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Norofibromatozis tip 1 zemininde gelisen parotis bezi
yerlesimli habis periferik sinir kilifi tiimorii olgusu

Malignant peripheral nerve sheath tumor in the parotid gland developed on the
basis of neurofibromatosis type 1
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Parotis bezi kdékenli malign periferik sinir kilifi
tumorleri oldukga nadirdir. Olgular sporadik veya
ndrofibramotis tip 1 zemininde gelisebilir. Parotis
bezinden kéken alan neoplaziler genel olarak
kolay palpe edilebilir ve masif karakterlidir.
Tumér habis karakterde dahi olsa, tani esna-
sinda fasiyal paralizi gérilme olasihgi cesitli
calismalarda %15 civarindadir. Halbuki sinirin
kendisinden kdken alan bir habis timér, erken
dénemde fasiyal paralizi yapmasina ragmen
uzun bir sire fizik muayenede fark edilmeye-
bilir ve fasiyal paralizi etyolojisinde rol alan
diger neoplazi disi hastaliklarla karisarak tani
ve tedavinin gecikmesine yol acabilir. Ozellikle
tip 1 ndrofibromatozis olgularn habis periferik
sinir kilift tomérd gelisimi agisindan yiksek
riskli olgulardir. Bu yazida nérofibromatozis tip
1 zemininde gelisen bir habis periferik sinir kilifi
tumora olgusu bildirilmistir.

Anahtar Sézcikler: Fasiyal paralizi, habis periferik sinir
kilifi tmérd, parotis, ndérofibromatozis.

Malignant peripheral nerve sheath tumors arising
from the parotid gland are very rare. They can develop
as sporadic cases, or on the basis neurofibromatosis
type 1. Tumors originating from the parotid gland
are generally easy to palpate and have a solid
characteristic. Even if the tumor is malignantin character,
the incidence of facial paralysis at the time of diagnosis
is around 15% in various studies. However, a malignant
tumor originating from the nerve itself may not be
noticed during the physical examination for a long
period time although it cases facial paralysis and
may be mistaken with other non-neoplastic diseases
involved in the etiology of facial paralysis leading to a
delay in the diagnosis and treatment. Especially patients
with type 1 neurofibromatosis have a great tendency to
develop malignant peripheral nerve sheath tumors. In
this article a case of malignant peripheral nerve sheath
tumor developed on the basis of neurofibromatosis
type 1 was reported.

Key Words: Facial paralysis, malignant peripheral nevre
sheet tumor, parotid, neurofibromatosis.

Habis periferik sinir kilif timorleri (HPSKT),
yanlis bir sekilde norofibrosarkom, nérojenik sar-
kom, malign norilemmoma veya malign schwan-
nom olarak adlandirilmaktadir. Bu tiimorlerin

kesin olarak sinir kilifinin Schwann veya peri-
noral fibroblast hiicrelerinin hangisinden koken
aldig1 saptanamamigtir. Bas-boyun bdlgesinde
selim norofibromlar ve schwannomlar oldukga sik
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goriilmelerine ragmen, bu tiimdrlerin habis tipte
olanlarina nadiren rastlanir.! Habis periferik sinir
kilif tumorleri tim yumusak doku sarkomlari-
nin yaklagik %5-10'unu olusturur,? ancak sadece
%20’si bas boyun bolgesinden koken alir ve diger
yumusak doku sarkomlarina benzer sekilde lokal
niiks ve hematojen metastaz yapmaya meyillidir.”!
Bu tiimoérler oldukga agresif seyirlidir ve prognoz-
lar1 genellikle kottidiir. Farkli ¢alismalarda bes
yillik toplam sagkalim oranlar1 %48-58 olarak bil-
dirilmigtir.®!

Habis periferik sinir kilif ttimorlerin %50’si néro-
fibromatozis tip 1 [(NF1) (von Recklingshausen)]
hastalarinda goriiliir; geri kalan grup radyote-
rapi sonrast veya sporadik olarak gelisir.'"¥! Von
Recklinghausen sendromlu hastalarda HPSKT
gelisme olasilig1 cesitli ¢calismalarda %2-29 arasi
saptanmigstir; nadiren “de-novo”, genellikle de
mevcut pleksiform nérofibromun habis dejeneras-
yonu sonucu gelisir. En stk 15-40 yags aras: hasta-
larda goriiliir ve prognoz diger hasta gruplarina
nazaran daha kotiidiir.”

