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OZET: Periferik sinir kilifi tdmérleri schwannoma (nérilemmom, nérinom), nérofibrom ile bunlanin malign tiirleridir ve Schwann gbzelen'ndén gelisir. Makroskopik olarak,

gri-beyaz renkie ve sertlir. Schwannoma'lar 6zglin olarak soliter, sinirh, enkapsile olup sinitin proksimalinde ve spinal koklerde eksantrik yerlegir. Norofibromlar ise,
siklikla multipldir ve enkapsiile degildir. Distal sinirlerde, fiziform bigimde ve gogunlukla subkutandir. Mikroskopide, Schwannomalarda Antoni A ve B alanlan, Vero-
cay cisimleri, hiyalinize damarlar vardir. Amacimiz, kendi olgulanimizin klinik-patolojik 6zelliklerini sunmakur. 4 yilik donemde saptadigimiz 40 periferik sinir timérd
olgusu, bu galismanin gerecidir. Olgular, klinik-patolojik 6zellikleriyle sunulmustur. Dizide yer alan 40 olgunun % 55' Schwannoma, % 22.5'u ndrofibrom, % 20'si trav-
matik nérom, % 2.5'i norojenik sarkomdur. Ortalama yas, Schwannoma'larda 41.5, ndrofibromda 27.4, travmatik néromda 25.5, dir. Schwannoma'lanin yansi kranial,
yansi veriebraldir.

ANAHTAR KELIMELER: Schwannoma, nérifibroma, amputasyon néromu, Antoni A ve B alanlarn, Verocay cisimleri.

SUMMARY: PERIPHERIC NERVE SHEATH TUMORS (CLINICAL AND PATHOLOGICAL FEATURES OF THE 40 CASES) Peripheric nerve

sheet tumors are, schwannoma (neurilemmoma, neurinoma), neurofibroma and their malign types and they are derived from Schwann cells. Macroscopically, they
have gray-white colors and they are firm. Schwannomas are typically solitary, circumscribed, encapsulated and they are located eccentrically on proximal nerves and
spinal roots. Neurofibromas are frequently multipl, and are not encapsulated. They are fusiform on distal nerves and are often subcutaneous. Microscopically,
* schwannomas have Antoni A and B areas, Verocay bodies, hyalinizated vessels. Our aim is to present the clinical and pathological features of our own cases. Materi-
als are 40 peripheric nerve sheath tumors which we met in 4 years. These cases are presented pathologically. 55% of these cases are schwannomas, 22.5% are
neurofibromas, 20% are traumatic neuromas, 2.5 % are neurogenic sarcomas. Mean age is 41.5 in schwannomas, 27.4 in neurofibromas, and 25.5 in traumatic neu-

romas. Half of schwannomas are cranial, half are vertebral.
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GIRIS

Cogu periferik sinir kilifi timérdnin Schwann gézelerin-
den gelistigi, immundokukimyasal ve elektron mikroskopik
olarak gdsterilmistir (1-4). Bu nedenle periferik sinir kilifi ti-
mdrlerinin gogunu schwannomlar olusturur. Nérofibromlar,
schwann gézeleri, fibroblastlar ve perinéral gézelerden olu-
sur ve daha azdir. Ayrica, ¢ok seyrek olarak, perinéral go-
zelerden gelisen perindroma gérilebilir. Bu timérlerin ma-
lign trleri de izlenebilir. Schwannoma tanimi igine nérinom,
nérilemmom ve akustik nérom girer. Ayrica, pleksiform, me-
lanotik, psammomatdz melanotik, selluler ve malign tirleri
goriilebilir (5).

Malign schwannoma ¢ok azdir. Schwannoma'lar genel-
de benign tumérledir. Yavas gelisim gosterir. Schwann gé-
zeleri, kollagen matriks iginde yer alir. Bu timérler gogun-
lukla orta yas ve erigkinde goérilir ve kadinlarda biraz daha
goktur. Kadin, erkek orani 2:1dir. Schwannoma'lar intrakra-
nial timorlerin % 5-10'unu olusgturur (5).

