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Orbita Yerlesimli Malign Periferik Sinir Kilifi
Timori

Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumor at Orbit
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Malign periferik sinir kilif tiimorleri nadir gériilen, saldirgan seyir gésteren yumusak doku sarkomlaridir. Bu tiimérler ya
periferik sinirlerden yada sinir kilifi ile iligkili hiicrelerden kiken alir. Tercih edilen tedavi cerrahidir. Gévde ve ekstremi-
teler en sik tutulan boélgelerdir. Malign periferik sinir kilif tiimorlerine bas ve boyun bolgesinde nadiren rastlanir. Burada
orbitada hizli biiyiime gosteren kitle ile bagvuran olguyu bildirmekteyiz. Biyopsi materyalinin histopatolojik incelemesi ma-
lign mezenkimal timor olarak degerlendirildi. Hastaya tiimoriin total rezeksiyonu ameliyati ve ameliyati sonras1 adjuvan
radyoterapi uyguland.

Anahtar Kelimeler: Malign periferik sinir kilif timoéri, orbita.

ABSTRACT

Malignant peripheral nerve sheath tumors are uncommom aggressive soft tissue sarcomas that originate from peripheral
nerves or cells associated with the nerve sheath. The treatment of choice is surgery. Trunk and extremities are the com-
menest sites involved. Malignant peripheral nerve sheath tumors are rarely encountered in head and neck region. Here, we
report a patient presented with a mass at orbit very short history of progression. Histopatholojical examination of biopsy
material revealed the diagnosis as malignant mesenchymal tumor. The patient underwent gross total removal of the tumor
with adjuvant radiotherapy postoperatively.

Key Words: Malignant peripheral nerve sheath tumor, orbit.

GIRIS

Malign periferik sinir kilif timoéria (MPSKT) nadir goriilmekte ve genellikle periferik sinirlerden yada sinir
kalifi ile iligkili hiicrelerden kaynaklanmaktadir.}? Tim sarkomlarin %5 ini olusturur ve %70 nérofibromato-
zis 1 (NF1) ile iligkilidir.?* MPSKT viicudun herhangi bolgesinde gelisebilir fakat en sik siyatik sinir etkilen-
mektedir.? Kranial sinirler daha nadir etkilenmektedir. Kesin tani biyopsi ile konulmaktadir. Cerrahi ana
tedavi secenegi olmakla birlikte ameliyat sonrasi radyoterapi ve kemoterapi destekleyici yontemler olarak
uygulanmaktadir.® Bu calismada oldukca nadir goriilen orbital lokalizasyon gésteren malign periferik sinir
kilif tiimori olan olguyu bildirmek amaclanmigtir.
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Resim 1: On segment renkli goriintiisiinde; nazal konjonktivada i¢ kantusu tamamen dolduran ve kornea iizerine nazal-
den uzanan, globu yukart disa deviye eden vaskiilarize ve yiizeyel nekroz kompenenti olan kitle.

OLGU SUNUMU

Yetmis yasinda kadin hasta sol gozde 6 aydir hizh
biiyiime gosteren nazal konjonktival kitle nedeniyle
klinigimize bagvurdu. Hastanin herhangi sistemik
hastalik 6ykiisii, travma 6ykiisii yoktu. Hastanin her
iki goztinden 10 yil 6nce katarakt cerrahisi gegirdigi
ve dig merkezde sol goziinden yaklagik bir yil 6nce
pterjium operasyonu ve 2 ay oénce de niiks pterjium
nedeniyle ikinci kez limbal otogrefli pterjium cer-
rahisi uygulandig1 6grenildi. Hastanin oftalmolojik
muayenesinde; sag goz tashihli gorme keskinligi 0.7
idi. On segment ve fundus muayenesi dogaldi. Sol
goz gorme keskinligi persepsiyon diizeyindeyidi. On
segment muayenesinde korneada vaskiilarizasyon ve
punktat epitelyopati mevcuttu. Iriste rubeosis mev-
cuttu. Psodofakik ve arka kamara lensi santralize
idi. Nazal konjonktivada i¢ kantusu tamamen dol-
duran ve kornea tizerine nazalden uzanan, globu yu-
kar1 disa deviye eden vaskiilarize ve yiizeyel nekroz
kompenenti olan kitle mevcuttu (Resim 1). Yapilan
sol ultrasonografi tetkikinde vitreoretinal patoloji
saptanmadi. Orbital BT’si solda preseptal mesafede
i¢ kantusa dogru genigleyen ve nazo lakrimal keseyi
icine alan 6ncelikle epidermoid tiimor ile uyumlu yu-
musak doku kitlesi olarak degerlendirildi (Resim 2).

