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Primitif noroektodermal tUmorler, pluripotent noral krest hicrelerinden kaynaklanan olduk¢a malign bir timoér grubudur. Primitif
noroektodermal tlimorler siklikla serebellumda ortaya ¢ikar fakat beyinin farkli bolgelerinde de izlenebilir. Spinal lokalizasyon ise oldukgca
nadirdir. Spinal kanalda hem santral hem de periferal primitif néroektodermal timére rastlanabilmesinden dolayi, santral ve periferal
primitif néroektodermal timorin ayirimini yapabilmek énemlidir. Hem santral hem de periferal primitif néroektodermal timoriin ikiside
oldukca agresif olmasina ragmen, periferal primitif noroektodermal timoriin dokulara invazyonu ve metastazi bilinirken, santral primitif
ndroektodermal timorler ise nadiren santral sinir sistemi disina yayilirlar. Biz bu yazimizda, 26 yasindaki erkek bir hastada, servikal ve torakal
spinal kordda kendini gosteren, atipik davranigh santral primitif néroektodermal timarin klinik, radyolojik ve patolojik 6zellikleri sunduk.

ANAHTAR SOZCUKLER: Primitif noroektodermal tiimor, PNET, Periferal PNET, Santral PNET

ABSTRACT

Primitive neuroectodermal tumors, a group of malignant neoplasms, arise from pluripotent neural crest cells. Primitive neuroectodermal
tumors usually develop in the cerebellum, but they may also arise in different areas of the cerebrum. It is important to make the differentiation
between central and peripheral primitive neuroectodermal tumor because the spine is reported to host both central and peripheral primitive
neuroectodermal tumor. Although both central primitive neuroectodermal tumor and peripheral primitive neuroectodermal tumor are
aggressive tumors, peripheral tumor is known to metastasise and invade in tissues, while central primitive neuroectodermal tumor rarely
metastasises outside the central nervous system. We present the clinical, radiological, and pathological features of a atypical central primitive
neurolectodermal tumor that occurred in the cervical and thoracic spinal cord of a 26-year-old-man.
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GiRiS kontrast tutmustu. Bununla birlikte, 4. ventrikiilde belirgin
bir kitle gériinimi mevcut degildi. Th9-L1 arasindaki lezyona
subtotal eksizyon uygulandi ve patolojisi PNET olarak geldi.
Radyoterapi (RT) ve kemoterapi (KT) plani yapilp taburcu
edilen hasta 1 ay sonra bilateral gérme kaybi ve biling
degisikligi ile tekrar basvurdu. Yapilan yeni tetkiklerinde,
posterior fossadaki kontrastlanmanin degismedigi, herhangi
bir kitle imaji olmadigi fakat servikotorasik boélgedeki

Primitif noroektodermal tiimorler (PNET); siklikla cocukluk ve
geng yetiskinlik caginda izlenen, oldukga saldirgan, histolojik
olarak kot differansiye ve prognozlar kéti lezyonlardir. Bu
timorler, siklikla beyincik kokenli olan santral sinir sistemi
PNET'i (sPNET, medulloblastoma) ve spinal kord kokenli
periferal PNET (pPNET) olmak Uzere iki grupta incelenebilir.

Her iki bacaginda agri ile 3/5 paraparetik olarak kabul edilen
hastanin manyetik rezonans goériintilemesinde (MRG),
torakal 1'den (Th1) baslayip lomber 1 (L1) omurgasinin orta
kismina kadar uzanan intradural lezyon mevcuttu. Lezyon
Th1den Th9a kadar kontrast tutulumu gosteren fokal
nitelikteyken, Th9-L1 arasinda ise tim spinal kanal doldurur
haldeydi. Ayrica, lezyon servikal 5 ve 6 (C5, C6) diizeyinde
pial alanda, posterior fossada ise subaraknoid mesafede

