SAKRAL MALIGN SCHWANNOM OLGUSU

Giilay Bozkurt, Necati Tatarh, Oguz Cayan, Umit Kepoglu, Bilent Karakaya, Zeki Oral
Bakirkdy Ruh ve Sinir Hastaliklart Egitim ve Aragtirma Hastanes: 2. Norosirargi Klinigi,

[stanbul

Malign periferik: sinir kilifi timorleri terimi; malign schwannom, malizzn norodibrom,
periferik sinir kilifi fibrosarkomu ve norofibrosarkomunu kapsamaktadi. Bu timorler ok nadir
olup, yumusak doku sarkomlarmm %]10'unu olustururlar. Genelde oncelik eden pleksiform
norofibromdan veya von Recklinghausen hastaligindaki tamorlerin birisinden gelisirler 2-6 cm
arasinda duzensiz simirlt, nekroz igeren timorler olup, hizla ekspanse olurlar ve yumusak dokuyu
mfiltre ederler. Genellikle hematojen yolla metastaz yaparlar ve prognozlart kowidir.

Olgumuz bacaklarda agn ile beraber kuvvetsizlik, idrar ve gaita tutamama ile bagvuran
60 yasinda erkek olgu idi. MRI incelemesinde sakrumun tamamini tutan, kortikal kemikte
destritksiyonla seyreden, sagda anterior ve posterior paraspinal alana yayilan, sakral kanalda
obliterasyona neden olan kitle tespit edildi. Opere edilen olgunun biyopsisi sonucunda, olguya
malign periferik sinir kilifi timoéra tanisi konuldu. Olgu, malign schwannomlarim ¢ok ender

gorilmesi nedeniyle sunulmustur.
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OZET:

Malign periferik sinir kilifi tamdérler; terimi; malign schwannom, malign
norofibrom,  periferik  sinir  kilify fiborosarkomu ve nofibros arkomunu
kapsamaktadir. Bu timérler ¢ok nadir olup, yumusak doku sarkomlarinin
%10'unu olustururlar. Genelde oncelik eden pleksiform norofibromdan veya
von Recklinghausen hastaliginda gérilen timérlerin birisinden gelisirler. 2-6
Cm arasinda, dizensiz sinirli, nekroz iceren tumérler olup, hizla ekspanse
olurlar ve yumusak dokuyu infiltre ederler. By nedenle genis bir cerrahi
rezeksiyon yapilmazsa, niks etme olasiliklar yiksektir. Genellikle Fiematojen

yolla metastaz yaparlar ve prognozlar kétudir. Olgu, malign schwannomlarin
¢ok ender gérilmesi nedeniyle yazida sunulmustur.
Anahtar Sézciikler: Malign schwannom, malign periferik sinir kilifi tamaord,
sakrum, tumoér

GIRIiS

Malign periferik sinir kilifi tmord (MPSKT) terimi; gintmuzde, eskiden malign

schwannom, malign nérofibrom, periferik sinir Kilifi fibrosarkomu ve norofibresarkomuy



olarak bilinen tumérleri kapsayan bir terimdir (3,5). Schwannomlarin malign
transformasyonu olan bu timérler oldukca nadir gordlurler. MPSKT ler, yumusak
doku sarkomlarinin = %10'unu olugtururlar (4). MPSKTlerin %40-60"1,  von
Recklinghausen hastaliginda ortayé ¢lkar (3,4). Von Recklinghausen nastaligina
sahip hastalarin %5-13'Gnde bir MPSKT gelisir. Oldukga agresif seyreden bu
timorler lokal invazyona ve hematojen yolla metastazlara yol acarlar. Ozellikle
akciger metastazi, en sik gortlenidir. Retroperitoneum, mediastinum ve visserlerde,
ozellikle proksimal ekstremiteler ve boyundaki blUyik sinirlerds gérulebilirler. 8.

sinirden bir MPSKT c¢ixabilir, fakat trigeminal sinir en sik tutulan kranial sinicdir (1).

OLGU SUNuUmU

60 yasinda erkek olgu klinigimize bel ve bacaklarda agn il beraber
bacaklarda kuvvetsizlik, idrar ve gaita tutamama sikayetleri ile yatirildi. Olgunun
oykuslUnden 6 ay 6nce her iki bacaginda agri ve kuvvetsizlik 3 ay once ydruyemerme,
2 gln énce idrar ve gaitasini tutamama sikayetlerinin basladigi 53renildi. 1 yil dnce

olgunun serebral inmeye bagl sol hemiparezi gecirdigi ve sol kolunda sekel parezi

Kaldigi 6grenildi.

Genel fiziki muayenesi normal bulundu. Olguda nérofibromatozise zit bulgular
Norolojik muayenesinde bilateral Laseque 30 derece ve Asil refleksi kayt, bilateral
proksimal kaslarda pa-ezi (kas gucl 4/5) ve sol bacakta distzalde 0/5 kas gucd ile sag

bacakta distalde 3/5 kas glic, anal tonus yoklugu saptandi.

