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Ozet
Epitelioid malign periferal sinir kilifi timérii veya epitelioid malign schwannoma, malign schwannomanin nadir goriilen bir alt formudur. Epitelioid malign periferal
sinir kilift tiimorii kaynaklarda sinirl sayida hastada bildirilmistir. Otuzsekiz yasinda bayan hasta, sag perineal bolgede labium majérii de invaze eden, 30x25x20 cm
boyutlarinda, {izeri iilsere, enfekte ve kotii kokulu kitle ile klinige yatirildi. Hastaya genis rezeksiyon ve ayni tarafli inferior epigastrik arter pedikiillii vertikal rektus
abdominus kas-deri flebi ile defekt onarimi uygulandi. Kemoterapi igin Onkoloji Boliimiine devredilen hasta, ameliyat sonrasi ti¢iincii ayda metastatik hastalik nedeniyle
eks oldu.
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Abstract
Epithelioid malignant schwannoma is an uncommon variant of malignant schwannoma. There are a few published articles about epithelioid malignant schwannoma
in literature. A 38- year-old woman who had a necrotic and ulcerated, bad smelt mass with a size of 30x25x20 cm, at her right perineal region that invaded right labium
majus was hospitalized. The patient was underwent large resection and ipsilateral inferior epigastric artery based vertical rectus abdominis musculocutaneous flap to
reconstruct the defect. The patient referred to the Oncology Department for chemotherapy. She died within 3 months after the first operation. because of metastasis
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GIRiS

Periferik sinirlerden kdken alan tiimoérler ti¢ grupta
toplanabilir. Adlandirilmasinda ve kokenleri konusunda ¢ok
farkli gortisler olmasina karsin bu timorler; schwannom
(nérilemmom), nérofibrom ve malign schwannom olarak
ayrilabilir (1). Epitelioid malign periferal sinir kilifi timorii
veya eski adiyla epitelioid malign schwannoma ise malign
schwannomanin oldukca nadir gériilen bir alt formudur
(2,3,6,7). Malign schwannomadan farkli olarak, ¢ogunlugu
epitelioid gortiniimde schwann hiicrelerinden olusmustur(2).

Epitelioid malign periferal sinir kilifi tiimorii, kaynaklarda
smirli sayida hastada bildirilmistir (2,3,7). Genellikle 20-50
yaslarinda ve erkeklerde bayanlardan biraz daha fazla oranda
goriilmektedir. Tiimor ¢ogunlukla siyatik, tibial, peroneal,
fasiyal, antebrakial kutan6z gibi biiyiik ¢evresel sinirleri
tutmaktadir (2,3,7). Olgularin yaklasik yarisinda tani
konuldugunda uzak metastaz saptanmaktadir (2,3).
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Biz bu ¢alismada, perineal yerlesimli bir epitelioid malign
periferal sinir kilifi timort olgusunu sunduk. Hastada tani
konuldugunda iki tarafli akciger metastazi mevcuttu.

OLGU SUNUMU

Yaklasik 6 aydir sag kasikta hizli olarak biiyiiyen, pis
kokulu bir kitle nedeniyle Genel Cerrahi Klinigi’ne bagvuran
38 yasinda bayan hastanin fizik muayenesinde; sag perineal
bolgede sag labium majori de invaze eden, 30x25x20 cm
boyutlarinda, tizeri tilsere ve enfekte kitle mevcuttu (Sekil 1).
Yapilan insizyonel biopsi sonucu “malign mezenkimal timor”
olarak rapor edildi. Klinik ve radyolojik olarak lenfadenopati
saptanmadi. Tomografide her iki akcigerde multipl metastazla
uyumlu goriintii tespit edildi. Hastanin hijyenik durumunu
iyilestirmek amaciyla kitlenin rezeksiyonu planlandi.
Genel anestezi altinda ameliyata alinan hastaya 6nce Genel
Cerrahi Boliimii tarafindan kolostomi agildi. Kitle, tistte infra
pubik bolge, medialde labium majér ve minéril, lateralde ise
uyluk tist medial bolge kaslarini ve iskial kemigin bir kismini
da kapsayacak sekilde rezeke edildi (Sekil 2). Olusan defekt
ikinci bir operasyonla 8x30 cm boyutlarinda, ayni tarafli
inferior epigastrik arter pedikiillii vertikal rektus abdominus
kas-deri flebi ile kapatildi (Sekil 3). Flebin agikta kalan medial
boliimiine ise kismi kalmlikta deri grefti konuldu. Flebin donér
alan1 primer kapatildi (Sekil 4).
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Sekil-3

