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OZET

1993’den beri neurofibromatosis tip 1 tamist ile izlenen, 25 yasindaki hasta, karin agrist sikayeti ile klinigimize basvurdu. Akut
batin tespit edilen hastada yapilan abdominopelvik sonografi ve bilgisayarli tomografi sonucu uterusdan kaynaklanan ve umblikusa
kadar uzanan heteroekojenik pelvik kitle saptandi. Laparotomi uygulanan hastada peroperatif gozlemde pelvik retroperitoneal
bolgeden kaynaklanan uterusun posteriorunu infiltre eden ve parametriumlara uzanan kitle tespit edildi, subtotal histerektomi ve

bilateral salfingoooferektomi uyguland. Histopatoloji sonucu malign peripheral sinir kilifi tiimorii olarak geldi.
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SUMMARY

Retroperitoneal Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumor Invasion Of The Uterus In A Patient With
Neurofibromatosis Type I

We presented a 25-year-old patient with symptoms and signs of acute abdomen who has been followed up with the diagnosis of
neurofibromatosis type 1 since 1993. Findings of sonography and abdomino-pelvic computed tomography showed a heteroechogenic
pelvic mass that arises from the uterus extending to the umbilical level. The patient underwent laparotomy for pelvic mass. On
intraoperative observation, the mass which was originated from the retroperitoneal region of pelvis was infiltrating the posterior
portion of the uterus and extending to the parametrium. The subtotal hysterectomy and bilateral salpingoophorectomy was performed

The histopathological diagnosis of the tumor was malignant peripheral nerve sheath tumor.
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GIRIS genellikle vulvada yerlesmektedir. Bu makalede, uterusa
invazyon gosteren retroperitoneal MPSKT nin saptandi§1
Malign periferik sinir kilifi tiimérleri (MPSKT) yumugak NF I'li bir vaka sunulmugtur.

doku sarkomlarinin yaklagik %10’unu olusturmakta ve
MPSKT lerinin %40-60’1 nérofibromatozis tip 1’den (NF

1) meydana gelmektedir (1. Genel populasyondaki insidans VAKA TAKDIMI

(%0.0001) ile karsilastirildiginda NF 1 hastalarinda

MPSKT nin tahmini insidanst %2-5’tirt?. Kadin genital Yirmibeg yasinda kadin hasta, akut karin agris1 ve
sistemini tutan norofibromatozis sik goriilmemekte ve distansiyon sikayetleri ile Ege Universitesi T1p Fakiiltesi
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Norofibromatozis tip 1 ve uterus invazyonu gosteren retroperitoneal malin periferik sinir kilifi timorii

Kadmn Hastaliklar1 ve Dogum Klinigine bagvurdu.
Anamnezde onii¢ yildir NF 1 tanisi ile takip ve tedavi
edildigini belirten hastanin fizik muayenesinde govde
ve ekstremitelerde ¢ok sayida cafe-au-lait lekeleri ve
yiizeyel norofibromlar saptandi. Ayrica, annesi ve erkek
kardesinde de NF 1 teshisi mevcutdu. Tiimor belirtegleri
da dahil olmak iizere tiim laboratuar degerleri artmig
l6kosit sayis1 (18 bin/ml) diginda normal idi. Abdominal
muayene ve sonografik incelemede tiim pelvisi dolduran
ve umblikus seviyesine kadar uzanan solid bir kitle
saptandi. Abdominopelvik bilgisayarli tomografide de
uterus’ten kaynaklanan umblikus seviyesine kadar
uzanim gosteren heteroekojenik bir kitle rapor edildi
(Resim 1).

Resim 1: Tiimoriin bilgisayarli tomografi goriintiisii. Omentumu

iten, uterusu infiltre eden ve merkezde dejenerasyon alanlari gosteren
12x9 cm ¢apindaki tiimoral kitle, pelvisden umblikusa kadar

uzanmaktadir.

Ozgecmisinde, hasta 1993°te mediastinal tiimor nedeni
ile opere edilmis ve histopatolojik tanis1t NF 1 olarak
rapor edilmis. Bu operasyondan bes y1l sonra tiimoral
lezyon tekrarlamis ve hasta reopere edilmis. Yedi ay
once de, bilgisayarli tomografi incelemesinde
servikotorakal bolgede paravertebral kitle saptanan
hasta, Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Norosirurji
Klinigine yatirilarak biyopsi yapilmig ve histopatolojik
incelemede MPSKT saptanan hastaya servikotorakal
tiimor icin radyoterapi uygulanmis.

