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ABSTRACT 
Introduction: Malignant peripheral nerve sheath tumors 

(MPNSTs’) are spindle cell sarcomas and they arise from the 
peripheral nerve tumors, neurofibromas and nerve sheaths 
differentiation. They are commonly seen large nerves on ex-
tremities and trunk. MPNSTs’ are highly aggressive tumors 
which appear approximately 10% of all soft tissue sarcomas. 
They present as an enlarging mass and often associated with 
pain and nerve deficit. In accordance with the literature, the 
mass location is left front arm to our case. 

Case report: Ninety one year-old woman, referred to our 
clinic with mass which had been localized on the left antero-
lateral forearm. Upon examination, 8x4x5 cm sized, mobile 
and solid mass evaluated .The patient had not any compliant 
about pain and nerve defiency. The mass and skin excision 
was performed and primer closure was applied for defect. 

Findings: The mass was 8x6x6 cm sized macroscopically. 
Microscopically, wide spread coagulation necrosis was deter-
mined and pathologic diagnosis was reported as malignant 
peripheral nerve sheath tumor.

Discussion: MPNSTs’ were usually developed sporadically 
also seen related to radiotherapy or neurofibromatosis type 
1. Furthermore, these aggressive tumors have %40 ratio of lo-
cal recurrence and %50 ratio of metastasis. The patients, who 
have MPNST, usually presented with complaints about local 
pain and deficit of specific nerve function. Conversely, our 
case has not any compliant about pain and nerve dysfunc-
tion. 

Conclusion: Definitive diagnosis of extremity and trunk 
mass in elder patients, MPNSTs’ may be kept in mind even 
without pain and nerve deficit.

Keywords: Malignant peripheral nerve sheath tumor, 
neurofibromatosis, sarcoma.

GİRİŞ 
Periferik sinir kılıfı tümörleri, nöral krest kökenli 

hücreler ile mezenkimal kökenli hücrelerden oluşur.¹ 
Schwann hücresinden schwannoma, fibroblast hücre-
lerinden nörofibroma ve perinöral hücrelerden perinö-
roma gelişir. Soliter nörofibroma, en sık gözüken perife-
rik sinir tümörüdür. Periferik sinir kılıfı diferansiasyonu 
gösteren sarkomlar; malign periferik sinir kılıfı tümörü 
(MPSKT) olarak adlandırılır.² Malign periferik sinir kılıfı 
tümörleri, sporadik olarak veya nörofibromatozis tip 1’li 

( NF-1) hastalardan gelişebilir.³ Genel popülasyon sıklı-
ğı %0,001’dir.4 Tüm MPSKT’li hastaların % 50 si NF-1’dir. 
NF-1 de sarkomatöz transformasyon %3,6-4’tür.5

OLGU SUNUMU
Doksan bir yaşında bayan hasta polikliniğimize ön 

kolda kitle şikayeti ile başvurdu. Kitlenin uzun yıllardır 
olduğunu belirten olguda, kitleye bağlı ek şikayet mev-
cut değildi. Olgunun sol ön kol proksimalinde, anterior 
yüz lateralinde yaklaşık 8x4x5 cm boyutlarında mobil 

ÖZET 
Giriş: Malign periferik sinir kılıfı tümörleri (MPSKT) terimi 

iğsi hücreli sarkom olup; periferik sinir tümörleri, nörofibrom-
lar veya sinir kılıfından gelişir. En sık ekstremiteler ve gövde-
deki büyük sinirlerini tutar. Agresif tümörlerdir ve yumuşak 
doku sarkomlarının yaklaşık %10’luk kısmını oluştururlar. Kli-
nik olarak büyük boyutlu kitleler olarak karşımıza çıkar. Kitle 
bölgesinde ağrı ve sinir tutulumuna bağlı, sinir fonksiyon de-
ğişikliği eşlik edebilir. 

Olgu: Doksan bir yaşında bayan, sol ön kol anterolatera-
linde kitle nedeniyle kliniğimize başvurdu. Muayenede 8x4x5 
cm boyutunda, mobil sert kitle mevcuttu. Klinik bir şikayeti 
yoktu ve muayenede sinir hassasiyeti ve defisiti yoktu. Kitle 
total eksize edildi.

