral krest ko-
kenli hiicreler ile mezenkimal kékenli hucrelerden geligir.

Schwann hiicreleri, perindral hicreler ve fibroblastlarin
neoplastik transformasyonu sonucu schwannoma,
perinéroma ve noérofibroma ortaya ¢ikar.

Schwannoma, schwann hicrlerinden gelisir ve  immun
dokukimyasal (IDK) olarak S100 proteini olumludur,
elektron mikroskopik (EM) olarak kontinius basal lamina
ve Luse cismi (long-spacing collagen) igerir.

Summary

Peripheral nerve sheath tumors originate from schwann
cells, perineural cells and neural fibroblasts. Those arising
from Schwann cells are called schwannomas while the
tumors arising from Schwann cells and fibroblasts are
named as neurofibromas. The neoplasms arising from
perineural cells are designated as perineuromas.

The aim of this study is to review the morphological
features of the peripheral nevre sheath tumors with
review of the related literature

Key words: Peripheral nevre sheath tumor, schwannoma,
neurofibroma, perineuroma

Perindéroma, perindral hicrelerden gelisir, iDK’sal olarak
EMA (+) olumludur ve EM’'de inkomplet basal lamina ve
pinositik vezikiiller igerir.

Norofibroma, daha heterojenik bir timor olup, Schwann
hicreleri, perindral hiicre benzeri hicreler, fibroblastlar
icerir.

Miksoma ve granuler hiicreli tiimor de, perifeirk sinir

kilifi schwann hicrelerinden gelisen perikferik sinir kilifi
timorlerindendir (1).

Tabli . Schwann hiicresi, perindral hiicre ve fibroblastin 6zellikleri.

Tamor Hicre immun dokukimya Elektron mikroskop
Schwannoma Schwann h. S100 proteini (+) Kontinius-komplet basal lamina ve
Luse cismi (long-spacing collagen)
Perinéroma Perindral h. EMA (+) inkomplet basal lamina
Pinositik vezikdil
Norofibroma Schwann h.
Perinéral h. benzeri h.
Fibroblast Vim (+) Basal lamina yok,
Belirgin ve iyi gelismis ER var.
Miksoma Schwann h.
Granuler h. tm. Schwann h.
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Etyoloji

Periferik sinir kilifi timorlerinin gelisminde etyolojik ola-
rak, terapétik intraktranial 1sin uygulanmasi (radyoterapi)
(1-2 Gy) sonrasinda, 30-yil icinde PSK timoéria (PSKT)
18.8 kat artis olmustur (1). Malign PSK timort (MPSKT)
gelisimi ise, radyoterapinin en agir sonucudur (2).

Diger bir 6nemli etyolojik etken de dnceden norofibroma-
tozis 1 (NF-1) ve noérofibromagtozis 2 (NF-2) bulunmasi-
dir (Herediter timoér sendromu).

Pleksiform nérofibroma ve MPSKT’nin kimi tirleri (Triton
timord, glanduler MPSKT ve angiosarkom komponentli
MPSKT) NF-1 hastalarinda gorulur.

Buna karsin multipl schwannoma, bilateral vestibuler
schwannoma da, NF-2'li hastalar icin tanisaldir.

KLASIK SCHWANNOMA

insidans: Schwannoma, primer intrakarnial tiimérlerin
%6.8-8’ini olusturur, bunlarinda %®80-90°1 vestibuler
schwannoma’dir.

Vestibuler schwannoma, VIIl. kafa ciftinin (n. Stato-
acusticus) vestibuler dalindan gelisir ve pontserebellar
kosede lokalize olur (3). Bu timdrlere 6nceden yanlis
olarak “akustik néroma” adi da verilmistir (4).

Vestibuler dal, schwannnoma’nin en ¢ok goérildigu ve
tipik olarak gelisim yeridir. TUmOr yavas gelisim gdsterir.

Yilhk gorilme insidansi, yaklagik olarak, 100 000 de
0.92-1.9 dir (3).

Klinik bulgular: Asamali ve artarak ortaya c¢ikar (yak-
lasik 2 yil), Gnilateral sensorindral isitme yitimi gelisir (5).
Ani isitme yitimi olgularin %10’unda izlenir (4). Bu da, n.
Auditorius ve cochlea’ya vaskuler kompresyon sonucu
gelisir (5).

Yasa bagh insidans: 4. ve 5. dekadlar da yikselir, 5. de-
kad en ¢ok gorildugu yillardir ve ortalama yas 47 dir (6).

Kadin-erkek orani: Kadinlarda erkeklerden daha g¢ok
goralir ve kadin erkek orani: 1.5-2:1 dir (6).

