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Normal periferik sinir kilfi, en distaki epindral bag dokusu
tabakasi, bunun hemen altinda sinir fasikiillerini kusatan
perindral doku ile bunun attnda herbir sinir fasikili icinde
aksonlar ile myelin kiliflan arasinda bulunan endoneriumdan
olusur. Endoneral doku Schwann hiicreleri ile daha az miktarda
olmak 0zere fibroblastlardan olusur. Perindrium igindeki
hiicreler gerek fonksiyonlan gerekse de morfolojik dzellikleri
nedeniyle ozellegsmis hiicrelerdir. Bu hiicreler immunaositolajik
ve ultrastriiktdrel dzellikleri bakimindan Schwann hiicrelerinden
oldukga farkhdirlar. Birgok sinir kiifi timorii ya yalmizca
Schwann hiicrelerinden olusurlar (Schwannoma) ya hem
Schwann hicresi hem de fibroblastlardan olusur (ndrofibroma)
veya yalmnizca perinéral hilcrelerden (perinroma) olugurlar

Tamimlama

Benign  periferik  sinir  kiifi  tiimdrleri  (BPSKT)
schwannoma'lar (ndrilemmoma, ndrinoma, akustik nérinoma),
narofibromalar ve perindromalardir.

Bunlar, genelde Schwann hilcrelerinden gelisirse de, bazi
tiplerinde Schwann hiicreleri yamisira, dedisik oranda
fibroblastlar, perindral hiicreler de igerirler.

Cofju BPSKT'nin Schwann hiicrelerinden  gelistigi,
immunhistokimyasal ve elekron mikroskopik (EM) olarak
gdsterilmigtir. Bu yiizden BPSKT'nin gogunu “schwannoma“lar
olugturur.

Simflandirma ) )

Dinya Saghk Orgdtd  (DSO)'nin  yeni  timdr
siniflandirmasinda  schwannoma'lanin  pleksiform, selliiler,
melanotik ve psammomatdz melanotik ve malign tiirleri vardir,
Bunlardan, selliler, melanotik ve psammomatdz melanotik
tipler siniflandirmaya yeni alinmistir.(Tablo 1) 4,

Norofibromalar, Schwann hicreleri, fibroblastlar ve
perindral hicreler ve retikiller liflerden olusur ve daha azdir,
Ayrica cok seyrek olarak, perindral hicrelerden gelisen
perindromalar izlenir. Periferik sinir kilifi tdmérlerinin malign
sekillerine MPSKT denir®,

Gerceve icinde olan ve gri zemin Ozerinde igaretlenen timar
cinsleri ve tanimlar) Dinya Saghk Orgiiti tarafindan onerilmistir.

Bu ‘timdrin klasik schwannoma (ndrilemmoma) ™,
pleksiform schwannoma®™" melanotik schwannoma™ %%
psammomatdz melanotik schwannoma ", farkli differansiasyon
gisteren schwannoma, selliler schwannoma '##)
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ICD-0"
2.1, Schwannoma (Ndrelemmaoma, nérinoma 9560/0
211 Selliler :

212 Pleksifarm
213 Melanatik

Psammomattz melanotik
2.2. Ndrofibroma -9540/0
221 Soliter (simirh) 9540/0
222 Pleksiform 9550/0

2.3.  Malign periferik sinir kilifi timdrleri (MPSKT) = 9540/3
(Norojenik sarkom. Norofibrosarkoma, Anaplastik
nérofibrom. “Malign sichwannoma™)

2.31 Epiteloid MPSKT

232 Mezenkimal ve veya epitelial diﬂﬂmnsrasyon
ghsteren MPSKT :

233 Melanotik MPSKT

MNot: nsﬂmmmﬁ@ﬂﬂhﬁmﬂ#mmw
* IC0-0 : Intemational Ckassiication of Dissases - Oncology. -

2.1. Schwannoma (Ndrilemmoma, nﬁnnoma:u

Fiziform gekilli neoplastik Schwann hicrelerinden olusan
kapsiilld ve bazen kistik tomiirler.

