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ÖZET 

Primer intrakranial sarkomlaı ; santral sinir sisteminde seyrekg örülen mezenkimal kaynakl ı  tümörlerdiı : Biz bu 
kranial sarkom tanı s ı  olalı  iki olguyu; 30 ya şı nda ffiz ıform hücreli sarkom ve 46 ya şı nda rabdomiyo-

sarkom tamil iki erkek hastay ı  sunduk. 
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SUMMARY 

Central nervous systemprimary 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 offusifor ın cell sarcoma, and the other is 46-year-old male with the diagnosis of rhabdotnyosarcoma. 
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GIRIŞ  

Primer intrakranial sarkomlar, santral sinir sistemin-
de seyrek görülen mezenkimal kaynakl ı  tümörlerdir. 
Tüm kranial tiimörlerin yakla şı k % 2'sini olu ş turur-
lar. Periost, dura veya skalptan geli ş ebilirler. Kemik 
destrüksiyonuna ve ekstrakranial yumu şak doku kit-
lesine neden olurlar ( 1-15). Fibrosarkomlar seyrek gö-
rülen, en s ık yeti şkin iskelet kaslar ı n ı  tutan tümörler-
dir (4,10,12 ). Lokal rekürrens ve geç metastaz yapar-
lar. 

Malign fibröz histiositorn, yeti şkinlerde en s ık görü- 
len yumu ş ak doku tümörü olmas ına rağmen, baş  lo- 
kalizasyonu oldukça seyrektir, % 3 oran ında görülür 
(3- 

Rabdomiyosarkom, çocuk yaş  grubunun en s ık gö- 
rülen yumu ş ak doku tümörüdür, primer intrakranial 
rabdomiyosarkom ise oldukça nadirdir (7-15 ). Nöro- 

fibromatozis ve kemik sarkomu ile birlikte görülme 
olas ı lığı  artar. Vücudun her yerinde görülebilir, en 
sık baş  ve boyunda, parameningeal bölge, nazofa-
rinks, orbita ve parafarangial yumu ş ak dokuda görü-
lür. Bunlardan da kafa içine uzanabilir. Akci ğer, ke-
mik, kemik iliğ i, beyin ve medulla spinalise metastaz 
yapar ( 14). 

Olgu Sunumu I: Fuziform hücreli sarkom 

30 yaşı nda erkek hasta; nöbet geçirme, yaz ı  yazama-
ma, saçlı  deride kitle ş ikayetleri ile hastaneye ba ş -
vurdu. Kranial BT'de, sol frontoparietal bölgede, ke-
mik yap ıyı  destrükte ederek saçl ı  deriye uzanan, int-
rakranial, kalvarial ve ekstrakalvarial yumu şak doku 
komponenti içeren kitle tespit edildi ve total olarak 
çıkarı ldı . Tümörün patolojik incelemesi, fibrohistio-
sitik-orta derece diferansiye, fuziform hücreli sar-
kom olarak raporland ı . Primer tümör bölgesine 54 
Gy radyoterapi uyguland ı . 

Ş i ş li Etfal Eğ itim ve Ara ş t ı rma Hastanesi Radyasyon Onkolojisi Klini ğ i, ** Bak ı rköy Ruh ve Sinir Hastal ı klar ı  Hastanesi 1. Nöro ş irürji Klini ğ i 
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Hastan ı n yap ı lan takipleri s ı ras ında 12. ve 14. ayda, 
2 kez rı üks geli ş ti ve cerrahi olarak ç ıkarı ldı . 16. ay-
daki nı uayenesinde; sol temporoparietalde ileri dere-
cede ülsere, çevresine krateri bulunan aç ık lezyon 
tespit edildi. Kranial BT'de; supra ve infratemporal 
fossalara yay ı lan, massater kaslar ı n ı n ön bölümleri-
ni, sol orbita lateralinde rektus kas planlar ın ı  ve optik 
siniri invaze eden kitlesel lezyon oldu ğ u tespit edil-
di. Genel durumu iyi olmayan ve anemisi bulunan 
hastaya destek tedavisi uyguland ı . Beslenme zorluğu 
nedeniyle gastrostomi aç ı ldı . Multipl servikal lenfa-
denopati, akciğ er ve karaci ğ erde multipl metastazlar 
tespit edilerek sistemik kemoterapi (MEID= ifos-
famide, epirubicine, deticine, mesna) ba ş land ı . Hasta 
2 kür kemoterapiden sonra exitus oldu. Toplam takip 
süresi 23 ayd ı r. 

Olgu Sunumu II: Rabdomiyosarkom 

46 yaşı nda erkek hasta; ba ş  ağ rı s ı , sol gözde görme 
kayb ı  ve proptozis ş ikayetleri ile hastaneye ba şvur-
du. MRI'da solda, orta kranial fossada temporal lo-
bun ön bölümü ile orbitan ı n arka duvar ı  aras ı nda 
invazyon oldu ğ u izlenimi veren kitle tespit edildi. 
Sol karotid anjiografisi normal bulunan hastaya sub-
total rezeksiyon uyguland ı . Post-op primer tümör 
bölgesine 56 Gy eksternal radyoterapi uyguland ı . 
Devam ı nda kemoterapi(VEC= vincristine, epiru-
bicine, cyclophosphamide) uygulanan hasta hala ya-
ş amaktad ı r. Takip süresi 10 ayd ı r. 

