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Primitif néroektodermal timorler, primitif noral krest hiicrelerinden koken alan malign yumusak doku ttimorleridir. TUmor, santral sinir sistemi
digindaki yumusak dokulardan koken alirsa, periferik primitif noroektodermal timaor adini alir. Histopatolojik olarak primitif néroektodermal
timorler hiperkromatik niikleuslu, yiiksek niikleus/stoplazma oranina sahip, immiinohistokimyasal ve ultrastriiktiirel tekniklerle saptanan
degisik derecelerde noral diferansiasyona sahip kiglk yuvarlak hiicrelerden olusmaktadir. Periferik primitif néroektodermal timérler genellikle
genc eriskin ve ¢cocuklarda gorilir. Cinsiyet ayrimi gostermez. Orbita yerlesimi nadirdir. Bu yazida sol géziinde ortaya ¢ikan ve giderek blyiyen
kitle nedeniyle yapilan tetkiklerinde retroorbital kitle saptanan ve ameliyat edilen, histopatolojik tanisi primitif néroektodermal timor olarak
rapor edilen 21 yasindaki erkek olgu sunulmustur
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ABSTRACT

Primitive neuroectodermal tumors are malignant soft tissue tumors that originate from the primitive neural crest. If the tumor originates from
soft tissues outside the central nervous system, it is named as a peripheral primitive neuroectodermal tumor. Histopathologically, peripheral
primitive neuroectodermal tumors have hyperchromatic nuclei, a high nucleus/cytoplasm ratio and small round cells that show varying degrees
of neural differentiation as determined by immunohistochemical and ultrastructural techniques. Peripheral primitive neuroectodermal tumors
are generally seen in young adults and children. A gender difference is not observed. Orbital placement is rare. We present a 21-year-old male
patient who presented with a growing mass in the left eye and was operated for the retroorbital mass with a histopathological diagnosis of
primitive neuroectodermal tumor.
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GiRiS Hastanin hikayesinde bir yil 6nce frontal kitle nedeniyle iki
kez ameliyat oldugu, ikinci ameliyatin sonrasinda kemoterapi
aldigi ve patolojisinin PNET oldugu 6grenildi. Hastanin néro-
lojik muayenesinde sol goz kapaginda pitoz, g6z globunun
inferiora ve laterale dogru deviye oldugu ve solda g6z hare-
ketlerinin olmadigi ancak gérme yetisinin korundugu tespit
edildi. Hastanin ¢ekilen Manyetik Rezonans Goriintiilemesi
(MRG)'nde sol orbita medial bolgesiden yukari dogru uzanan,
sol frontal sinlst dolduran, globu inferior ve anterolaterale
dogru deplase eden, yogun heterojen solid tarzda kontrast
tutulumu gosteren, kitle lezyonu izlendi (Sekil 1A-F). Frontal
sinus arka duvarinin intakt oldugu ve kitlenin daha 6nce-
ki ameliyat sahasi ile baglantisinin olmadigi goérildi. Hasta
ameliyat edilerek timori cikarildi. Kitlenin patolojik incele-

Primitif noroektodermal timéorler (PNET), primitif noral
krest hiicrelerinden kdken alan nadir timoarlerdir (26). PNET
cogunlukla santral sinir sisteminde goralir (23). Santral
sinir sistemi disinda goriilen PNET olgular periferik PNET
(pPNET) olarak isimlendirilir (24). pPNET cogunlukla toraks,
abdomen, pelvis, ekstremite ve nadir olarak da bas, boyun
bolgesinde ortaya cikarlar (10, 17). Ayirici tanida Ewing
sarkomu, rabdomyosarkom, néroblastom ve retinoblastoma
akla gelmelidir (28). pPNET ¢ogunlukla ¢ocuklarda ve geng
eriskinlerde gorilur ve cinsiyet farki gdzetmez (5). Tedavide
cerrahi olarak timorin ¢ikariimasinin ardindan radyoterapi
ve kemoterapi iceren kombine yaklasimlar uygulanir.

Bu yazida, 21 yasindaki erkek hastada sol retroorbital bolge-
de ortaya ¢ikan primitif néroektodermal timor olgusu sunul-
mustur.

OLGU SUNUMU

Yirmibir yasinda erkek hasta son bir aydir olan ve giderek
blylyen sol goziinde sislik nedeniye poliklinige basvurdu.
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mesi pPNET olarak rapor edildi. Ameliyat sonrasi dénemde
hastanin pitozu diizeldi. G6z hareketlerinde normale déndu.
Cekilen kontrol MRG’ de kitlenin total ¢ikarldidi izlendi (Sekil
2A-C).

TARTISMA
Orbita yerlesimli pPNET oldukca nadir goralir (1). Bilindigi
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Sekil 1: Manyetik Rezonans Goriintiilemede sol orbita tavani ve medial kesiminde izlenen, oktler globu inferior ve anterolaterale dogru
deplase eden, solid tarzda kitle lezyonu izlenmektedir (A,B: T2A aksiyal, C: T1A aksiyal, D,E: T2A sagittal, F: T1A kontrasth koronal).

