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OZET

Girig: Malign periferik sinir kilifi timorleri (MPSKT) terimi
igsi huicreli sarkom olup; periferik sinir timorleri, nérofibrom-
lar veya sinir kilifindan gelisir. En sik ekstremiteler ve gévde-
deki bulyuk sinirlerini tutar. Agresif timorlerdir ve yumusak
doku sarkomlarinin yaklasik %10’luk kismini olustururlar. Kli-
nik olarak bulyuk boyutlu kitleler olarak karsimiza cikar. Kitle
bdlgesinde agri ve sinir tutulumuna bagli, sinir fonksiyon de-
gisikligi eslik edebilir.

Olgu: Doksan bir yasinda bayan, sol 6n kol anterolatera-
linde kitle nedeniyle klinigimize basvurdu. Muayenede 8x4x5
cm boyutunda, mobil sert kitle mevcuttu. Klinik bir sikayeti
yoktu ve muayenede sinir hassasiyeti ve defisiti yoktu. Kitle
total eksize edildi.

Bulgular: Makroskobik olarak 8x6x6 cm olculerindeydi.
Mikroskobik olarak timor dokusunda yaygin koagtilasyon
nekrozu mevcuttu. Kitle patolojik olarak malign periferik sinir
kilifi timori olarak raporlandi.

Tartisma: Sporadik olarak gelisebilen, daha ¢ok NF-1’li
hastalarda olusan malign periferik sinir kilifi timorleri ayri-
ca radyoterapi alimi sonrasi da olusabilmektedir. Agresif bir
timordur, lokal niks orani yaklasik %40, metastaz orani ise
%50'dir. Hastalar siklikla bolgesel agri ve sinir fonksiyon azal-
masi veya kaybi ile doktora basvururlar ancak bizim olgumuz-
da basvuru sikayeti kitlesel gortinimdu ve bolgesel agri sika-
yeti mevcut degildi. Muayenede sinir fonksiyonlari dogaldi.

Sonug: ileri yasta, ézellikle ekstremite ve gévdede dev
kitle nedeni ile basvuruldugunda, malign periferik sinir kilifi
timoru olabilecegi akildan ¢ikarilmamalidir.

Anahtar sézclikler: Malign periferik sinir kilifi timord, no-
rofibromatozis, sarkom.

GIRIiS

Periferik sinir kilifi timorleri, noral krest kdkenli
hiicreler ile mezenkimal kékenli hiicrelerden olusur.'
Schwann huicresinden schwannoma, fibroblast hiicre-
lerinden noérofibroma ve perinoral hiicrelerden periné-
roma gelisir. Soliter nérofibroma, en sik géziiken perife-
rik sinir timoradur. Periferik sinir kilfi diferansiasyonu
gosteren sarkomlar; malign periferik sinir kilifi timori
(MPSKT) olarak adlandirilir? Malign periferik sinir kilifi
timorleri, sporadik olarak veya norofibromatozis tip 1'li
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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.

( NF-1) hastalardan gelisebilir> Genel popiilasyon sikli-
g1 %0,001 'dir.4 Tum MPSKT'li hastalarin % 50 si NF-1'dir.
NF-1 de sarkomatoz transformasyon %3,6-4'tiir.>

OLGU SUNUMU

Doksan bir yasinda bayan hasta poliklinigimize 6n
kolda kitle sikayeti ile basvurdu. Kitlenin uzun yillardir
oldugunu belirten olguda, kitleye bagli ek sikayet mev-
cut degildi. Olgunun sol 6n kol proksimalinde, anterior
yuz lateralinde yaklasik 8x4x5 cm boyutlarinda mobil
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sert kitlesi mevcuttu (Sekil 1). Kitlenin santral bolge-
deki cildinde renk degisiklikleri mevcuttu. Dis merkez
cekilen USG' de, heterojen ekoda kistik nekrotik alanlar
iceren yaklasik boyutu 55x65 mm olarak olcilen kitle
lezyonu vardir seklinde raporlanmisti. Dis merkez yapi-
lan kontrastll MRG'de subkutanoz yerlesimli, muskuler
yapida basi etkisine bagli indentasyona neden olan T1
A serilerde hipointens T2 A serilerde heterojen hiperin-
tens olarak izlenen yaklasik boyutu 54x59 mm olarak
Olctlen postkontrast kistik nekrotik alanlarin disinda
daha cok periferik nodiler ve homojen kontrast madde
tutulumu gosteren diizglin konturlu kas infiltrasyonu
olmayan kitle olarak raporlandi. Hastaya ek tetkik ger-
ceklestirilmedi. Genel anestezi altinda, eliptik cilt eksiz-
yonunu takiben kitle ¢evre dokudan total olarak diseke
edildi (Sekil 2-3). Diseksiyon alaninda sinir yoktu ve kitle
fikse degildi. Olgu operasyon sonrasi 2 glin hastanede
takip edildi. Takip surresince komplikasyon gorilmedi
ve hasta poliklinik kontrol randevusu ile taburcu edildi.

BULGULAR

Makroskopik olarak kitle 8x6x6 cm o&l¢iilerindey-
di. 1 cm capinda kahverengi renkte lezyon iceriyordu.
Kesitlerinde 8x5,5x5 cm Olculerinde, diizgln sinirl yer
yer kanamali goriinimde, yer yer krem renkte yumusak
kivamda lezyon izlendi.

