Primer Intrakranial Sarkomlar: Iki Olgu Sunumu
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Primer intrakranial sarkomlar, santral sinir sisteminde seyrekg oriilen mezenkimal kaynakli tiimérlerdir. Biz bu
bildiride, kranial sarkom tams: olan iki olguyu; 30 yasinda fuziform hiicreli sarkom ve 46 yasinda rabdomiyo-

sarkom tamli iki erkek hastayr sunduk.
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SUMMARY

Central nervous systent primary intracranial sarcomas of mesenchymal origin are rare tumors. In this article, we
report two cases with the diagnosis of intracranial sarcoma, one of whom is a 30-year-old male with the diag-
nosis of fusiform cell sarcoma, and the other is 46-year-old male with the diagnosis of rhabdomyosarcoma.
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GIRIS

Primer intrakranial sarkomlar, santral sinir sistemin-
de seyrek goriilen mezenkimal kaynakli tiimorlerdir,
Tiim kranial timorlerin yaklagik % 2’sini olusturur-
lar. Periost, dura veya skalptan gelisebilirler. Kemik
destriiksiyonuna ve ekstrakranial yumusak doku kit-
lesine neden olurlar (1-15), Fibrosarkomlar seyrek go-
riilen, en sik yetigkin iskelet kaslarini tutan tiimérler-
dir (41012 1 okal rekiirrens ve geg metastaz yapar-
lar.

Malign fibroz histiositom, yetiskinlerde en sik gorii-
len yumusak doku tiimorii olmasina ragmen, bas lo-

kalizasyonu oldukga seyrektir, % 3 oraminda goriiliir
G-11)

Rabdomiyosarkom, gocuk yas grubunun en sik g20-
riilen yumusak doku tiimgriidiir, primer intrakranial
rabdomiyosarkom ise oldukga nadirdir (7-15), Ngro-

fibromatozis ve kemik sarkomu ile birlikte gbriilme
olasthig: artar. Viicudun her yerinde goriilebilir, en
stk bag ve boyunda, parameningeal bolge, nazofa-
rinks, orbita ve parafarangial yumugak dokuda gorii-
liir. Bunlardan da kafa igine uzanabilir. Akciger, ke-
mik, kemik iligi, beyin ve medulla spinalise metastaz
yapar (14),

Olgu Sunumu I: Fuziform hiicreli sarkom

30 yasinda erkek hasta; nobet gecirme, yazi yazama-
ma, sach deride kitle sikayetleri ile hastaneye bas-
vurdu. Kranial BT’de, sol frontoparietal bolgede, ke-
mik yapiy: destriikte ederek sagh deriye uzanan, int-
rakranial, kalvarial ve ekstrakalvarial yumusak doku
komponenti igeren kitle tespit edildi ve total olarak
¢ikanldi. Tiimoriin patolojik incelemesi, fibrohistio-
sitik-orta derece diferansiye, fuziform hiicreli sar-
kom olarak raporlandi. Primer tiimor b&ilgesine 54
Gy radyoterapi uygulandi.
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Hastanin yapilan takipleri sirasinda 12. ve 14. ayda,
2 kez niiks gelisti ve cerrahi olarak ¢ikarildi. 16. ay-
daki muayenesinde; sol temporoparietalde ileri dere-
cede lilsere, ¢evresine krateri bulunan agik lezyon
tespit edildi. Kranial BT de; supra ve infratemporal
fossalara yayilan, massater kaslarinin on béliimleri-
ni, sol orbita lateralinde rektus kas planlarini ve optik
siniri invaze eden kitlesel lezyon oldugu tespit edil-
di. Genel durumu iyi olmayan ve anemisi bulunan
hastaya destek tedavisi uygulandi. Beslenme zorlugu
nedeniyle gastrostomi agildi. Multipl servikal lenfa-
denopati, akciger ve karacigerde multipl metastazlar
tespit edilerek sistemik kemoterapi (MEID= ifos-
famide, epirubicine, deticine, mesna) baglandi. Hasta
2 kiir kemoterapiden sonra exitus oldu. Toplam takip
stiresi 23 aydir.

Olgu Sunumu II: Rabdomiyosarkom

46 yasinda erkek hasta; bas agrisi, sol gdzde. gorme
kaybi ve proptozis sikayetleri ile hastaneye bagvur-
du. MRI'da solda, orta kranial fossada temporal lo-
bun 6n boliimii ile orbitanin arka duvart arasinda
invazyon oldugu izlenimi veren kitle tespit edildi.
_ Sol karotid anjiografisi normal bulunan hastaya sub-
total rezeksiyon uygulandi. Post-op primer timdr
bolgesine 56 Gy eksternal radyoterapi uygulandi.
Devaminda kemoterapi (VEC= vincristine, epiru-
bicine, cyclophosphamide) uygulanan hasta hala ya-
samaktadir. Takip siiresi 10 aydir.

