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Cocuklukta ender bir sakrokoksigeal tiimor:

Norotekoma
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0zet

Norotekoma cildin ender, benign ve asemptomatik tiimorii-
diir. Siklikla yiiz ve ekstremitelerde goriiliir. Sakrokoksigeal
bolge bu tiimorler icin alisildik olmayan bir bolgedir.

Sekiz bucuk aylik kiz hastada abdominopelvik ultrasonda
sol adneksial lojda 4x2.3 cm boyutlarinda kistik kitle tes-
pit edilmisti. Muayenesinde GD iyi, oldugu, rektal tugesin-
de rektum ile sakrum arasinda, bilobule, kist imajt veren,
parmakla iist ucuna uzamilabilen kitle disinda patolojik
bulgusu yoktu. Cekilen alt batin BT sinde presakral alan-
da 42x49x46 mm boyutlarinda rektumu One iten, bilobule
kistik kitle oldugu, spinal kanal ve tekal kese ile iliskisi ol-
madigr saptanmig ve on tani olarak kistik teratom diistiniil-
miistii. GAA posterosagital insizyonla opere edilen hastada
presakral bolgede, sakrum ve koksiksin oniine yapigik, bilo-
bule kistik kitle vardi. Her iki kist koksiks ile beraber total
ctkartildi. Patoloji sonucu norotekoma olarak geldi. Kurul-
da tartisilan hastamin tedavisiz takibine karar verildi.

Olii doganlar da dahil edilince yenidoganin en sik timorii
sakrokoksigeal teratomlardir. Yenidogan ve bebeklik ¢agin-
daki sakrokoksigeal kitlelerin ayrici tamisinda esas olarak
meningoselin disinda lenfanjiom, lipom, mekonyum psddo-
kisti, rektal duplikasyon ve diger bazi ender durumlar goz
oniine alinmalidir.

Norotekoma periferik sinir kilifindan koken alan, tiim yas
gruplarinda goriilebilen ender bir benign tiimordiir. Sik-
likla bas boyun ve iist ekstremitelerde goriiliir. Neuroteko-
manin tedavisi total eksizyondur. Total eksizyon hemen her
zaman tedavi edici olsa da niiks gosteren olgular da vardur.
Sakrokoksigeal bolgede daha once yalnizca bir olguda bil-
dirilmis olup, total ¢ikartilmadan sonra niiks goriilmeden
takip edilmistir.

Cocukluk ¢aginda sakrokoksigeal bolgede daha once yalniz-
ca bir kere raporlanmig norotekoma olgusu sunulmugtur.
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Summary
A rare sacrococcygeal tumor in childhood: Neurothekeoma

Neurothekeoma is a rare, benign, asymptomatic tumor of
the skin. Frequently it is found on the face or limbs. Sacro-
coccygeal region is a very unusual site for these tumors.

In an 8.5-month-old girl a cystic mass of 4x2.3 cm was
detected in the left adnexal area on abdominopelvic ultra-
sonography. On physical examination a bilobulated, appa-
rently cystic mass was palpated between rectum and sacrum
by digital rectal examination. Computed tomography scan
of the lower abdomen showed a 42x49x46 mm bilobulated
cystic mass in the presacral area without any connection
with spinal canal, and thecal sac. As an initial diagnosis
,cystic teratoma was suspected. Under general anesthe-
sia, both bilobulated presacral cystic masses including the
coccyx were totally excised through a posterosagittal incisi-
on. Histopathology of the specimen was reported as neurot-
hekeoma. The patient was discussed in the medical council,
and discharged with advice of regular follow-up.

Sacrococcygeal teratomas are the most common tumor in
the newborn, including the stillbirths. Differential diagno-
sis of neonatal sacrococcygeal masses include meningoce-
les, lymphangiomas, lipomas, tail-like remnants, meconium
pseudocysts, rectal duplications, and several other rare
conditions.

Neurothekeoma is rare tumor derived from peripheral ner-
ve sheath cells, which can occur in all age groups. It is
frequently found on face and upper limb. Treatment of ne-
urothekeoma is total excision. Recurrence can occur after
excision. Only one case with sacrococcygeal neurotheke-
oma was reported and there has been no evidence of re-
currence has been indicated during follow-up period after
total excision.

A second case of neurothekeoma in sacrococcygeal region
in children has been reported.
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Giris

Norotekoma cildin ender, benign ve asemptomatik
timoriidir. Siklikla yiiz ve ekstremitelerde goriiliir.
Sakrokoksigeal bolge bu tiimérler i¢in alisildik olma-
yan bir bolgedir.

Olgu Sunumu

Yakinmas: olmayan 8,5 aylik kiz hasta dig merkezde
cekilen abdominopelvik ultrasonda sol adneksial loj-
da 4x2.3 cm boyutlarinda kistik kitle tespit edilmesi
iizerine klinigimize yonlendirildi. Ozge¢misinde, mi-
adinda spontan vajinal yolla 3800 g dogdugu, sarilik
nedeniyle hastanede yattig1 sirada yapilan batin ult-
rasonunda sol bobrek renal pelvis AP ¢ap1 7.7 mm
oOlciilerek grade II hidronefroz olarak degerlendirilip
hastanemize yonlendirildigi ve 1. aydaki fizik muaye-
nesinde patolojik bulgu tespit edilmedigi, abdominal
ve suprapubik ultrasonlarinin ve tam idrar tetkikinin
normal olarak degerlendirildigi, 8,5 aylikken yasadig:
yerde kontrol amaciyla yapilan yukaridaki abdominal
ultrason sonucuyla bize bagvurdugu anlagildi.

