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Konjenital primitif noroektodermal tiimor:
Postmortem incelenmis bir olgu sunumu *
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Summary
Congenital primitive neuroectodermal tumor

The primitive neuroectodermal tumors (PNET) arise from
not only the central and the peripheral nervous systems,
but also from soft tissues. It has been accepted that these
tumors which consist of small round cells, originate from
neural crest.

Although the PNET usually occurs in childhood,
congenital forms are rare in the literature.

We presented a case who was a dead born, preterm baby.
He had a big tumor mass which was localized in the head
and neck region.

The tumor consisted of immature small round cells which
had made Homer-Wright rosettes in some areas and prim-
itive canal formations. Many of the tumor cells were posi-
tive for neuron specific enolase immunohistochemically.
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Giris

Primitif noroektodermal tiimorler (PNET) santral ve
periferik sinir sisteminde ve yumugak dokularda
rastlanan, noral krest kokenli oldufu kabul edilen
kiiciik hiicreli tiimérler grubundandir (1.2},

Bu tiimérlerin noroblastom, Ewing sarkomu, rab-
domyosarkom, lenfoma gibi kiiciik hiicreli tiimor-
lerden ayr1 bir antite oldugu, fakat klinik ve morfolo-
jik Ozelliklerinin karigtrilabilecegi ileri siirtilmigtiir
(1,3.4),

Cocukluk caginda primitif néroektodermal tiimérler,
daha biiyiik siklikla santral sinir sisteminden kay-
naklanmakla birlikte seyrek olarak periferik sinir-
lerden de koken alabilir. Son yillarda literatiirde
konjenital formlarimin da goriilebilecegi bildirilmek-
tedir 5. Yaymimizda bag ve boyun bolgesinde
yerlesim gosteren bir konjenital primitif noroek-
todermal tiimdr olgusunun otopsi bulgular ortaya
konulmug ve literatiir bilgisi gdzden gecirilmigtir.

* X. Ulusal Patoloji Kongresinde Poster Bildirisi olarak sunul-
mustur (3-7 Kasim 1992, Girne-Kabns)

Adres: L.U. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dah, Cer-
rahpasa-Istanbul

Olgu Sunumu

22 yasindaki anne 32 haftalik gebeligin sonucunda
kastklarinda agri sikayetiyle Cerrahpasa Tip Fakiil-
tesi Kadin Hastaliklari ve Dogum Anabilim Dali'na
bagvurmus, yapilan ultrasonografik tetkiklerde sant-
ral sinir sistemi anomalisi varligt saptanarak t1bbi
tahliyeye karar verilmis. Annenin 6z ve soy gegmi-
sinde bir dzellik yok. Gebeligi sirasinda hig ilag kul-
lanmamug ve radyasyon almamus.

Otopsi bulgular: (CTF ot. 46/89) 32 haftalk gebe-
lik ile wyumlu; 43 cm boyunda 2170 gr agirhiginda
olan erkek bebekte sag kulak lojunda yaklasik
12x12x8 cm boyutlarinda biitiinliigii  bozulmus
tiimdral kitle mevcuttu. Tiimor, asagida klavikulaya,
yukarida zigomatik kemik hizasina kadar ulagmakta
olup iizerinde dis kulaga ait yapilar ve icinde de dis
kulak yolu mevcut degildi.

Ancak tiimér, derin yerlesimde kalvaryum kemikle-
riyle stmrlanmigstt, makroskopik olarak beyin dokusu
ile iligkisi yoktu. Tiimdriin kesiti pembe-gri renkli,
kesitten kabaran kaba lobuler yapida, oldukca
yumugak, mediiller kivamdaydi. Ekspansif biiyiime
gostermis timér dokusu psddokapsiillii gdriiniim-
deydi. Beyin dokusu ise meninks ile értiilii olup,
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beyin parenkimi otoliz nedeniyle akici kivamdaydi.
Diger i¢ ve diy organlarda otoliz baglangici disinda
patoloji saptanmadi.