Lateralite: Cogu timor soliterdir ve Unilateraldir (%95),
ailesel iliski gostermez, buna karsin %5 olguda NF-2’
esliginde bilateral gorulir (4). NF-2'li olgularin hemen
hemen timiinde vestibuler schwannoma gelisir (7).

Japonya ve Cinde schwannoma insidansi ABD’den da-
ha yuksektir ve bu ulkelerde schwannoma meningioma
orani 3.8:1 - 3.9:1 dir (8).

66

Tiirkiye Ekopatoloji Dergisi 2004; 10 (1-2): 65-74

Cocuklar: Cocuklarda, eriskinlere go6re, vestibuler
schwannnoma, c¢ok azdir, dzellikle NF-2 disindakilerde
pek gorilmez (9)

Schwannoma, genel olarak, kranial ve spinal sinirlerin
duysal dallarindan (motor dallardan ¢ok) gelisir.

Schwanoma en ¢ok VIII. sinirin (n. statoacusticus) ves-
tibuler dalindan gelisir ve vestibuler schwannoma adini
alir.

ikinci olarak en sik gelistigi ekstrameduller intrakanial
bolge ise, n. tirigeminus (V. Kafa cifti) kokleri, ganglion
gasseri (ganglion semilunare) ve n. trigeminus’un 3 dala
ayrildigi yerdir ve bunlar tim intrakranial tiimorlerin
yaklasik %0.2’sini yapar (10). (N. Trigeminus dallari: n.
maxsillaris, n. ophtalmicus, n.mandibularis).

Schwanoma, 6zellikle NF-2' esliginde ise, motor dallarla
da birlikte olabilir.

N. Fasialis (11), n. Hipoglossus (12), n. Abdusens (13,
14), n. Trochlearis (15) te de soliter schwannoma
bildirilmigtir.

SPINAL SCHWANNOMA

Spinal schwannoma spinal koklerden gelisir ve tiim
spinal timérlerin %16-30’unu yapar.

Herhangi bir bélgede gelisebilirse de, en ¢ok alt seg-
mentlerde, lumbosakral bolge, ve kauda equina en sik
goruldiga yerlerdir.

Tdm spinal schwannoma’larin %20-25’i kauda equina’da
yerlesir (16).

Spinal schwannoma’lar, intrakranial ekstrameduller sch-
wannoma’nin tersine, ¢odu dizide, erkeklerde kadinlar-
dan daha ¢ok izlenir (Erkek / Kadin = 3:1), ortalama yas
ise digerleri ile aynidir (46 yas) (16).

7 olgu iceren kendi dizimizde ise olgularin ¢ogu torakal
yerlesimlidir (17).

NF-2 esligindeki olgularda en sik olarak servikotorasik
koklerde gelisir (18).

DIGER SCHWANNOMA'LAR

Schwannoma herhangi bir periferik sinirde gelisebilir ve
kadinlarda daha siktir. Bas-boyun boélgesinin kutendz
sinirleri ile otonom sinirler ve ekstremitelerin fleksor
yuzleri en sik gorildigi bolgelerdir. Diger daha az
gorilen yerler ise; mediasten, retroperiton (1), orbita
(19), diafragma (20), penis (21), dil (22), larinks (23) vb.
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Schwannoma ile NF-1 birlikteligi goérilmez, buna kargin
NF-2 olgularinda multipl schwannoma izlenebilir.

Cok sayida schwannoma gorilen diger bir durum da
scwannomatosis olup, bu olgularda NF-2’nin diger tani-
sal bulgulari izlenmez.

INTRAPARANKIMAL SCHWANNOMA

Az gorilur, gerek intrakranial olanlarda, gerekse intra-
spinal olanlarda benzer bigimde, hafif diizeyde erkek
Ustunligu vardir (erkeke kadin orani 1.6:1) (24).

intraparankimal schwannoma’nin, beyin lokalizasyonu
daha coktur ve %75'’i serebral hemisiferlerde (%20 peri-
ventrikiler-lateral ventrikiil-, daha az olarak beyin sapl,
sellar bélge ve 4. ventrikiil ), %20’si de serebellumda lo-
kalizedir.

Supratentorial ve intraparankimal schwannoma ¢ogun-
lukla (%74) 30 yas altinda izlenir (ortalama yas 24 yil)
(spinal schwannomlar 40 yas ve ustudur).

intraparankimal schwannoma histogenezi

1) Perivaskiler schwann hicrelerinden gelisebilir,

2) Dural kranial sinir (n. trigeminus) liflerinden gelisebilir
(konveksite schwannoma’lari),

3) Noral krest kalintilarindan ektopik gelisim olabilir
(pediatrik ve geng eriskinler).