Kranial, spinal, periferik ya da otonom sinirlerde gelise-
bilir. En gok bas-boyun bélgesinde gériliir. Ayrica, posteri-
or mediasten, retroperitoneal, ekstremitelerin fleksér yizin-
de izlenir. Dirsek, bilek ve dizin fleksér yiiziinde oturur. Soli-
ter timérlerdir ve 1-4 cm ¢ap gosterir (5). Norofibromatozis
(NFT2)'e eslik edenlerde multipldir (1).

Mikroskopik olarak, gri-beyaz renkte ve serttir. Kesitinde
kist, lipid toplanmasi ve kanama izlenebilir. Schwanno-
ma'lar 6zgiin olarak soliter, sinirh, enkapsile, sinirin proksi-
malide ya da spinal kéklerdedir ve eksantrik yerlesir, cerra-
hi timér gikariminda sinir bitinligl korunabilir. Nérofib-
romlar ise, siklikla multipldir ve enkapsiile degildir. Distal si-
nirlerde, fiziform bicimde ve ¢ogunlukla subkutandir. Néro-
fibromda, sinir timér kitlesi iginde daginiktir ve cerrahi giri-
sim sinir bUtinligind bozar (1).

*  Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dal.
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Mikroskopide, Schwannoma'larda bifazik goriinim izle-
nir. Kompakt ve selliiler Antoni A alanlari ve gevsek 6demli,
mikrokistik Antoni B alanlari ile Verocay cisimleri, igsi goze-
lerin yaptig fibriler demetler vardir. Damarlarda hiyalinizas-
yon, nukleer dejeneratif atipi siktir. Elektron mikroskopik in-
celeme Antoni B alanlarinin dejeneratif degisiklikler oldugu-
nu gdstermisiir (6).

Schwannoma'lar kranial (Akustik-VIIl) ve spinal kéklerde
oénemli klinik semptom verir. Beyin sapina basi yapabilir.
Malign degisim her ikisinde de o6zellikle Schwannoma'da
daha azdir. Malign nérofibromlar, genelde von Recklingha-
usen'lilerde izlenir.

Ayrica, travmatik olusan amputasyon (travmatik) noro-
mu vardir. Bunlar neoplastik olmiyan, travmatik ya da am-
putasyona bagl stimiilasyon ile schwann gézelerinin, fib-
roblastlarin ve aksonun proliferasyonu ile olugur.

Bu calismanin amaci, Diinya Saglik Orgiti'niin yeni td-
mor siniflandirmasinda (4) selliiler, melanotik (pigmentli) ve
psammomatdz melanotik tlrler gibi yeni tirlerin de tanim-
landigi, periferik sinir kilifi timérleri (PSKT) konusu ilging
bulunarak, kendi olgularimizin klinik patolojik 6zelliklerini
sunmaktir. &

GEREC VE YONTEM

14 yillik dénemde saptadigimiz 40 periferik sinir timorii
olgusu, bu galismanin gerecidir. Bu olgular, DSO
(1990)'nin yeni siniflandirmasinin (Tablo 1) (4) 1s1ginda ye-
niden degerlendiriimis ve klinik-patolojik 6zellikleri incelen-
migtir.

BULGULAR

Dizide yer alan 40 olgunun % 55 (22 olgu)'i Schwanno-
ma, % 22.5 (9 olgu)'u ndrofibrom, % 20 (8 olgu)'si travmatik
nérom, % 2.5 (1 olgu)i MPSKT'dir (Tablo 2). Ortalama yas,
schwannoma'larda 41.5, norofibromda 27.4, travmatik no-
romda’25.5, dir (Tablo 2). Schwannoma'larin yarisi kranial
(Toplam 11 olgu: 8 olgu pontoserebellar kése, birer olgu
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TABLO 1 : DSO'NUN KRANIAL VE SPINAL
PERIFERIK SINIR KILIFI TUMORLERI ILE ILGILI
SINIFLANDIRMASI (4).

