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Ozet

Summary

Amac: Malign periferik sinir kilifi tiimorii (MPSKT) insidansi
normal popiilasyonda %0.0001 iken, norofibromatozis tip
I(NF1)’li hastalarda %2 ile %5 arasinda tahmin
edilmektedir. MPSKT tanis1 konan NFI’li hastada tamda
karsilagilan  zorluklar sunulmus olup, hastanin klinik,
radyolojik ve patolojik sonuglari tartigilmistir.

Olgu Sunumu: Bir yildir mevcut olan sag bacak agris1 2 aydir
giderek artan 65 yasindaki kadin hastaya elektromyografi
(EMG), manyetik rezonans goriintileme (MRG), biyopsi ve
takibinde bilgisayarli tomografi (BT) yapildi. EMG’de sagda
L3-4 paraspinal kasta pozitif keskin dalga ve fibrilasyon
potansiyelleri gozlendi. Lomber spinal MRG’de, sag
paravertebral bolgede kitle tanimlandi. Operasyonda, arkada
vertebralara fikse oldugu igin irrezektabil kabul edilen
kitleden insizyonel biyopsi alindi. Patolojisi benign periferik
sinir kilifi timérii (BPSKT) olarak geldi. Agrisi1 giderek
siddetlenen ve genel durumu bozulan hastaya cekilen BT de
kitlenin boyutlarinda belirgin artis izlendi. Hastanin klinigi,
kitlenin radyolojik goriiniimii ve boyutlarindaki hizli artig
birlikte degerlendirildiginde bu kitlenin MPSKT olduguna
karar verildi.

Sonuc: Giderek artan lomber radikiiler agr1 nedeninin altta yatan
bir kitleye bagli olabilecegi diisiinilmeli ve hastalar
norofibromatozis yoniinden arastirilmalidir.

Maligniteyi  dusiindiirecek  goriintileme  6zelliklerinin
taninmasi1 prospektif tani icin onemli olup, bu hastalara
klinik yaklasimda ve tedavinin yonlendirilmesinde
yardimeidir.

Anahtar Sozciikler: Malign periferik sinir kilifi tiimorii,
Norofibromatozis tip 1,
Manyetik rezonans goriintiileme (MRG),
Tam
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Purpose: The incidence of malign peripheral nerve sheath tumors
(MPNST) in patients with Neurofibromatosis type 1 (NF1)
has been estimated to be 2% to 5% compared with
0.0001%in the general population. The purpose of this paper
is to present the difficulties of diagnosis and to discuss the
clinical manifestations, imaging features and
histopathological findings of a MPNST in a patient with
NF1.

Case Report: A 65 year old woman presented with one year
history of progressive right radicular limb pain.
Electromyography (EMG), magnetic resonance imaging
(MRI), biopsy and computerized tomography (CT) was
performed. EMG revealed positive sharp wave and
fibrillation potentials at the right lomber paraspinal muscle.
The MR images demonstrated a right paravertebral mass.
Although the mass was unresectable at surgery, the biopsy
revealed benign PNST. The pain increased progressively. A
follow-up CT was revealed the rapid growth of the mass.
Rapid clinical deterioration and the imaging features of the
mass was evaluated again and the tumor was considered a
malign PNST.

Conclusion: If a patient has a progressively increasing radicular
pain, one should bring into mind the possibility of a
paravertebral mass due to neurofibromatosis.

Recognition of imaging features suggesting malignancy is
important for prospective diagnosis and to help to guide
therapy in the clinical management of these patients.
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Malign periferik sinir kilift timérii  (MPSKT)
insidansi, norofibromatozis tip 1 (NF1)’li hastalarda %?2 ile
%5 arasinda tahmin edilmektedir. Bu insidans normal
popiilasyonda %0.0001°dir (1,2). MPSKT eriskin NF1’li
hastalarda goriilen en Onemli o©liim nedenidir. Tamda
gecikme siktir (1). NF1 tanis1 onceden bilinmeyen 65
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yasindaki kadin hasta tibbi tedaviye cevap vermeyen ve
giderek artan sag bacak proksimalinde agri nedeni ile
incelendi. Yapilan EMG, MRG, biyopsi, BT ve klinik takip
sonucunda MPSKT tanis1 konan hastada, tamida
karsilagilan zorluklar sunulmus olup, hastanin radyolojik
ve klinik bulgulari, patolojik sonuglar tartigilmigtir.
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Sekil 1. T1 agirlikli koronal diizlemde alinan MR goriintiisii.

