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ÖZ 

Primitif nöroektodermal tümörler, primitif nöral krest hücrelerinden köken alan malign yumuşak doku tümörleridir. Tümör, santral sinir sistemi 
dışındaki yumuşak dokulardan köken alırsa, periferik primitif nöroektodermal tümör adını alır. Histopatolojik olarak primitif nöroektodermal 
tümörler hiperkromatik nükleuslu, yüksek nükleus/stoplazma oranına sahip, immünohistokimyasal ve ultrastrüktürel tekniklerle saptanan 
değişik derecelerde nöral diferansiasyona sahip küçük yuvarlak hücrelerden oluşmaktadır. Periferik primitif nöroektodermal tümörler genellikle 
genç erişkin ve çocuklarda görülür. Cinsiyet ayrımı göstermez. Orbita yerleşimi nadirdir. Bu yazıda sol gözünde ortaya çıkan ve giderek büyüyen 
kitle nedeniyle yapılan tetkiklerinde retroorbital kitle saptanan ve  ameliyat edilen, histopatolojik tanısı primitif nöroektodermal tümör olarak 
rapor edilen 21 yaşındaki erkek olgu sunulmuştur      
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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 diff erentiation as determined by immunohistochemical and ultrastructural techniques. Peripheral primitive neuroectodermal tumors 
are generally seen in young adults and children. A gender diff erence 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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GİRİŞ

Primitif nöroektodermal tümörler (PNET), primitif nöral 

krest hücrelerinden köken alan nadir tümörlerdir (26). PNET 

çoğunlukla santral sinir sisteminde görülür (23). Santral 

sinir sistemi dışında görülen PNET olguları periferik PNET 

(pPNET) olarak isimlendirilir (24). pPNET çoğunlukla toraks, 

abdomen, pelvis, ekstremite ve  nadir olarak da baş, boyun 

bölgesinde ortaya çıkarlar (10, 17). Ayırıcı tanıda Ewing 

sarkomu, rabdomyosarkom, nöroblastom ve retinoblastoma 

akla gelmelidir (28). pPNET çoğunlukla çocuklarda ve genç 

erişkinlerde görülür ve cinsiyet farkı gözetmez (5). Tedavide 

cerrahi olarak tümörün çıkarılmasının ardından radyoterapi 

ve kemoterapi içeren kombine yaklaşımlar uygulanır.  

Bu yazıda, 21 yaşındaki erkek hastada sol retroorbital bölge-

de ortaya çıkan primitif nöroektodermal tümör olgusu sunul-

muştur.

OLGU SUNUMU

Yirmibir yaşında erkek hasta son bir aydır olan ve giderek 

büyüyen sol gözünde şişlik nedeniye polikliniğe başvurdu. 

Hastanın hikayesinde bir yıl önce frontal kitle nedeniyle iki 

kez ameliyat olduğu, ikinci ameliyatın sonrasında kemoterapi 

aldığı ve patolojisinin PNET olduğu öğrenildi. Hastanın nöro-

lojik muayenesinde sol göz kapağında pitoz, göz globunun 

inferiora ve laterale doğru deviye olduğu ve solda göz hare-

ketlerinin olmadığı ancak görme yetisinin korunduğu tespit 

edildi. Hastanın çekilen Manyetik Rezonans Görüntülemesi 

(MRG)’ nde sol orbita medial bölgesiden yukarı doğru uzanan, 

sol frontal sinüsü dolduran, globu inferior ve anterolaterale 

doğru deplase eden, yoğun heterojen solid tarzda kontrast 

tutulumu gösteren, kitle lezyonu izlendi (Şekil 1A-F). Frontal 

sinus arka duvarının intakt olduğu ve kitlenin daha önce-

ki ameliyat sahası ile bağlantısının olmadığı görüldü. Hasta 

ameliyat edilerek tümörü çıkarıldı. Kitlenin patolojik incele-

mesi pPNET olarak rapor edildi. Ameliyat sonrası dönemde 

hastanın pitozu düzeldi. Göz hareketlerinde normale döndü. 

Çekilen kontrol MRG’ de kitlenin total çıkarıldığı izlendi (Şekil 

2A-C). 

TARTIŞMA

Orbita yerleşimli pPNET oldukça nadir görülür (1). Bilindiği 
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Şekil 1: Manyetik Rezonans Görüntülemede sol orbita tavanı ve medial kesiminde izlenen, oküler globu inferior ve anterolaterale doğru 

deplase eden, solid tarzda kitle lezyonu izlenmektedir (A,B: T2A aksiyal, C: T1A aksiyal, D,E: T2A sagittal, F: T1A kontrastlı koronal).

Şekil 2: Post operatif  3. ayda çekilen T1 ve T2 ağırlıklı Manyetik Rezonans Görüntülemede kitlenin tamamen çıkarıldığı görülmekte         

(A: T1A aksiyal, B: T2A aksiyal, C: T1A sagittal).