Mikroskopik ozellikler: Timér dokusundan bol
sayida ornekleme yapildi. H+E ile boyanmuis, para-
fin rakipli kesitlerde genis alanlarda bir lenfosit
cekirdegine es va da hafifce iri, yuvarlak ya da oval
hiperkromatik niiveli (ince tanecikli kromatin
yapising sahip), niikleolleri segilemeyen, olduk¢a
dar sitoplazmali indiferansiye hiicrelerin yaptigi
diffiiz tireyis goriildii. Bunlar arasinda yer yer kii¢iik
gruplar olusturmus niiveleri biraz iri ve kromatini
hafif kaba, niikleolsuz, nispeten genislemis unipolar
© uzantlar olusturan, ancak siirlari secilemeyen sito-
plazmali, hafif diferansiyasyon bulgulart gisteren
hiicreler izlenmekteydi (Resim 1). Bu hiicreler yer
yer Homer-Wright tipi rozetler olusturmaktaydi (Re-
sim 2).

Birkag kesitte primitif olarak serebellum kovteksini
taklit eden tabakalasma alanlart goviildii. Bir alun-

Resim 2. Homer-Wright tipi rozet olugumu (H+E x 500).
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Resim 3. Kanalis sentralisi taklit eden tubuler yapi (H+E x
80).

2™ Lo B 24
Resim 4. Indiferansiye hiicreler arasinda mitoz figiirleri (H+E
X 500).

Resim 5. Noron spesifik enolaz (NSE) pozitif hiicreler (Ipx x
500).

da santral kanali animsatan tubuler formasyonlar
izlendi (Resim 3). Bir mikroskop biiylik biiyiitme ala-
minda 2-4  arasinda mitoz gdsteren hiicre mevcuttu
(Resim 4). Tiimér hiicreleri PAS negatifti. Biels-
chowsky+Birilliant Crystal Scarlet boyastyla hiicre-
lerin aksonal wzantilar olugturmadigi ve tiimdrde
miyelinizasyon bulunmadigi saptandi. Immunohis-
tokimyasal yontemlerle timor hiicrelerinin glial
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fibril asidik protein (GFAP), epitelyel membran an-
tijen (EMA) ve vimentin icin negatif boyanma
gosterdigi izlendi. Yalmzca néron spesifik enolaz
(NSE) primer antikoru ile pozitif boyanan timdr
hiicre gruplar izlendi (Resim 5). Santral sinir siste-
mine, ait doku ornekleri incelendiginde intrauterin
gelisimine uyan &zellikler gériildii. Kesitlerde tiimo-
ral infiltrasyona rastlanmads. Diger i¢ organlarda
da tiimdral yaytim mevcut degildi.

Tartigsma

Primitif noroektodermal tiimorler (PNET), erigkin-
lerde de goriilmekle birlikte daha ¢ok cocukluk
cafinin tiimorleridir ve nadiren dogumsal olanlan da
tarif edilmektedir (1.5.6),

1918 yilinda Stout, ilk defa 6 yaginda bir cocukta ul-
nar sinirden kaynaklanan PNET vakast bildirilmigtir,
Daha sonra Bailey, Cushing, Penfield gibi
aragtrmacilar periferde lokalize PNET'ler icin peri-
ferik noroepiteliyoma terimini kullanmiglardr (7,
Son yillarda Barbara ve arkadaglar1 3 aylik yeni do-
ganda sol omuzda yerlegim gosteren, Laksmi ise gi-
giis duvarinda interkostal sinirlerden kaynaklanmig
konjenital PNET olgular1 bildirmiglerdir (5.8.9).
Otopsimizde de tiim&r konjenitaldir. Sol kulak ve
boyun bolgesini i¢ine almakta olan kitlenin yapilan
disseksiyonda tiimoriin periferik sinirler ile iliskisi
bulunamamigtir, Beyin, siirrenaller ve paraspinal
ganglialarda tiimor ya da metastazina rastlanma-
mistir,

Nesbitt ve Vidone periferik noroektodermal tiimér-
lerin sinir dokusu ile iligkisinin saptanmasi gerek-
tigini vurgulamislardir ©). Ancak Das ve arkadaslart
vakalarinda tiimor ile sinir iligkisini gosterememis,
Hashimato ve arkadaslan 15 vakanin, Neyssa ise 26
vakanin yanlizca 2 tanesinde tiimorle periferik sinir
iligkisini gosterebilmigtir. Bu arastirmacilar iligkinin
her zaman gerekli olmadifini da sdylemektedirler
(10).

