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Uterusun primitif néroektodermal tiimorii
Primitive neuroectodermal tumor of uterus
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Primitif néroektodermal tiimorler santral sinir sis-
temi disinda bir ¢ok yerde géoriilebilir. Ancak uterus
da cok nadir gérildigii bildirilmistir.

Bu makalede uterusun primitif néroektodermal
diferansiasyon gosteren indiferan karsinomu tanisi
alan 63 yasindaki olgu sunuldu. Timoér, histolojik ve
immunohistokimyasal olarak ependimal, néronal ya
da glial yénde diferansiasyon gostermeyen, yer yer
rozet yapilar olusturan hiperkromatik nukleusiu,
yuvarlak sekilli, dar sitoplazmali hiicrelerden olusan
néroektodermal komponent yamisira daha iri,
vezikiiler nukleuslu belirgin nukleoluslu, solid
tabakalar olusturmus epitelyal goériinimde hiicre
gruplarindan olugmakta idi. Uterus lokalizasyonunda
nadir gériilen bu tiimériin, klinik, patolojik 6zellikleri
literatir esliginde tartisild.

Anahtar Kelimeler: Primitif noroektodermal timor-
Uterus-Noral diferansiasyon

Primitive neuroectodermal tumors have also
been encountered in a variety of sides outside the
central nervous system as well. It has been only
rarely described in uterus.

In this study a case of an indifferent carcinoma
with primitive neuroectodermal differentiation in
uterus in a 63 year old woman is reported.

The tumor consisted of a primitive neuroectoder-
mal component with hyperchromatic nucleus, and
scanty cytoplasm, round cells forming rosettes
which do not exhibit ependymal, neuronal or glial dif-
ferentiation. Groups of larger cells with vesicular
nuclei and prominent nucleoli that form solid sheets.
The clinic and pathologic features of this tumor
which is rarely seen in uterus have been discussed
in the view of the literature.

Key Words : Primitive neuroectodermal tumor-
Uterus- Neural differentiation.

ilk defa 1973 ylinda tanimlanmis olan pirimitif
néroektodermal tlimorlerin (PNET) fetal néroektodermal
hlcrelerden kéken aldigi, yuvarlak kigik hiicre morfolo-
jisinde oldugu ve bu timérlerin noral, glial ve ependimal
diferansiasyon gdsterdikleri vurgulanmaktadir®,

Santral sinir sistemi ve sempatik sinir sistemni disinda
da bu tamérlerin  geligebildigi  belirtiimigtir®.
Néroektodermal diferansiasyon uterin timérlerde nadir
olan bir bulgudur"#. Az sayida olgu ise malign miks mil-
lerien  timérin  (MMMT)  komponenti  olarak
bildirilmistir®*.

Bu calismada uterusun primitif néroektodermal difer-
ansiyasyon gosteren indiferansiye karsinomunun,
immunohistokimyasal o6zellikleri ve ayirici tanida
yasanan guclikleri literatiir esliginde gozden gegirilerek
sunuldu.

OLGU

63 yasinda U¢ yidir karn agnsi ve karinda sislik
sikayeti olan hasta sikayetlerinin artmasi ile Haziran
2001'de izmir Atatirk Egitim ve Arastrma Hastanesi
3.Kadin Dogum Klinigine basvurdu. Yapilan klinik
muayenesinde tum douglas ve pelvisi dolduran umb-
likusa uzanan kitle saptandi. Ultrasanogrofide pelvik
bélgede mesane arkasinda uterus lokalizasyonuna uyan
alanda 122x 87 mm boyutlarinda solid ve kistik kompe-
nenti olan heterojen yapida ve gevresinde sivi birikimi
olan kitle lezyonu izlendi.

Uygulanan probe kilretaj sonucu, malign epitelyal
timor olarak degerlendirildi. Hastaya total abdominal
histerektomi, bileteral salpingoooferektomi, omentekto-
mi ve appendektomi yapildi.

