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oz

Malign periferik sinir kilifi ttimérleri, igsi hiicreli agresif tiimorer olup, yumusak
doku sarkomlarmin %10’luk kismini olustururlar. Yiiz tutulumu nadir olup,
tiimorler siklikla ekstremite ve govdede goriiliir. 75 yasinda erkek hasta sol yanak
bolgesinde hizli biiytiyen kitle sikayeti ile klinigimize basvurdu. Malign periferik
sinir kilif1 tiimorii tanis1 konan hastaya genis eksizyon ve serbest radial 6n kol flebi
ile rekonstriiksiyon uyguland. Ileri yas hastalarda bas boyun kitlelerinin ayirict
tanisinda malign periferik sinir kilif1 tiimorleri diistintilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Malign periferik sinir kilifi tiiméorii, bas boyun kitleleri, serbest
flep

ABSTRACT

Malignant peripheral nerve sheath tumours are agressive, spindle cell sarcomas
which constitute 10% of all soft tissue sarcomas. Head and neck involment is rare
compared with extremity and axial involvement. 75 years old male patients
referred to our clinic with a fast growing mass located in the left malar region.
Malignant peripheral nerve sheath tumour diagnosis was established and wide
excision and reconstruction with free radial forearm flap was performed. In elderly
patients with head and neck masses malignant peripheral nerve sheath tumours
must be kept in mind in differantial diagnosis.

Keywords: Malignant peripheral nerve sheath tumour, head and neck masses, free
flap

Malign periferik sinir kilifi  tiimorleri(MPSKT)
yumusak doku sarkomlarmin yaklasik  %10unu
olusturmakta ve periferik sinir hiicrelerinden o6zellikle
noral krest orijinli schwann hiicrelerinden kaynak
almaktadir. MPSKT lerinin %40-60’i norofibromatozis tip
1’"den (NF 1) meydana gelmektedir (1). Genel
populasyondaki insidans(%0,0001) ile karsilastirildiginda
NF 1 hastalarinda MPSKT'nin tahmini insidans1 %2-5tir

Q).
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MPSKT’leri viicudun mediasten ve periton dahil
olmak iizere her yerinde goriilebilirler. Ozellikle biiyiik
sinir govdeleri ile yakin iliskili olarak goriilir ve
ekstremite govde birlesimlerinde daha sik tanimlanmustir.
Bas boyun tutulumu nadir olmakla beraber siklikla NF 1
iligkili olgularda goriilmektedir. Tiimoriin biiytikligi ve
lokalizasyonu, cerrahi rezeksiyonun genisligi ve NF 1’in
varligt MPSKT'niin kotii prognostik kriterleridir (3).
MPSKTleri lokal rekiirrens ve uzak metastaz riski yiiksek

CILT 30, SAYI 1, (NISAN) 2016, 31-33

Gonderim tarihi: 18.02.2015
Kabul tarihi: 12.08.2015


javascript:sa('Heval%20Selman%20%C3%96zkan')
javascript:sa('Saime%20%C4%B0rk%C3%B6ren')
javascript:sa('H%C3%BCray%20Karaca')
javascript:sa('Canten%20Tataro%C4%9Flu')
javascript:sa('Heval%20Selman%20%C3%96zkan')

32 Yiizde Geligen Malign Periferik Sinir Kilifi Timdri Olgusu

olan malign lezyonlardir. Toplam 5 yillik sag kalim
siiresi%50'nin altindadir. MPSKT nin esas tedavisi radikal
ve komplet cerrahi eksizyonla beraber adjuvan
radyoterapi yada kemoterapidir (4). Klinigimizde tedavi
edilen, eksizyon ve serbest radial 6n kol flebi ile onarim
yapilmig bir olgu literatiire katki saglamak amaciyla

sunulmaktadir.
OLGU SUNUMU

Sag yanak, infraorbital ve bukkal bélgeyi kaplayan
kitlesi mevcut yetmis bes yasinda erkek hasta, stk kanama,
yutma ve konusma zorlugu sikayetleri ile basvurdu.
Hastaya yaklastk 3 ay oOnce dis merkezde yanak
bolgesindeki kitlenin eksizyonu yapilmis ve patoloji
Fizik
muayenede, sag yanak, bukkal ve infraorbital bolgeyi