Homer-Wright rozetleri, kromatinden zengin kiigiik
niiveli, dar sitoplazmal yuvarlak ve kromatinden
zengin polar hiicreler, NSE pozitifligi periferik
PNET'in en belirgin ozelligidir -10). Sunuda yer
alan tiimorde de NSE pozitif idi (Resim 5). Rozet
yapimi santral sinir sistemi PNET'lerde az goriil-

mekle birlikte periferik noro-epitelyomlarda daha
yaygmdir (1), Vakamiz genellikle kiigiik yuvarlak
hiicreler, rozet yapilari, daha az germinal matrikse
benzeyen embriyonal dokular, primitif noroepitelle
doseli tubuler yapilar igermekte olup, literatiirde tari-
flenen hem santral hem periferik PNET ozellikleri
gostermekteydi (1),

Hiicre kiiltiirii, sitogenetik calismalar ve elektron
mikroskobu (EM) bulgulari bu tiimérlerin nérob-
lastomdan ayr bir tiim&r oldugunu, daha cok Ewing
sarkomu ile yakin iligki gosterdigini ortaya koy-
mugtur (1), Timorimiizin PAS negatif olugu ve
noro-tubuler yapilarin bulunugu bizi Ewing sarko-
mundan uzaklagtirmistir. Schmida ve arkadaglan
EM ve immunohistokimyasal ¢aligmalarinda ekstra-
skletal Ewing tiimorlerinin noronal karakterini gois-
termig ve bunlart PNET spektrumu i¢inde yorum-
lamuglardir (1),

Literatiirde, beyin ve medulla spinalisten kaynakla-
nan, noral tiib ve santral sinir sistemi dzellikleri gos-
teren PNET'ler santral PNET; siirrenalden ve siir-
renal disindan kaynaklanan noroblastomlar, yumu-
sak doku, sinir ve kemigin kiiciik hiicreli nérojenik
tlimorleri gibi noral krest ozellikleri gosteren PNET'
ler ise periferik PNET olarak simiflanmaktadr (7).
Diger bir smiflamada bu tiimorler gonadal ya da
ekstragonadal monodermal teratom Omegi olarak
gosterilmektedir (1,6,7.11), Fakat santral sinir siste-
minde goriilen germ hiicreli tiimorlerle néroekto-
dermal elemanlar iceren gonadal ve ekstragonadal
germ hiicreli tiimorleri ayni gruba sokmak zordur;
ikisi arasinda ©Onemli bazi farkliliklar mevcuttur
(16,12), Omegin birinci grubun noral krest kokenli
oldugu herkesge kabul edildigi halde, ikinci grubun
histogenezi heniiz kesinlik kazanmamistir (1),

Olgumuzun konjenital bir tiimdr olmasi bize teratom
olabilecegi fikrini vermigtir. Histopatolojik bulgu-
larin PNET &zellikleri gostermesi nedeniyle vakanin
PNET 0zellifi tasiyan ekstraganodal bir teratom
Ornegi olabilecefi de diistiniilmiistiir. Ancak yeterli
doku Orneklemesi yapilmasina kargin farkli bir germ
yapragina ait yapilar bulunmamistir. Tiimériin loka-
lizasyonunun kulak bdlgesinde olugu, sekizinci sinir
ile iligkisini saptayamadifimiz i¢ kulak yapilarindan
kaynaklanmig santral PNET olmast olasihfim da
akla getirmisgtir.
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