SAGALTIM

Schwannoma genelde benign timorlerdir ve sadaltimda
cerrahi rezeksiyon yeterlidir.

Komsu sinir liflerinden iyi bir sinirla ayildidi igin, komsu
sinir lifleri korunarak yapilacak cerrahi eksizyon, komsu
sinir fonksyonunun da korunmasini saglar.

Malign schwannoma ise ¢ok az goérulir (25).

PATOLOJIK BULGULAR
Makroskopi

- Schwannoma epineurium tarafindan olusturulmus iyi
kapsulll, oval-nodiiler bigimde, yumusak lastik kiva-
minda bir yapidadir.

- Buylk kitlesel lezyonlar (norofibroma zit olarak), sinir
dokusunda eksentrik olarak yer alir ve bdylece sinir
liflerinin butGnlGgd sinirin bir yaninda korunmus olur
(fonksiyon korunmustur).

- Vestibuler schwannoma, meatus auditorius internus’
da, sinirin (n. statoacusticus) periferik ve sentral bo-
Iimlerinin bilegke yerinde (tansisyonel zon) lokalize
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olur ve mediale dogru geliserek, pontoserebellar kdse
(PSK) de oturur.

- Spinal schwannoma, intervertebral forammina igine
ilerler ve dumb-bell “el halteri” biciminde goérinti verir.

- Kesit ylziinde, ¢ogu timoér solid, jelatindz, opelasan
gorinimdedir.

- Kistik ve hemorajik dejenerasyon alanlari, 6zellikle
blyltk boyutlu ve eski “ancient” timérlerde izlenir ve
bu alanlar sari renkli gorilir. Bu alanlarda lipidli his-
tiositler oldugu igin, sari renkli izlenir.

Mikroskopi

- “Cigarette-end nukleus”: Schwann hucreleri igsi
bicimde, uglari kint (kesik) bigcimdedir (sigara ucu
nukleus). Nukleus genis ve siklikla nérofibromudaki
cekirdege gore 2-3 kat daha buyuktur.

- Ancient degisiklikler: Kimi olgularda, 6zellikle anci-
ent schwannoma da daha belirgin olarak, nukleusda
sitolojik pleomorfizm bulgulari “ancient degisiklikler”
izlenirse de, bu bulgular atipi bulgularini géstermez.

- Antoni A alanlan: Selliler alanlardir. Flziform hicre
fasikillerinin olusturdugu alanlardir. NUkleuslar elonge
bicimdedir, sitoplazma siniri belirsizdir. Bu nukleuslar
¢it dizilimi “palisading” yaparlar.

- Verocay cisimleri: Antoni A alanlarinda, nukleuslarin
bizonal ya da bipolar dizilimi ve bunlarin arasinda
homojen pembe renkli bir alan bulunmasi ile Verocay
cisimleri olusur. Verocay cisimleri, fasikulleri olustu-
ran flziform hucrelerin 1ginsal “radial” orientasyonu ile
olusmus, rozete benzer yapilardir.

- Nukleer ¢it dizilimi ve Verocay cisimleri, spinal sch-
wannoma olgularinda daha c¢ok gérllmesine karsin,
vestibuler schwannoma olgularinda daha az izlenir.

- Periselliiler retikiilin: Antoni A alanlarinda yogun
periselltler retiktlin boyanma géruldr.

- Antoni B alanlan: Gevsek, 6édemli, mikrokistik ve
miksoid degisiklikler izlenen hiposelliler alanlardir.
Antoni B alanlari nérofibrom matriksine benzer. Ayrica
kimi olguda epiteloid hiicrelerin désedigi kistik yapilar
da izlenebilir (25,26). Bu olgularda schwann hiicre
kokenli timor hicreleri S100 ve vimentin ile olumlu
boyanirken, epiteloid hiicreler Cytokeratin ve EMA ile
olumlu boyanir.

Dejeneratif degisiklikler

- Hiyalinize damarlar: Hiyalinize duvarli damarlar sik
gbrulen bir bulgudur. Damarlar dilate ve sinizoidal ve
kavern6z geniglemeler gosterir.
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- Damarlarda trombozis gortlebilir.
- Kanama ve hemosiderinli makrofajlar da izlenebilir.

- Lipidli makrofaj iceren timorler, makroskopik kesitinde
sari renkli izlenir.

- Nukleer atipi, hiperkromazi ve buyluk nukleeuslar dej-
neratif bulgular olarak gérilebilir (ancient degisiklik-
ler).

immun dokukimyasal 6zellikler

- 8100 proteini ile, diffuz olumlu immunreaktif dir.

- Vimentin (intermediate flament protein), olumlu sonug
verirse de tanisal degildir.

- Leu-7 (HNK-1) ile, olgularin %50 si olumlu immun-
reaktif dir.