Lezyonlarin gogunda ki temel histolojik patterni bulunur,
sikhkla palizadlaria (Antoni A) eglik eden faziform hiicrelerden
olugan hiicre yodun patten ve daha az selliiler olan gevsek
pattern olugturan sikhikla hiicre s{tnp!azrnalannda lipid bulunun
(Antoni B)

Tablo 1 : DSO'niin kranial ve splrral perferik sinir kilifi
tiimdrleri ile ilgili simflandirmasi
24,80

psddoglandular schwannoma , noroblastoma benzeri
nirilemmoma B e malign schwannoma
11.814,19,20,21,37 34, 39,44 49, 50,5156 54,74,80,81,84.90.53,95.97) glbl blr Qﬂk TlDl bUiUﬂUr.
Cok seyrek istisnalan olmakla birlikte schwannomlar yavag
biyiyen, Schwann hiicrelerinden kdkenini alan ve kollajendz
matriks i¢inde bol miktarda Schwann hicresi igeren benign
tiimdrlerdir. Tipik olarak erigkinleri ve her cinsi de esit oranda
tutan bir timdérdir. En sik olarak bas, boyun, posterior
mediastinum ™, retroperitoneum ve ekstremitelerin fleksor
yizlerinde gorilip kranial, spinal, periferik ve otonom
sinirlerden kakenlerini alirlar “**', Sporadik timarler genellikle
soliter olarak ortaya gikarken norofibromatosis (NF) tip 2'de
gorilenler mutipl olurlar "#554=#0,

Schwannoma iyi simirli, yuvarlak, kolay farkedilebilen kitle
yapan, sinir fasikili icindeki lokal Schwann hiicre
proliferasyonundan olusur. Erken “intrandral” ddneminde
fusiform gérinimil nedeniyle ndrofibromadan ayirdedilmesi
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giigtir. Giderek biyiyen timér gevre sinir fasikillerini
sikigtirarark epindrium ile kaynasir. Ana sinir de timor
tarafindan kenara itilerek ekzantrik yerlegim gosterir. Tdmarin
enine kesitlerinde, Bodian boyasi gibi giimigleme esasina
dayanarak yapilan boyalarda, aksonlann timaor iginde hemen
hemen hig bulunmamasina karsilk ¢ogunlugu timaor tarafindan
bir kenara sikistinlmis sinir dokusu iginde bulunurlar.
Schwannomalar kolay degenere olduklan igin kesit yiizeylerinde
lipid, birikmesine badh san renkli gorinim ve kistlesmeler ile
kanamalar igererek birgok farkli sekillerde garlnirler”™* ™
Schwannomada cok nadir olmakla birlikte, aslinda meme,
tikrik bezi timdrleri ile kondroid syringoma gibi epitelial
tiimdrlerde tamimlanmig konsantrik ve radial kollagen patterni
olan kollagen spherulosis goriilebilir®.