Sekil 2: Post operatif 3. ayda ¢ekilen T1 ve T2 agirlikli Manyetik Rezonans Goriintiilemede kitlenin tamamen c¢ikarildigi gorilmekte
(A:T1A aksiyal, B: T2A aksiyal, C: T1A sagittal).
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kadariyla ingilizce literatiirde sadece yirmi olgu bildirilmistir
(5). pPNET hizli progresyon gosteren, yaygin metastaz yapan
son derece agresif bir timordir (2). Orbitanin pPNET'inin
ayiricl tanisi rabdomyosarkom, Ewing sarkomu, lenfoma,
noroblastom ve orbita metastatik retinoblastomasi gibi diger
klicuk yuvarlak mavi hiicreli timoérleri icerir (10, 12).

pPNET'ler kemik ve kemik disi Ewing sakomunuda iceren
Ewing timor familyasinin nadir gérilen bir formudur. Hepsi
EWS genindeki 22q12 translokasyonu genelliklede t(11;22)
(g24;12) translokasyonuile karakterizedir (1,28). Histopatolojik
olarak yiiksek seliiler patern, psédorozet formasyonu, MIC-
2 gen Urdnleri icin immuinohistokimyasal boyamada gicli
membran pozitifligi, dizenli kiicik yuvarlak koyu mavi
timor hicreleri pPNET igin tanisaldir. Bazi olgularda NSE,
sinaptofizin ve S-100 pozitiftir (28). Bizim olgumuzda dokunun
histopatolojik ve immunohistokimyasal incelemesinde CD56,
CD99 ve Vimetin ile kuvvetli ve diffiiz, néron spesifik enolazile
fokal ve kuvvetli boyanma izlendi. Ki 67 proliferasyon indeksi
%85 bulundu.

MIC-2 gen Urinlerinin Ewing’s sarkomu ve pPNET hiicre
membranlar Uzerinde gii¢li bir sekilde eksprese oldugu
gosterildiginden beri gen Urtnlerinin ekspresyonu sayesinde
bu timorlerin diger yuvarlak hicreli cocukluk ve adelosan
¢agi tuimorlerinden ayirimi mimkan olmustur (13).

pPNET icin tanimlanmis iyi bir tedavi stratejisi icin genel
bir konsensus yoktur. iki timér arasindaki benzerliklerden
dolayr Ewing sarkomu i¢in kullanilan tedavi yaklasimi
kullanilmaktadir (9, 25, 29). Cerrahi tedavi orbital pPNET
tedavisi icin bircok olguda ilk secenektir. Cerrahi yapilamayan
durumlarda kemoterapi ve/veya radyoterapi uygulanmalidir.
(11,16, 27). Cerrahi tedavi ile timor tamamiyla ¢ikarilmalidir.
Teknik olarak gugluklerle karsilasilabilir. Radyoterapi ile
birlikte veya sadece kemoterapi bircok yazar tarafindan en iyi
ek tedavi secenegi olarak tanimlanmuistir (1, 8, 11, 14, 16, 21,
27,30).

Geg¢mis calismalar Ewing sarkomu familyasindan olan
timor olgularinda sistemik kemoterapi tedavisinin eslik
ettigi cerrahi tedaviyi iceren multidisipliner tedavinin yasam
sUresini uzattigini gostermistir (20). Bazi yazarlar tedavide
radyoterapinin dneminisavunmaktadirlar. Laskarveark.Ewing
sarkom familyasindaki timorlerin tedavisinde radyoterapinin
onemli bir roli oldugunu savunmustur. Ayrica postoperatif
radyoterapinin buyiik veya mikroskopik sinirlar oldugunda
ya da histopatolojik olarak kemoterapiye zayif cevap veren
dizgln sinirlar oldugunda kullanilmasini dnermistir (15).
Olgumuzda tiimoriin cerahi olarak cikarilmasinin ardindan
radyoterapi ve kemoterapi uygulanmistir.

Orbital pPNET hastalarinda en iyi sagkalim cerrahi tedaviye
ek olarak kemoterapi ve radyoterapi kombinasyonu ile tedavi
edilen hastalarda goézlenmistir (1, 8, 22, 30).

Antivaskiler endotelyal bilyime faktorleri, anti-insilin
benzeri blylme faktorleri, retinoik asit deriveleri ve
rapamisinin memeli hedefi ile yer degistiren ajanlar gibi
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Ewing sarkomu biyolojisi (izerine kurulmus yeni tedavi
secenekleri arastiriimaktadir ve gelecekteki umut verici tedavi
seceneklerini olusturmaktadirlar (3,4, 6,7, 18,19).

Sonug¢ olarak bu tlimorlerin  tedavisi agresif olmalidir.
Multidisipliner tedavi segenekleri kullanilarak rekiirrens ve
metastazlar ekarte etmek icin duzenli takipler yapilmalidir.
En iyi tedavi yolunun belirlenmesi ve sagkalim siiresinin
uzatilmasi icin yapilacak ileri diizey ¢alismalara ihtiyag vardir.
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