I OLGU SUNUMU CASE REPORT I

Atipik Klinik Seyir Gosteren Alisilmadik
Sekilde Biiyiik Bir Norotekoma Olgusu:
Olgu Sunumu ve Literatiiriin
Gozden Gegirilmesi

An Unusually Large Neurothekeoma with
Atypical Presentation: Case Report and
Review of the Literature
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; a teratiirde iyi tammlanmigsa da tamisimin konmasi zor olabilmektedir. Bu galismada, 6nkol yerle-

Dr. Afgin UYSAL, e o it A i o
% f simli beklenmedik sekilde biiyiik boyutlu bir nérotekoma olgusunu sunarak diger agresif seyirli

Dr. Yiksel KANKAYA, yumusak doku tiimérlerinin ayiric1 tanisinda bu nadir gériilen tiimére dikkat cekmek amaglanmis-

Dr. UQur KOQER,a tir.
Dr. Elif OZERP

Anahtar Kelimeler: Nérotekoma, sinir kilifi
#1. Plastik, Rekonstriiktif ve

EERNAEC N B, ABSTRACT Neurothekeoma is a benign soft tissue tumor of nerve sheath cells. Although well de-

*Patoloji Klinigi, ; ; : LU : :

e : fined in the literature, neurothekeoma is a rare tumor and it is difficult to diagnose. In this report,
Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi, A 5 - < #1
ANKARA an unusually large neurothekeoma of the forearm is reported in an aim to take attention to this in-

frequent tumor in the differential diagnosis of other soft tissue tumors with aggressive progress.

Yazigma Adresi/Correspondence:
Dr. Koray GURSOY
Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi,
1. Plastik, Rekonstriiktif ve : :

g T urnal 32(2):95-
Estetik Cerrahi Kiinigi, ANKARA arkish Medieal omanl 00 S
koraymd@yahoo.com

Key Words: Neurothekeoma, nerve sheath

6rotekomalar (sinir kilifi miksomu), belirgin mukoid matriks geli-

simiyle karakterize, sinir kilifi orijinli nadir gériilen iyi huylu tii-

moérlerdir. Immiinohistokimya ve elektron mikroskopisindeki
gelismeler bu tiimorlerin daha iyi anlagilmasina olanak vermistir. Bu lez-
yonlar, zaman i¢inde sinir kilifi miksomu,' pacinian nérofibroma,? bizarre
cutaneous neurofibroma,’ cutaneous lobular neuromyxoma,* perinéral mik-
soma® ve en son olarak da nérotekoma® olarak tanimlanmigtir.

IOLGU RAPORU

55 yasinda bayan hasta yaklasik 15 senedir mevcut olan sag énkol dorsu-
munda kitle sikayetiyle poliklinigimize bagvurdu. Hastanin herhangi bir
travma veya eslik eden hastalik 6ykiisii mevcut degildi. Anamnezde kitle-
nin uzun zamandir mevcut olmasina ragmen son birkag ay i¢inde hizli bir
biiyiime gosterdigi ve zaman zaman agriya neden oldugu égrenildi. Fizik
muayenede sag onkol distal 1/3’liikk kesimde dorsal yiizde yaklasik olarak
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tematdz, nodiiler kitle saptandi (Resim 1). Kitle
izerinde iilserasyon saptanmadi. Palpe edilebilen
herhangi bir bolgesel lenfadenopati mevcut degil-
di. Hastadan bilgilendirilmis onam alindiktan son-
ra hasta genel anestezi altinda opere edildi. Kitle
yaklasik olarak 1 cm. marjinle kas fasyas: {izerin-
den eksize edildi ve olusan defekt lokal rotasyon
flebiyle onarild: (Resim 2). Hastanin postoperatif
izlemleri sorunsuzdu ve herhangi bir komplikas-
yona rastlanmadi. Kitlenin histopatolojik tanis
miksoid tipte nérotekoma olarak rapor edildi (Re-
sim 3). Hastanin postoperatif 2 yillik takipleri so-
nucunda herhangi bir rekiirens veya metastaz

bulgusu saptanmad.