Schwannomalanin mikroskopik olarak, tipik bir bifazik doku
patterni olup kompakt (Antoni A) ve gevsek mikrokistik
alanlardan (Antoni B) olusur. Yogun olan Antoni A alanlar kolay
taninan ve birbirine paralel fasikiillerden olusur. Uzamig
cekirdeklerin biraraya gelerek aralarinda anikleer bir zon
birakarak olustuklan bu yapilar Verocay cisimcikleri olarak
bilinirler. Antoni B alanlan ise gevsek yuvarlak, hipekromatik
gekirdekli gevsek Orilmiis stellat hiicrelerden olusan ve bu
nedenle de iginde bol miktarda kistler, kanamalar ve lipid igeren
bir yap1 olusturma efilimindedirler. Schwannomalann iginde
nadiren mitoz goriilebilmesine ragmen, mitoz varliimn tipk
ndrofibromalarda oldudu prognoz iizerinde highir anlaml etkisi
yoktur.Perivaskiler hemosiderin pigment birikimi ile eslik eden
vaskiller hylanizasyon, degeneratif nilkleer atipi gibi regressif
defisikliklere sikga rastlanir. Bu timdrlerin ultrastriiktiirel
incelemelerinde her biri hilcreyi gevreleyen ve *long-spacing
kollagen” olarak bilinen aslen bazal membran materyelinden
olusan madde bulunur. Yine, ultrastriiktiirel incelemelerde,
Antoni B alanlanmin  degeneratif olduklarn izlenir™,
Schwannomalar 5-100 protein, Leu-7 ve miyelin bazik protein
ile kuvvetli immunoreaktivite verirler™™. Ayrnca GFAP
reaktivitesi de bulunabilir™®**. Deneysel rat schwannoma
hicre doku kiltdrinde ndromiskiler kavsaktaki (NMJ)
ektraselliiler matriks (ECM) icinde laminin isoformu olan ve
entaktin ile iligkili oldugu gdsterilen s-laminin‘e karsi
monoklonal antikorlar elde edilmigtir™®. Néronal timarler harig,
oligodendroglioma, astrositoma, medulloblastoma,
ependimoma, ve meningioma ile schwannomalardaki
interstisyal hilcreler, makrofajlar ve astrositler bir inter-alfa-
tripsin inhibitori olan bikunin ile immunoreaktivite verir'™.
Ancak schwannoma distrofin iliskili protein olan utrophin ile
immunoreaktivite vermez* Schwannoma ve nérofibromada ki
monosit makrofaj sistem elemanlan zayif olarak CD 68
antijenine kargi geligtirilen monoklonal antikor Ki-M6 ile
immiinoreaktivite verir™. Hiperselliler schwannomalar
MPSKT'den ayirdetmek igin uygulanan AgNOR boyasi yararh
olmamigtir™.

Periferik Schwannoma

Periferik schwannomalar duysal, motor, mikst ve otonom
sinirlerden gikarlar®™. Timor genellikle soliter olup sinirde
belirgin bir basi olustarana kadar da agjn yapmaz. Uzun siireli ve
kararl bir biyime gdsteren bu timdrlerde degeneratif ve kistik

15,3, 36.51,67.71.72)

degisiklikler bulunur

intrakranial Schwannoma

Intrakranial ~ schwannomalar  besinci veya
sekizinci“"*"***"*" kafa giftini tutarlar. Gok daha nadir olarak
intraspinal veya intrakranial parenmde-i perivaskiler néral
kompartmanindan kbken alarak gelig.bilirer *”. Spinal
schwannomalarda oldugu gibikrai.a: olanlar da duysal
sinirlerden  geligirler. Intakranial schwannomalarin gogu
sekizinci  kafa ¢iftinin - meatus akustikus internustaki
oligodendroglia ile schwann hicrelerinin gegis zonundaki
vestibiiler kismindan  kdken alirlar*®.  Bu  lojdaki
schwannomalara yanlis olarak akustik schwannoma adi verilir.
Schwannomalar tiim primer intrakranial tamarlerin %8'ini
olusturular™ ™™ Kadinlarda daha fazla gorilir. Tamér
biyodikce meatus  akustikus  internusu  genigletir,
serebellopontin - aglyr  doldurur  ve sonunda ponsta
deformasyona yol acar. Ikinci siklikta gorildGgi ver trigeminal
sinir  dallandir'™®™.  Diger  sinirler  daha  seyrek
tutulurlarllﬂiﬂ?JHHHTiSEEII.'IH-

18,53}

Spinal Schwannoma

Spinal schwannomalar duysal sinirlerden kokenlerini alip
tiim spinal timérlerin yaklasik %30'unu olugtururlar ®5%™
Spinal kordun her tarafinda esit oranda gdriilirler™. Bir kismi
vertebral kanal iginde sinirh kalirken bir kismi da intervertebral
foraminadan disan gikarak klasik “dumbbell” sekilli timdrleri
olustururlar ™. Makroskopik ve mikroskopik olarak belirgin
sekilde kistik olmalan disinda diger schwannomalarla aym
dzellikleri gisterirler. Kigik bir biopsi alindiinda, patologun
yerini iyi bilmemesi durumunda, Antoni A alanlan glioma ile,
Antoni B alanlari ise bir meningioma ile kanigtirilabilir™ ™.