Olgu

Bir yildir sag bacak agris1 nedeni ile defalarca gesitli
ortopedi ve fizik tedavi polikliniklerine bagvuran ve artroz
tanis1 ile tibbi tedavi verilen ancak agrisi son 2 aydir
giderek artan ve ila¢ tedavisine cevap vermeyen, altmisbes
yasinda kadin hasta noroloji poliklinigine basvurdu. Bu
agr1 bacak 6n yiiz ve proksimalde belirgindi. Silik bir bel
agrist olan hastanin 6zge¢misinde 3.5 yil Once beyin
operasyonu gegirdigi ve eksize edilen sol temporal lobdaki
kistik kitlenin, patolojisinin pleomorfik ksantoastrositom
oldugu saptandi. Norolojik muayenede; sag bacakta,
stipheli olarak sag lateral femoral kutanz sinir alaninda
hipoestezi vardi. Bunun disinda sag bacakta kuvvet kaybi,
atrofi ve derin tendon reflekslerinde hipoaktivite
saptanmadi. Sinir iletim incelemesinde, her iki lateral
femoral kutantz sinir duysal iletim calismast normaldi.
Igne EMG’sinde sag L3-4 paraspinal kasta pozitif keskin
dalga ve fibrilasyon potansiyelleri gézlendi. Bu sonuclar
izerine bagka bir merkezde hastaya lomber spinal
manyetik rezonans incelemesi yapildi. L2 ve L3 vertebra
korpus diizeylerinde, sag paravertebral bolgede, T1
agirlikli sekanslarda kas dokusu ile izointens (Sekil 1), T2
agirhikh ve STIR sekanslarda hiperintens, yogun heterojen
periferik kontrast tutan, ortasinda kontrastlanmayan kistik
komponenti temsil edebilecek kitle tanimland1 (Sekil 2).
Ayirict  tamida psoas absesi veya kistik nekrotik
degisiklikler gosteren bir neoplazi diistintildii. Ayrica L.2-3
diizeyinde sol noral foraminal disk protriizyonu oldugu
belirtildi. Psoas absesi yoniinden ortopedi konsiiltasyonu
yapilan ve drenaj Onerilen hastaya daha sonra ince igne
aspirasyon biyopsisi yapildi. Patolojik incelemede benign-
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Sekil 2. Yag baskili, kontrastl T1 agirlikli koronal diizlemde alman
MR goriintiisii.

malign ayrim yapilamayan mezenkimal timor olarak
degerlendirildi ve kitlenin eksizyonuna karar verildi.
Operasyonda sagda L1-3 seviyesinde, psoas kasi altinda
uzunlugu 7-8 cm, yatay boyutu 4-5 cm olan sert kitle,
arkada vertebralara fikse oldugu i¢in irrezektabil kabul
edildi. Insizyonel biyopsi alinarak kapatildi. Biyopsi
materyalinin histopatolojik incelemesinde mitotik figiir ve
atipik bulgularin izlenmemesi nedeniyle benign periferik
sinir kilifi timort  oldugu dusiiniildii. Bu patoloji
sonucundan sonra hastada norofibromatozis tip 1
olabilecegi diistiniildii. Fizik muayenesi tekrarlandiginda,
¢ok sayida norofibrom ve café au lait lekeleri goruldi.
Buna ek olarak 1. derece yakinlarinda NF1 olgularinin
oldugu 6grenildi.

MR goriintiileri tekrar incelendiginde kitlenin L2 sag
noral foramene uzanim gosterdigi, noral forameni
geniglettigi (Sekil 3, Sekil 4), L3, L4, LS, S1 ve S2 sinir
koklerinin Dbilateral kalin ve kontrastlanma gosterdigi
izlendi. Ayrica sagda 14-5 paravertebral alanda
posteriorda, diizensiz sinirli, mezenter yerlesimli T1 de
heterojen izo-hipo, yag baskili kontrasthh T1 de belirgin
kontrast tutan ¢ok sayida nodiillerin birleserek yumusak
doku lezyonu olusturdugu dikkati ¢ekti (Sekil 2). Sinyal
ozelliklerinin diger kitle lezyonu ile benzerlik gostermesi
bu lezyonun multipl norofibromlara ait olabilecegini
diigiindiirdii. Operasyon sirasinda bagirsak duvarlarinda
¢ok sayida nodiiler kitle goriildiigii Ogrenildi. Hastaya
radyoterapi (RT) ve kemoterapi planlandi. 2 ay sonra RT
tedavisi sirasinda diisen hastanin sol femur boynunda kirik
saptandi. Tedaviye ragmen sag bacak agrisi siddetlenen ve
genel durumu bozulan hastaya kitlenin boyutlarin1 kontrol
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Sekil 3. Yag baskili, kontrastlt T1 agirlikli aksiyel diizlemde alman
MR goriintiisii.

amaci ile BT c¢ekildi. Kitle boyutlarinda belirgin artis
oldugu izlendi. Klinigi, kitle boyutlarindaki hizli artis1 ile
birlikte degerlendirildiginde, bu kitlenin MPSKT olduguna
karar verildi.

Tartisma

Norofibromatozis tip 1, klinik olarak nasil bir seyir
gosterecegi Onceden tahmin edilemeyen, degisik klinik
belirtilerle karsimiza gelen ve toplumda sik rastlanilan
otozomal dominant bir hastaliktir. NF1’in klinik
karakteristiklerinden biri de benign ve malign tiimérlerin
oraninin artmig olmasidir (3). Malign periferik sinir kilifi
timort  (MPSKT) insidansi, normal popiilasyonda
%0.0001 iken NF1’li hastalarda %?2 ile %S5 arasinda tahmin
edilmektedir (1). Bu tiimorler genel popiilasyonda 4. dekad
civarinda goriilirken, NF1’li hastalarda daha erken, 3.
dekad civarinda goriiliir (1).