Patoloji laboratuvarina parcalar halinde génderilmis
13x12x 8cm boyutlarinda histerektomi, 4x4 cm boyut-
larinda serviks ve 3x 2x 1 cm boyutlarinda over yani sira
dis yazd timoéral gorinimde 7x0.6 cm boyutlarinda
appendiks ve 16x 12x 1.5cm boyutlarinda 6zellik izlen-
meyen omental doku génderildi.

Uterus acildiginda uterus kavitesinin tamamen
nekrotik gérdndmld timér ile dolu oldugu izlendi ve
tamér tlm uterus duvanni tutmus gérinimdeydi. Uterus
Uzerinde 13cm uzunlugunda en genis yerinde 4cm, en
dar yerinde 0,3cm ¢apinda sag tuba ve 10 cm uzunluk-
ta ,en dar yerinde 0.6cm, en genis yerinde 3 cm olan sol
tuba izlendi. Sag over 4x 3x 0.8cm boyutlarinda olup
makroskobik olarak olagan gorunimdeydi. :

Uterusdaki timérden alinan 6rneklerde mikroskobik
olarak iki tip hlcre populasyonundan olusan timér
izlendi (Resim 1). Hiicre gruplarindan biri hiperkromatik
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Resim 1 : (HEX110) Tumd&rdeki iki tip hicre komponenti

nukleuslu yuvarlak sekilli, dar sitoplazmali hlicrelerden
meydana gelmekteydi ve bu hucrelerin yer yer rozet
yapilan olusturdugu dikkati cekti (Resim 2). Bir diger
hiicre grubu ise daha iri, vezikiiler nukleuslu, belirgin
nukleoluslu solid tabakalar olusturmus epitelyal
gorinumde idi. Mitotik aktivitesi dikkat cekici ozellikte
idi. Tmoérde gok genis alanlarda nekroz ve vaskiler
mesafelerde timoér embolileri izlendi.

immunohistokimyasal calisma, formalin ile fikse
parafin kesitlerde Avidin Biotin Peroksidaz Complex
(AB"C) metodu ile yapildi. Timoére sitokeratin
(Dako),vimentin (Dako), NSE (Dako,), sinaptofizin
(Dako), GFAP (Dako), S-100 (Dako), LCA (Dako) ve CD
99 (Bio Genex) uyguland.

Sitokeratin epitelyal gorinumdeki hicrelerde pozitif
idi. TUmorin ikinci komponentini olusturan hicrelerde
ise vimentin, CD99, NSE, GFAP ile pozitif boyanma
izlendi (Resim3-4). S-100, Kromogranin, Sinaptofizin her
iki komponentte fokal pozitif idi.

Histolojik ve immunohistokimyasal bulgular ile
timorin noéral ya da glial yonde differansiasyonu net
olarak segilemedigi icin olgu " Primitif Noroekteodermal
Diferansiyasyon Gésteren Indiferansiye Karsinom" tanisi
aldi. Timér endometriumu tam kat tutmus olup sag
adneks ve sol tubaya yayim gostermekteydi.
Appendikste de infiltrasyon mevcuttu.

TARTISMA

Uterusta néroektoderm ve matlr glial doku bulun-
masi nadir ama iyi tanimlanmis bir fenomendir®. Cogu
vakada uterusdaki glial doku, serviksde histolojik olarak
bagka bir eleman icermeyen polip seklindedir ancak
endometriumda da gorilebildigi bildirilmisdir®®. Cogu
olgu multipardir ve genellikle téropatik ve spontan abor-
tus hikayesi vardir“s”. Noéroektodermal elemanlar uterin
teratomlara bagh olarak da gorilebilir"<®”, Uterusdaki
glial doku histogenezi spekilatifdir®., Cogu yazar glial
dokunun hamilelik sirasinda uterusa implante fetal
santral sinir sistemi dokusunu temsil ettigi teorisine inan-

Resim 2 : (HEX110) Tuméral hicrelerin olusturdugu rozet
yapilar

maktadir®. Glial doku ¢ok uzun yillar uterusda varhgini
surdlrebilmektedir. Zettergren'in bir olgusunda abortus
ve glial doku bulunmasi arasinda gegen sirenin 22 yil
oldugu bildirilmigtir®,