Basvurudaki muayenesinde genel durumu iyiydi,
rektal tusesinde rektum ile sakrum arasinda, bilobu-
le, kist imaj1 veren, parmakla iist ucuna uzanilabilen
kitle disinda patolojik bulgusu yoktu. Abdominal ult-
rasonu normal iken, suprapubik ultrasonunda her iki
over net izlenemedi ve Douglas diizeyinde 32x47 mm
boyutlarinda bilobule, septali kistik kitle tespit edil-
di. Ust batin bilgisayarli tomografisi (BT) normaldi;
alt batin BT’sinde presakral alanda 42x49x46 mm
boyutlarinda rektumu 6ne iten, bilobule kistik kitle
oldugu, spinal kanal ve tekal kese ile iligkisi olmadig1
L5 vertebra ve asagisinda arka arkus fiizyon defekti
oldugu saptand1 ve 6n tani olarak kistik teratom diigii-
niildii (Resim 1). Serum a-fetoprotein (aFP) diizeyi
12 ng/mL (normal: 0-7) idi.

Resim 1.

Genel anestezi altinda posterosagital insizyonla ope-
re edilen hastada presakral bolgede, sakrum ve kok-
siksin oniine yapisik, bilobule kistik kitle vardi. Di-
seksiyon yapabilmesi i¢in kistler aspire edilip her iki
kist koksiks ile beraber total ¢ikartildi. Postoperatif
donemde yiizeyel cerrahi alan Infeksiyonu disinda
sorunu olmadi. Histopatolojik inceleme sonucu; pe-
riferinde fibrozis bulunduran, atipi ve mitoz icerme-
yen, spindle ve yer yer epiteloid hiicrelerden olugan
nodiillerle karakterli, immiinhistokimyasal calismada
lezyonu olugturan hiicrelerde (Resim 2) S-100, NSE,
Vimentin ve GFAP pozitif lezyon (Resim 3) norote-
koma olarak tan1 aldi.

Resim 2.

Resim 3.

Onkoloji, cerrahi, radyoloji, radyasyon onkoloji ve
patoloji konseyinde tartigilan hastanin tedavisiz taki-
bine karar verildi. Ugiincii aydaki kontroliinde hasta-
nin bir sorunu yoktu.
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Tartisma

Olii doganlar da dahil edilince yenidoganin en sik
tiimori sakrokoksigeal teratomdur (ST). Germ hiic-
re tiimorleri grubundandir, degisik dokulari icerir ve
bu dokular degisik diizeyde organizedir. ST ler yeni-
dogan doneminde dogum Oncesi veya sonrasi tespit
edilen belirgin olarak eksternal kitle, daha biiyiik siit-
cocugu ve cocuklarda ise sakli pelvik kitle olarak iki
klinik sekilde kendini gostermektedir V. Yenidogan
ve bebeklik ¢cagindaki sakrokoksigeal kitlelerin ayrici
tanisinda esas olarak meningoselin diginda lenfanji-
om, lipom, mekonyum psodokisti, rektal duplikasyon
ve diger bazi ender durumlar g6z Oniine alinmalidir
™. Sakrokoksigeal tiimorlerde radyolojik goriintiile-
me ve serum tiimor marker diizeyleri kitleye yaklasi-
ma karar verme siirecinde 6nemlidir. Saf teratomlarda
timor marker diizeyleri hafif aFP yiiksekligi diginda
normal iken, malign germ hiicreli tiimor komponenti
varliginda oFP, BHCG ve plasental alkalen fosfataz
(PLAP) cok yiiksek diizeylere ulasabilir. Hastamizda
da pelvik kitle ve hafif oFP yiiksekligi olmas1 teratom
on tanis1 konulmasina neden olmustur.

Norotekoma ise periferik sinir kilifindan koken alan,
tim yas gruplarinda goriilebilen ender bir benign
ttimordiir. Siklikla bag boyun ve iist ekstremitelerde
goriiliir. Yavas biiyiiyen, siklikla tek, asemptomatik
veya agrili, iyi sinirli nodiillerdir . Benign bir timor
olmasina kargin atipik histolojik bulgular agresif sey-
retmesine neden olabilir, yag, kas dokusu ve damar
icerisine uzanabilir @. Norotekomanin tedavisi total
eksizyondur. Tiimor potansiyel olarak cikartilabilir
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ise tiimor yayilimina neden olabilecegi i¢in ameliyat
oncesi biyopsiden kagimilmalidir ®. Total eksizyon
hemen her zaman tedavi edici olsa da niiks gosteren
olgular da vardir. Bu niikslerin tam olmayan eksizyo-
na bagli oldugu diisiiniilmiistiir ®. Eksizyonu sirasin-
da giivenli cerrahi sinir i¢in bir 6l¢ii bildirilmemistir.
Sakrokoksigeal bolgede daha once yalnizca bir no-
rotekoma olgusu bildirilmis olup, total ¢ikartilmadan
sonra niiks goriilmeden takip edilmigtir ©. Niiks go-
riilen olgularda re-eksizyon yapilmigtir .

Cocukluk ¢aginda sakrokoksigeal bolgede daha dnce
yalnizca bir kere raporlanmis nérotekoma olgusu su-
nulmusg, cocuklarda sakrokoksigeal kitle ayrici tani-
sinda bu ¢ok ender tiimore de dikkat ¢ekilmistir.
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