Akut batin semptom ve bulgular1 nedeniyle hastaya
laparotomi uygulandi. Intraoperatif gézlemde, pelvisin
retroperitoneal bolgesinden orijin alan ve uterus’un
posterior kismini infiltre ederek parametriumlara uzanan
20 cm capinda tiimoral kitle saptandi. Agiri servikal
invazyon nedeni ile subtotal histerektomi ve bilateral
salpingooforektomi uygulandi. Histopatolojik inceleme
sonucu rabdomyoblastik diferansiasyon gosteren
MPSKT olarak rapor edildi (Resim II). Postoperatif

sorunsuz bir ddnem geciren hastaya onkoloji konseyinde

kemoterapi karar: alindi; ancak abdominal
operasyondan bir ay sonra retroperitoneal timor

tekrarlad: ve hasta ek tedaviyi alamadan eks oldu.

Resim II a,b,c,d: Ana tiimoriin patolojik bulgulari: a; pleomorfik

niikleosa sahip agimst tumor hiicreleri (H&Ex10). b; agimsi ve
eliptik goriiniimde tiimor hiicreleri (H&Ex20) c; S-100 icin
immiinohistokimyasal pozitif reaksiyon (x20) d; Ki-67 icin kuvvetle

pozitif immiinohistokimyasal reaksiyon.

TARTISMA

NF 1, norofibromlar diye adlandirilan multiple benign
periferik sinir kilif1 tiimorleri ve pigmente cilt
degisiklikleri kombinasyonu ile karakterize, prevelansi
4000 dogumda 1 olan, en sik goriilen otozomal
dominant genetik bozukluklardan birisidir. Hastalarin
%90’1nda cafe-au-lait lekeleri ve superficial
norofibromlar vardir. NF 1 geni 17. kromozomda
yerlesmistir. Bu genin nérofibromin diye adlandirilan
protein liriinii timor siipressor gen olarak gorev
yapmaktadir ve genin inaktivasyonu sonradan timor
gelisimine neden olmaktadir®. NF 1°de goriilen tiimor
tipleri optik glioma, diger santral sinir sistemi gliomalart,
rabdomyosarkom, 16semi ve MPSK T iidiir(®).
MPSKT, daha sik olarak, derin yumugak dokularda
meydana gelmektedir. MPSKT hastaliginin orijinine
gore smiflandirilan 3 tipi vardir: 1. de novo ortaya
cikan primer MPSKT, 2. nérofibromlarin malign
transformasyonu sonucu ortaya ¢ikan sekonder MPSKT
ve 3. NF 1 ile iligkili MPSKT (5). NF 1 hastalarinda
tahmini MPSKT insidanst %2-5’tir.

Timoriin biiyiikliigii ve lokalizasyonu, cerrahi
rezeksiyonun genisligi ve NF 1’in varligt MPSKT niin
kotii prognostik kriterleridir(®). MPSKT leri lokal
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rekiirrens ve uzak metastaz riski yiiksek olan malign
lezyonlardir{’-®), Toplam 5 yillik sag kalim siiresi %50 nin
altindadir(7.9:19), Ducatman ve ark. toplam 5 yillik sag
kalim siiresini %34 ve bu siiredeki rekiirrens riskini %47,
metastaz riskini ise %28 olarak bildirmiglerdir()). Hruban
ve ark. da 2 yillik sag kalim siiresini %57 ve 5 yillik sag
kalim siiresini ise %39 olarak belirtmislerdir(®). Ayrica,
Ducatman ve ark. 5 yillik sag kalim siiresini NF 1’1
olmayan hastalarda %53 olanlarda ise %16 olarak
bildirmiglerdir(.

MPSKT nin esas tedavisi radikal ve komplet cerrahi
eksizyonla beraber adjuvan radioterapi yada kemoterapidir.
Inkomplet cerrahi rezeksiyon tedavisinde yiiksek rekiirrens
riski nedeni ile postoperatif radyoterapi yada kemoterapi
gereklidir; bununla birlikte, tiimér cerrahi olarak tamamen
rezeke edilse de bunlar siklikla adjuvan tedavi olarak
kulanlmaktadirlarD. Sag kalim siiresi tiimériin cerrahi
olarak tamamen eksize edilebilmesi ile iligkili gibi
goriinmektedir. Bu nedenle, MPSKT’ii olan hastalarda
erken tani ve cerrahi tedavi ¢ok Onemlidir, fakat
retroperitoneal kitlelerde tam genellikle gecikmektedir.
Sunulan bu olguda, pelvik retroperitoneal bolgeden
kaynaklanan ve uterus’a invaze olan MPSKT mevcuttu.
Retroperitoneal lokalizasyonlu bir tiimér oldugu icin
erken donemde tam konulamamis ve hizl biiyiiyen bir
timor oldugu i¢in de tiimoriin cerrahi olarak total
c¢ikarilmasi miimkiin olamamustir. Inkomplet timor
rezeksiyonuna baglh olarak kemoterapi planlanmag; fakat
tiimdr bir ay icinde rekiirrens gosterdigi icin hasta tiimdriin
yiikiinii tolere edememistir. NF 1 hastalarinda 6liime
neden olan en 6nemli komplikasyon MPSKT diir. Bu
tiimorlerin sik rekiirrens gdstermelerinden dolay:

prognozlar kotiidiir.
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