Turk Norosirurji Dergisi 2012, Cilt: 22, Sayi: 1, 21-25

lezyonun st servikal alana dogru genisledigi izlendi. Medikal
ve Radyasyon Onkolojisi konseyi sonrasi posterior fossaya
yonelik biyopsi karari verildi ve buna yonelik dekompresyon
cerrahisi yapildi. Gonderilen sol serebellar cerrahi eksizyon
materyelinin patolojik tanisida PNET olarak geldi. RT ile KT
tedavisine devami siirecinde hasta kaybedildi. Hastanin ilk
torakal cerrahi sonrasindan itibaren yasam siiresi 3 aydi. Biz
bu yazimizda, ayaklarindaki gli¢suizlik ve agri yakinmasiyla
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basvuran 26 yasindaki erkek hastada PNET kavramini
netlestirmek, SPNET ile pPNET ayriminda yardimci olabilecek
kriterleri belirtmek istedik.

OLGU SUNUMU

26 yasinda erkek hasta, her iki bacak agrisi ve yiriiyememe
nedeniyle klinigimize basvurdu. Yapilan norolojik muaye-
nesinde biling acik, koopere, oryente; kranial sinir bakisi ve
serebellar testler olagan, alt ekstremitede 3/5 paraparezi ve
solda klonus pozitifligi saptandi. Torakal MRG'de Th1'den
baslayan ve L1 omurgasinin orta kismina kadar uzanan
intradural lezyon mevcuttu. Th1 diizeyinde spinal kord
posterior kesiminde, spinal kord ile izointens olan fokal lezyon
kontrast tutuyordu. Bu diizeyden Th9-10'a kadar spinal kordda
ekspansiyon ve patolojik T2 sinyal artimi vardi. Ancak, spinal
kord icerisinde belirgin kontrast tutulumu ayirt edilmemisti.
Th9-L1 diizeyinde ise spinal kanalin tamamini dolduran, spinal
kord ile sinirlari net ayrilamayan, kontrast verilimi ardindan
kontrast tutan ve bu diizeyde dural yapilarda yaygin nodiiler
kontrast tutulumunun eslik ettigi lezyon dikkati ¢ekti (Sekil 1,
2). Servikal MRG de C5ve C6 diizeyinde spinal kord posterior
yuziinde T2 serilerde izointens nodiilarite izlendi. Kontrast
verilimi ardindan bu diizeyde pial belirgin kontrastlanma
goruldia (Sekil 3). Bilgisayarli beyin tomografisinde sol
serebellar orta kisimda, hiperdens, diizgiin sinirli, 4. ventrikiile
basi yapmayan lezyon tespit edildi (Sekil 4). Kranial MRG'de ise
posterior fossa sol serebellar hemisfer diizeyinde orta kesim
ve superior alanda, belirgin yer kaplayici etki olusturmayan,
santrali T2 serilerde hiperintens kiiclik odak disinda, T1 ve
T2 serilerde parankimden sinirlari net ayirt edilemeyen ve
kontrast tutmayan lezyon mevcuttu. Lezyon solda daha
belirgin olmak tizere folyalarda silinmeye neden olmustu (Sekil

Sekil 1: T2 agirlikli sagital torakal MRG'de, L1 dlizeyine kadar
uzanan intradural lezyon izleniyor. Lezyon Th 9'a kadar fokal
nitelik gosterirken, Th9-L1 arasinda ise tiim spinal kanali doldurur
haldedir.
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5). Bunun Uizerine hasta operasyona alindi ve Th9-L1 arasi total
laminektomi uygulandi. Dura acildiktan sonra intrameddiller
lokalizasyonlu, ileri derecede invaze, gri renkli, kanamasiz

Sekil 2: T2 agirlikli sagital lomber MRG'de, lezyonun L1 korpu-
sunun orta kismina kadar uzandigi izlenmektedir.

RO

Sekil 3: T2 agirhkh sagital servikal MRG de, Th1-Th3 arasinda
timoral lezyon ile C5 ve C6 seviyesine uyan alanda fokal
noddilarite izlenmektedir.
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Sekil 4: Bilgisayarli beyin tomografisinde sol serebellar orta
kisimda, hiperdens, diizgtin sinirli, 4. ventrikiile basi yapmayan
lezyon gorilmektedir.

