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MavrigN Triton TumorU: OLcu Sunumu
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OZET: Malign Triton timérii nadir gériilen ve rabdomiyoblastik diferansiyasyon ile birlikte olan bir periferik sinir kilifi timériidir. Histolojik olarak dalgali nikleus-
lara sahip igsi hicreler ve pleomorfik nilkleuslu eozinofilik yuvarlak hiicrelerden olusan bifazik bir tdmorddr. Timérin her iki komponenti neoplastiktir. Immu-
nohistokimyasal olarak S-100 pozitifligi ile igsi hiicrelerin Schwann hiicre kaynakli oldugu, desmin pozitifligi ile ise yuvarlak hiicrelerin rabdomiyoblastik ka-
rakterde oldugu gosterilir. Bu calismada L3 veriebral sinir kokiinde yerlesmis ve tanidan alti ve onalti ay sonra iki kez nilks gosteren malign Triton timérld
58 yasindaki erkek hastayi sunuyoruz. Hasta 16 aylik izlem siiresi sonunda kaybedilmistir. Malign Triton tGmorinin prognozu diger periferik sinir kilifi timér-
lerine gdre daha kotldir ve nadir olmasina ragmen ayinici tanida gz dniinde bulundurulmalidir.

ANAHTAR KELIMELER: Malign Triton timéril, malign periferik sinir kilifi timéri

SUMMARY: MALIGNANT TRITON TUMOR: A CASE REPORT. Malignant Triton tumor is a rare variant of peripheral nerve sheath tumor with rhabdomyoblas-
tic differentiation. Histologically it is a biphasic tumor consisting of spindle cells with wavy nuclei and eosinophylic round cells with pleomorphic nuclei. Both
components are neoplastic. Immunohistochemically S-100 protein positivity confirms the Schwann cell origin of the spindle cell component, while desmin po-
sitivity helps to prove the rhabdomyoblastic differentiation in the round cell component. In this study we present a 58 year old male patient with a malignant
Triton tumor of the L3 vertebral nerve root which showed two recurrences six and sixteen months after the diagnosis. The patient died after 16 months of fol-
low-up. The prognosis of the malignant Triton tumor is worse than the other malignant peripheral nerve sheath tumors and although rare, should be consi-

dered in the differential diagnosis.
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GiRiS

Malign Triton tdmérd (MTT), ¢izgili kas komponenti
iceren bir malign periferik sinir kilifi timéridir (MPSKT).
MPSKT'lerinde %16 oraninda gland epiteli, skuaméz
hiicre, kikirdak, kemik ve yag dokusu gibi nérojenik ol-
mayan dokular yéninde farklilasma izlenebilir. Ancak si-
nir kilifi komponentinin yani sira sadece ¢izgili kas iceren-
lere MTT adi verilir. TUmérde izlenen cizgili kas kompo-
nenti neoplastiktir (1, 2).

Literatiire bakildiginda MTT c¢ok gesitli lokalizasyon-
larda karsimiza cikmaktadir. En sik yerlesim yeri bas bo-
yun bélgesidir. Literatlirde 100’den az olgu tanimlanmis
olup 5 tanesi spinal yerlesimlidir (3). Bu ¢alismada L3 ver-
tebral sinir kékiinde yerlesmis ve iki kez niks etmis olan
bir MTT olgusu sunulmaktadir.

OLGU

Elli sekiz yasinda erkek hasta bel agnsi nedeni ile
2002 Nisan ayinda hastanemize basvurdu. Yapilan mu-
ayenede norolojik defisit ve von Recklinghausen hastali-
g (Norofibromatozis tip1) ydninde bulgu saptanmadi.
Lomber spinal manyetik rezonans géruntilerinde (MRG)
L3 vertebra diizeyinde yumusak doku timort izlenimi ve-
ren kitle saptanmasi lzerine L2-L3 laminektomi girisimi
ile intradural ve ekstradural timor kitlesi rezeke edilerek
intervertebral L1-L4 dizeyleri arasina posterior stabiliza-
tor metalik aparat yerlestirildi.

Operasyon piyesinin baska bir merkezde yapilan his-
topatolojik incelemesinde malign periferik sinir kilifi ti-
mord tanisi konuldugu 6grenildi. Postoperatif dénemde
hastaya radyoterapi uygulandi. Post operatif 6. ayda has-
tanin agn sikayetinin tekrar baslamasi nedeniyle 2003
Ocak ayinda yapilan MR incelemesinde ayni bdlgede
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niks kitle saptandi. Yapilan ikinci operasyonda L2 ver-
tebral korpusta gorinen tumor kitlesi kirete edildi. Klini-
gimize gonderilen operasyon piyesi ile, primer timore ait
bloklar birlikte degerlendirilerek histopatolojik ve immu-
nohistokimyasal sonuglan karsilastinldi. Olgu, niiks eden
malign Triton timori olarak degerlendirildi. Radyoterapi-
si sUren hastada ilk operasyondan 16 ay sonra MR ile
ayni bélgede 23 cm capli ikinci niiks kitle saptandi. Has-
ta kisa slre sonra genel durumu bozularak akciger en-
feksiyonu nedeni ile exitus oldu.