- MBP, az sayida olguda olumlu sonug verir.
- GFAP, olumlu olabilir.

- CD34, ozellikle miksoid stromali Antoni B alanlarinda
olumlu olabilir.

- Neoplastik schwann hicresinde, Basal lamina Laminin
ve Tip IV Kollagen ile kuvvetli olumlu (+) boyanir.

Elektron mikroskopi

Neoplastik schwann hticresinin EM yapisi;

- Elonge nukleus,

- Ince uzun sitoplazma,

- Kontinuis basal lamina (intersellller ve periselliler),
- Luse cismi (long-spacing collagen) igerir.

- Laminin ve tip IV kollagen ile, immun dokukimyasal
olarak basal memran kuvvetli reaktiftir (neoplastik
schwann hiicreleri spesifik olarak laminin salgilar).

- Antoni B alanlari daha az selliler olup, yuvarlak
nukleuslu multipolar hiicreler igerir.

- Antoni B alanlarinda, sitoplazmik vakuol ve nukleer
pleomorfizm izlenir.

- Retikler fibriller az ve diizensiz dagiimistir.

SELLULER SCHWANNOMA

- Schwannoma olgularinin yaklasik %10'u selliler

schwannoma tanisi alir.
- Lokalizasyon: Paravertebral/paraspindz
- Yas: 5. dekad, ortalama yas, 48.
- Kadin: erkek: 1.4:1.6

- Makroskopi: Enkapsule ve lobulerdir, daha serttir.
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- Mikroskopi: Antoni A alanlari baskin olarak izlenir.
Elonge timoér hicrelerinin  olusturdugu fasikuller
vardir. Verocay cismi az ya da yoktur. Antoni B alani
azdir, %10 dan az goralir. Nukleer hiperkromazi,
pleomorfizm, ve hafif (10 BB de 0-1 mitoz) ya da orta
diizeyde (10 BB de 2-4 mitoz) mitotik aktivite.

- Selluler scwannoma c¢ok iyi prognoz gdsterir, MPSK
timord ile karistirlmamalidir.

- Klasik schwannoma da gérilen bulgular (enkapsulas-
yon, vaskuler hiyalinizasyon, yodun perisellller reti-
kilin boyanma, kuvvetli S100 olumlu boyanma EM:
kontinius basal lamina ve Luse cismi (long-spacing
collagen) da selliler schwannoma’da da izlenir.

- Hipersellilarite ve artmig mitotik aktivite anaplastik
degisiklikleri gbstermez.

- Paravertebral, sakral ya da intrakranial lokalizasyon
timorleri, periferik yerlesimli olanlara gére, daha ¢ok
rekurrens gosterir.

MELANOTIK SCHWANNOMA

- Pigmentli neoplastik schwann hicreleri ile belirli az
gorulen bir schwannoma varyantidir.

- Yas: Ortalama gorulme yagi 35 dolayindadir.

- Kadin, erkek orani: 1.2:1 dir.

- Autosomal dominant kliniko-patolojik kompleks (Carney
kompleksi)'e eslik edebilir.

Makroskopi

- lyi sinirli ve lobule timér, kesitinde; gri-siyah-mavi
renkte ve dlizensiz dagiimis pigmentasyon, kistik bog-
luklar gosterir.

- Pigmentasyonu minimal olan timoérlerde, yag degi-
sikliklerine bagl olarak sari renkli gérinim izlenir.

Mikroskopi

- TUmor hicreleri yogun diizeyde melanotik olabilir.

- Histolojik gérinim 3 turde olabilir
A) Spindle, dentritik form
B) Fuziform hucreler
C)Epiteloid hicreler

- Histolojik olarak iyi sinirli olmiyan c¢it dizilimi ya da
whorl yapisi izlenebilir.

- Bu hicreler S-100 ve HMB-45 ile olumlu boyanir.

- EM: Kontinius basal lamina (interdigitating processes
cevresinde) izlenir ve bu bulgu melanositik lezyonlar-
dan ayrimi saglar. Sitoplazmik premelanozomlar ve
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melanozomlar genellikle belirgindir. Psammoma cismi
genellikle vardir, ancak belirgin olmasi kosul degildir.
Az ya da orta miktarda matir yag dokusu tipik olarak
vardir (Olgularin %50’sinden cogunda.)

- Vaskller stroma degiskendir. Hiyalinize damarlar go6-
ralir.

- Ince duvarli siinisoidal damarlar izlenir.

- Dejeneratif degisiklikler, kistik formasyon, kanama,
nekroz izlenebilir.

- %10 olguda agressif davranis izlenir.