Olgunun lumbosakral bolge bilgisayarli tomografisinde (BT), lomber 5 (L5)
seviyesinden bagslayarak sakral 3 (S3) seviyesine kadar sakrumun tamaminda
trabekuler-ve kortikal kemigi tutan, yer yer destriksiyon olusturarak sagda belirgin
bilateral sakroiliak eklzm ylzine ve posterior paraspinal yagh plana acilan, ayrica
anteriorda presakral yagli mesafeye dogru uzanan, sakral kanali ve igili seviyelerdek;
noral foraminalari dolduran yumusak doku yogunlujunda kitle saptandi (Sekil 1 ve 2).
Lumbosakral manyetik rezonans gorlntdlemesinde (MRG), sakrumun tamamini
tutan, Kkortikal kemikte destriksiyona ve kemikte ekspansiyona neden oian sa¢da

anterior ve posterior paraspinal alana uzanan yumusak doku kemponenti izlenen,
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sakral foraminalar ve sakral kanalda obliterasyona neden olan Kkitle gozlendi.
Yumusak doku komponenti, santral spinal kanal iginde L4-5 intervertzbral disk
seviyesine dek uzanarak dural kese ve spinal sinir kdklerine basi olusturmektaydi. En
belirgini L5 korpus posteriorunda olmak {zere inceleme alanina giren L2-L5
vertebralar, sagda dana belirgin olmak (zere her iki iliak kemik, pubis vz iskionda
yama tarzinda kemik iligi infiltrasyonu; ayrica mesane tabani posterior duvarinda
patolojik duvar kalinlasmasi ve lumende debris bulunmaktayd: (Sekil 3 ve 4).
Metastazlar agisindar cekilen kontrastl) toraks ve tm batin bilgisayarl tomografi

incelemeleri normal olarak degerlendirildi.

Olgu ameliyat edilerek, sakrumu tamamen destrikte etmis olan kitle néral
yapilari dekomprese edecek sekilde subtotal olarak cikarildi. Kitleniri patolojik

incelemesi sonucu malign periferik sinir kilifi tamord tanisi konuldu.

Postop dénemcdle olguda yeni bir ndrolojik defisit oluismadi. Fakat norolojik

muayenesinde saptanan bulgular postop dénemde dizelmedi.

TARTISMA

Malign periferik sinir kilifi tGmerQ (MPSKT), guntmizde, eskiden malign
schwannom, malign norofibrom, periferik sinir kilifi fibrosarkomu ve nérofibrosarkomu
olarak bilinen tumérleri Kapsayan bir terimdir (3,5). MPSKTler, yumusak doku
sarkomlarinin %10'unu olustururlar (4). MPSKT'lerin yaklasik olarak %473-60'1 von
Recklinghausen hastzliginda ortaya ¢ikar. Von Recklinghausen hastali¢ina sahip
hastalarin %5’inde bir MPSKT gelisir (3,4).

Histolojik olarak MPSKT’ler solid olma egilimindedirler:  Kirli beyazdan
Kirmizimsi-maviye dek rengi olan bu tamérler, siklikla hemorajili hafif sarimsi alanlar
olusturan nekrozlu béigeler icerirler. Tuméor bayurken, cevresinde bir psoudokapsul
gelisir. Neoplastik igsi hicreler, miksoid ve hiposelldler zonlar arasinda bulunurlar,
Mitotik aktivite, nekroz ve infiltrasyon kadar élktnr. Schwann hicre diferansiyasyonu,
her zaman yoktur: tamor, siklikla dominant olarzk periferik sinir kilifina ait diger

hicreleri igerirler (1,€). Ornegin, histolojik varyantlar, epitelial malign tumérleri
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Tumor eksizyonu ile iliskili morbidite nedeniyle cerrahinin genislatiimesi kareri,
kesin histolojik taniya bagl olacaktir. Yiksek grade’li periferik sinir kilfi sarkomlari,
frozen kesitinde kolayca ayirt edilebilirler. Fakat cogu vakada taninin dogrulanmasi
icin, parafinle sabitlenmis dokularda daha mikemmel bir histolojik degerlendirme
yapilmasina ihtiyac olabilir. Bu vakalarda, daha sonraki bir dénemde genisce yapilan
bir cerrahi sonucu elde: edilen biyopsi gerekli olabilir. Bu durumilarda biyopsi yeri ve
tumar infiltrasyonu bélgesi géz éninde tutulmalidir ve takip eden cerrahi, buna gére

planlanmalidir (1).