RESIM 1: Onkol dorsumundaki kitlenin preoperatif goriintiis.

RESIM 2: Onkol fasyasi {izerinden eksize edilen materyalin intraoperatif go-
rintisd.
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RESIM 3: Lezyonun histopatolojik gériintiisti. (H&E, x10).

I TARTISMA

Norotekomalar, sinir kilif hiicrelerinden koken
alan dermisin benign yumusak doku tiimoérleridir.
[k olarak 1969 yilinda Harkin ve Reed tarafindan
tanimlanmis ve sinir kilifi miksomasi olarak isim-
lendirilmigtir.! 1980 yilinda, 53 hastalik inceleme-
lerinden sonra Gallager ve Helwig tiimori
norotekoma olarak isimlendirmislerdir.> 1985 y1-
linda ise Pulitzer ve Reed, bu bulgular1 destekler
calismalarini yayinlamiglardir.® Nérotekoma her ne
kadar literatiirde oldukea iyi tanimlanmigsa da as-
linda oldukga nadir goriilen ve tam1 koymada zor-
luk cekilebilecek tiimérlerdir. Papadopoulos ve ark.
2004 yilinda yayinladiklari ¢alismalarinda litera-
tiirde toplam 292 adet norotekoma olgusunun ra-
por edildigini belirtmislerdir.” Bu tarihten itibaren
de Ingilizce literatiire ge¢mis 18 adet vaka bildiril-
mistir. Bu calismada da, bu oldukg¢a nadir goriilen
timorin yumusak doku tiimérlerinin ayirici tani-
sinda mutlak surette akilda tutulmas1 gerektigine
dikkat ¢cekmek amaglanmistir.

Norotekoma siklikla yagsamin ilk veya ikinci
dekatinda, geng kadinlarda goriiliir ve erkek kadin
orani 1:3 diir. 23 yas ortalama goriilme yas: olarak
bulunmugtur. Lezyon siklikla kollar, omuzlar ve
yliziin merkezinde goriilmektedir.>®® Oral kavite
ve spinal kordda da rapor edilmis vakalar mevcut-
tur. Siklikla dermis ve subkutan doku yerlesimliy-
se de iskelet kasi, vaskiiler dokular ve subkutanéz
yaga da lokal invazyon yapabilmektedir.*'°
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Klinik olarak norotekomalar, asemptomatik,
dermal nodiil veya papiillerle karakterize lezyon-
lardir. %33.6 ile tist ekstremite cildi en sik lokali-
zasyon iken bunu %29.4 ile bag-boyun bélgesi,
917.2 ile gévde ve %9.7 ile alt ekstremite takip et-
mektedir.” Giiniimiize dek literatiirde 0.6 x0.6cm.
ile 3x4 cm. ¢apli vakalar bildirilmigse de lezyonlar
ortalama olarak 1.2 cm. ¢aptadir ve genellikle kli-
nik olarak dermatofibrom, neviis veya kist benzeri
goriintiidedir.'"'? Sunulan vaka boyut itibariyle li-
teratiirde tesbit edebildigimiz en biiyiik vakalardan
biri idi. 1 cm.den biiyiik cap, hiicresel atipi, mito-
tik aktivite, derin penetrasyon, infiltratif marjin
mevcudiyeti ve yag, iskelet kas1 ve damar sinir pa-
ketine invazyon nérotekomalar igin atipik 6zellik-
ler olarak siralanmaktadir.®!! Bu vaka raporunun
da boyut ve hizli seyir sebebiyle atipik gelisim gos-
terdigini distinmekteyiz.

