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NOROFIBROMATOZIiS-TiP1 OLGUSUNDA PLEKSiIFORM NOROFiBROM
ZEMININDE GELISMiS MALIGN PERIFERIK SiNiR KILIFI TUMORU
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GIRiS

Malign Periferik Sinir Kilifi Tamorleri, cocuk ve adelosan cadda az sayida gorilen agresif seyirli
sarkomlardir. Toplumda gorilme sikligi %0,001 olmasina ragmen Noérofibromatozis-tip 1 hastalarinda bu
oran %8-15'e kadar cikmaktadir. Nérofibromatozis-tipl hastalarinda goérilen pleksiform noérofibromlarin
malign transformasyonu ile gelismektedirler.

Burada Norofibromatozis-tipl hastaligi olan 20 yasinda kadin hastada pleksiform nérofibromlar
zemininde gelisen retroperitoneal yerlesimli Malign Periferik Sinir Kilift TGmord olgusu sunulmustur.

OLGU:

Bilinen nérofibromatozis-tipl hastasi 20 yasinda kadin ates, kusma, uykuya meyil, idrarindan kot koku
gelmesi sikayetleri ile hastanemiz acil servisine basvurdu. Fizik muayenede vicudunda cafe-au-lait
lekeleri ve cok sayida kutan6z noérofibromlar goéruldi. Yapilan batin ultrasonografi ve kontrastli
tomografide visseral organlarda goérilen cok sayida noérofibrom ile uyumlu lezyonlara ek olarak lumbal
4-5. vertebralar dlzeyinde baslayip pelvise kadar uzanan en buyUk capi 13,5 cm dlcllen, solid lezyon
saptandi. Hasta ameliyata alinarak kitle eksizyonu vyapildi. Bolimimuize goénderilen ameliyat
materyalinin parcall halde oldugu, kesit ylzinUn kirli sari renkte olup nekrotik alanlar icerdigi, yumusak
kivamda oldugu gorildid. Histopatolojik incelemede hiposelliler miksoid stromasi olan noddtller
olusturmus alanlar ve birlikteliginde pleomorfik, hiperkromatik ve niikleer atipi gésteren igsi ve ondtlan
hicrelerden olusan hiperselltler noduler alanlar izlendi.Bu alanlarda koagulasyon nekrozu goéruldad. 10
BBA'da 50 mitoz izlendi. Miksoid ve hiposelliler gérinimdeki nodullerde immunhistokimyasal S100 ile
pozitiflik , EMA ile perinéral hicrelerde pozitiflik goérulirken hiperselltler ve atipik alanlarin S100
boyanmasi tamamen kaybolmustu. Bu alanlarda SMA, Desmin, EMA, Ckit negatifti ve Ki67 proliferasyon
indeksi %40 saptandi. Bu bulgular isiginda olgumuz Malign Periferik Sinir Kilifi Tmori ve komsulugunda
Pleksiform Norofibrom olarak rapor edildi.

SONUC:

Malign Periferik Sinir Kilifi Tamorleri pleksiform noérofibrom zemininde gelisebilen agresif davranisli
timorlerdir. Pleksiform noérofibromlarda goérilen S100 pozitifliginin malign transformasyon sonucu
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gelisen malign periferik sinir kilift timorlerinde azalmasi hatta tamamen kaybolmasi 6nemli bir
ozelligidir.

Bu nedenle pleksiform nérofibrom goérildiginde malign transformasyon acisindan uyanik olunmall ve
bu timodrlerin S100 negatifligi gésterebilecedi akilda tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler : malign periferik sinir kilifi timori, pleksiform nérofibrom

page2/2


http://www.tcpdf.org