Hiicreden zengin, farkh miktarlarda mitoz gérilebilen
¢ofunlukla palizadlar ve Verocay cisimcikleri yapmaksizin
Antoni A alanlan olugturan bir timarddr. Bu tdmarlere selliiler
schwannoma denmekte olup MPSKTile kanstirabilirler
fnassan - Ozellikle kilgik biopsi yollanan olgularda patolog
histolojik GOzellikleri nedeniyle sellliler bir schwannomay
kolayhkla bir MPSKTile kanstirabilir. Ayrica tamda yardimel
olabilecek ipuclan: kapsilli olmast, perivaskﬁler hemasiderinin

2.1.1 Selliiler Schwannoma : fah b
Hiperselliilarite, Antoni A pattarn ustunluau ve farklt
oranlarda mitotik aktivite gdstermeleriyle ayirdedilirler.
Nekroz  gorilebilir. ~ Schwannomalarin  temel
ozelliklerinden olan  kapsiillenme ve  vaskiiler
hylanizasyon gdsterirler.

eslik ettigi vaskiler hiyalinizasyon, daha seyrek olmak iizere
Antoni B alanlan ile MPSKT'in tersine (yaklagik MPSKT lerinin
yansindan azinda pozitif reaksiyon verir) S-100 protein
immunoreaktivitesinin pozitif olmasi ve EM'de basal lamina
formasyonunu bulunmasidir . Selliller schwannomalar nadiren
niikseder ve metastaz yapmazlar™™*. Ozellikle orta yasl
kadinlarda ve paravetebral yerlesimli olarak goriiliirler™. Kemik
erozyonu, hipersellilarite, seyrek mitozlar, hiperkromazi, niikleer
pleomorfizm, seyrek nongeografik nekroz gibi “anaplastik”
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bulgulan olmasina kargin rekirrens vaklasik %10 oraminda olup
hig metastaz yapmazlar. Olgularin yaklagik %97'inde tek bagina
cerrahi yeterlidir™.

Ancient Schwannoma

Kist formasyonu, vaskiler hyalinizasyon, kalsifikasyon,
kanama, hiperkromazi ile eslik eden degeneratif niikleer atipi ve
multiniikleasyon gibi siddetli degeneratif degisiklikler ile eslik
eden hiposelliler bir timdr seklinde gdrilir™. Mitoz
ghrilmez"™.

Schwannomalann %5°lik kiiglk bir kism pleksiform veya
multinodiller yapilar olugturarak hemen hemen hig Antoni B
yapisi yapmaksizin gelisirler™. Bunlann NF ile iliskisi oldugu
gdsterilememigtir. Lezyonlann gogunlugu kigik (0.5-2 cm)
olup hareketlidir ve bag-boyun bdlgesindeki dermal ile subkitan
dokuda bulunurlar. Sitolojik atipi ile seyrek mitozlann varhg
prognoz Uzerinde etkili degildir. Bu timorlerde kuvvetli S-100
prntem imminoreaktivitesi bulunur®™. Olgularin %18'inde niiks