Habis periferik sinir kilif tiimorlerde radyote-
rapi ve kemoterapi etkili degildir. Tiim yumusak
doku sarkomlar:1 iginde en yiiksek lokorejyonel
niiks oranma sahip olduklari igin kiiratif tedavi
genis cerrahi eksizyondur.®”) Diger fasiyal siniri
tutan habis tiimorlere benzer sekilde, cerrahi esna-
sinda es seansli sinir greftlemesi de 6nerilir.®

Bu yazimizda sunulan olgunun 6zelligi, daha
onceden NF1 tanist konulmus olmasina ragmen,
fasiyal paralizi nedeniyle basvurdugu kliniklerde
idiyopatik fasiyal paralizi seklinde tedavi edilmeye
calisilmasi, tedaviye yanit alinamamasina ve has-
tanin NF1 oldugu bilinmesine ragmen sinir trasesi
boyunca bir tiimér varligindan siiphelenilmemis
olmasi ve ancak 4. ay sonunda parotis bezi i¢cindeki
tiimoriin fark edilmesidir.

OLGU SUNUMU

Yirmi iki yaginda erkek hasta dort aydir devam
eden yiiziin sol tarafina yerlesik yiiz felci, sol kula-
ga vuran agri1 ve son bir aydir fark ettigi sol yanak-
ta sertlik yakinmalariyla klinigimize bagvurdu.

Hastanin 6ykiistinden, bes yasinda atriyal sep-
tal defekt kapatilmasi ameliyat1 gecirdigi, dokuz
yasinda akut lenfoid 16semi igin kemoterapi aldig1
ve hastaliginin 10 yildir remisyonda oldugu, 1998
yilinda da hidrosefali i¢in sant ameliyat: oldugu,
akut 16semi icin tedavi aldig1 dénemde, annesin-
de de mevcut olan cilt lekeleri nedeniyle yapilan

incelemelerde hastanin NF1 oldugunun saptandig:
ogrenildi.

Ayrica fasiyal paralizi gelisimini takiben bir dig
merkeze basvuran hastanin burada kraniyal bolge
manyetik rezonans goriintiilleme (MRG)'sinin
yapildigi, sinirin temporal ve intrakraniyal seg-
mentinde herhangi bir patoloji goriilmedigi, NF1
tanisina ragmen tiimor arastirmasi yapilmaksizin
idiyopatik fasiyal paralizi (Bell paralizisi) olarak
kabul edilen hastanin, ti¢ hafta boyunca sistemik
steroid ve antiviral ajan kullanildig1 6grenildi.

Hasta klinigimize basvurdugunda yapilan fizik
muayenesinde, solda periferik tipte komplet fasiyal
paralizi ve sol parotis kuyrugunda 5x1 ¢cm boyut-
larinda, sert, derin dokulara fiksasyon gosteren
kitle saptandu. Fasiyal elektromiyelografi (EMG)'de
total aksonal kayip gozlendi. Godolinium kont-
rasth MRG incelemede de sol parotis bezinde
yogun Kkontrast tutan ancak gevre yumusak doku
invazyonu yapmamis kitle saptandi. Hastaya ultra-
son altinda ince igne aspirasyon biyopsisi yapildi.
Sitolojik incelemesinde kesin tan1 konulamamasi
tizerine hastaya kesin tan1 ve tedavi amagli paroti-
dektomi ameliyat1 planlandi.

Ameliyata “modifiye Blair” insizyonuyla bas-
land1. Cilt alt1 planda diseksiyon sonrasi, hemen
stilomastoid foramen distalinden baglayip parotis
parenkimi igine uzanan, tiim trunkus boyunca
fasiyal siniri gepegevre tutmus, 5x1 cm ebatinda,
fuziform yapili bir kitle gézlendi (Sekil 1, 2). Parotis
parenkiminde makroskopik olarak tiimoral infilt-
rasyon yoktu. Kitlenin tanisi igin “frozen-section”
yapildi. Ontani habis mezenkimal tiimér olarak
bildirilince kitle fasiyal sinirle birlikte total eksize

Bl

Sekil 1. Tiimor parotis bezi iginde.
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Sekil 2. Tiimoriin eksize edilmig hali.