Histolojik olarak nérotekoma, hiposeliiler
(miksoid) varyant, seliiler tip ve hiicre, musin kom-
ponenti ve biiylime paternine gore mikst tip olmak
lizere 3 alt grupta incelenmektedir.'®!* Seliiler néro-
tekoma ilk olarak 1986 yilinda Rosati ve ark. tara-
findan ytiksek seliilarite ile birlikte nérotekomanin
klinik bulgularini igeren bir lezyon olarak tanim-
lanmugtir.”® Barnhill ve ark. 1991 yilinda seliiler ti-
pin klinik ve 151k mikroskopi bulgularina gére
miksomat6z norotekomadan ayrildigini belirtmis ve
S-100 proteini ekspresyonunun olmadigini bulmus-
lardir.”® Seliiler tip, genellikle S-100 protein nega-
tiftir ve sinir kilifi diferansiyasyonu géstermez.
Miksoid tip ise yogun kollajenle karakterizedir ve
schwannoma varyanti seklinde sinir kilifi diferan-
siyasyonu gosterir ve S-100 protein pozitiftir.'?

Sinir kilif miksomalarinin kesin orijini halen
tam olarak anlagilamamigtir.'! Schwann hiicre koke-
ni'® ve perinéral orijini'” destekleyen teoriler mev-
cuttur. S-100 proteinine karsi giicli immiino-
reaksiyon mevcudiyeti Schwann hiicre orijinini des-
teklerken, EMA pozitifligi ve S-100 protein reakti-
vitesi eksikligi perinéral hiicre orijinini destekler.!¢'8
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Norotekomalarin ayirici tamisinda dermatofib-
roma, epidermoid kist, miksoid nérofibroma, seba-
se kist, fibroma, xanthoma, Spitz neviis, malign
melanom ve miksoid degisiklik gosteren yumusak
doku sarkomlar1 mutlaka akilda tutulmahdir.” Ay1-
ric1 taninin malign lezyonlar géz 6niinde bulundu-
rularak dikkatli konulmasi, gereksiz, uygun
olmayan, agresif tedavilerin 6nlenmesi i¢in olduk-
¢a onemlidir. Sunulan vaka her ne kadar hasta 6zel-
likleri agisindan atipik olmasa da boyut ve hizli
seyir nedeniyle ilk muayenede, yumusak doku sar-
komlari, nérofibroma ve dermatofibrom ayirici ta-
nida diisiiniildii ve bu bulgular 1s1g1nda ilk etapta
eksizyonel biopsi yapilmasi ve kesin taninin histo-
patolojik olarak konulmas: planlandi. Histopatolo-
jik incelemenin norotekoma olarak rapor edilmesi
sonucu ileri tedavi planlanmadi. Bu durum yumu-
sak doku kitlelerinin ayirici tamisinda daha agresif
tedavileri 6nleyebilmek amaciyla nérotekomanin
da akilda tutulmas: gerekliligini diisiindiirdii.

Her ne kadar norotekomalar atipik 6zellikler
gosterebilmekteyse de giiniimiize dek rapor edil-
mis metastaz yoktur.>® Literatiirde 9 hastada rekiir-
rent nérotekoma rapor edilmistir ve bu durum
yetersiz eksizyona baglanmigtir.>> Bu nedenle no-
rotekomanin tedavisinde yeterli sinirlarla eksiz-
yon onerilmektedir.!®

Sonug olarak, sunulan vakanin literatiirde ta-
nimlanmus en biiyiik nérotekoma olgularindan bi-
ri olmasi ve klinik seyrinin atipik gelisim goster-
mesi sebebiyle 6nemli oldugunu diisiinmekteyiz.
Bunun yaninda bu vakanin seyri nérotekomanin
yumusak doku kitlelerinin ayirici tanisinda mutla-
ka akilda tutulmas: gerekliligini ortaya koymustur.
Bu vaka raporunun, yumusak doku kitleleri ile bas-
vuran hastalarda agresif tedaviler diistiniilmeden
6nce mutlaka ¢ok daha az siklikla akla gelebilecek,
tedavisi kolay tiimoéral olusumlarin da tani alterna-
tifler arasina konulmasini hatirlatmas agisindan li-
teratiire pozitif katk: yapabilecegini diisiinmek-
teyiz.
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