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OZET: Heterolog eleman olarak gland iceren periferik sinir kilifi timérleri nadirdir. Glandler nérofibrom, igsi hilcrelerden olusan dreyis iinde, misin igeren ve Iii-

mene sekrete eden glandlarla karakterize bir lezyondur. Benign gland varligi dzellikle malign periferik sinir kilifi timari ve Schwannom'da tanimlanmakla bir-
likte gland igeren ndrofibrom literatlrde az sayida bildirilmistir. Ellialti yasinda kadin hastadan sol tibia dn yiizde 10 yildir var olan nodil eksize edilmistir. Mak-
roskopik olarak lezyonun kesit yiizeyinde baz: alanlarda 1mm ¢apta kiigik kistik yapilar izlenmistir. Mikroskopik olarak orta derecede hiicresel ve cevre yag
dokusu ile infiltratif sinir gizen lezyonda, ¢ogunlukla birbirine paralel igsi hiicrelerden olusan diizensiz demetler dikkati gekmistir. Ureyisin ortasinda bir boli-
mindn epiteli dizlesmis kistik yapida, ¢ogunlukla kiibik-kolumnar hiicrelerle ddseli glandlar izlenmistir. Glandlan doseyen epitelde apikal ylizde sitoplazmik
tomurcuklar, limende ise soluk sekilsiz sekret varligi dikkati cekmistir. Olguda S-100 pozitifligi, gland epitelinde keratin pozitifligi, PAS, dPAS ile epitelde nét-
ral misin, misikarmen ile glandiler epitel ve liminal sekrette asidik misin saptanip, toluidine mavisi ile mast hiicreleri gérilerek glandiler ndrofibrom tamisi
konulmustur.
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SUMMARY: GLANDULAR NEUROFIBROMA: A CASE REPORT. Glandular differentiation is the rarest form of heterologous differentiation in peripheral nerve she-

ath tumors. Glandular neurofibroma is a lesion characterized by proliferation of spindle cells admixed with mucus secreting glands. In the literature benign
glandular elements’ existence were reported in Schwannoma and malignant peripheral nerve sheath tumor whereas glandular neurofibromas were rarely re-
ported. Presented case was a 56 year-old woman with a 10 year history of a nodule on the left lower leg and local excision of this nodule was performed. On
macroscopic examination, the cut surface of the nodule revealed multiple cystic spaces, some of which reaching 1 mm in size. On microscopic examination,
the lesion was composed of irregular bundles of spindle cells that most of which parallel to each other. The lesion was moderately cellular and has an infilt-
rative border with the surrounding adipose tissue. The glands were lined by cuboidal to columnar cells. Amorphous eosinophilic material was observed in so-
me of the glandular lumens. The spindle cells were positive with S-100, the glandular epithelium were positive with cytokeratin. The epithelial cells contained
PAS and d-PAS positive neutral mucin while the glandular epithelium and luminal secret had mucicarmen positive acidic mucin. Mast cells were demonst-

rated with toluidine blue and with all this features the case was found to be suited with a glandular neurofibroma.
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GIRIS

Heterolog eleman olarak gland igeren periferik sinir
kilifi tdmérleri (PST) nadirdir. Glandiler nérofibrom igsi
hiucrelerden olusan Ureyiste, misin iceren ve limene
sekrete eden glandlarla karakterize bir lezyondur. Benign
gland varligi 6zellikle malign periferik sinir kilifi timéra
(MPST) ve Schwannom'da tanimlanmakla birlikte gland
iceren nérofibrom literatirde az sayida bildirilmistir (1-11).
Calismamizda nadir gériilen bu timérin sunulup, litera-
tiriin gdzden gegciriimesi amaglanmistir.

OLGU SUNUMU

Ellialti yasinda kadin hastada sol tibia 6n yizde 10
yildir var olan nodll eksize edilmistir.

Makroskopi: 1x0,8x0,4 cm olgllerinde, bej renkte,
elastik kivamda, dizgin ylzeyli lezyonun kesitinde bazi
alanlarda 1 mm c¢apta ufak kistik yapilar izlendi.