Sekil 1: Kitlenin ameliyat 6ncesi goriiniimii

Sekil 2: Kitlenin rezeksiyonu sonrasi olusan defekt

Sekil 3: Hazirlanan vertikal rektus abdominis kas-deri flebi
Sekil 4: Flebin ameliyat sonrast goriiniimii

Sekil 5: Epitelioid karakterde malign periferal sinir kilifi
tiimoral hiicreler. H-E X200

Kitlenin histopatolojik incelenmesinde; fibroz bag doku
septalar ile ayrilan, solid hiicre gruplar seklinde gelismis,
genis nekroz alanlari iceren tiimdral lezyon izlendi. Tiimériin
cozinofilik sitoplazmali, bol atipik mitoz igeren epitelyal
goriniimli hiicrelerden meydana geldigi gortldi (Sekil 5).
Derin ve bir yan cerrahi sinirda tiimériin varligi, diger cerrahi
sinirlarda ise, kesi sinirina timoriin mikroskopik diizeyde
yakinlig1 izlendi. Immiinohistokimyasal incelemede
pansitokeratin, diiz kas aktini, desmin, HMB-45 (melonoma
isaretleyicisi) ile tiimdr hiicrelerinde boyanma saptanmadi. S-
100 ile fokal pozitif boyanma tespit edildi. Bu bulgularla
hastaya “epitelioid malign periferal sinir kilifi timori” tanist
konuldu.

Hastada erken donem komplikasyon olusmad: ve
kemoterapi i¢in Onkoloji Boliimiine devredildi. Ameliyat
sonrast ikinci ayda kitlenin niiks ettigi goriildii ve tiglincii ayda
da hasta metastatik hastalik nedeniyle eks oldu.

TARTISMA

Epitelioid malign periferal sinir kilifi tiimorleri seyrek
gorilir. Malign periferal sinir kilifi timori (MPSKT)
sarkomlarin %10’ undan daha azin1 olustururken EMPSKT'leri
tim MPSKT lerinin yaklasik %5’ini olusturmaktadir (3,4).
McMenamin ve arkadaslarinin schwannomalardaki malign
degisiklikleri kapsayan 17 olguluk seride, olgulardan yalnizca
dort tanesinde epitelioid MPSKT saptanmuistir (3). Diger bir
caligmada ise 10 malign periferal sinir kilifi timorii olgusunun
yalnizca iki tanesi EMPSKT oldugu bildirilmistir (4).
Epitelioid MPSKT'leri genellikle eriskin yasta goriilmekte
olup yas aralig1 46-76 arasinda degismektedir (2,3,4,7).
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Sekil-4

Epitelioid MPSKT’lerin klinik belirtileri
schwannomalardaki gibi agrili veya agrisiz biiyliyen kitlelerdir.
Ayrica biiytik sinirlerin dagilim bolgesinde parestezi de
gortilebilir (2,3). Kutanoz yerlesimli olanlarda cilt altinda 2
cm’den kiigiik multipl nodiiller olabilir (5). Kitlenin gelisimi
hizli olup; genellikle haftalar igerisinde biiyiikk boyutlara
ulasabilmektedir (2,3). Yayinlarda bildirilen en biyiik timor
boyutu 9x8,5x3,5 cm3 iken olgumuzdaki timdor boyutlari
bunun ¢ok tizerinde olup 30x25x20 cm’dir. Lezyonlarin
anatomik yerlesimleri genellikle biiyiik ¢evresel sinirlerin
dagilimlar1 boyunca olmaktadir (2,3). Tiimdoriin makroskopik
goriniimii oldukea degisken olup, sari- yesil veya eritematoz
olup genellikle yumusak kivamda ve nekrotiktir. Cevreden iyi
sinirl olabilecegi gibi, enkapsiile veya ¢evre dokuya infiltre
de olabilir (3). Bizim olgumuzda yukaridaki goriintimlere
sahip olup ek olarak da genis nekroz alanlar igeriyordu.
Tiimdriin rezeksiyonundan sonraki niiks orani oldukga yiiksek
olup hastalar genellikle metastatik hastalik nedeniyle
kaybedilmektedir (2,3). Hastalarin bes yillik yasam siiresi
%35’den daha azdir (3). Bu nedenle tiiméoriin tamamen malign
kabul edilip; buna gore tedavisinin planlanmasi uygun olur
(2). Hem yaylardaki olgularda hem de bizim olgumuzda
uzak metastaz saptanmasina ragmen bolgesel veya uzak lenf
nodu tutulumu saptanmamistir.