Gegmiste organ amputasyonunun, siirvi icin en iyi sonucu verdigi dustnalirda
(5). Amputasyon olmadan timér eksize edilebilirse, organi kurtarmanin mamkiin
olabilecedi kanaati artik daha yaygindir. Bir cok yazar, amputasyonun, lokal tumériin
yeniden olusmasini engellemesine ragmen, metastaz oranin degistiremedigini
savunmaktadirlar. Béylece “organ koruyan” cerrahi gunimuizde, bu tamérler icin
kabul gérmustar (1). Cerrahi sonrasi uygulanabilen adjuvan tedaviler, radyoterapi

velveya kemoterapidir.

Sonug olarak; lokal niksleri 6nlemek amaciyla, 6nemli vaskuller yapilari

koruyarak tumorin gen's eksizyonu éerilmektedir.
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icerirler. Heterolog elementler, MPSKT'lerin %15'inde bulunur ve genellikle
norofibromatozis ile iliskili tumérlerde gortltrler (3). Bunlarin bulunmasi, neoplazmin
dogal seyrini degigtihnez. Bu varyantlara bir érnek olarak, malign schwannom veya

rabdomiyosarkom elementlerini iceren malign tamdr verilebilir (1).

Agri, bir MPSKT'nin en belirgin ozelligidir. MPSKT lerin diger 6zzellikleri, 2-6 cm
blyuklukte kitleler, diizensiz kenarlar, hizli bayime seyri gibi 6zelliklerdir. Cevresini
saran yumusak dokuya lokal infiltrasyon, siklikla ge¢ donemde ortaya gikar.
MPSKT ler, siklikla tutulan sinirin dagiim bolgesinde norolojik defisit olustururlar.
Preoperatif incelemeler, lokal invazyonu ve timaérin blylmesini saptamada ve
metastazlari géstermade MRG kullanimin kapsar (6). MPSKT'ler BT ve MRG'de
duzensiz, infiltratif kenarli olma egilimindedirler. Bununla beraber, bu gdrintlleme
teknikleri, her zaman benign ve malign periferik sinir kilifi tamaérlerini ayirt etmede
yararl olmaz. Galium-67 sitrat sintigrafisi, nérofibromatoziste malign timér-eri, benign

timérierden ayirt etmede kullanilir (6).

MPSKT'nin dogal seyri, siklikla akcigerlere olmak Gzere hematojen yolla
metastazlarla beraber, lokal buytumedir (2). MPSKT'li hastalarin 5 yilik sdrvi orani
%50'den fazla olarak rapor edilmistir. Fakat bu oran von Reckiinghausen
hastalarinda %10'un altina dsebilir (7). Spinal kanal icine ilerleyen timérler, genisce
rezeksiyonlarinin  yapiimasindaki guglikler nedeniyle, ozellikle kétQ prognoza

sahiptirler.

Periferik sinir kilifi sarkomlarinin tedavisinde kullanilabilecek pek cok cerrahi
secenek vardir. - Cerrahiden énce, sarkom kitlesine uygulanacak tedavi yéntemi
belirlenir. Béyle vakalarda, yumusak dokularin radikal eksizyonunun yapilmasina ve
norolojik fonksiyonun biraz feda edilmesine, ideal bir operasyon icin ihtiyag
olabilecegini anlamas: konusunda, hasta, preoperatif olarak hazirlanmalicir. Her ne
Zzaman yapilirsa yapiisin, orijinal operasyon sirasinda timor total olarak cikarilir.
Tumoéri sadece icindizn bosaltmak, yiksek lokal rekirrens riskine yol acar. Lokal
infiltrasyon varsa, radikal en blok eksizyon uygulanmalidir. Bitisik yumusalk. dokularin
rezeksiyonu, cémertce yapilabilir (1). Fekat énemli olan, tutulmamis sinirlerin, arterler

ve venlerin intakt olarek birakilmalaridir,



KAYNAKLAR

. Belzberg AJ, Campbell JN. Malignant nerve sheath tumors. In: Wilkins RH,
Rengachary SS, eds. Neurosurgery (vol 3), 2" edition. New York: McGraw-Hill
Comp, 1996; 3220-3221.

. D’Angelo V, Casadei G, Bizzozero L. Cerebral metastasis from an epithelioid
malignant schwannoma: case report. Neurosrgery 1991; 29:906-909.

. Ducatman BS, Scheithauer BW, Piepgras DG, et al. Mzlignant peripheral
nerve sheath turnors: a clinicopathologic study of 120 cases. Cancer 1986:
57:2006-2021. '

. Enzinger FM, Weiss SW. Soft tissue tumors, 2™ ed. St. Louis: Mosby: 1988, pp
724-815.

. Lusk MD, Kline DG, Garcia DA. Tumors of the brachial plexus. Neurosurgery
1987, 21:439-45%. ‘

. Osborn AG. Nerve sheath tumors. In: Osborn AG, ed. Diagnostic
Neuroradiology. St.Louis: Mosby-Year Book, Inc, 1994: 895-398.

. Seppala MT, Haltia MJJ. Spinal malignant nerve sheath tumor or cellular

schwannoma? A striking difference in pronaosis. J Neurosurg 1993: 79:528-
832,