1 Schwannoma
(N&rilemmom, ndrom)

=1 Tirleri: Selldler

1.2 Pleksiform

1.3 Melanotik (Pigmentli)

Psammomatdz melanotik

.8 Norofibrom

2.1 Tdrleri: Soliter (sinirl)

2.2 Pleksiform

3. Malign periferik sinir kilifi timéorleri (MPSKT)
(Ndrojenik sarkom, anaplastik norofibrom, "Malign
schwannoma”)

3.1 Trleri: Epiteloid

32 Mezenkimal/epitelial diferansiasyon géste-

ren MPNST
33 Melanotik

TABLO 2 : DiZIDE YER ALAN PSKT OLGULARININ,
CINSLERE VE TURLERE DAGILIML.

Schwannoma

Cins Olgu sayisi __ Ortalama yag
Kadin 12 40
Erkek 10 43.5
Toplam R e 22 N 41.4

Norofibrom
Kadin 5 38
Erkek 4 145
Toplam 9 275

Travmatik
Kadin 3 26
Erkek 5 252
Toplam 8 25.5
MPSKT

Kadin 1 27
TOPLAM 40= Kadin: 21 + Erkek: 9

parasellar, oksipital ve palatum molle), diger yarisi ekstrak-
ranialdir (Toplam 11 olgu: Servikal 3 olgu, torakal 4 olgu,
lomber ve spinal 1'er olgu ayrica omuz el ayak bilegi 1'er ol-
gudur). (Tablo 3). Bir olguda ansient schwannoma bagl de-
gisiklikler izlenmigtir.

Mikroskopik olarak, schwannoma'larda gozesel yapida
Antoni A (Resim 1-4) ve gevsek yapida Antoni B (Resim 1)
alanlan ile Verocay cismi (Resim 2) ve mikrokistik alanlar
izlenir. Norofibromlar (Toplam 9 olgu) servikal 2 ve n. medi-
anus, servikal, gluteal, pelvik, batin yerlegimli 1'er olgudur.
Bir olgu (L,)'da MPSKT tanisi almigtir. Travmatiklerin gogu
n. medianus (6 olgu) kesisidir.

Sonugta, olgularin gogu benign ve schwannoma'dir.
Bunlarda ortalama yag, digerlerinden daha ileridir. Ayrica
bu dizide, scwannoma, nérofibroma ve MPSKT (Toplam 32
olgu)'daki kadin erkek orani 3:2'dir Travmatik néromlar ise
daha genglerde izlenmistir.

TARTISMA

Sinir kilifi timorleri, periferik sinirler ile bunlarin santral
bolimiini olusturan kranial sinirleri igine alir. Kranial ve spi-

TABLO 3 : DiZIDEKi SCHWANNOMA'LARIN
LOKALIZASYON DAGILIMI

Kranial: 11
Akustik ve PSKT
Parasellar
Oksipital
Palatum molle
Ekstrakranial: 1
Spinal
Omuz
Ayak bilegi
Toplam 22

P - -

- - D

nal sinirlerden gelisen bu timérler (schwannoma, nérofib-
rom, akustik nérom ve malign PSKT), gcogunlukla benign ve
erigkin yasta gorilurler. Bunlar, Schwann goézelerinden geli-
sir, ayrica nérofibromlarda baskin olarak fibroblastlar vardir.
Klasik schwannoma'lar yanisira, pleksiform, selliiler, mela-
notik psammomatdz melanotik ve malign tirleri de vardir
(1-4). Malign tiirler gok seyrektir.

Schwannoma'lar, birincil intrakranial timérlerin yaklagik
% 8 (5-10)'ini yaparlar (2,5). Cogu intrakranial schwannoma
8. kranial sinirin vestibuler dalini tutar ve akustik nérom adi-
ni alir. Bunlar 6nce meatus akustikus internusu doldurur,
sonra portoserebellar kdseyi kaplar. lkinci siklikla 5. kranial
siniri tutar (7, 8). Spinal schwannomlarda, spinal koklerin
duyusal dallarimi tutar ve spinal timérlerin % 30'unu yapar
(2). Bunlar kistik egilim gésterir.