edildi. Ameliyat 6ncesi EMG incelemesinde total
aksonal kayip gozlendigi igin fasiyal sinir greftle-
mesi yapilmaksizin ameliyata son verildi. Patolojik

Sekil 3. (a) Miksoid zemin ve igsi hiicreli noro-
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inceleme sonucu timoriin ince bir psddokapsiille
cevrili oldugu, fokal pleomorfik alanlarin mevcut
oldugu, yer yer belirgin seliilaritesi olan, palizatlas-
ma seklinde nekroz alanlarinin bulundugu, immii-
nofenotipik olarak S-100 boyanan malign periferik
sinir kilif1 tiimorii olarak bildirildi (Sekil 3a-e).

Hastanin ameliyat sonrasi alt1 aylik takibin-
de lokorejyonel rekiirens veya sistemik metastaz
goriilmedi.

TARTISMA

Fasiyal paraliziye neden olan tiimoérler fasiyal
sinirin kendisinden veya ¢evre dokulardan kay-
naklanabilirler. Akut fasiyal paralizilerin sadece
%51 neoplastik etyolojiye baglidir.”! Paralizinin
yavas bir sekilde belirmesi, dért aydan daha uzun
siire devam etmesi, ayni tarafta tekrarlayan fasiyal

fibrom (H-E x 40). (b) Norofibrom zemi-
ninde ortaya ¢ikmig malign periferik sinir
kilifi tiimorii (solda) (H-E x 20). (c)
Nekroz alanlari iceren malign periferik
sinir kilifi tiimorii (H-E x 10). (d) Artmig
seliilarite ve orta derecede pleomorfizmi
ile malign periferik sinir kilift tiimo-
rii (H-E x 20). (e) Tiimor hiicrelerinde
giiclii niikleer ve sitoplazmik anti-S100
protein ekspresyonu (Anti-S100 x 20).
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Tablo 1. Norofibromatozis tip 1 tani kriterleri (tan: igin 2
ve lizeri bulgu gerekir)

1. Altiya da daha ¢ok sayida cafe au lait benekleri,
ergenlik 6ncesi ¢ocuklarda en az 5 mm, ergenlik
sonrasi en az 15 mm ¢ap

iki ve tistii sayida norofibrom
Bir agims1 nérofibrom,
Koltukalt1 ya da kasiklarda ciller,

Karakteristik iskelet anomalileri: Sfenoid displazisi,
psodoartroz, agir kifoskolyoz

S

e

Iriste iki ve tistii sayida Lisch nodiilii

N

Optik sinirde gliyom
8. Birinci derece akrabada NF1

paralizi, eslik eden sensérindral tip isitme kaybi,
diger kranyal sinirlerde tutulum ve geg¢irilmis kar-
sinom 6ykiisii olan olgularda olas: tiiméral etyo-
lojiyi diistinmek gerekir. Fasiyal paraliziye neden
olan tiimorler intrakranyal veya ekstrakranyal
olabilir. Intrakranyal lezyonlar arasinda fasiyal
norinom, akustik nérinom, meninjiyom, dogustan
kolesteatom, hemanjiyom, adenoid kistik karsi-
nom metastazlar1 ve araknoid kistler sayilabilir.
Bu tlimoérler igerisinde en sik karsilasilani ise
akustik norinomlardir.'”! Ekstrakranyal kitlelere
baglh fasiyal paralizilerin en sik nedeni ise paro-
tis maligniteleridir."”! Habis parotis tiimorlerinin
yaklasik %15inde tami sirasinda fasiyal paralizi
mevcuttur.'” Parotis bezinin en stk habis timori
mukoepidermoid karsinom olmasina ragmen ade-
noid kistik karsinomun noéral tutuluma yatkinlig1
nedeniyle fasiyal paralizi ile prezente olma ihti-
mali daha ytiksektir ve histolojik tipten bagimsiz
olarak tiimére bagh fasiyal sinir paralizisi daima
kot prognozu isaret eder.™!! Habis periferik sinir
kilif tiimorleri dogrudan sinir koékenli oldukla-
rindan, muhtemelen en yiiksek paralizi insidan-
sina sahip timorlerdir. Olgumuzda oldugu gibi,
timor klinik olarak fark edilemez evredeyken
bile paralizi gelismis olabilir. Bu durum, fasiyal
paralizi ile gelen ve palpasyonla parotis lojun-
da kitle saptanamayan hastalarda dahi topogra-
fik testlerin gerekliligini vurgulamaktadir: eger
patolojinin sinirin ekstratemporal segmentinden
kaynaklandig: diisiiniilityorsa, mutlaka parotis
dokusuna yonelik detayli radyolojik incelemeler
yapilmalidir.