- Melanotik schwannoma, Carney kompleksi ailesel oy-
kisu olmiyan kimselerde gelismesi dnemlidir, ¢lnku
bunlarda gelisenen melanotik schwannoma olgula-
rinda histopatolojik olarak daha homojen schwann
hicre fenotipi ve melanosomal diferansiyasyon ile
benign biyolojik davranig gorulir.

Lokalizasyonlari

- Gastrointestinal traktis

- Retroperitoneum

- Karaciger

- Spinal sinir kokleri

- Gobvde ve ekstremite yumusak dokulari
- Kemik

- Go6gls duvari,

- Kalp,

- Bronglar,

- Trigeminus ganglion bdlgesi.
Melanotik schwannoma, olgularinin %20’sinde multipl

timor gorulir, %80’inde ise Carney kompleksi bulgulari
vardir

PSAMMOMATOZ MELANOTIK SCHWANNOMA

- Psamomatéz melanotik
kompleksi egliginde gorilir.

schwannoma, Carney

- Bu olgularda, PAS olumlu boyanan laminer kalsifiye
pammom benzeri cisimler gérulur.

- Bu olgularda kadin ve erkek esit oranda gorulir ve
ortalama yas 22.5 yildir (Carney kompleksi eslik
etmeyenlerde ortalama yas: 33.2 yil).

Carney kompleksi
- Miksom (kalp, deri, meme),
- Odaksal pigmentasyon (spotty),

- Pigmentli noduler adrenokortikal hastalik (Cushing
sendromu),
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- Hipofiz adenomu (akromegali) ve
- Sertoli hiicreli timér (buyuk hicreli ve kalsifiye)

Psammomatdz melanotik schwannoma

PLEKSIFORM SCHWANNOMA

Diffiiz olarak, multipl fasikullleri tutan, multifasikiler lastik
bigiminde ya da pleksiform kitleler olusturan schwanno-
ma’lardir.

Deride daha ¢ok gérdlirler.

Pleksiform schwannoma sinir fasikullne ilerler.
Mikroskopi

= Histolojisi klasik schwannoma gibidir.

= Selliler Antoni A alanlari cogunlukla izlenir.

= NF-2 ve NF-1 ile birliktelik gosterebilir.

= Pleksiform schwannoma, benign bir timordir ve
MPSKT gelismez (27).

NOROFIBROM

Soliter norofibrom, periferik sinirlerin en sik gorulen
timorleridir.

insidans

Soliter norofibrom, periferik sinirlerin en sik gorulen
timortduar ve norofibromlarin en sik gorilen formudur.

Erken erigkin doneminde (en sik 3. ve 4. dekadlar), cins
ayrimi yapmaksizin gorilir. Kutendz formlar daha erken
donemde izlenir. Kuten6z sinirler, derin sinirler ve vis-
seral otonom dallar en sik tutulur, spinal sinir kokleri
daha sonra gelir.

Schwannoma’nin tersine, nérofibrom intrakranial olarak
¢ok ¢ok az gordldr.

Norofibromlar;  Intranéral ve diffiiz inflitratif formlarda

gOruldr.

intandral nérofibrom: Soliter, fiiziform, daha az sik-
likla multinodulerdir (sinirin bir gcok dalini tutar).

Servikal, brakial, lumbosakral sinirleri tutar.
Multipl nérofibromlar NF-1’in bulgusudur.

Norofiboromlar da schwannoma gibi benign timérlerdir
ve rezeksiyon uygulanirsa da, diffiz inflitratif 6zelligi ne-
deniyle, komsu sinir ve yumusak doku da siklikla timor
ile birlikte ¢ikarilir.

Bu nedenle, nérofibromun komplet rezeksiyonunun mor-
biditesi, schwannoma’ya gdre daha yiksektir.
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Norofibromlar, schwannoma’nin tersine, az da olsa bir
boélimu maligniteye egilim gosterir, 6zellikle pleksiform
noérofibromlarin %5-10’u, maligniteye donisur (1).

Anaplastik degisimin mikroskopik bulgulari:  Tumor,
hipersellllerite, nukleer atipi, mitoz, nekroz gosterir.

Makroskopi

Norofibrom, yumusak, gelatind6z, homojen, gri-beyaz go-
randmde tGmaordr.

Mikroskopi

Soliter ve pleksiform nérofibromlar benzer mikroskopik
g6rinimdedir.

igsi, dalgali ve niform hiicreler, Kollagenden yogun bir
matriks,

Degisik oranda schwann hiicreleri, perinéral hiicreler ve
fibroblastlar vardir.

Bu hucrelerin nukleusu, schwannoma da gérilenlerden
daha kuguktar.

Nukleer atipi, schwannoma da daha belirgin olmasina
karsin, burada nérofibromda daha azdir.

