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NOROFIBROMATOZIiS OLGUSUNDA MALIGN PERIFERAL SiNIR KILIFI
TUMORU
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Giris

Malign periferal sinir kilifi timérleri yilda 0,1/100000 oraninda goérilen nadir yumusak doku
sarkomlaridir. Noral krest orjinli pluripotent hiicrelerden ya da schwann hicrelerinden kéken alirlar. Tium
yumusak doku tdmérlerinin %5-10'unu olustururlar. Otozomal dominant kalitilan bir hastalik olan
norofibromatozisle yakin iliski icindedir. Diger yumusak doku timoérleri gibi lokal niks ve hematojen
yayihm tipiktir. Agresif cerrahi yontemlere ve adjuvan tedaviye ragmen prognozlar kottdar.

Olgu

Noérofibromatozis tanili 35 yasinda kadin hasta, tarama amaciyla Genel Cerrahi bélimune basvurmus,
muayenesinde sol alt kadranda kitle saptanan hastada pelvis tomografisinde sol gluteus kaslarinda
metastazlar ve MR inceleme sonucunda, sol alt kadranda retroperitoneal yerlesim gésteren en genis
transaksiyel boyutlari 16x8,5 cm dlculen T2 hiperintens, T1 hipointens difflizyon kisitlanmasi gosteren
kitle lezyonu tespit edilmis ve lezyonun sol iliak kemigin ic ve dis korteksini destriikte ederek gluteal
kaslar arasina uzanim gosterdigi belirtilmistir. Malignite kriterleri tasiyan kitle lezyonunda o6ncelikle
sarkom dusunulerek, kitleden biyopsi alinmistir. Biyopsi, morfolojik olarak yaygin nekroz ve ¢cok sayida
mitoz iceren igsi hicreli sarkomatéz lezyon seklindedir. Histokimyasal olarak PAS, d-Pas ve mdisin
uygulanmistir. immunohistokimyasal olarak vimentinle yaygin diffiz, S100 ile fokal immun reaksiyon
izlenirken, PanCK, MelanA, HMB45 ve CD117 ile immunreaksiyon yoktur. Lezyon ylksek dereceli malign
periferal sinir kilifi timoéru olarak raporlanmistir.

Sonug

Malign periferal sinir kilifi timoérlerinin %50’sinden fazlasi Noérofibromatozis Tip-1 hastalarinda gorular.
Noérofibromatozisli hastalardaki pleksiform nérofibromlar yuksek malign transformasyon riski tasir.
Malign periferal sinir kilifi timaorleri nérofibromatozis hastalarinda sporadik vakalardan daha erken yasta
goralar. Biyopside, tipki diger sarkomlarda oldugu gibi, nekroz, mitoz ve pleomorfizm dederlendirilir.
TUmorin derin yerlesimi, capinin 5 cm’den bUyuk olmasi, lokal reklrrens ve yuksek derece kotu
prognostik faktorlerdir. Norofibromatozis hastalarinda sad kalim orani sporadik vakalardan daha
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ddsuktir. Bu calismada Norofibromatozis tanisi olan bir olguda izlenen malign periferal sinir kilifi
timord, klinikomorfolojik 6zellikleri ve literatlr bilgileri esliginde tartisiimistir.
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