2 1 2 Plaltsrlnnn Schwannoma :
Ba@ dokusu iginde ya gruplar ya da dadilmig olarak
bulunurak rasemdz, “kurt" benzeri pattern yapan tiimor
~ hilerelerinden olusan bir schwannomadir. Gogunlugu
" kiigiik caph olup dermal veya subkiitan dokuda bulvnur.
Az saylda olmakia birlikte mitozlar hulunabllir

gorilir™

Bu kisrminda melanin olmakla birlikte schwannomlarda
gorilen pigmentasyon aslen lipofuscin birikmesine baghdir™.
Melanotik schwannomalar difjer schwannomalarin tersine farkh
biyolojik davramiglar sergilerler . Kiigiik bir kismi malign
transformasyon gdsterirler. Birgodu paraksial ve subkiitan
yerlesimli olup otonom sinirlerden kdkenlerini alirlar. Ancak, ok
nadir olarak intrakranial olarak {1 tane servikomediiller ve iki
tane de pontoserebral agida) tamimlanmislardir. NF ile eslik

; I;nk yuﬂun melanin pig gffu, i
‘ijlli (Oze llklelenn zor gﬁr ;

etmezler. Cok nadir niks ederler ve bir olgu metastaz yapmistir
(27,62.64,B3)

Psammomatiiz melanotik schwannoma

Iginde bol miktarda psammoma cisimcikleri bulunan ve bir
multisistem kompleks ile birlikte gorilen timbrdir™,

Carney kompleksi : Kardiak mikzoma, benek bigiminde
pigmentasyon, kalsifiye olan Sertoli timord, Cushing hastalf,
endokrin hiperaktivite vardir. Olgularin %20'sinde timar multipl
olup duysal, motor ve otonom sinirler ile ve gastrointestinal
sistemi tutar™. Olgulann %68'sinde rekiirrens yoktur; ancak
%6'sinda rekirrens ve %10'unda metastaz goriliir™.

Ndrofibromalar, Schwann hiicreleri, fibroblastlar ve bol

T e e T A S

miktarda kollagen ile retikulinden olusurlar. Birgogu kdkenini
terminal sinirlerden alir. Soliter deri timarleri yaparlar. Blyiik
sinirlerden kitken alanlarin sayisi az olmakla birlikte gerek NF ile
eslik etmesi gerekse de malign transformasyonun fazla
gorilmesi nedeniyle dnem tagirlar P4 Malign
schwannomalarin hemen tamaminda, rabdomyosarkoma,
liposarkoma, ve sinovyal sarkomlarda da immunoreaktivite

2.2 Nirofibroma: lgsst

Kismen dermal ve subl-:utan dokuda bulunan iyi smlrhf
Schwann hicreleri, fibroblastlar ve perindral hiicrelerden
olusan diffiz timdrdir, Lezyon, gerek kollagen ve mikdz
madde icerifi gerekse de hiicre yuﬂunluﬂu al;:smdan i
farklilklar gdsterir. i
Teker teker veya birbirini kesen demetler yapan-tﬂmﬁr
hilcrelerinin dalgali (serpentin) cekirdek ve hiicre simirlan
bulunur. Uzun siireli timérlerde, gbrilen acaip sekilli
gekirdeklerin bulunmasi bir degenerasyon dzelligi olup
prognoz agisindan  hizbir defier tasimazlar. Biyik
timaorierdeki ozellikle proksimal ve distal kisimlannda
normal sinir ile timdr gegis bolgeleri ile kigik
timarlerde fibrillerin birbirlerinden aynimadig: alanlarda
ndritler kolayca gédsterilebilirler. Antoni A veya B-patterni
bulunmaz.  Fakat, fokal palizadlar (Meissner
korpiiskilleri) ile siki girdaplar (Pacini korpiiskiilleri)
goriilebilir. Bazi ndrofibromlarda Schwann hiicrelerinden
¢ok yoQun alanlarin bulunmasi ‘nedeniyle ' lezyon
“ndrofibroma igindeki bir schwannoma™ zannedilebilir. §-
100 protein ve Leu-7 immunoreaktivitesi hemen her
zaman bulunur. Bol miktarda mast hiicresi bulunur,
Narofibromlar ya soliter olarak ya da nérofibromatosisin
bir komponenti olarak bulunuriar.

