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Sinonazal teratokarsinosarkom

Sinonasal teratocarcinosarcoma
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Sinonazal teratokarsinosarkom, karsinosarkom ve malign teratom &zelliklerini birlikte tasiyan oldukg¢a nadir bir
timaordur. Teratokarsinosarkomlar en sik burun boslugu ve paranazal sinlslerden kaynaklanir. Klinik tablo gogunluk-
la burun tikanikhigi ve burun kanamasi ataklari ile kendini gdsterir. Teratokarsinosarkom prognozu kéti, agresif ve
hizli ilerleyen bir timdrdar. Bu timoérin erkeklerde gorilme sikhdi kadinlara kiyasla daha yiksektir. Tedavisi primer
cerrahiyi takiben radyoterapidir. Bu makalede, sag géz cevresinde sislik ve agri yakinmasi ile basvuran ve cerrahiyi
takiben radyoterapi ile tedavi edilen 46 yasinda erkek bir sinonazal teratokarsinom olgusu sunuldu.

Anahtar Sézciikler: Sinonazal; cerrahi; teratokarsinosarkom.

Sinonasal teratocarcinosarcoma is an extremely rare malignant neoplasm presenting with the characteristics of a malignant
teratoma and carcinosarcoma. The most common sites of origin of teratocarcinosarcomas are the nasal cavity and paranasal
sinuses. The clinical presentation is usually with nasal obstruction and episodes of epistaxis. Teratocarcinosarcomas are
aggressive and rapidly growing tumors with a poor prognosis. The incidence of sinonasal teratocarcinomas is higher in men
than women. Treatment is primarily surgery, followed by radiotherapy. In this article, we report a 46-year-old male case of
sinonasal teratocarcinosarcoma who was admitted with complaints of pain and swelling around the right eye and treated
surgically followed by radiotherapy.
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Sinonazal teratokarsinosarkom, karsinosarkom
ve malign teratom oOzelliklerini birlikte tasiyan
nadir bir tiimordir. Timor, erkeklerde kadinlara
oranla alt1 kat fazla izlenmekte ve tanis1 ortalama
olarak 60 yasinda konulmaktadir Klinige en
stk bagvuru nedeni burun tikanikligi ve burun
kanamas: oykiistidiir. Bas agrisi, epifora, som-
nolans, apati, goz ve ytizde agri, eksoftalmus,
anosmi ve gorme alani defekti nadir goriilen semp-

tomlardandir” Teratokarsinosarkom, ¢ogunlukla
burun boslugu ve paranazal sintislerde gortil-
se de nadir olarak nazofarenks, agiz boslugu,
orbita, kribriform plaka ve kafa tabaninda da
izlenmigtir.”! Ilk olarak 1984 yilinda tanimlananan
sinonazal teratokarsinomun tanisinin baglangicta
adenokarsinom, olfaktor néroblastom, fibrosarkom
ve rabdomyosarkom gibi yanlis konuldugu bildi-
rilmigtir.™
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Sekil 1. Sinonazal teratokarsinosarkom olgusunun yapilan
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kraniyal manyetik rezonans goriintiiliimede sagda burun

boslugu icerisinden on kraniyal fossaya uzanim gosteren ve sag orbita medial duvarim agindiran solid kitle
lezyon izlendi. (a) Koronal, (b) sagittal ve (c) aksiyel kesit.

Bu makalede, sinonazal teratokarsinosarkomun
tan1 ve tedavi yontemleri gtincel literatiir esliginde
sunuldu.