Uterusda neoplastik glial dokunun gelisimini acikla-
mak icin 6ne surdlen teoriler arasinda konjenital ektopik
glial dokunun veya teratomun neoplazik gelisimi® veya
tumorun noral yonde diferansiyasyonu (neometaplazisi)
gelir“sss, 2 &

Uterusun primer noroektodermal neoplazmlar gok
nadirdir. Uterusdaki néroektodermal orijinli benign neo-
plazmlar nérofibrom, ganglionérom ve gliomdur.
Uterusdaki malign ndroektodermal tamdorler cok
nadirdir. Malign noéroektoderm, over ve uterusun
MMMT'nin aligiimadik bir &zelligi olarak da rapor
edilmigtir*=5®,

Daya ve arkadaslarinin yaptg calismalarda uterin
PNET'lerde ortalama yas 67 olarak belirtilmistir ve
izledikleri olgularda uterus PNET prognozunun FIGO
evrelemesi ile uyumlu oldugu vurgulanriustir™. Bizim
olgumuz da 63 yasinda idi ve appendiks tutulumu da
oldudu icin Evre 4 olarak deg@erlendirildi.

Yapilan calismalarda histolojik olarak timériin solid
blyime paterni gdsterdigi, yer yer fibriler sitoplazmik
matrikse ve rozet yapilarina sahip oldugu belirtimekte-
dir'#4, Timori olusturan hicrelerin bizim olgumuzdaki
hiicrelere benzer sekilde dar sitoplazmali, yuvarlak ya da
oval hiperkromatik niveli oldugu nukleolusun nadiren
belirgin oldugu vurgulanmaktadir. Dayanin 4 olguluk
calismasinda olgulardan birinde grade | adenokarsinom,
birinde ise endometrial stromal sarkom birlikteliginden
sOz edilmektedir. Bizim olgumuzda ise indiferansiye
karsinom alanlari mevcuttu. immunohistokimyasal
olarak bu timérlerin NSE, S-100, GFAP, Vimentin ve
nérofilamanlarla pozitif reaksiyon verdigi belirtimekte-
dir"#%, Bizim calisgmamizda bu timoér belirleyicilerinin
pozitifligine ek olarak CD99 pozitifligi saptandi. MIC 2
gen Urind olan CD99, Ewing sarkom(ES)/PNET grubu
timarlerin tanisinda 6nemlidir. ES/PNET'lerin %90'indan
fazlasinda karakteristik membrantz boyanma gdsterir.
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Resim 3 : (HEX220) Resim 2 ile ayni grup hiicrede CD99
pozitifligi.

Resim 4 : -(HEX220) Tdmor hiicrelerinde NSE pozitifligi

Ancak onceleri dusUnuldigi gibi spesifik degildir.
ClnkU lenfoblastik lenfoma, rabdomyosarkom, kéti
diferansiye sinovyal sarkom, mezenkimal kon-
drosarkom, ve nadir kiiclk hiicreli osteosarkomlarda da
pozitif oldugu ortaya konmustur. Néroblastomda ise
CD99 porzitifligi gosterilmemistir.”.

Bu timérlerin ayirici tamisinda matir glial doku,
MMMT, uterusun retinal anlage tumér, indiferan kigiik
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hiicreli karsinomun dislnulmesi gerektigi
bildirilmistir"*. Olgumuzda cok sayida érnek alinmasina
ragmen MMMT tanisini destekleyecek mezodermal
komponent izlenmemistir.

Uterusta PNET az gértildigu igin tedavi plani sapta-
manin gi¢ oldugu vurgulanmaktadir. Oncelikle cerrahi
tedavi, (histerektomi+ omentektomi+ retroperitoneal
lenfadenektomi ve peritoneal yikama ) cerrahi sonrasi
kemoterapi ve radyoterapi onerilmektedir. Bizim olgu-
muzda cerrahi tedavi yapilmistir. Hasta daha sonraki
takiplerine gelmemistir.

Sonug olarak, uterusta nadir olmakla birlikte boyle
bir timérin de gorilebilecedi her zaman akilda tutul-
malidir, ¢lnkii PNET'lerin davranis ve tedavisi diger
uterin timdrlerden farklilik gosterir.
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