Schwannoma’da hiyalinize damarlar belirgin bir kompo-
nent olmasina karsin, noérofibromlarda mikrovaskuler
yap! daha az belirgindir.

Norofibromda miyelinize ve non-miyelinize sinir fibrilleri
vardir.

Sinir liflerini gostermek igin, aksonlar igin gimdisleme
boyasi ve miyelin boyasi uygulanir.

immun dokukimya

Noéronal associated proteinler icin de immun dokukimya
uygulanir.

Schwannoma’nin tersine, nérofibromlar schwann hiicre-
leri, perindral hiicreler ve noéral fibroblastlar igerdiginden,
degisken oranda ve schwannoma’dan daha az belirgin
olarak S-100 boyanir (2).

EMA perinéral hicreler igin bir belirte¢ olup, nérofibrom-
larda ¢ok sik belilenmez (1).

CD34 de degisik sayida intrandral ve diffliz nérofibroml-
arda immunreaktivite gosterir (3).

Elektron mikroskopi

Elektron mikroskopik galismalar, bu hlcrelerin schwann
hiicresi fenotipi 6zelliginde oldugunu gdstermistir. Ayrica
perindral ve fibroblast fenotipindeki hiicreler de degisik
sayida vardir.
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Tablo Il. Schwann hiicresi, peirndral hiicre ve noral fibroblastin
elektron mikroskopik 6zellikleri.

Schwann hiicresi: Kontinius peri selliiler ve interselliler

multilayer basal lamina
Perinéral hiicre: linkomplet periselliiler basal lamina,

Iyi gelismis Golgi Cismi,

Bol ER, yiizeye oriente pinositik vezikiiller
Noral fibroblast: Basal lamina yok,

Belirgin ve iyi gelismis ER

PERINOROMA
Tanim

Perindral immun dokukimyasal ve elektron mikroskopik
olarak perindral 6zellikler tagiyan hicrelerden olusur.

Turleri
intranéral perinéroma,
Yumusak doku perinéromasi

intra néral perinéroma

Yas
Birinci dekadin sonu ile 4. dekad sonu arasinda en siktir.

Makroskopi
Kitle uzun (30 cm uzunlukta olabilir) ve fiiziform bigim-
dedir.

Mikroskopi

Perindral benzeri hicrelerin proliferasyonu vardir. Bu
hiicreler, EMA olumludur (+), elektron mikroskopik ola-
rak inkomplek basal lamina gorulur.

MIB-1 labelling index
Belirgin proliferatif hiicre komponenti varligi (%4-17) (1).

Molekdler sitogenetik
Tamor hicrelerine kromozom 22 abnormalitesi eslik
eder.

Yumusak doku perinéromasi

Yas
3. ve 5. dekadlar arasinda en sik goralir.

Cins ayrimi yapmaz.

Lokalizasyon

Herhangi bir sinir segmentinde loklizasyon segiciligi
gOstermez, pirimer olarak gégus duvari, omuz, boyun,
dirsekte géralur.



Periferik sinir kilifi tiimérleri

Makroskopi

fyi sinirli noduler bir gérinimde, yumusak kivamda ve
kesit yuzu parlaktir. 0.3 cm ile 7.0 cm arasinda degisen
boyutlardadir. Gergek enkapsule degildir, iyi sinirh
oldudu icin kapsulli gibi gérindr, bu nedenle siklikla
lokal inflitrasyon yapar.

Mikroskopi

Girdapsi yaplilar olusturan timor hiicreleri  bipolar sel-
liler uzantih, fizform bigimdedir. Nukleus spindle-igsi
bicimde ve agik renk boyalidir, nukleolus belirsizdir.

EMA ve vimentin ile olumlu (+) boyanir, buna karsin S-
100 proteini, CD34, desmin ve diiz kas aktini ile olumsuz
(-) boyanir.

interselliiler matriks kollagen icerebilir, belirgin hiyalini-
zasyon gostermez. Damar yapilari belirsizdir.

Genetik

Kromozom 22q’nun yitimi. Kromozom 22’nin uzun kolun-
da oturan bir ¢ok gen bulundugundan, 22q geni, intra-
néral perinbroma ve yumusak-doku perinéromasi igin,
olasilikla farkhdir (1,2).

Biyoloji

Tumor yavas buyur ve lokal eksizyondan sonra rekku-
rens gostermez.

MIKSOMA VE NOROTEKOMA

Periferik sinir kilfi miksomu ve nérotekomasi benzer
Ozellikler gosteren bir kime kiten6z benign tumoéru
tanimlar.

Kuten6z lobuler hicre agregatlarindan olusan bu tu-
morler, tek bir antitenin, miksoid nérotekoma ve selliler
nérotekoma tirleridir (1). Bununla birlikte, sinflandirma
ile iligili degisik gorisler de vardir(2).