OLGU SUNUMU

Kirk alt1 yasinda erkek hasta sag goz cevresin-
de iki aydir siire gelen agr1 ve sislik yakinmasiyla
klinigimize bagvurdu. Fizik muayenesinde sag
burun boglugunu kismen dolduran polipoid kitle
lezyon izlendi. Boyunda ele gelen lenfadenopati
(LAP) izlenmedi. Kraniyal manyetik rezonans
goriintiileme (MRG)’sinde sag burun boslugun-
dan 6n kraniyal fossaya uzamim gosteren ve sag
orbita medial duvarini agindiran solid kitle lez-
yon izlendi (Sekil 1). Kitleden yapilan insizyonel
biyopsi sonucu olfaktor néroblastom olarak bil-
dirildi ve hasta ameliyat edilmek tizere klinige
yatirildi. Sag lateral rinotomi ile ameliyata baglan-
di. Sag burun boslugunu dolduran kitle medial
maksiller duvar, alt ve orta konka dahil edilerek
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eksize edildi. Kitlenin 6n ve arka etmoid hiicreleri
yikima ugrattig1 ve orbita medial duvarini asin-
dirdig1 gozlendi. Lamina kribroza alinan 6rnege
dahil edilerek kraniyofasiyal tiimor rezeksiyonu
yapildi. Sag frontal loba ilerleyen oldukga sert ve
kalsifiye tiimor dokusu, durasi ile birlikte ¢ika-
rildi. Sol frontal loba ilerleyen dural invazyonlar
eksize edildi. Tiimoriin optik sinir kanalina ilerle-
digi izlendi. Optik kiazma altindan sfenoid siniis
acgilarak siniis igerisindeki tiimor dokular: eksi-
ze edildi. Timor histopatolojisinde genel olarak
(%90) kiigtik yuvarlak, dar sitoplazmali vezikiiler
kromatinli stk mitoz gosteren yer yer sikisma
artefakti gosteren hiicreler izlendi ve bu alan-
lar noroblastom lehinde degerlendirildi (Sekil 2).
Ancak tiimor iginde kiigiik odaklar halinde imma-
tir kikirdak, infiltratif bez yapilar da bulunmakta
idi. Yapilan immiinohistokimyasal incelemede
noroblastik tiimor hiicreleri; vimentin, néron-spe-
sifik enolaz (NSE) ve sitokeratin ile boyanirken
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Sekil 2. (u) Fibrovaskiiler stroma icinde d;fuz yapz;ia, dar sitoplazmali, kiiciik yuvarlak hiicrelerden olusan noroblastom
alanlar: (H-E x 200). (b) Immiinohistokimyasal olarak noroblastomda sinaptofizin ile pozitif boyanma

(Immiinohistokimya x 200).
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immiinohistokimyasal olarak kuvvetli S-100 pozitifligi (immiinohistokimya x 200).

immatiir kikirdak dokusu S-100 ve vimentin ile
boyand: (Sekil 3). Infiltratif bez benzeri yapilar
ise epitelyal membran antijen (EMA) ile boyandi
(Sekil 4). Morfolojik ve immiinohistokimyasal bul-
gular esliginde tiimor teratokarsinosarkom olarak
degerlendirildi. Ameliyattan iki ay sonra yapilan
kraniyal MRG’sinde dura invazyonu olmasi tizeri-
ne hastaya 55.8 Gy radyoterapi uygulandi. Hasta
ameliyattan sekiz ay sonra sol servikal bolgede
4x1 cm boyutunda LAP ile tekrar klinige bas-
vurdu. Ince igne aspirasyon biyopsi (IIAB) sonu-
cu indiferansiye yuvarlak hiicreli malign timor
olarak bildirildi. Bu sonug¢ niiks olarak kabul
edildi ve hastaya sol radikal boyun disseksiyonu
yapildi. Bundan iki ay sonra sag servikal bolgede
LAP ve yaygin kraniyal metastaz izlendi. Hasta
teratokarsinosarkom tanisi konulduktan ortalama
bir y1l sonra kaybedildi.

s
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Teratokarsinosarkom, agresif, hizli biiyiiyen ve
prognozu kotii bir timdordiir”! Daha ¢ok erigkin-
lerde goriilmekle beraber ¢ocuk ve ergen yas gru-
bunda alt1 olgu bildirilmistir.”! Bizim olgumuz da
46 yasinda erigkin bir erkek hastaydu.

Yaygin basvuru nedeni burun tikanikligi ve
burun kanamasidir. Diger nedenler genellikle
tiimoriin basi etkisine bagli olusabilen; bas agrisi,
dizziness, somnolans, apati, mide bulantis1 ile
proptozis, gorme alan1 defekti gibi fokal norolojik
semptomlardir.” Bizim olgumuzda sag goz cev-
resinde iki ay boyunca ge¢meyen agri ve sislik
yakinmasi vardi.

Sinonazal teratokarsinosarkom son derece agre-

sif seyreden malign bir tiimordiir. Rekiirrensi stk
goriiliir ve prognozu kotiidiir. Bes yillik sagkalim
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Sekil 4. (a) Infltratif bez yapilarindan olusan adenokarsinom ile noroblastom alanlart (H-E x 200).
(b) Immiinohistokimyasal olarak sitokeratin ile adenokarsinom alanlarida kuvvetli difiiz pozitif boyanma,
noroblastom alanlarinda fokal sitoplazmik noktalanmalar tarzinda boyanma (immiinohistokimya x 200).
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orani %45den az ve ortalama yasam siiresi iki
yildan azdir!! Uzak metastaz nadir goriilmesine
kargin literatiirde spinal sinir, servikal lenf nodu
ve solunum yoluna yayilan metastaz olgular: bil-
dirilmigtir.® Bizim olgumuzda iki tarafli servikal
bolgeye ve kraniyal bolgeye metastaz izlendi. Olgu
teratokarsinosarkom tanisi konulduktan ortalama
bir y1l sonra kaybedildi.