Ttimoriin histolojik 6zelliklerini poligonal, eozinofilik
sitoplazmali, epitelioid goriiniimlii schwann hiicreleri
olusturmaktadir. Hiicreler genellikle biiyiik, eozinofilik
sitoplazmali, ve bol mitoz i¢eren atipik yapidadir (2-6). Kesin
tan1 i¢in immiinohistokimyasal ¢aligmalar da gereklidir. S-100
proteini yaymlardaki olgularda oldugu gibi bizim vakamizda
da porzitif sonug vermistir (2-6).Immiinohistokimyasal boyalar
bu tiimérlerde hem tani hem de ayirici tan1 amaciyla siklikga
kullanilmaktadir. Histopatolojik olarak ayirici tanida epitelyal
timorler, malign melonom ve epitelyal goriiniime sahip
mezenkimal timérler disiinilmelidir. Epitelioid
angiosarkomada S-100 proteini negatif sonug verirken epitelioid
MPSKT’de pozitif sonug vermektedir.
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Malign melanomada HMB-45 pozititken epitelioid
MPSKT’de negatifdir. Metastatik karsinomada pansitokeratin
pozitif iken epitelioid MPSKT’de negatifdir. Ayiric tant da
duistiniilmesi gereken bir diger hastalik da epitelioid benign
schwannomadir. Epitelioid benign schwannomanin hiicreleri
daha kiigiiktiir, pleomorfizm yoktur ve mitotik aktivite nadirdir
3.4).

Epitelioid MPSKT niin tedavisi temel olarak erken cerrahi
rezeksiyondur. Rezeksiyon ve defektin kapatilmasindan sonra
kemoterapi ve radyoterapiye baslanilmalidir (7).
Kasik bolgesinin defektlerini kapatmak i¢in tensor fascia lata,
medial ve lateral uyluk flepleri, rectus femoris, grasilis kas
flepleri ile serbest flepler se¢enekler arasindadir (8,9). Bu
olguda rezeksiyon sonucu olusan defektin kapatilmasi i¢in
ayni tarafli inferior epigastrik arter pedikiillii vertikal rektus
abdominus kas-deri flebi kullanildi. Serbest flepler hastanin
genel durumunun iyi olmamasi nedeniyle diistintilmedi. Diger
flepler ise hem defekt boyutlarinin fazla olmasi hem de perineal
bolge vaskiiler yapilarinin rezeksiyon siirlar iginde kalmasi
nedeniyle uygun goriilmedi. Vertikal rektus abdominus kas-
deri flebi; giivenilir pedikiilii olmasi ve istenilen boyutlarda
hazirlanabilmesi nedeniyle; kasik ve perineal bélgenin komplike
defektlerinde giivenle kullanilabilecek bir fleptir.

Sonug olarak; biiyiik ¢evresel sinirlerin dagilim bolgelerinde
ortaya ¢tkan ve hizli bir sekilde biiyiiyen kitlelerde ayirici
tanida epitelioid MPSKT diistintilmelidir. Bu tiimérde tani;
temel olarak histopatolojik incelemeye ve immunohistokimyasal
yontemlere dayanmalidir. Ttiimor hizla yasamsal organlara
metastaz yaptigindan ve niiks oraninin yiiksek olmasi nedeniyle
cerrahi rezeksiyon miimkiin olabildigince genis tutulmalidir.
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