Bulgular: Makroskobik olarak 8x6x6 cm ölçülerindeydi. 
Mikroskobik olarak tümör dokusunda yaygın koagülasyon 
nekrozu mevcuttu. Kitle patolojik olarak malign periferik sinir 
kılıfı tümörü olarak raporlandı.

Tartışma: Sporadik olarak gelişebilen, daha çok NF-1’li 
hastalarda oluşan malign periferik sinir kılıfı tümörleri ayrı-
ca radyoterapi alımı sonrası da oluşabilmektedir. Agresif bir 
tümördür, lokal nüks oranı yaklaşık %40, metastaz oranı ise 
%50’dir. Hastalar sıklıkla bölgesel ağrı ve sinir fonksiyon azal-
ması veya kaybı ile doktora başvururlar ancak bizim olgumuz-
da başvuru şikayeti kitlesel görünümdü ve bölgesel ağrı şika-
yeti mevcut değildi. Muayenede sinir fonksiyonları doğaldı. 

Sonuç: İleri yaşta, özellikle ekstremite ve gövdede dev 
kitle nedeni ile başvurulduğunda, malign periferik sinir kılıfı 
tümörü olabileceği akıldan çıkarılmamalıdır.

Anahtar sözcükler: Malign periferik sinir kılıfı tümörü, nö-
rofibromatozis, sarkom.
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sert kitlesi mevcuttu (Şekil 1). Kitlenin santral bölge-
deki cildinde renk değişiklikleri mevcuttu. Dış merkez 
çekilen USG’ de, heterojen ekoda kistik nekrotik alanlar 
içeren yaklaşık boyutu 55x65 mm olarak ölçülen kitle 
lezyonu vardır şeklinde raporlanmıştı. Dış merkez yapı-
lan kontrastlı MRG’de subkutanöz yerleşimli, muskuler 
yapıda bası etkisine bağlı indentasyona neden olan T1 
A serilerde hipointens T2 A serilerde heterojen hiperin-
tens olarak izlenen yaklaşık boyutu 54x59 mm olarak 
ölçülen postkontrast kistik nekrotik alanların dışında 
daha çok periferik nodüler ve homojen kontrast madde 
tutulumu gösteren düzgün konturlu kas infiltrasyonu 
olmayan kitle olarak raporlandı. Hastaya ek tetkik ger-
çekleştirilmedi. Genel anestezi altında, eliptik cilt eksiz-
yonunu takiben kitle çevre dokudan total olarak diseke 
edildi (Şekil 2-3). Diseksiyon alanında sinir yoktu ve kitle 
fikse değildi. Olgu operasyon sonrası 2 gün hastanede 
takip edildi. Takip süresince komplikasyon görülmedi 
ve hasta poliklinik kontrol randevusu ile taburcu edildi.

BULGULAR
Makroskopik olarak kitle 8x6x6 cm ölçülerindey-

di. 1 cm çapında kahverengi renkte lezyon içeriyordu. 
Kesitlerinde 8x5,5x5 cm ölçülerinde, düzgün sınırlı yer 
yer kanamalı görünümde, yer yer krem renkte yumuşak 
kıvamda lezyon izlendi. 

Mikroskobik olarak tümör dokusunda yaygın ko-
agülasyon nekrozu mevcuttu. Cerrahi sınırlar düzenli 
yapıdaydı (Şekil 4).

Histokimyasal olarak mason trikrom ile reaksiyon 
izlenmedi. İmmünhistokimyasal çalışmada, vimentin 
ve S-100 ile reaksiyon izlendi. SMA, demsin, Faktör-13a, 
CD68, Mac387, CD34 ve CD31 ile immünhistokimyasal 
reaksiyon izlenmedi. Patolojik değerlendirme sonucu 
malign periferik sinir kılıfı tümörü olarak yorumlandı.

TARTIŞMA
Malign periferik sinir kılıfı tümörleri terimi iğsi hüc-

reli sarkom olup periferik sinir tümörleri, nörofibromlar 
veya sinir kılıfından gelişir. Önceleri isimlendirilmesi nö-
rojenik sarkom, malign fibrosarkom, malign nörolem-
moma veya nörolemosarkoma olarak yapılan hastalık 
dünya sağlık örgütünün kararı ile şimdiki genel isimlen-
dirmesini almıştır².