Hastanin dis merkezde cekilen orbital MR tetkiki sol
preseptal mesafede medial rektus kasini ve bulbusu
cevreleyen, sol maksiler siniis oni cilt alt1 uzanimi
olan, kontrast ile yogun boyanan i¢ yapisi homojen,
genigligi 40x20x35 mm solid kitle seklinde raporlan-
migti. Bu bulgularla malign orbital timor distniile-
rek biyopsi yapilmasi kararlastirildi. Yapilan biyopsi
sonucu “malign mezenkimal tiimér” olarak raporlandi.

Kitlenin malign karakterde olmasi ve orbital MR’da
medial rektus ve orbital invazyonu tariflenmesi ne-
deniyle hastaya ekzanterasyon ameliyat1 planlanda.

Hasta Kulak Burun Bogaz Hastaliklar1 Anabilim
Dali, Plastik Ve Rekonstriktif Cerrahi (PERC) ana-
bilim dali, Beyin cerrahi anabilim dali ve Onkoloji
bilim dalina konsiilte edildi. KBB ve PERC ile bir-
likte hastanin sol goziiniin ekzanterasyonu yapildi.
PERC tarafindan sol temporal kas flebi ile rekons-
triksiyon gerceklestirildi. Hastanin onkoloji bilim
dalinda yapilan sistemik taramasinda metastatik
lezyona rastlanmadi. Ekzanterasyon materyalinin
patolojik incelemesi sonrasi “malign periferik sinir
kilifi tiimori” grade IV. Optik sinir ve lateral cerrahi
simir temiz, medial cerrahi sinir temiz ancak medi-
al sinira mikroskopik yakinlik (2 mm) gosterilmistir.
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Resim 2: Orbital BT goriintiilemede; Solda preseptal mesafede i¢ kantusa dogru genisleyen ve nazo lakrimal keseyi i¢ine
alan yumusak doku kitlesi izlenmekte.

Si1k mitotik aktivite ve nekroz mevcut olup, prolifera-
tif indeksi %40 olarak belirlenmis, immiinohistokim-
yasal S100 yaygin pozitif, CD68 pozitif ve HMB45
negatif boyanma gosterdigi seklinde raporlandi. Sis-
temik metastaz saptanmayan hastaya yakin medial
cerrahi sinir ve asiri malign timoér davranisi nede-
niyle radyasyon onkoloji bilim dalinda adjuvan rad-
yoterapi uygulandi. Hasta operasyon sonrasi kontrol-
lerine devam etmedi.

TARTISMA

Geg¢miste norojenik sarkom, nérofibrosarkom, malign
schwannom, malign nérilemmoma olarak bildirilmis
olan nadir goriillen malign periferik sinir kilif timori
(MPSKT) yine lokalizasyon olarak orbitada oldukc¢a
nadir gorilmektedir. Farkli isimlendirmelerin sebebi
timorin hiicresel orjininin kesin olarak bilinememe-
sidir. Halen kabul edilebilecek bir isimlendirme tii-
mor orijin hiicresinin schwann hiicreleri (ve perinoro-
nal hiicre, epinéronal fibroblast vs) olmasi nedeniyle
malign schwannom isimlendirmesidir.” MPSKT leri
sik gorilen tumoérler degildir. Tim yumusak doku
tumorlerinin  %5’ini  olustururlar. MPSKTlerinin
yaklagik olarak tcte ikisi norofibromlardan gelisir,
ozellikle de NF'1 ile birlikte olan pleksiform noérofibro-
malardan (%4-5) gelismektedirler. Ikinci siklikta ise
periferik sinirlerden kaynaklanirlar. %11 oraninda
ise eksternal radyasyona maruz kalan viicut kisimla-
rinda ortaya cikarlar.®

Literatiirde de bildirilmis olgu ve olgu serileri sinirl
sayida olup, bildirilen olgu serilerinde yas araligi (5-
79 yas) cok genis olmakla birlikte genellikle 20 ile 50
yaslar1 arasinda goriilen erigkin tiimorleri kabul edil-
mektedir.”® Cocukluk ve adolesan déneminde goriil-
meleri sik degildir. Alt1 yasin altindaki ¢ocuklarda
ise goriilmesi nadirdir. MPSKT leri bayanlarda er-
keklere oranla biraz fazla goriilmektedirler.® NF1 ve
orbital radyoterapi 6ykiisii kii¢iik yaslarda bildirilen
olgularda ortak 6zellik gibi goriinmektedir.