MPSK tiimorii erigkin hastalarda oliime neden olan
onemli bir komplikasyondur (4). Tanida gecikme oldukga
stktir. Malign tiimor tanis1 konmasindan aylar hatta yillar
oncesinde hastalarin semptomlart mevcuttur. Bizim
olgumuzda bu komplikasyon 7. dekatta gériilmiistiir. fleri
yas1 nedeni ile hastanin agn sikayeti artroza baglanmis, 1
yil boyunca tibbi tedavi almustir. Tanmidaki gecikmeyi
kisaltmak, timor boyutunun daha  kiicik  iken
saptanmasina, bunun da radikal cerrahi yapilabilmesini
saglayarak hastalarin prognozunu iyilestirebilecegine
inanilmaktadir.

Goriintiileme yontemleri, radikiiler agr1 etiyolojisini
arastirmak i¢in oldukca yararlidir. Paravertebral kitlenin
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sinir kokii ile iliskili olmast yaninda, T2 agirlikli
sekanslarda ortasinin diisiik-orta sinyal intansitesinde,
periferinde halka seklinde yiiksek intansite olmasi yani
“hedef bulgusu* sinir kilifi tiimorlerini diisiindiirmektedir.
Bazi yayinlarda hedef bulgusunun norofibromun, malign
periferik sinir kilifi tiimorlerinden ayiriminda oldukga
yararlh oldugu belirtilmistir (5). Bununla birlikte
Schwannom ve malign PSKT de de goriilebilecegi rapor
edilmistir (6).

NF-1’de abdomen tutulursa, tiimorler genelde
retroperitonal, mezenter ve paraspinal bolgede yerlesir (7).
Paravertebral norofibromlar lomber bolgede yerlesirse
komsu psoas kasini itip incelttigi icin primer psoas kitlesi
veya malinitesi goriiniimii ile karngabilir. Iyi simrl,
karakteristik diisiikk atenuasyona ve kontrastlanmaya sahip
olurlarsa tiiberkiiloz veya stafilokoksik psoas absesini taklit
edebilirler. Vertebra korpus destriiksiiyonu olmamast ve
hastanin klinigi yaninda goriintilemede elde edilen ek
bulgular dogru taniya ulasmada yardimcidir (7). Bizim
hastamizda L.3-4-5, S1-2 sinir koklerinin bilateral kalin ve
patolojik  kontrastlanma gostermesi, L3 sag noral
foramendeki genisleme norofibromatozisi akla getirmistir.

Benign PSKT’lerinin malignlerden ayirimi olduk¢a
zordur. Maliniteyi diisiindiirecek goriintilleme 6zellikleri;
kitlenin boyutlarinin biiyiilk olmasi (5 cm), belirgin
vaskiilarite veya boyanma, infiltratif kenarlar, santral
nekroz ile birlikte belirgin heterojenite, hizli biiyiime ve
belki de en destekleyici olan1 Ga 67 sitrat uptake’nin
artmasidir. Bu goriintilleme 6zelliklerinin taninmasi
prospektif tanmi i¢in 6nemli olup, bu hastalarin klinik
yaklagimlarinda ve tedaviye kilavuzlukta yardim edecegi
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Sekil 4. Kontrastsiz ve kontrasth T1 agirlikhi sagital diizlemde alinan
MR goriintiisii.
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icin 6nemlidir (6).

Malign PSKT’leri agresif seyir gosterir. Tanida
gecikmeyi Onlemek i¢in hastanin agrist yakindan takip
edilmelidir. Eger biyopsi malignite icermiyor fakat agr1 ve
timoriin  bliylimesi devam ediyorsa yiiksek malignite
olasilig1 nedeniyle tekrar biyopsi diisiiniilmelidir (1).

Bizim olgumuzda agrinin artarak devam etmesi ve
genel durumunun bozulmasi {izerine ¢ekilen kontrol BT de
kitlenin boyutlarinda biiylime saptandi. MR daki heterojen
goriiniimii, belirgin kontrast tutulumu da gozoniine alinarak
bu kitlenin malign PSKT oldugu diisiiniildii ancak hastanin
genel durumunun ileri derecede kotii olmasi nedeni ile
tekrar biyopsi yapilamadi.

Sonug olarak giderek artan lumbosakral radikiiler agri
nedeninin altta yatan paravertebral bir kitleye bagh
olabilecegi diisiiniilmeli ve hastalar norofibromatozis
yoniinden  sorgulanmalidir.  Paravertebral  kitlelerde
maligniteyi diisiindiirecek  goriintiileme  6zelliklerinin
taninmast prospektif tani i¢in Onemli olup, hastalara
yaklasimda ve tedavinin yonlendirilmesinde yardimeidir.
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