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NF1-MPSKT

PERIFERIK SINIR KILIFI
TUMORLERI

e Norofibrom
« Schwannom

e Malin Periferik Sinir Kihf
Tumoru
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NOROFIBROMATOSIS (NF1)

e Café-au-lait Lekelert

* Lisch Nodulleri (fibroma
molluscum)

* Norofibrom(lar)
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NOROFIBROMATOSIS (NF1)

* En sik ailevi kansere predispozan sendrom
* OD gecis

* Herhangi bir timore rastlama ihtimali %3-
30

« 17. Kromozom uzun kolunda mutasyon
sonucu olusan NF1 geni sorumlu
(norofibromin)

* NF1 bir tumor supresor gendir



NF1-MPSKT
NOROFIBROMATOSIS (NF1)

 Malign periferik sinir Kilifi timorunun
(MPSKT) genel populasyondaki sikhigi
%0,001 dir

 Tiim MPSKT olgularimin % 50°si NF1li

* NF-1’de sarkomatoz transformasyon:
%3 - 4.6
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MPSKT

* En si1K siyatik sinir (transforme olabilecek
sinir Kilifi hucresi sayis1 daha tazla?)

* Transtormasyon buyuk sinirlerde daha ¢ok
ama yavas; bulgular spesifik degil

* 9650 5100, Leu7 ve miyelin bazik protein (+)

* (Histolojik) ayiric1 tami: SS,LMS (bircok
immun boya yapilmahdir)
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MPSKT

* Lokal niks %40, metastaz %50

* Survi: NF1, boy, mitoz sayisi
Hruban H: Cancer, 66, 1990

» Ideal tedavi: Genis rezeksiyon, adjuvan
RTx, KTx?

Wanebo J: Cancer, 71, 1993



NF1-MPSKT

HASTALAR

* 6 (3 E, 3K)

* Ortalama yas: 31,8 (25-38)

« Ortalama takip 35 ay (16-46)

* Tiimiinde aile hikayesi ve norofibromlar (+)

4 hastada café au lait lekeleri
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HASTALAR

« MPSKT yerlesimi:

Uyluk (2 hasta), krus (2 hasta), kol ve omurga
(1 hasta), tiim alt ekstremite (1 hasta)

* Lokal nuks:2

 Metastaz: 2 (Ak Ciger)

2 hasta halen hayatta (metastatik hastalar ex.)
» Tedavi: WLE+RTXx+KTx (metastaz)
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« Makroskopi:

Uc vakada biiyiik sinirler ile iliski: Femoral
sinir (2 hasta), siyatik sinir (1 hasta)

» Mikroskopi:

Igsi hiicreli, yiiksek gradli, mitoz aktivitesi
fazla sarkom



ARASTIRMA

o Immunhistokimya:
5 vakada S-100 pozitif

* P53 (Clon D07) mutasyonu
— Sarkomlu olgularin besinde mutasyon (+)

— Norofibromlarin hi¢cbirinde mutasyon yok
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SONUCLAR

Norofibromatozisli hastalarda
NF’larin MPSKT’ne donusme
ihtimali yuksektir; bu hastalarda yeni
ortaya c¢ikan bulgular dikkatle
degerlendirilmelidir



NF1-MPSKT

SONUCLAR

« MPSKT gelisirse tedavi multidisipliner
olmalidir; cerrahi genis simirlarla
yapilmahdir

* Nonrezektabl tumorlerde fonksiyon
Koruyucu ‘debulking’ cerrahi
uygulanmahdir



NF1-MPSKT

SONUCLAR

* Az bilinen molekiuler genetik degerlendirmeler
sarkomatoz transformasyon aciklamasinda
yardimci olabilir

* Bizim vakalarimizda p53 dagilimi bu rolu
destekleyecek kadar guclu degil

* Ancak NF’larin tamaminda p53 (-) ve MPSKT
donusumlerinin 3’unde (+)



ILGINIZ ICIN
TESEKKURLER

XVI. MILLI TURK

ORTOPEDI VE TRAVMATOLOJI
KONGRESI