Teratokarsinosarkom tanisinin dogru konula-
bilmesi icin tiimodrden yeterli 6rnek almas: gerekir.
Yetersiz biyopsi 6rneklemelerinde malign kraniyo-
farenjiyoma, olfaktdr néroblastom, skuaméz hiic-
reli karsinom, néroendokrin karsinoma veya ade-
nokarsinoma gibi hatali tanilar konulabilir.” Bizim
olgumuzda ilk olarak insizyonel biyopsi yapild: ve
tam1 olfaktor noéroblastom olarak degerlendirildi.
Teratokarsinosarkom tanisi ise ameliyat sirasinda
yeterli 6rnekleme alindiktan sonra konulabildi.

Sinonazal teratokarsinosarkomu, karsinosar-
kom veya malign teratomdan ayirmak onemlidir.
Karsinosarkom sadece bir mezenkimal kompo-
nent icerirken teratokarsinosarkomda en az iki
adet mezenkimal bilesen vardir. Malign teratom
ise teratomun malign transformasyonu sonucu
olusur ve bir adet malign komponent igerir."!
Teratokarsinosarkomun tanist malign epitel ele-
manlarin yaninda fibroblast, kikirdak, kemik ve
diiz kas gibi iki veya daha fazla mezenkimal bile-
sen varligiyla konulur Bizim olgumuzda yapi-
lan tiimor histopatolojisinde néroblastom yapilarin
yaninda immatiir kikirdak ve infiltratif bez hiicre-
leri de bulunmaktaydi.

Bircok arastirmaci teratokarsinosarkomun
karakteristik immiinohistokimyasal elementlerini
ortaya koymustur. Immiinohistokimyasal boya-
mada primitif hiicreler CD99 veya S-100 prote-
in pozitif goriilme egilimindedir. Noroepitelial
komponentlerden NSE, sinaptofizin ve kromog-
ranin bulunabilir. Lt”;si hiicrede vimentin, desmin,
miyoglobin ve diiz kas aktin (SMA) pozitif ola-
bilir. Skuaméz hiicre ve glandiiler elementte ise
sitokeratin veya epitelial membran antijen (EMA)
pozitif bulunabilir.'¥ Bizim olgumuzun yapilan
immiinohistokimyasal incelemesinde ndoroblastik
tiimor hiicreleri; vimentin, NSE ve sitokeratin ile
boyanirken immatiir kikirdak dokusu S-100 ve
vimentin ile boyandu. Infiltratif bez benzeri yapilar
ise EMA ile boyandi.

Sinonazal teratokarsinosarkomda gesitli goriin-
tileme yontemleri vardir. Bilgisayarli tomografi
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kemik yikimimi gostermede faydalidir. Manyetik
rezonans Tp agirlikli goriintiilemede diisiik sinyal
intensite 6zelligi gosterirken Tz agirlikli goriintiile-
mede ise yiiksek sinyal intensite 6zelligi gosterir.'!
Bizim olgumuzda tiimériin ¢evre dokuyla iliskisi
kraniyal MRG ile belirlendi.

Yaygin olarak kabul edilen tedavi gsekli cerra-
hi eksizyon ve ameliyat sonrasi radyoterapidir.
Cerrahi tedavi ile radyoterapi kombinasyonu
uygulanan hastalarin bes yillik yasam stiresi
ortalama %50 iken sadece cerrahi tedavi uygula-
nan hastalarda bu oran %47’dir.”! Son zamanlar-
da sinonazal teratokarsinom tedavisinde uygula-
nan yogunluk ayarli radyoterapi basarili sonuglar
veren yeni bir yontemdir. Adjuvan kemoterapiyi
uzak metastaz riski nedeniyle 6neren c¢alismalar
da vardir.” Bizim olgumuzda ameliyattan iki ay
sonra yapilan kraniyal MRG'de dural invazyon
saptand1. Hastaya radyoterapi baslandiktan kisa
bir siire sonra sol servikal bolgede niiks izlendi.
Sonug olarak sinonazal teratokarsinosarkom tani-
sinin erken konmasi ve ameliyat sonras1 gecik-
me olmadan radyoterapi uygulanmasi énemlidir.
Bununla birlikte yeni bir yontem olan ve basaril
sonuglar alindig1 belirtilen yogunluk ayarh rad-
yoterapi tedavisinin de g6z éniinde bulundurul-
masi gerekir.
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