Mikroskopi: Orta derecede hiicresel lezyonda, co-
gunlukla birbirine paralel igsi hicrelerden olusan dizen-
siz demetler dikkati ¢cekti. Lezyonun ortasinda bir béluma-
nin epiteli kismen duzlesmis, kistik yapida, cogunlukla
kibik-kolumnar hicrelerle doseli glandlar gortldi (Resim
1). Glandlar doseyen epitelde apikal ylizde sitoplazmik
tomurcuklar, ayrica limende soluk sekilsiz sekret varligi
izlendi. Zeminde miksoid stromada lenfositler, eozino-
filler, plazma hicreleri, mast hiicreleri ve arada diizensiz
kollajen lifleri mevcuttu.

Histokimyasal profil: PAS, dPAS ile glandiler epitel-
de nétral misin varhi@i, misikarmen ile glandiler epitelde
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ve liminal sekrette diastaza direngli misin pozitifligi, tolu-
idine mavisi ile stromada orta siklkta, daginik mast hic-
resi varligi saptandi.

Imminhistokimyasal profil: S-100 proteini ile Sch-
wannian hiicrelerde yaygin (Resim 2), keratin ile glandi-
ler epitelde ve liminal sekrette imminreaktivite izlendi
(Resim 3). Tum bu bulgularin 1s1ginda olgu glandiler no-
rofibrom ile uyumlu bulundu.

TARTISMA

Periferik sinir kilifi timérlerinde glandiler farklilasma
nadirdir ve % 1.7 siklikla gordlir (1-11). Glandiler Sch-
wannom olgularinin % 87'si malign &zellik gbsterir (2,9).
Gland iceren PST ilk olarak bir asirdan daha uzun zaman
once Garre tarafindan nérofibromatozis-1’li (NF-1) bir olgu
ile tamimlanmistir (3). Ginimize kadar yaklasik 60 olgu
bildirilmistir. Bunlarin cogunu MPST ve Schwannom olgu-
lar olusturmaktadir (2,7). Glandiler PST’ler genis bir yas
grubunda, 6zellikle 30-40 yas arasinda gordlir ve cins ay-
rnmi yapmaz. Bu olgularda glandiler komponenti kolum-
nar-kiiboidal-diiz hiicreler, berrak hticreler, goblet hiicrele-
ri olusturmaktadir. Glandiler hiicrelerde ve limende mi-
sin izlenir. Bir olguda glandiler komponente ilaveten stro-
mada tasgh yuzik hicreleri gérilmastir. Ayrica MPST tani-
Il 2 olguda glandiiler komponent malign 6zellik géstermis-
tir (1,9). Glandiler hiicreler degisen oranda sitokeratin,
kromogranin, serotonin ve somatostatin pozitifligi gdsterir.
igsi hiicreler S-100, kasa 6zgii aktin ve vimentin pozitiftir.
Olgumuzda zemindeki hiicreler S-100 ile, glandiler hiicre-
ler sitokeratin ile pozitif boyanmistir. Glandiler PST de-
mek icin lezyon gercek glandiiler komponent igermelidir.
Arada sikismis, o bélgenin miyoepitelyal hiicre ile gevrili
glandlan ya da Schwannom’'da bahsedilen yalanci gland-
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Resim 2: 5100 ile stromal hiicrelerde pozitivite (X200)

lar olmamalidir. Yalanci glanddler yapilarda, gland benze-
ri bosluklari gercek epitel yerine neoplastik Schwann hiic-
releri doser. Bu yalanci glandlarda bazal membran yoktur,
sitokeratin imminekspresyonu negatiftir ve epitelyal gori-
niimld hicreler S-100 proteini pozitif olan komsu igsi hiic-
relerle bitisiktir (6). Biz olgumuzda miyoepitelyal hiicre var-
hgini, diz kas aktini negatif olmasi nedeniyle disladik. Li-
teratirde GNF'ye ilaveten glandiler PST'lerinde de
(MPST ve Schwannom) glandlarin dekapitasyon sekres-
yonu yaptigindan ve sitoplazmalarinin apokrin 6zellikte ol-
dugundan bahsedilmemektedir. Olgumuz gland sekresyon
ozellikleri bakimindan ilk yayin olma &zelligindedir. PST'le-
rinde glandiler diferansiyasyona ilaveten kikirdak, kemik
dokusu ya da kondrosarkom, osteosarkom ve rabdomiyo-
sarkom gelisimi gorilebilir (2).