 Sporadik olarak her iki cinste eşit oranda görülür. 
Ancak NF-1’li hastalar içerisinde, erkek cinste daha çok 
görülmektedir. Sporadik olarak gelişebilen, daha çok 
NF-1’li hastalarda oluşan tümör ayrıca radyoterapi alımı 
sonrası da oluşabilmektedir6. Bizim olgumuzda bilinen 
ek bir hastalığının bulunmaması, radyoterapiye maruz 
kalma öyküsünün olmaması, cinsiyeti ve ileri yaşından 
dolayı, tümörün sporadik olarak geliştiği düşünüldü. 

Malign periferik sinir kılıfı tümörleri sık olarak 
ekstremite ve gövde bölgesi sinirlerinin proksima-
linde yerleşir ve daha az olmak üzere baş ve boyun 

Malign periferik sinir kılıfı tü-

Şekil 1. Kitlenin preoperatif görünümü

Şekil 2. Kitlenin eksizyon sonrası görünümü

Şekil 3. Kitlenin preoperatif görünümü

Şekil 4. A)Yaygın nekroz (uzun ok) ve hyalinizasyon alanları 
(kısa ok) ile birlikte özellikle nekroz alanları çevresinde bel-
li belirsiz palizat tarzında dizilim gösteren tümör dokusu. 
B) Kısa fasiküller oluşturan atipik nükleuslu iğsi hücreler. C) 
Yaygın immünhistokimyasal S-100 reaksiyonu izlenen tümör 
hücrelerinde keratin, düz kas aktin, desmin, CD68 veya CD34 
ile reaksiyon izlenmedi
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bölgesinde görülür.7,8 Ancak nadir olarak sinir orijini 
bulunamayabilir.9 En sık görülen sinir tutulumu, siyatik 
sinirdir.10 Bizim olgumuzda literatür ile uyumlu olarak 
yerleşim ön kol proksimalindeydi. 

Hastalar sıklıkla bölgesel ağrı ve sinir fonksiyon 
azalması veya kaybı ile doktora başvururlar ancak bi-
zim olgumuzda başvuru şikayeti kitlesel görünümdü ve 
bölgesel ağrı şikayeti mevcut değildi. Muayenede sinir 
fonksiyonları doğaldı. 

MPSKT’lerinin %60’ında nörofibrom komponen-
ti gösterilmiştir. Yumuşak doku sarkomlarının yaklaşık 
%10’u MPSKT’dür. MPSKT’nin %10-20’sinde heterelog 
element (rabdomiyosarkom-malign tiriton tümörü, ma-
tür iskelet kası, kemik, kıkırdak, epitelial, endotelial ve 
nöroendokrin elementler) görülür ve bu durum özellik-
le NF-1 olgularında daha çoktur². Malign triton tümö-
rü de, rabdomyosarkom komponenti içeren agresif bir 
sarkomdur11 ve bu grupta yer alır. İmmünohistokim-
yasal olarak çoğunluğu S-100 ile reaksiyon verir. Bizim 
vakamızda literatür ile uyumlu olarak S-100 ile pozitif 
reaksiyon verdi. 

Tedavi olarak total eksizyonu gerekmektedir. Ope-
rasyon sonrası lokal nüksleri önlemek için radyoterapi 
kullanılabilmektedir.12 Kemoterapi sarkomlarda küratif 
olmamaktadır ve kullanımı tartışmalıdır.13 Agresif bir 
tümördür, lokal nüks oranı yaklaşık %40, metastaz ora-
nı ise %50’dir ve sıklıkla akciğer ve kemiklere metastaz 
yapar.14 Bu yüzden bu hastalar yakın takip edilmeli ve 
onkoloji kliniği ile ortak çalışılmalıdır. Taburculuk sonra-
sı iletişime geçilmesine rağmen polikliniğimize başvu-
ruda bulunmayan hastaya, onkolojik tedaviler ve nüks 
takipleri gerçekleştirilememiştir.

SONUÇ
İleri yaşta, özellikle ekstremite ve gövdede dev kitle 

nedeni ile başvurulduğunda, fizik muayene benign kri-
terler (kitlenin ek şikayet oluşturmaması, fikse olmama, 
yavaş büyüme) içerse bile malign periferik sinir kılıfı tü-
mörü olabileceği akıldan çıkarılmamalıdır.
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