Bu olgularda genelikle gliom ve bening schwannom-
dan malign transformasyon disiniilmektedir.® Ayri-
ca travmada timor gelisimi ile iligkilendirilmistir.”
Kiziltung ve ark., yaptiklar1 ¢alismalarinda histo-
patolojik olarak periferik sinir kilifi tiimé6ria sapta-
nan 12 olgunun %50'sinin schwannom, %16'sinin
izole norofibrom, %34'iiniin pleksiform nérofibrom
olarak saptadiklarini belirtmiglerdir.

Tumor kendini norolojik defisit ile beraber veya no-
rolojik defisit olmadan progressif olarak biiytiyen yu-
musak doku kitlesi olarak gostermektedir. Biyiik ve
orta buyuklilkteki sinirlerde kiigiik sinirlere oranla
daha fazla gorililer. Siyatik sinir tutulumu sik gorii-
liir. Kranial sinir tutulumu nadirdir. Insidans olarak
nadir olan MPSKT trigeminal sinirin siklikla orbital
dalinda ve supraorbital sinirde lokalize olmaktadir
ve bu nedenle MPSKT siklikla orbitanin superior me-
dialinde gorilmektedir.”® Kitle lokalizasyon olarak
genellikle superior orbitada goriilmekte ve bazen be-
ning bir kitle olarak degerlendirilebilen ve herhangi
bir sikayete sebep olmazken bazi hastalarda hiperes-
tezi, anestezi ve/veya noropatik keratit semptom ve
bulgularina neden olabilmektedir.

Radyolojik olarak homojen olmayan kontrast tutulu-
mu ve irregiiler kontur yapisi ile invazyon distindi-
ren bir goriinti verirler. 2-6 cm arasinda olmalar: ve
hizla biytme gostermeleri irregiiler sinirlar: olma-
s1 tipiktir. Komsu yumusak dokuya infiltrasyonlar:
cogunlukla daha ge¢ donemde ortaya ¢ikmaktadir.
MRI veya BT’de irregiiler sinirlarinin gérilmesi in-
filtratif olduklar: izlenimi verir ancak goriintiileme
yontemleri ile malign-benign ayrimi kesin olarak
yapilamamaktadir.® Kaba goriuntiisi globoid veya
fuziform olabilir, i¢i sert veya siki olan yalanci kap-
stlld bir timordir. Kesit ylizeyi krem renginde veya
gri renktedir, nekroz odagi vardir, kesit yiizeyinde
bazen genis bir alan1 kaplayan hemoraji de olabilir.
Bu timorlerin biyiik cogunlugu 5 cm’den biiytiktir
ve siklikla 10 cm’den daha biiyiik oldugu goriilebilir.?
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Histolojik incelemede sik mitoz ve fokal nekroz tipik
bulgulardir. Tumor lokal agresif olmakla birlikte
superior orbital fissiir ile beyne invaze olabilmekte,
lenf nodu metastazi ve nadiren hematojenik ola-
rak akcigere metastaz yapabilmektedir. Radyolojik
olarak ve makroskopik goriinim olarak enkapsiile
fusiform olmasi ve immunohistokimyasal S-100 po-
zitifligi nedeniyle diger orbital sarkomlardan (fibro-
sarkom, rabdomyosarkom, leiomyosarkom, liposar-
kom, malign fibréz histiositom) ayrimi zordur.”%1213
MPSKT-WHO smiflandirmasina gore Grade 3 veya
4 olarak kabul edilmektedir.

Tedavisi konusunda yapilmig prospektif bir calisma
olmamakla birlikte retrospektif tiim viicut bolgeleri
icin bildirilen olgularda radikal tiimor eksizyonu 6ne-
rilmektedir. Radyoresistant bir timor olsa da Wong
ve ark.,!! bag boyun bolge timorleri dahil adjuvant
>60 Gy radyoterapinin lokal tiimor kontroliinde 6ner-
mektedir. Suit ve ark.,'* 2 cm’den daha yakin veya
pozitif cerrahi sinir saptanan olgularda ameliyat son-
ras1 60-65 Gy radyoterapi uygulanmasinin, tek basi-
na radikal amputatif cerrahi tekniklerine esit oranda
lokal kontrol sagladigini belirtmislerdir. Bizim ol-
gumuzda da timor timiyle rezeke edilmesine rag-
men yakin medial cerrahi sinir ve asir1 malign timor
davranigi nedeniyle adjuvan radyoterapi uygulanda.
Adjuvant kemoterapi uygulamasi orbital tutulumda
bildirilmemistir.”

Sonug olarak nadir goriilmesi nedeniyle oftalmologla-
rin daha dikkatli olmasi 6zellikle atipik lokalizasyon-
lu ,tekrarlayan ptergium dahil orbital kitlelere siip-
heyle bakmali, erken teshis ve erken cerrahi tedavi
icin acele etmelidirler.
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