sonucu fibroplazi olarak degerlendirilmistir.
dolduran tiim bukkal mukozay1 erode eden ve retromalar
trigona kadar uzanim gosteren dev kitle mevcuttu (Sekil
1). Yapilan radyolojik inceleme ve fizik muayene ile uzak
metastaz bulgusu saptanmadi. Hastadan alinan biyopsi
sonuglar1 ve daha Onceki operasyon preparatlarmin
degerlendirilmesi ile MPSKT taris1 konuldu. Hastaya
trakeostomi sonrasi genis eksizyon ve serbest radial 6n kol
flebi ile rekonstriiksiyon operasyonu planlandi. On kol
flebi kendi iizerine katlanarak oral mukoza ve cilt onarimi
gerceklestirildi (Sekil 2, 3). Post op donemde flebe bagh
Hasta

taburculugunu takiben izlemlerinde intrakranial kanama

komplikasyon ve fistiil olusumu izlenmedi.

nedeni ile kaybedildi.

Sekil 1: Tum yanak cilt ve mukozasma yayilmis kitlenin
gorinimi

Sekil 3: Post op 15. giinde serbest radial 6n kol flebi ile
onarim sonrasi goriinim.

TARTISMA

MPSKT’leri ektomezenkimal kdkenli yumusak doku

sarkomlarmin bir varyanti olup nadir Kkarsilasilan
tiimorlerdir. Bu tiimorler periferik sinir kilifindan veya
periferik sinir liflerinin dallarindan gelisir. Eriskinlerde
spontan olarak gelisebilmesine ragmen %5-%42 arasi

olguda NF 1 ile iligkili bulunmustur. Bu tiimorlerin

teshisinde makroskopik, patolojik ve
immunohistokimyasal =~ ¢alismalarin ~ kombinasyonlar1
kullanilmaktadir (5).



MPSKT’ler siklikla NF 1 ile iligkilidir ve saldirgan
yapilar1 nedeni ile 6nemli tedavi ve teshis zorluklarina
NF 1 hastalarinda ortalama %2-5
gosteren MPSKT’leri ile
karsilagilmaktadir. Bu tiimorlerin patogenezi komplike

neden olmaktadir.
oraninda ké&tli  prognoz
histopatolojileri nedeni ile net olarak ortaya konamamuistir
ancak Dbialleik NF1
gelisimde Kkilit bir rol oynadig1 diistiniilmektedir (6).

geni inaktivasyonunun timor
Etyolojik nedenler arasinda periferik sinir radyasyon
maruziyetinin rol oynadig literatiirde belirtilmistir ancak
bizim hastamizda herhangi radyasyon maruziyeti
hikayesi bulunmamaktaydi. Yine muayenede ve aile
hikayesinde NF1

rastlanmadi(multiple norofibromlar, cafe au lait lekeleri,

sendrumunun herhangi bulgusuna

konjenital anomaliler ve diger tiimorler vb). NF 1
bagimsiz sporadik MPSKT olarak degerlendirilen hastaya
tedavinin ana basamag1 ve en énemli prognoz belirleyicisi
olmasi nedeni ile genis cerrahi eksizyon planlandi. Yanak
bolgesinde mukoza da dahil edilerek gerceklestirilen tam
eksizyonu takiben tam kat defekt onarimi kendi {izerine
katlanmis serbest radial 6n kol flebi ile gergeklestirildi.
Post op donemi sorunsuz olarak gecen hasta takipleri

sirasinda intrakraniyal kanama nedeni ile kaybedildi.

MPSKT leri hiicresel varyasyonlari, mitotik sayilar1 ve
tiimor nekrozu go6z Oniine almarak diisiik veya yiiksek
grade olarak smiflandirilabilir. 10 biiyiitme alanda 5 ve
tizeri mitotik figiir ve %50 iizerinde nekroz yiiksek grade
tiimor belirteci olarak bildirilmistir(7). Bizim olgumuz da
bu kriterlere uymasi nedeni ile yiiksek grade tiimor olarak
degerlendirildi. Bu tiimorler hiicresel kaynaklar1 ve diger
igsi hiicreli tlimorlere olan benzerlikleri nedeni ile tanisal
tamida  monofazik

zorluk  yaratmaktadir.  Ayiric

indiferansiye =~ sarkomlar, sinoviyal liposarkomlar,

fibrosarkomlar ve leiomyosarkomlar diisiiniilmelidir (8).
SONUC

fleri yas hastalarda fasiyal bolgede malign kitlelerin
ayirial tamisinda MPSKT akilda tutulmalidir. Agresif ve
ilerleyici karakterde seyreden bu tiimériin tedavisinde
eksizyon ve lokal niiksleri 6nleme agisindan radyoterapi
kullanilabilmektedir.
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