veren timor supressor geni olarak bilinen ve kromozom 17°in
kisa bacaginda bulunan p53 gen antikorlan olarak bilinen RSP-
53 pozitif olarak bulunur . Narofibromalarda gdrilen
hipertrofik perisit sitoplazmalan ile malign schwannomadaki
peritimoral benign alanlardaki perisitlerin iginde bol miktarda
smooth muscle alpha actin (SMAA) bulunur™,

Kiitanoz ndrofibroma

Derideki terminal sinirlerden kokenini alan bu timorler
genellikle yiizeyel olup yavas yavas yizeye dogru biyiyerek
pedinkilla, yumusak, agnsiz lokalize fakat kapsilsiiz olduklar
igin de dermis veya subkitan dokuyu infiltre eder. NF tip I'in
tipik bulgusu olarak multipl olduklannda hem caplan biyiktir
hem de sekil bozukluklanna neden olurlar. Norofibromalarin
gogunludu soliter ve NF ile eslik etmeyen yiizeyel deri lezyonlar
olup kolayca g¢ikanlabilirler. Malign transformasyon gok

2.1.1 Soliter (simrh) Narofibroma: -
Sikhkla nuraﬂhmmatosm IH esllk utmeyan tek \reya
globiiler ndrofi hrnmadlr ;

nadirdir®".
Histopatolojik olarak nérofibromalarin hemen hepsi farkl

s e
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miktarlarda  kollagen ~ ve  retikilin  igeren  ve
mukopolisakkaridlerden zengin bir gevsek matriks igindeki
dalgah nukleuslu uzun Schwann hicrelerinin yaptigi birbirini

_ kesen ve caprazlayan elemanlardan olugur. Timaor biyirken
ana sinir dokusunu icine uzandii icin, yapilan giimisleme
boyalarinda, tumdriin iginde safilam aksonlar gdrilir. Bu
timdarlerde farkh biyime patternleri gdriilebilir; Grnegin,
storiform (storiform perindral fibroma), taktil veya basing
reseptorlerini  taklit eden differensiasyon  (pacinian
norofibroma), epitelioid ozellikler veya melanin Gretimi
(melanotik norofibroma) gibi. Schwannomalarin tersine,
norofibromalar gerek kéken aldiklan siniri gerekse de gevre
dokulan kolayca infiltre ederler. Olgulann gogunda vimentin
immunoreaktivitesi pozitif olup fokal S-100 protein ve Leu-7
pozitivitesi de gosterir. EM'de Schwann hiicreleri, fibroblastiar
ile perindral hiicreler gdsterilmistir™.

Intrakranial nérofibroma

Norofibromalara servikal, brakial, lumbar ve sakral
bolgelerdeki biiyiik sinir gdvdelerini tuttuklan zaman malign
transformasyon potansiyelleri gok yiksektir. Bu tir timarler
genellikle NF ile eslik ederler ve birgok sinir segment ve dalini
aym tutabilirler. Makroskopik olarak “bir guval kurt”
goriinimine neden olan sinir igindeki herbir sinir fasikdlindn
iginde ve gevresindeki timar proliferasyonudur. Kesit yiizlerinde
parlak ve jelatintiz gorinimlil olan ve giderek biyiyen fasikiller
sonunda ortaya pleksiform bir yapinin gikmasina neden olurlar.
Pleksiform nérofibroma, NF tip | igin patognomoniktir. Viicudun
birgok biyik kismim oldugu gibi tutabilen bu lezyonlar, kemik
ve yumusak dokulanin hipertrofisinin de bulunabildifi deri
hiperpigmentasyonu ve genislemesi ile eglik eder. Timor gevre
dokulan infiltre etmesine kargin olgulanin birgogunda sinir
iliteminde bozukluk olmaz. Histopatolojik olarak, bu timdrlerde
tipki kitandz norofibromalardaki gibi bir doku kompozisyonu
bulunur. Nikleer pleomorfizm gok anlamh clmamakia birlikte,
pleksiform ndrofibromalarin yaklagik % S5'inde mitozlarla
birlekte goriilen hipersellilarite alanlanimin varhid malign
transformasyon igin Gnemli bir bulgu olarak kabul edilir"™