Sekil 5: T2 adirlikli aksiyel kranial MRGde, sol serebellar
hemisfer orta kesim ve superior alanda, belirgin yer kaplayici
etki olusturmayan, santrali hiperintens kic¢lk odak disinda,
parankimden sinirlari net ayirt edilemeyen lezyon izlenmektedir
ve bu lezyonun solda daha belirgin olmak (izere folyalarda
silinmeye neden oldugu goérilmektedir.

lezyonla karsilasildi ve subtotal eksizyon uygulandi. Patoloji,
lezyonu PNET olarak rapor etti. immiinohistokimyasal olarak
timor hicreleri CD 99, NFP, CD 45 (-), sinaptofizin zayif (+),
GFAP ve CD 57 fokal glcla (+) idi ve Ki-67 indeksi %80 olarak
degerlendirilmisti (Sekil 6, 7A, B). Postoperatif 13. giinde RT
ve KT plani yapilan hasta taburcu edildi. Fakat 1.5 ay sonra
bilateral gérme kaybi ve biling degisikligi nedeniyle tekrar
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Sekil 6: Damar cevresinde dizilim gosterme egiliminde dar
sitoplazmali yuvarlak-oval nukleuslu kiicik boyutlu primitif
hiicreler izlenmektedir (Hematoksilen&Eozin X100).

klinigimize kabul edilen hastanin kranial, servikal ve torakal
MRG'leri tekrar edildi. Posterior fossadaki tutuluma ait belirgin
degisiklik izlenmedi. Fakat servikotorasik nodiler tutulama
ait olan lezyonun belirginlesip Ust servikal bdlgeye dogru
uzandigr gorildu . Hasta icin yapilan Radyasyon Onkolojisi
ve Medikal Onkoloji konseyinde posterior fossa lezyonu icin
biyopsi karari cikti ve hastaya posterior fossa dekompresyon
cerrahisi yapildi. Sol suboksipital kraniektomi sonrasinda
duranin kalinlastigi ve sol serebellar folyalarin kayboldugu
izlendi. Vermisten baslayip 3 cm laterale, 3 cm derinlige ve
transvers sinlise 3 cm kalasiya kadar serebellar doku eksizyonu
yapildi. Patoloji sonucu yeniden PNET olarak bildirdi. Hasta
postoperatif 7. giinde RT ve KT almak tizere Onkoloji servisine
devredildi. Buradaki tedavisi sirasinda bilinci gerileyen, genel
durumu bozulan hasta 20 giin sonra kaybedildi.

TARTISMA

PNET, siklikla cocuk ve geng yetiskinlerde izlenen, saldirgan ve
koti differansiye bir timorddr. Bu tlimorler siklikla cocuklarda
posterior fossada izlenir ve bu sPNET (medulloblastoma) ola-
rak adlandirilir. sSPNET; ayrica pineal gland, serebrum ve beyin
sapinda izlenebilir (1, 6, 8, 10). Primer spinal lokalizasyonlu
olabilen (intramediiller, intradural ekstramediiller, epidu-ral)
pPNET ise Ewing sarkoma ile ayni grup icerisinde konuslan-
dirihr (Ewing sarkoma ailesi) (4, 5, 6, 7, 10). sPNET cok siklikla
cocuklarda izlenirken, pPNET ise geng yetiskinler ve adultlar-
da goraldr (3).

PNET; kicuk, uniform, Homer Wright rozetleri olarak
adlandirilan noéral diferansiyasyon gdsteren, hiperkromatik
nukleuslu timorlerdir (5, 6, 7, 9). sSPNET ve Ewing sarkom ailesi
timorleri, farkh prekirsor hicrelerden kaynaklanir. sPNET,
serebellumun dis tabakasindan, 4. ventrikil subependimal
matriks hiicrelerinden veya pineal prekirsor hicrelerinden
kaynaklanirken; pPNET’inde ayni gruptan sayildigi Ewing
sarkom ailesi timorleri ise noral krest hiicrelerinden kdken
alirlar (1, 9).