Mikroskobik olarak timoér dokusunda yaygin ko-
agulasyon nekrozu mevcuttu. Cerrahi sinirlar diizenli
yapidaydi (Sekil 4).

Histokimyasal olarak mason trikrom ile reaksiyon
izlenmedi. immiinhistokimyasal calismada, vimentin
ve S-100 ile reaksiyon izlendi. SMA, demsin, Faktor-13a,
CD68, Mac387, CD34 ve CD31 ile imminhistokimyasal
reaksiyon izlenmedi. Patolojik degerlendirme sonucu
malign periferik sinir kilifi timoria olarak yorumlandi.

TARTISMA

Malign periferik sinir kilifi timorleri terimi igsi hlic-
reli sarkom olup periferik sinir timaorleri, nérofibromlar
veya sinir kilifindan gelisir. Onceleri isimlendirilmesi né-
rojenik sarkom, malign fibrosarkom, malign norolem-
moma veya ndrolemosarkoma olarak yapilan hastalik
diinya saglik 6rgutindn karari ile simdiki genel isimlen-
dirmesini almistir’.

Sporadik olarak her iki cinste esit oranda gorulir.
Ancak NF-1'li hastalar icerisinde, erkek cinste daha ¢ok
gorilmektedir. Sporadik olarak gelisebilen, daha ¢ok
NF-1'li hastalarda olusan timor ayrica radyoterapi alimi
sonrasi da olusabilmektedir6é. Bizim olgumuzda bilinen
ek bir hastaliginin bulunmamasi, radyoterapiye maruz
kalma 6ykistnin olmamasi, cinsiyeti ve ileri yasindan
dolayi, timoriin sporadik olarak gelistigi distnald.

Malign periferik sinir kilifi timorleri sik olarak
ekstremite ve govde bolgesi sinirlerinin proksima-
linde yerlesir ve daha az olmak Uzere bas ve boyun
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Malign periferik sinir kihfi tu-

Sekil 1. Kitlenin preoperatif gorinimu

Sekil 2. Kitlenin eksizyon sonrasi gériinimi

¥
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Sekil 3. Kitlenin preoperatif gorinimu

Sekil 4. A)Yaygin nekroz (uzun ok) ve hyalinizasyon alanlar
(kisa ok) ile birlikte 6zellikle nekroz alanlari ¢evresinde bel-
li belirsiz palizat tarzinda dizilim gosteren tiimor dokusu.
B) Kisa fasikuller olusturan atipik nikleuslu igsi hucreler. C)
Yaygin immiunhistokimyasal S-100 reaksiyonu izlenen timor
hiicrelerinde keratin, diiz kas aktin, desmin, CD68 veya CD34
ile reaksiyon izlenmedi
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bolgesinde gorilir.”® Ancak nadir olarak sinir orijini
bulunamayabilir.9 En sik gorilen sinir tutulumu, siyatik
sinirdir.10 Bizim olgumuzda literatiir ile uyumlu olarak
yerlesim 6n kol proksimalindeydi.

Hastalar siklikla bolgesel agr ve sinir fonksiyon
azalmasi veya kaybi ile doktora basvururlar ancak bi-
zim olgumuzda basvuru sikayeti kitlesel gorinimdu ve
bolgesel agn sikayeti mevcut degildi. Muayenede sinir
fonksiyonlari dogald.

MPSKT'lerinin %60'Inda norofibrom komponen-
ti gosterilmistir. Yumusak doku sarkomlarinin yaklasik
%10’y MPSKT'dir. MPSKT’'nin %710-20'sinde heterelog
element (rabdomiyosarkom-malign tiriton timaoru, ma-
tar iskelet kasi, kemik, kikirdak, epitelial, endotelial ve
noroendokrin elementler) gorilir ve bu durum o6zellik-
le NF-1 olgularinda daha coktur’. Malign triton timo-
ri de, rabdomyosarkom komponenti iceren agresif bir
sarkomdur!! ve bu grupta yer alir. immiinohistokim-
yasal olarak cogunlugu S-100 ile reaksiyon verir. Bizim
vakamizda literatir ile uyumlu olarak S-100 ile pozitif
reaksiyon verdi.

Tedavi olarak total eksizyonu gerekmektedir. Ope-
rasyon sonrasi lokal nuksleri dnlemek icin radyoterapi
kullanilabilmektedir.'2 Kemoterapi sarkomlarda kiiratif
olmamaktadir ve kullanimi tartismalidir.’3 Agresif bir
timordr, lokal niiks orani yaklasik %40, metastaz ora-
ni ise %50dir ve siklikla akciger ve kemiklere metastaz
yapar.'# Bu yiizden bu hastalar yakin takip edilmeli ve
onkoloji klinigi ile ortak ¢alisiimalidir. Taburculuk sonra-
st iletisime gecilmesine ragmen poliklinigimize basvu-
ruda bulunmayan hastaya, onkolojik tedaviler ve niiks
takipleri gerceklestirilememistir.

SONUC

ileri yasta, 6zellikle ekstremite ve gévdede dev kitle
nedeni ile bagvuruldugunda, fizik muayene benign kri-
terler (kitlenin ek sikayet olusturmamasi, fikse olmama,
yavas biylime) icerse bile malign periferik sinir kilifi tG-
mori olabilecegdi akildan ¢ikarilmamalidir.
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