Nirofibromatosis varyantlan (NF tip 1: periferik ; NF tip 2:
saniral)
S|n|r Iulm mmﬁrlen denmoe mutlaka von Hecklmghausen

' 2.2.2 Pleksiform Norofibrora: =
" Makroskopik olarak “bir guval kurt" Hmu‘*&rmen*'
- nérofibromalar olup bir sinirin birgok dalini birden
 tutabilirler. Bu timorier bol miktarda mukus igermeleri
deeniyle kesit' yiizlerinde parlak gﬁr{inﬁmlndﬁrhr-*
_ Sitolojik atipi ile eslik eden fokal hiperselliler alanlar
~ igerebilirler. Pleksiform nérofibromlarin kiigiik ama
- dnemli bir kisminda belirgin hlparéeilﬂ!‘afr ve atipi ve
mitotik aktivite ile kendini gosteren alanlarin ’?ad:gr ite”
i “Iez:,runda malign transformasyon gérillir. G
¢ Not : Yukarda tanimlanan lezyonlar igin “ndroma’ lhrlml hﬁaﬂhﬂz.
Nﬁmma. travimatik ndroma ve Morton :aﬂmrmm nklumw Sinir
Illlmi' wmaon hiicreleri ve nadbe dokusunu u'u)maa sumsmga s
i;lm non- neopdwlt proliterasyonar i;iﬂ kullandr.
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hastalifi (norofibromatosis) ile eslik eden timarler akla gelir. Bu
otozomal dominan hastalikta baghca iki tipte sinir kilifi timorii
gardldr: 1) tip | (periferik norofibromatosis) ; 2) tip 2 (santral
norofibromatosis) ™.

Norofibromatosis tip | daha sik gdrillen sekli olup goriilme
siklii 1/3000 dogumdur. Hastahktaki genetik lokus 17 numarali
kromozomdadir™. Hastalik erken yasta ortaya gikan gok sayida
“cafe au lait" lekeleri, aksiller benler ve deri ile lokal
norofibromlar, pleksiform nérofibromlar, malign periferik sinir
kilifi timdrleri ile ve daha seyrek olarak schwannomalarla eglik
eder#“™* "%  pleksiform norofibroma NF tip | igin
patogonomaonik kabul edilir ®7 #3877

Norofibromatosis tip 2, gofunlukla erigkinlerde ortaya
¢ikmakta olup daha seyrek rastlanir. Bu hastalikta, genetik lokus
kromozom 22'dedir. Periferik sinir kilhfi tdmorlerinden
schwannoma (sikiikla bilateral), gilomalar ve meningiomalar
gibi intrakranial timarler sikhkla gorilir. Bu tipte gorilen deri
timdrleri nérofibromdan ziyade schwannomadir®*™,

Perindroma (lokalize hipertrofik niropati)

Ozellikle motor sinirleri segmental olarak tutan ve
monondropatiye neden olan perindroma seyrek rastlanilan bir
timardiir. Perindromanin gergek bir timor mi yoksa reaktif bir
proliferasyon mu oldufju kesin olarak anlasilamamistir. Bu
lezyon, ozellikle adolesanlarda veya geng erigkinlerde
ekstremitelerin distalindeki sinirlerde yerlesir. Genellikle lokalize
olarak kalan bu lezyonlanin, malign transformasyon
gosterdiklerine ve NF ile eslik ettiklerine iliskin bilgi yoktur.