23



Ozdemir N ve ark: Atipik Primitif Néroektodermal Tiiméor

A &

Sekil 7: TUumor hucrelerlnde yiksek Ki-67 proliferasyon indeksi (A) ve

(immunohistokimya X100, X200).

sPNET ve pPNET histolojik olarak benzerlik géstermesine rag-
men, imminohistokimyasal ve genetik profil acidan farklilik
gosterirler. Patolojik incelemede Homer Wright rozetlerinin
varligi ve 2 ya da daha fazla néral immuinohisyokimyasal belir-
teclerin varligi (néron spesifik enolaz, S100 protein, sinaptofi-
zin, norofilament proteinler, Leu 7) pPNET tanisi icin gereklidir.
Ayrica intraselller glikojen varligi pPNET tanisini gui¢lendirir.
immiinohistokimyasal boyamada CD99 ekspresyonu pPNET
icin oldukca spesifiktir. SPNET izokrom 17q gibi sitogenetik
anomalilerle birliktedir. pPNET de t(11;22)(q24;q12) respirokal
translokasyonu karakteristikken, bu durum sPNET de goruil-
mez (4, 6,7, 10).

SPNET ve pPNET timér biylimesi ve yayillimi agisindan da
farkhhk gosterir. pPNET siklikla epidural alandan kaynaklanir
ve paravertebral dokulara dogru gelisir. SPNET nadiren santral
sinir sistemi disina metastaz yaparken pPNET de akciger,
kemik ve kemik iligi metastazlarina rastlanir (2, 7).

infratentoriyal sPNET'li cocuklarda, en sik kullanilan tedavi
protokollerinde, hem baslangi¢ olarak hem de izleyecek RT
ile birlikte KT, su anda standart tedavi durumundadir. pPNET
hastalarinda, erken tam timor rezeksiyonunu izleyen KT ve
RT tercih edilmelidir. pPNET hastalarinda prognoz oldukca
cok kotlddr ve hastalarin %63’lniin 36 ay icinde kaybedildigi
bilinmektedir. Prognoz; tiimoriin lokalizasyonuna, biyuklu-
gline, rezektabilitesine ve metastazin varligina gore degisebil-
mektedir (4, 5, 10).

Yukaridaki bilgiler 1s1ginda bizim hastamizi degerlendirirsek,
hastamizin ilk basvurusunda alt torakal alanda spinal
kordu dolduran kitle yaninda Ust torakal ve orta servikalde
noduler tutulum mevcuttu. Ayrica serebellumda belirgin
kitle olmamasina ragmen kontrastlanma mevcuttu. Torakal
bolgeye yapilan cerrahi sonrasinda kranial lezyon degismemis
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Sinaptofizin ile pozitif boyanma (B) goérulmektedir

ama servikal lezyon buylimis ve belirgin kitle imajiyla
Ust servikale uzanmisti. Hastanin immiinohistokimyasal
incelemesinde CD99 (-) ti. ilk tani aninda kranial lezyonunda
olmasi hastamizin primer pPNET olmadigi kanisina vardird.
Bununla birlikte primer olarak sSPNET lezyonunun spinal kanala
yayilimi olarak kabul ettigimiz hastamizi; klinik, radyolojik ve
prognoz acisindan da degerlendirdigimizde oldukca atipik
davranista oldugunu goériiyoruz. Buradan yola ¢ikarak sPNET
ve pPNET tanimlamasinda ve ayirici tanisinin yapilmasinda
sitogenetik calismalara agirlik verilmesinin gerekli oldugunu
ve bu ayirim yeterli diizeyde yapilabilirse de tedavi ve
prognozda farkliliklar yaratilabilecegini diisiiniiyoruz.
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