Habis periferik sinir kilif tiimorlerinde tedavi
yontemi, negatif cerrahi sinira ulasana kadar sinir
rezeksiyonu ve ayni seansta sinir greftlemesidir.
Olgumuzda, tiimor kapsiiler yapida ve oldukga iyi

sinirli olmasina ragmen saglam sinir elde edilene
kadar proksimalden rezeksiyon yapild1 ve frozen-
section ile kontrol edildi.

Norofibromatozis tip 1 otozomal dominant
gecisli, en sik rastlanan kalitsal hastaliklardan
biridir, goriilme sikligi 1:2500-3000 olarak bildi-
rilmistir.'?! Norofibromatozis tip 1de neurofibro-
min geninin 17q11.2 kromozomunda heterozigot
mutasyon saptanir, ancak olgularin yarisinda “de
novo” mutasyonlar gozlenir.™™ Bu hastaligin en
karakteristik bulgusu olan multipl kiitandz siitlii
kahverengi lekeler (café au lait) olgularin %95'inde
gozlenir; bu lekeler dogum sirasinda dahi mevcut
olabilir, ancak yas ilerledik¢e sikliklar1 da artar.
Diger cilt bulgular1 sirasiyla, aksiller ve inguinal
bolgelerde daha belirgin olmak tizere ¢ok sayida
cillenme ve hayvan postu neviisii “Trierfell-nevus”
denilen pigmente nevdiisler, sinir traseleri boyunca
uzanan degisik biiyiikliikte fibromatoz tiimorler-
dir. Ayrica biiytime gelisme geriligi, iriste “Lisch
nodiilleri”, serebral konviilsiyon ataklari, makro-
sefali ve olgularin yarisinda degisik derecelerde
mental retardasyon saptanir*! Daha nadir ama
potansiyel olarak daha fazla 6nem tagiyan pato-
lojiler ise pleksiform norofibromlar, optik sinir
ve diger santral sinir sistemi gliyomlari, skolyoz,
tibial displazi, vaskiilopatiler ve habis periferik
sinir kilifi timorleri gelisimidir. Tanida molekiiler
genetik testler gereksizdir, klinik bulgulara gore
tan1 konulur (Tablo 1). Olgumuz ALL tedavisi
aldig1 sirada café-au-lait lekeleri saptanmis, anne
ve anneannesinde de benzer kiitanéz lezyonlar
goriilmesi tizerine NF1 tamisi konulmustur.

Sonug olarak, gtinliik pratikte fasiyal parali-
zili bir hastaya yaklagimda o6ncelikle olasi peri-
ferik patolojiler ekarte edilmektedir. Sinir trasesi
boyunca palpabl herhangi bir olusum saptanmaz-
sa, kraniyal MRG c¢ekilir ve sinirin temporal ve
intrakranial segmentlerinde herhangi bir patolo-
ji olup olmadig1 arastirilir. Paralizinin periferik
veya santral ayrimini saglayan topografik testler
ise klinik uygulamadan neredeyse kalkmistir. Bu
olguda da soz konusu oldugu gibi, standart Bell
paralizisi tedavisine yanit vermeyen bir hastada
mutlaka daha detayli incelemeler yapilmalidir, ki
bunlarin arasinda topografik testler ihmal edilme-
melidir. Cok nadir goriilmelerine ragmen, fasiyal
sinirin kendi ttimorleri de ayirici tani iginde diisii-
niilmelidir. Norofibromatozis tip 1 1:3000'lik ¢ok
yiiksek insidansiyla giinliik pratikte KBB hekim-
lerinin ¢ok sik karsilasabilecegi bir hastaliktir.
Beyin tiimorii ve HPSKT gelisiminin, hastaligin
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komplikasyonlarina bagli 6liimlerin en sik nedeni
oldugu unutulmamalidir.
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