Perindromalar 1.5 cm ¢apinda ve 15 cm uzunlugundaki
boylan ile sosise benzer lezyonlar yaparlar. Mikroskopik
olarak kesitlerde selliler Schwannomalara benzemekle birlikte
enine kesitlerinde Schwann hiicre proliferasyonlan nedeniyle
hipertrofikndropatiyi andinrlar, Ancak, prolifere olan hicrelerin
hemen tamami perindral hiicrelerder. Perindral hiicreler EMA
immunoreaktivitesi gdsteren fakat S-100 ile boyanmayan
hiicrelerdir “***. EM'de hiicrelerin sitoplazmik uzantilani, gevre
hicreler ile yaptiklan zel kavsaklar, ve bol miktarda pinositotik
vezikiller igerdikleri gdsterilmistir®.

Travmatik nidroma (psidondroma: nidroma; amputasyon
niiromasi; sinirin hiperplastik nedbesi; appendiseal niiroma)

Travmatik noroma, travmatik sinir kesilerinde wveya
ezilmelerinde ortaya gikan proliferatif nonneoplastik kitledir. Bu
doku kitlesinde, yofun bir kolfagendz matriks iginde yumaklar
olusturan Schwann hiicreleri ve fibroblastlar bulunur.
Travmatize olan sinirin distal ucu efer proksimal ucuna
yeterince yakin bir mesafede defilse, proksimal ugtan digan
uzanan ve tomurcuklar olustararak ilerlemeye calisan akson ve
sinirler de GOzellikle araya giren hematoma, inflamasyon veya
nedbe tarafindan engellenirse, proksimal ugta bir kitle olusur.
Basarisizlikla sonuglanan onanm hadisesi nedeniyle bu kisimda
olusan lezyon agnh olup sert veya elastik kivamhdir. Bu lezyon,
kollagen ve retikulin aglarindan zengin bir matrkis iginde
birbirini kesin ve caprazlayan akson ve Schwann hiicrelerinden
zengin bir histopatolojik tablo olugturur. Lezyon olgunlagtikea,
kollagen miktar artarken damar yapilar azalir ve lezyon igindeki
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sinir lifleri de giderek ortadan kalkarlar™*’,

Morton ndromasi (Morton nodu; noduler interdigital sinir
nedbesi; Morton ayak parmad; plantar ndroma; lokalize
interdigital ndritis; sklerozan nisroma; Morton metatarsaljisi)

Metatarslann cevresindeki plantar sinirlerde degenerasyon
ve proliferasyon sonucu ortaya ¢ikan aginh nodillerdir. Akson ve
miyelin  degenerasyonu vardir. . Perindrium  igindeki
ekstraselliller kollagen ve musinéz matriks ileri derecede artar.
Gergek bir neoplazi dedildir. Etyolojisi bilinmemektedir. Travma
sonucu gerek arterler izerindeki kronik basi gerekse direkt
sinirler Ozerindeki etki ile olustudu samimaktadir. Kadinlarda
daha sik ve %90 olguda 3. ve 4. ayak parmaklan arasinda
gdrillir. Lezyon makroskopik olarak iyi simrh olmasina karsin

kapsOlld “degildir. Intermetatarsal bursa veya cevredeki bir
damara yapisik olarak bulunur.Mikroskopik olarak erken
devrede, bol miktarda endondral misin bulunur. Kronik
lezyonlarda ise mylein kaybi ve parcalanmasi yamsira, Schwann
hiicrelerinde azalma sinovyal membranda inflammasyon vardr.
Kiigiik arterler kalindir ve trombis igerirler. Morton noromasi,
amputasyon veya travmatik noromlardaki pargalanmig
perindrium arasinda birbirini kesen ve gaprazlayan sinir fasikill
ve fibrillerinden apayn tipik goriinumi nedeniyle kolayca
taninabilir. Yalmizca, Morton  néromasimin,  hipertrofik
interstisyel ndrititis’de (Dejerine-Sottas) gdrilen sogan
tomurcuklan yaphdr akilda tutulursa histolojik olarak kolayca
ayirdedilebilir™.
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