Tumérin gelisiminde, baglangigta bir sinir fasikili igin-
de, Schwann gdzeleri lokal proliferasyona ugrar (intrandral
dénem) ve tiimér norofibrom gibi fuziformdur. Blyiyen tii-
mér komsu fasikiillere de baski yaparak, epinériuma dek
gelisir, epinerum bir kapsil bigimi alir ve timérin gelistigi
asil sinir kenara itilir (eksantrik yerlesim). Gimis boyasi ile,
enine tiimor kesiti boyandiginda, timor iginde akson goriil-
mez, buna kargin akson komsu sikigmis fasikilde ya da
kapstlde vardir.

Schwannoma'larin histopatolojik &zellikleri &zgtindiir.
Bununla birlikte kimi olguda ayirici tani giiglik gdsterebilir.
Bu durumda immundokukimya bulgulan yarar saglar.
Schwannoma'lar S100 ile gugli boyanir (2). Gliomlardan
ayirici tanida 6nemi olan GFAP kimi schwannoma'da da
olumlu boyanabilir. Ayrica meningiomlardan ayirici tanida
da elektron mikroskop yarar saglar. Bu arada kigik doku-
larda, 6zellikle frozen kesitlerde, schwannoma'nin Antoni A
alani ile meningiomun, Antoni B alani ile gliomun ayirici ta-
nisini yapmak olanaksizdir.

Diger yandan, gak selliiler, degisik diizeyde mitotik akti-
vite gdsteren, baskin olarak Antoni A alani igeren, selliler
schwannoma'larin MPSKT ile ayirdetmek gerekir (9-11).
Ozellikle, kiigiik biyopsilerde bu &nem gdsterir. Selliler
schwannoma'lar kapsiilliidiir, perivaskiiler hemosiderin ige-
rir, antoni B alam azdir, S100 olumludur, buna karsin
MPSKT'lerinin yarisindan azinda S100 olumlu boyanir.

Ancient Schwannoma'da uamar duvari hiyalinizasyonu,
kalsiyum birikimi, kanama, dejeneratif nukleer atipi izlenir.
Pleksiform tiirler multinoduler geligsim yapar. S100 olumlu-
dur, lokal rekurrens (% 18) yapar (2).

Melanotik schwannoma'lar, lipofiissin ve melanin birikim
gosteren, cogunlukla periferik yerlesim yapan ve benign tir-
lerdir (12, 13). Ayrica psammomatéz melanotik tirler de ta-
nimlanmigtir (14). DSO'niin yeni siniflandirmasi, selliler,
melanotik ve psammomatdz melanotik tirleri schwanno-
ma'larin bir alt tirl olarak tanimlamaktadir (4). Psammoma-
t6z melanotik olgular, multisentrik bir komplekse eslik eder
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(Carney kompleksi: Kardiak miksom, pigmentasyon, sertoli
TM., Cushing, endokrin aktivite) (14).

Multipl nérofibromlar, nérofibromatosis (NF')'nin bir kom-
ponentidir. Nérofibrosarkom, nérojeniksarkom gibi MPSKT
nérofibromlardan ya da von Recklinghausen'deki multipl tii-
mdrlerin birinden geligir (15, 16). Malign schwannoma terimi
bunlari agiklamaz. Bunlar biiylk timérlerdir, nekroz igerir,
mikroskopik olarak c¢ok sellilerdir ve atipik mitoz izlenir.
Rabdomiyoblastik diferansiyasyon gosteren Triton timéri
ve glandiiler diferansiasyon gdsteren timérler vardir (17).

Mayo Klinik'teki bir galismada 120 olgunun % 52'si NF1
ile birliktelik géstermektedir, timdriin 5¢cm.'den biyiik gapi-
nin bulunmasi da kétii prognostik faktér oldugu bildirilmigtir.
ayrica, MPSKT'nin % 10'unda gegmisteki isin etkisinin varli-
g1 saptanmisgtir (18).

Sonug olarak, sinir kilifi timérleri, giincel patolojinin ve
tibbin gesitli agilardan Gzerinde 6nemle durdugu bir konu-
dur.
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