PATOLOJIK BULGULAR

Primer timére ait rezeksiyon materyali topluca
3.8x2.3x1.8 cm olcisiinde yer yer kanamall gri-sar renk-
li elastik kivamli doku parcalan ve topluca 6x5x1.5 cm 6l-
cllerinde duzensiz sinirll kemik doku parcalarindan olus-
maktaydi. Mikroskopik incelemede tUmaér igsi hicreler ve
yuvarlak hicreler olmak (zere iki ayn komponent icer-
mekteydi. Igsi komponent orta derecede selliler olup,
atipik goriiniimde ve dalgall nikleuslara sahip hicreler

Resim 1: Malign triton tiimoriinde igsi ve yuvarlak hiicreli kom-
ponentlerin birlikte gariildiigii bir alan (HE x100)
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Resim 2: Malign Triton tiimdriinde rabdomiyoblastik hiicre kom-
ponenti (HEx200())
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Resim 3: Rabdomivoblastik hiicre komponentinde desmin pozitifligi
(x400)

TABLO 1: MALIGN TRITON TUMORLERININ TANI KRITERLERI

1. Tamér bir periferik sinirin seyri dizerinde bir alanda veya NF-1 varligin
da, ya da periferal sinir tdmarleri igin tipik bir lokalizasyonda yerlesir
veya bu tlr bir timdrin metastazidir.

2. Tumdr predominan olarak Schwann hiicre tipinde atipik hiicrelerden
olusur.

3. Timor metastatik olmayan veya ekstrensek bir rabdomiyosarkomdan
kaynaklanmayan atipik rabdomiyablastlar icerir.

gevsek miksoid bir stroma icerisinde demetler halinde di-
zilmisti. ikinci hiicre komponenti ileri derecede sellller
olup bazilarinda enine gizgilenmeler izlenen genisce eo-
zinofilik sitoplazmali, belirgin niikleolll, dizensiz bicim-
lerde, blylik ve egzantrik niikleuslara sahip, rabdomi-
yoblast goériniminde hicrelerden olusmaktaydi. Mitoz
orani her iki komponentte de 10 BBS'da 25-30 oranin-
daydi. Rabdomiyoblastlar disinda baska mezenkimal ele-
mana rastlanmadi (Resim 1-2).

ikinci operasyona ait rezeksiyon piyesi topluca 4x4x3
cm &lcilerinde dizensiz gérinimll ve kanamali, yer yer
ufak kirete kemik doku parcalar igeren elastik-yumusak
kivamli doku parcalarindan olusmaktaydi. Mikroskopik
incelemede ilk piyestekine benzer &zellikte igsi hlicreler
ve iri pleomorfik hlcreler olmak lzere iki farkh hicre
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komponenti biraradaydi. Mikroskopik olarak timériin ke-
mik dokuya da invaze oldugu gorildu.

immunohistokimyasal bulgular:

S-100, vimentin, aktin, desmin ve sitokeratin ile im-
munohistokimyasal calisma yapildi. Her iki operasyona
ait érneklerde pleomorfik hiicre komponenti desmin (Re-
sim 3) ve vimentin ile kuvvetli ve yaygin olarak pozitif, ig-
si komponent S-100 ile oldukca yaygin pozitif boyanma
gosterdi. Sitokeratin ile her iki komponentte de boyanma
gorilmedi.

TARTISMA

MTT rabdomiyoblastik diferansiyasyon gosteren bir
malign Schwannom olarak tanimlanabilir. ilk olarak
1932'de Masson tarafindan cizgili kas elemani iceren
malign Schwannomdan séz edilmistir. Timore Triton si-
ringenlerinin dorsaline subkiitan siyatik sinir implantas-
yonu yaparak kemik ve kas iceren fazladan bir ekstremite
gelisimini gbzleyen Locatelli'nin deneyinden esinlenerek
bu ad verilmistir. Masson'un teorisine gére bu deneyde
sinir hiicreleri cizgili kas rejenerasyonunu indiklemekte-
dir ve Triton timériinde de benzer bir olay gercekles-
mektedir. Masson’un daha cok kabul géren ikinci teorisi-
ne gore ise sinir kilifi hiicreleri metaplastik kapasiteleri
nedeniyle mezenkimal yénde farklilasabilir. Embriyonik
gelisim sirasinda noral krest hem leptomeninks, ganglion
hticreleri, Schwann hicreleri gibi néroektodermal ele-
manlara, hem de bag dokusu ve cizgili kas gibi mezenki-
mal elemanlara farklilasabilmektedir (4). Hennig’in malign
Triton tUm&rl olgusundaki sitogenetik bulgular da her iki
yonde diferansiyasyon gosteren ortak hicresel orijini
desteklemektedir (5).