Miksoid norotekoma

Sinir kiliflarinin miksoid noérotekomasi erigkinlerde ve
kadinlarda daha sik gorulur.

Lokalizasyon

Hemen timua kitan6z olarak gorulur ve en sik tuttugu
bolgeler ellerdir, daha az sikhkla sirt derisi, bas-boyun
derisidir.

Mikroskopi

Cok belirgin miksoid bir stroma vardir. Miksoit stroma
icinde stellat-yildizsi ve spindle-igsi hiicreler vardir (3).
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immun dokukimya
Bu hicreler S-100 olumlu (+) boyanir (3).
Elektron mikroskopi

Elektron mikroskopik &zellikleri, schwann hicrelerine ve
perinéral hiicrelere benzer.

Norotekoma

Siklikla ¢ocuklari, geng erigkinleri ve kizlari-bayanlari
tutar.

Lokalizasyon

Cogu olgu yuzde, ve burun yakininda deride izlenir ve
miksoid tekomadan belirgin ayrim gosterir.

Mikroskopi

Norotekoma lobuli belirgin sellilerdir. Stromada yaliniz
kiigik miksoid alanlar izlenir. Timor hiicreleri Eozinofilik
sitoplazmali ve belirgin epiteloid gérinimdedir.

immun dokukimya

Tumor hicreleri seyrek olarak S-100 olumlu (+) boyanir.
Norotekoma hucreleri PGP9.5 ile olumlu (+) boyanir (3).

Elektron mikroskopi

Tumor hucreleri fibroblastik ya da mikst
(Fibroblastik ve Schwann hiicresi) gosterir.

ayrimlasma

GRANULER HUCRELI TUMOR
Esanlamlilar

Granuler hticreli schwannoma, granuler hiicreli néro-
fibroma adi da verilen bu timoér, daha énceleri granuler
hticreli miyoblastom (Abrikossof tiiméri) adini almigtir.

Biyolojisi

Goreceli olarak sik gordlir ve biyolojik olarak benign bir
timaordur.

Yas ve cins

4. ve 6. dekadlarda en sik izlenir. Kadinlar daha sik tutu-
lur.

Lokalizasyon

Dil ve meme de en sik lokalize olur. Diger lokalizasyon-
lar: Bas-boyun, godgus duvari, Ust ekstremiteler. Cok
seyrek olarak; solunum ve sindirim siteminde gordlar.
Multipl timaérler de olabilir.

Mikroskopi
Polihedral, bol sitoplazmali, granuler, PAS-poziitif

sitoplazmali ve kilglk hiperkromatik nukleuslu, Gniform
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hicreler izlenir. Kimi hilcrede, Lewy cismi benzeri
eozinofilik inklizyon goérdlur.

immun doku kimya

Glncel olarak periferik sinir kilift  tmord  oldugu
anlasiimistir.  immun dokukimyasal olarak granuler
hiicreler S-100 ile olumlu (+) boyanir. Ayrica, NSE,
laminin ve miyelin protein epitoplari ile olumlu (+)
boyanir. GFAP ve NFP epitoplari ile boyanmaz. CD68 ile
olumlu boyanan histiositler, eozinofilik elonge debriler
(anguler cisim) icerebilir.

Elektron mikroskopi

Elektron mikroskopik olarak, diger schwann hicresi
timorleri gibi, kontinius basal lamina 6zelligi (continuous
pericellular basal lamina), “long spacing collagen- Luse
cismi” ve miyelin benzeri debriler goérilir.

Sitoplazmik buyik sekonder lizozomlar miyelin yikim
urlinu benzeri debriler igerir.

Ayirici tani

Biyolojik olarak benign olan tiimér, maligniteye dénlisim
potansiyeli tasir, bu nedenle ayirici tanisal sorun olabilir
(1). Gogdunlukla benign olan bu timdér, ancak metastatik
oldugunda, malignite tanisi kesinlesir (2).

Cok az gorulen histolojik olarak malign granuler hiicreli
tiimér asagidaki mikroskopik bulgulardan en az 3’Unu
icermelidir: a) Belirgin hipersellilerite, b) pleomorfizm, c)
spindle-igsi hicre go6rinimi, d) yiksek nukleus:
sitoplaz-ma orani, e) belirgin nukleolus, f) sik mitoz ve g)
kuskulu nekroz varligi.