A B C

D E F

A B C
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kadarıyla İngilizce literatürde  sadece yirmi olgu bildirilmiştir 

(5). pPNET hızlı progresyon gösteren, yaygın metastaz yapan 

son derece agresif bir tümördür (2). Orbitanın pPNET’inin 

ayırıcı tanısı rabdomyosarkom, Ewing sarkomu, lenfoma, 

nöroblastom ve orbita metastatik retinoblastoması gibi diğer 

küçük yuvarlak mavi hücreli tümörleri içerir (10, 12).

pPNET’ler kemik ve kemik dışı Ewing sakomunuda içeren 

Ewing tümör familyasının nadir görülen bir formudur. Hepsi 

EWS genindeki 22q12 translokasyonu genelliklede t(11;22)

(q24;12) translokasyonu ile karakterizedir (1,28). Histopatolojik 

olarak yüksek selüler patern, psödorozet formasyonu, MIC-

2 gen ürünleri için immünohistokimyasal boyamada güçlü 

membran pozitifl iği, düzenli küçük yuvarlak koyu mavi 

tümör hücreleri pPNET için tanısaldır. Bazı olgularda NSE, 

sinaptofizin ve S-100 pozitiftir (28). Bizim olgumuzda dokunun 

histopatolojik ve immünohistokimyasal incelemesinde  CD56, 

CD99 ve Vimetin ile kuvvetli ve diff üz, nöron spesifik enolaz ile 

fokal ve kuvvetli boyanma izlendi. Kİ 67 proliferasyon indeksi 

%85 bulundu.

MIC-2 gen ürünlerinin Ewing’s sarkomu ve pPNET hücre 

membranları üzerinde güçlü bir şekilde eksprese olduğu 

gösterildiğinden beri gen ürünlerinin ekspresyonu sayesinde 

bu tümörlerin diğer yuvarlak hücreli çocukluk ve adelosan 

çağı tümörlerinden ayırımı mümkün olmuştur (13).

pPNET için tanımlanmış iyi bir tedavi stratejisi için genel 

bir konsensus yoktur. İki tümör arasındaki benzerliklerden 

dolayı Ewing sarkomu için kullanılan tedavi yaklaşımı 

kullanılmaktadır (9, 25, 29). Cerrahi tedavi orbital pPNET 

tedavisi için birçok olguda ilk seçenektir. Cerrahi yapılamayan 

durumlarda kemoterapi ve/veya radyoterapi uygulanmalıdır. 

(11, 16, 27). Cerrahi tedavi ile tümör tamamıyla çıkarılmalıdır. 

Teknik olarak güçlüklerle karşılaşılabilir. Radyoterapi ile 

birlikte veya sadece kemoterapi birçok yazar tarafından en iyi 

ek tedavi seçeneği olarak tanımlanmıştır (1, 8, 11, 14, 16, 21, 

27, 30). 

Geçmiş çalışmalar Ewing sarkomu familyasından olan 

tümör olgularında sistemik kemoterapi tedavisinin eşlik 

ettiği cerrahi tedaviyi içeren multidisipliner tedavinin yaşam 

süresini uzattığını göstermiştir (20). Bazı yazarlar tedavide 

radyoterapinin önemini savunmaktadırlar.  Laskar ve ark. Ewing 

sarkom familyasındaki tümörlerin tedavisinde radyoterapinin 

önemli bir rolü olduğunu savunmuştur. Ayrıca postoperatif 

radyoterapinin büyük veya mikroskopik sınırlar olduğunda 

ya da histopatolojik olarak kemoterapiye zayıf cevap veren 

düzgün sınırlar olduğunda kullanılmasını önermiştir (15). 

Olgumuzda tümörün cerahi olarak çıkarılmasının ardından 

radyoterapi  ve kemoterapi uygulanmıştır. 

Orbital pPNET hastalarında en iyi sağkalım cerrahi tedaviye 

ek olarak kemoterapi ve radyoterapi kombinasyonu ile tedavi 

edilen hastalarda gözlenmiştir (1, 8, 22, 30).

Antivasküler endotelyal büyüme faktörleri, anti-insülin 

benzeri büyüme faktörleri, retinoik asit deriveleri ve 

rapamisin’in memeli hedefi ile yer değiştiren ajanlar gibi 

Ewing sarkomu biyolojisi üzerine kurulmuş yeni tedavi 

seçenekleri araştırılmaktadır ve gelecekteki umut verici tedavi 

seçeneklerini oluşturmaktadırlar (3, 4, 6, 7, 18,19).

Sonuç olarak bu tümörlerin tedavisi agresif olmalıdır. 

Multidisipliner tedavi seçenekleri kullanılarak rekürrens ve 

metastazları ekarte etmek için düzenli takipler yapılmalıdır. 

En iyi tedavi yolunun belirlenmesi ve sağkalım süresinin 

uzatılması için yapılacak ileri düzey çalışmalara ihtiyaç vardır.
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