Literatiirde sunulan MTT’li olgularin yaslarn 0-75 ara-
sinda degismektedir. Ortalama yas 31.7 ve kadin erkek
orani 1:1.1 olarak belirtilmistir. MTT olgularinin % 44-69'u
Nérofibromatozis tip1 (NF1) ile birliktedir (1, 4, 6). Néro-
fibromatozis tip1 ile birlikte olanlar daha genc yaslarda
gorilirken, sporadik olgulara bizim olgumuzda oldugu
gibi daha ileri yaslarda rastlanir (1, 6). Postradyasyon
MTT olgulari da bildirilmistir (3, 6).

MTT, diger MPSKT lerinde oldugu gibi periferik sinir-
lerin oldugu her yerde goriilebilir. En sik yerlesim yerleri
govde, bas boyun ve uyluktur (4). Yumusak dokular ya-
ninda akciger, 6zofagus, uterus gibi i¢ organlarda da go-
rulebilir (1, 6, 7).

MTT tanisinda halen Woodruff kriterleri gecerlidir
(Tablo-1) (8, 9, 10). Timdriin mikroskopik incelemesinde,
atipik dalgali niikleuslar iceren igsi hiicreli néral kompo-
nente cizgili kas komponenti eslik eder. Cizgili kas kom-
ponenti eozinofilik sitoplazmali, oval ya da yuvarlak, ek-
santrik yerlesimli pleomorfik niikleuslu ve bazilar rakete
benzer bigcimde hiicrelerden meydana gelir. Timé&rin mi-
toz orani her iki komponentte yiksek olup cok sayida
anormal mitozlar izlenebilir. Literatiirde mitoz orani 10
BBS’da 3-48 olarak belirtiimistir. TUmor genis nekroz ve
hemoraiji alanlar icerebilir. Timoérdeki Schwann hiicrele-
ri ve rabdomiyoblastlarin birbirine orani degiskendir. Bi-
zim olgumuzda her iki komponent yaklasik esit miktar-
daydi. Tumérde sinir kilifi hiicreleri olan Schwann hticre-
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lerinin varligina karsin gangliyonik veya néroblastik ele-
manlar bulunmaz. Bu elemanlara mezenkimal bir hilicre
komponenti eslik ederse timér ektomezenkimom adini
alir. Ektomezenkimomlarda mezenkimal eleman genellikle
rabdomiyoblastiktir. Néral krestten gelisen tiim heterolog
mezenkimal Ureyisler ektomezenkimomun varyantlan
olarak da kabul edilebilir (1, 11).

immunohistokimyasal incelemede néral komponent
S-100 ile, cizgili kas komponenti ise vimentin, desmin ve
miyoglobin ile pozitif yénde boyanma gbsterir. Fibrosar-
kom, leiomiyosarkom, sinovyal sarkom gibi diger igsi
hiicreli malign timorler S-100 ile boyanma gostermez.
Ganglion hicreleri, malign epitelyal hiicreler ve epiteloid
MPSKT lerindeki yuvarlak eozinofilik hiicreler rabdomi-
yoblastlara benzeyebilir. Bu ylizden timordeki cizgili kas
komponentinin varligini immunohistokimyasal ¢alismalar
ile desteklemek dénemlidir. Bu hlicrelerde sitokeratinin ne-
gatif olmasi ile vimentin, desmin ve miyoglobinin pozitif
olmasi epiteloid orijinli timorlerden ayrimi saglar (9, 11).
Karakteristik bifazik gériniimii ve immunohistokimyasal
ozellikleri nedeni ile genellikle tani glic degildir (1-13).

MTT agresif seyirlidir. Bildirilen olgularin % 48 oraninda
metastaz ve % 43 oraninda rekiirrens yaptigindan séz
edilmistir. Metastaz ve rekiirrens oranlar tam rezeksiyon
yapilamayan olgularda daha yliksektir. Hastalar metastazi
izleyen ilk 2 yil icinde, hastaliga bagh olarak kaybedilir.
Hastaligin 5 yillik yasam stiresi orani % 12-26 olarak bil-
dirilmistir. Diger malign Schwannomlarda ise bu oran %
40-66 olup MTT’nin prognozu daha kétudar (1, 5, 9, 11,
12). MTT'nin agresif gidisinin, ylksek grade’li rabdomi-
yoblastik komponenti ile birlikte yerlesimine de bagh ola-
bilecegi dustnllmektedir. Kéth gidisli bircok MTT olgu-
sunun bizim olgumuzda oldugu gibi tam rezeksiyonun
glic oldugu santral bdlgelerde gelistigine dikkat ¢ekilmis-
tir. Bu nedenle bas boyun ve ekstremitelerde yerlesen
malign Triton timérlerinin, retroperiton ve gdvde yerle-
simlilere gbre daha iyi gidisli oldugu belirtilmistir (9, 11).
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MTT'nin primer tedavisi cerrahi olup, radyoterapi re-
zidlel mikroskopik timér kalma riski yliksek olan olgular-
da énerilmektedir (9, 12).

MTT nadir goriilen bir timérdir. Son yillarda bu ti-
mor ile ilgili cesitli lokalizasyonlarda daha fazla sayida ol-
gu sunumlar yapilmakta ve hastaligin patolojik gértnim-
leri ve biyolojik davranisi daha iyi anlasiimaktadir.
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