TARTISMA

Primer olarak intrakranial ve spinal yerlesimli fib-
rosarkom, malign fibroz histiositom oldukga azdir
(4.10,13), Hastamizda intrakranial, kalvarial ve ekstra-
kalvarial yumusak doku komponenti igeren, oldukga
genis alana yayilmis timor tespit edilmis, total eks-
tirpasyon uygulanmistir. Primer intrakranial rabdo-
miyosarkom da olduk¢a az goriilen bir tiimordiir
(7.14) En sik serebellum tutulur, serebrumda daha na-
dirdir. Erigkinde hemisferde, cocukta orta hatta bu-
lunur (©), Hastamizda tiimér temporal lobda bulun-
maktadir. Her iki hastada da erigkindir.

Kazandmig immiin yetmezlik sendromu (AIDS) bu-
lunan hastalarda Epstein-Barr virist ile iligkili sik
goériilmeyen intrakranial mezenkimal tiimorler bildi-
rilmistir 8, Hipofiz adenomu nedeniyle radyoterapi
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uygulanmasi sonrasi fibrosarkom gelisimi bildiril-
mesine ragmen bu iligki siiphelidir (19,

Doku kiiltiirleriyle yapilan ¢alismalarda kokeninin
noral ¢ikintidaki multipotansiyel mezenkim hiicrele-
ri oldugu gosterilmistir (13).

Literatiirde Dandy-Walker malformasyonu, koroid
pleksus hiperplazisi ve asin serebrospinal sekresyon
ile birlikte olan bir rabdomiyosarkom g¢ocuk olgusu
mevcuttur (.

Primer serebral fibrosarkom ve malign fibroz his-
tiositom’da spontan hemoraji gorilebilecegi, Bt ve
anjiografi ile tiimdr tanisinin konulabilmesinin zor
oldugu ve dev hematomlarin duvarinin mikroskopik
incelemesi ile ancak tani konulabildigi raporlanmis-
tir (1,11,12), Hastalarimzda hemoraji gorillmemistir.
Radikal cerrahi ve radyoterapi kombinasyonu segile-
cek tedavi sekli olmalidir (5:9:10,14) Genel olarak ilk
operasyonda tiimoriin total olarak gikarilmasi One-
rilir, fakat bunun miimkiin olmadig: durumlarda uy-
gulanan tekrarlayan cerrahiler arasinda, tiimoriin
progresyon riski vardir (19). Fakat bu lezyonlarin ra-
dikal rezeksiyonu ¢ogu kez imkansizdir. Tiimdrlerin
progresyonsuz, kalici kontroliiniin elde edilebilmesi
igin yiiksek dozlarda radyoterapiye ihtiyag vardir.
Tiimor ve kritik normal yapilar arasindaki anatomik
yakinlik konvansiyonel radyoterapi' verilmesinde
dozu simrlamaktadir. 3 boyutlu tedavi planlamast ile
partikiiler radyoterapinin kombine edilmesi; doz
dagilimini arttirilabilmekte, tiimore ytiksek doz ver-
ilirken normal dokularin kabul edilebilir oranlarda
doz almasi saglanmaktadir (19,

Regine ve ark.’lar ileri evre rabdomiyosarkomlara
indiiksiyon kemoterapisi (ifosfamide, cyclophospha-
mide, adriamycin, vincristine, melphalan kombinas-
yonu) uygulamiglar, hastalarin bir grubuna kemote-
rapi sonrasi cerrahi uygulamiglar ve primer para-
meningeal veya intrakranial tiimorii olan hastalara
hiperfraksiyona radyoterapi (1.1 Gy-giinde 2 kez
total 59.4-63.8 Gy) vermisler ve konvansiyonel frak-
siyon radyoterapi ile aym oranda lokal kontrol sag-
ladigim bildirmislerdir (1), Hastalarimza konvan-
siyonel 54-56 Gy radyoterapi uygulamigtir.

Bu tiimérlerin kemoterapiye ve radyoterapiye ya-
nitlar kotiidiir ve oldukga agresif davrams gosterir-
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ler 4.10.13) Fuziform hiicreli sarkom tanili hastada,
postoperatif radyoterapi uygulandiktan sonra sik tek-
rarlayan niiksler goriildii ve cerrahi uygulandi. Me-
tastaz nedeniyle kemoterapi uygulandi, ancak iyi-
lesme olmadi. Uygulanan tedavilerin sag kalim siire-
sini uzatugini diislinmekteyiz. Rabdomiyosarkom
olgusunda ise diizelme gozlendi, hasta 10 aylik takip
stircsinde hayattadir.

Radyoterapinin roliiniin yillar icinde cerrahi ile kom-
bine edilmesiyle artacag: diisiiniilmektedir (19, Kra-
nial sarkomlar multidisipliner yaklagima ragmen ol-
dukga kotii prognoza sahiptir.
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