Ayirici taniya genital bélgenin meme glandi benzeri
adenomu (GMGBA), benign glandiler Schwannom ve
glandiler MPST alinir. Stromal hicrelerin S-100 proteini
ile pozitif boyanmasi ile GMGBA tanisindan uzaklasilir.
Benign glandiler Schwannomdan zeminde mast hicre
varligi, Antoni A ve Antoni B alanlari icermemesi ve Vero-
cay cisimcikleri ile kapsul bulunmamasiyla ayrilir.
MPST'de glandiler yapilar daha sik oldugu igin akilda tu-
tulmalidir. MPST de glandlar malign dzellikte olabilir, stro-
mal hiicreler atipik ve hiperkromatik olmalari nedeniyle
kolaylikla ayirt edilebilir (6,12).
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Resim 3: Sitokeratin ile gland epitelinde boyanma (X200)

Epitelyal glandiler komponentin histogenezi ile ilgili
bilgiler teoriden éteye gecememistir. Glandlarin heteroto-
pik ependimal elemanlari yansittigi distntimektedir. An-
cak sonraki elektron mikroskopi ¢alismalar silya ve ble-
faroblast varligini desteklememistir. Bazi olgularda pozitif
olmakla birlikte bir bélim olguda fosfotungstik asit hema-
toksilen ve anti glial fibriler asit protein (GFAP) ile negatif
sonug¢ alinmistir (2).

Fletcher ve arkadaslarinin galismasinda ile arada ka-
larak dizensizlesmis ya da timaériin indiiktif etkisiyle fark-
lasmis deri eki glandlan olduklari olasihgi tam dislana-
mamistir (13).

Uri ve arkadaslarinin galismasinda heterolog glandu-
ler farklilasma agiklamasi, embriyonik indiiksiyonu isin
icine katar. Noral krestin morfogenetik etkisi altinda me-
zenkimin epitele farklilastig: belirtiimektedir (14). Diger bir
yaklasim da neoplastik Schwann hiicresinin metaplastik
potansiyelinin glandiler yapilar olusturdugudur. Bazi
glandiiler Schwannom olgularinin gercek glandin yanin-
da yalanci glandiiler yapilar icermesi bu distinceyi des-
tekleyen bulgu olarak gérilebilir (2). En son ve en ¢ok ka-
bul géren hipotez ise glandiller Schwannom’un pliiripo-
tent néral krest hiicrelerinden Gremesidir. Noral krest hiic-
releri melanosit, kraniyal kas, periferik sinir yapilarina ve
sinir sistemi destek elemanlarina (glial ve Schwann hiic-
resi) farkllasabilir. Miyoepitelyal hiicre varligi glandlarin
arada sikismis normal deri eki yapilar olduklarini géster-
mez. Pliripotent hiicreden koken alan heterolog elemanli
Schwannom adenomiyoepitelyomatéz farklilasma goste-
rebilir (2).

Nérofibromlarin da gland igerebileceginin bilinmeme-
si tani gi¢ligune neden olmaktadir. Farkl bir komponent
iceren lezyonla karsilasinca zemindeki esas komponente
yonelik konvansiyonel ve immunhistokimyasal boyamalar
yapiimasi taniyi kolaylastirir. Ayirici tani yaklasimi yapilir-
ken bu tlr heterolog eleman iceren lezyonlarda tani yel-
pazesi genis tutularak yardimei yontemlerle diger olasilik-
lar dislanmalidir.
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