MALIGN PERIFERIK SINIR KILIFI TUMORU

Codu igsi hicreli sarkomlar sinirden ve Onceki benign
periferik sinir kilifi timdérinden gelisir. Periferik sinir kilifi
diferansiyasyonu g0steren sarkomlar malign periferik
sinir kilifi timérd (MPSKT) adini alir (1). Sporadik ya da
NF-1 Gzerinde gelisir (2)

MPSKT tanisi igin gerekli olan dlgutler sunlardir (3):
a) Periferik sinirden gelismis olmall,

b) periferik sinir ya da noral krest timoérinden gelismeli
(norofibrom, schwannoma, ganglionérom, ganglio-
noroblastom, feokromositom),

c) NF-1 Gizerinde gelismeli,

d) PSK Tumori 6zellikleri, immun dokukimyasal ya da
elektron mikroskopik olarak géstermeli.
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MPSK timoérid tanimi igerisine daha o©nce, malign
schwannoma, nérojenik sarkom, nérofibrosarkom ve
anaplastik norofibrom, vb timorler girer.

insidans

Toplumun genelinde %0.001 oranindad gorilir. NF-1
olgularinda ise %4.0-4.6 oranindadir (4).

Sporadik olgularda her iki cinste esit oranada gordldr,
NF-1 olgularinda ise erkeklerde daha coktur.

Yumusak doku sarkomlarinin yaklasik %10'u MPSKT’
dur (4).
Etyoloji
CGodunlukla periferik sinir kihfi timorlerinden soliter

norofibrom ya da pleksiform nérofibrom tzerinde gelisir.

MPSK tumodrlerinin  %60’inda ndérofiborom komponenti
gosterilmistir. MPSKT’nin %81’i NF-1’li hastalardir.

Isin,

Schwannoma, feokromositom ve ganglionérom uzerinde
gelisimi daha azdir

Lokalizasyon

Soliter ve pleksiform noérofiborom gibidir. Bulyulk sinir
traktusleri Uzerinde lokalize olur, en sik ekstremiteler ve
govde sinirlerinin proksimalinde oturur, daha az olarak
bas-boyun bdlgesinde yer alir (4)

Kranial sinirlerde MPSKT c¢ok c¢ok azdir. Multifokal

MPSK tiiméri de ¢ok ¢ok azdir.

NF-1 olgularindaki MPSKT’leri sentral lokalize olur, bu
nedenle daha kotl prognoz gosterir.

Makroskopi

Cogunlukla 5 cm den bulyuk kitle, bliylk sinirler Gizerinde
fuziform ya da eksentrik yerlesimli kitle bigimindedir.
Kesitinde kanama ve nekroz alnlari goralar.

Mikroskopi

Yogun igsi hiicrelerden olusan sellller fasikiller, stori-
form gériinim yapar,

Perivaskuler ve subendotelial timor hiicre inflitrasyonu
tipiktir.

Mitoz coktur, Nekroz, nekroz periferinde hiicrelerin git
dizilimi olusturmasi ile geografik gériinim olusur. Tutu-

lan sinirde timorin proksimal ve distal uglari invazyona
bagli olarak kalinlagir.

MPSKT’nin %10-20’sinde hetrelog element (rabdomi-
yosarkom-malign Tiriton timoérl, matur iskelet kasi,
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kemik, kikirdak, epitelial, endotelial ve néroendokrin ele-
mentler) goralar, 6zellikle NF-1 Olgularinda daha ¢oktur
(1)

immun dokukimyasal &zellikleri benign PSKT'i gibidir.
Yaklasik %50-80’'ininde degisik duzeylerde S-100 olumlu
(+) boyanir. Olgularin yaklasik %50’sinde Leu-7 ve MBP
fokal olumlu boyanma (+) yapar. Perindral hiicre igeren
tumérlerde EMA olumlu boyanmasi da goérdlebilir.

MPSKT’nin yaklasik %15'i mezenkimal diferansiyasyon
gOsterir. Mezsnkimal diferansiyasyon goésteren kompo-
nent histolojik olarak malignite O6zellikleri gosterir, or-
nedin rabdomiyosarkom, kondrosarkom, osteosarkom ya
da angiosarkom, vb.

Malign Triton tiimorii

Malign Triton timori rabdomiyosarkom komponenti
iceren MPSKT dir.

Malign Triton timori (Piera Locatelli, 1920, Tiriton
salamander — kertenkele tliri) ve diger hetrolog element
iceren MPSKT c¢ok azdir ve bunlarin %57-70'i NF-1
Uzerinde gelisim goésteren olgulardir (3), bunula birlikte
isinlanma sonrasi, NF-1 olmayan diger olgularda da
daha sik geligtigi bildiriimistir (5).

Genglerde ve ortalama 35 yaslarinda gorulir.

Blyik gogunlugu, bas-boyun ve govde periferik sinir-
lerinde oturur. Akustik sinirden gelisir (6).
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