TARTIŞ MA 

Primer olarak intrakranial ve spinal yerle ş imli fib-
rosarkom, malign fibröz histiositom oldukça azd ı r (4,10,13)

. Hastam ı zda intrakranial, kalvarial ve ekstra-
kalvarial yumu ş ak doku komponenti içeren, oldukça 
geniş  alana yay ı lmış  tümör tespit edilmi ş , total eks-
tirpasyon uygulanm ış tı r. Primer intrakranial rabdo-
miyosarkom da oldukça az görülen bir tümördür 
(7 ' 14) . En s ık serebellum tutulur, serebrumda daha na-
dirdir. Eri ş kinde hernisferde, çocukta orta hatta bu-
lunur ( 6). Hastam ızda tümör temporal lobda bulun-
maktad ı r. Her iki hastada da eri şkindir. 

Kazan ı lmış  immün yetmezlik sendromu (AIDS) bu-
lunan hastalarda Epstein-Barr virüsü ile ili şkili sık 
görülmeyen intrakranial mezenkimal tümörler bildi-
rilmiş tir ( 8). Hipofiz adenomu nedeniyle radyoterapi 

uygulanmas ı  sonras ı  fibrosarkom geli ş imi bildiril-
mesine rağmen bu ili şki şüphelidir ( 1 °). 

Doku kültürleriyle yap ı lan çal ış malarda kökeninin 
nöral ç ıkıntıdaki multipotansiyel mezenkim hücrele-
ri oldu ğu gösterilmi ş tir ( 15 ). 

Literatürde Dandy-Walker malformasyonu, koroid 
pleksus hiperplazisi ve a şı rı  serebrospinal sekresyon 
ile birlikte olan bir rabdomiyosarkom çocuk olgusu 
mevcuttur (7 ). 

Primer serebral fibrosarkom ve malign fibröz his-
tiositom'da spontan hemoraji görülebilece ğ i, Bt ve 
anjiografi ile tümör tan ı sının konulabilmesinin zor 
olduğ u ve dev hematomlar ın duvarının mikroskopik 
incelemesi ile ancak tan ı  konulabildiğ i raporlanm ış -
t ır (1,11,12).  Hastalar ım ızda hemoraji görülmemi ş tir. 
Radikal cerrahi ve radyoterapi kombinasyonu seçile-
cek tedavi ş ekli olmal ıd ır (5,9,1 °,14) . Genel olarak ilk 
operasyonda türnörün total olarak ç ıkarı lmas ı  öne-
rilir, fakat bunun mümkün olmad ığı  durumlarda uy-
gulanan tekrarlayan cerrahiler aras ında, tümörün 
progresyon riski vard ı r (19) . Fakat bu lezyonlar ın ra-
dikal rezeksiyonu ço ğu kez imkans ı zdır. Tümörlerin 
progresyonsuz, kal ıc ı  kontrolünün elde edilebilmesi 
için yüksek dozlarda radyoterapiye ihtiyaç vard ı r. 
Tümör ve kritik normal yap ı lar aras ı ndaki anatomik 
yakınlık konvansiyonel radyoterapi verilmesinde 
dozu s ını rlamaktad ır. 3 boyutlu tedavi planlamas ı  ile 
partiküler radyoterapinin kornbine edilmesi; doz 
dağ!~ artt ı rı labilmekte, tümöre yüksek doz ver-
ilirken normal dokuların kabul edilebilir oranlarda 
doz almas ı  sağ lanmaktad ır ( 19). 

Regine ve ark.'lan ileri evre rabdomiyosarkomlara 
indüksiyon kemoterapisi (ifosfamide, cyclophospha-
mide, adriamycin, vincristine, melphalan kombinas-
yonu) uygulam ış lar, hastalar ı n bir grubuna kemote-
rapi sonras ı  cerrahi uygulam ış lar ve primer para-
meningeal veya intrakranial tümörü olan hastalara 
hiperfraksiyona radyoterapi (1.1 Gy-günde 2 kez 
total 59.4-63.8 Gy) vermi ş ler ve konvansiyonel frak-
siyon radyoterapi ile ayn ı  oranda lokal kontrol sa ğ -
ladığı n ı  bildirmi ş lerdir ( 14). Hastalar ım ıza konvan-
siyonel 54-56 Gy radyoterapi uygulam ış t ı r. 

Bu tümörlerin kemoterapiye ve radyoterapiye ya- 
n ı tları  kötüdür ve oldukça agresif davran ış  gösterir- 
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ler (4,1013 ). Fuziform hücreli sarkom tan ı l ı  hastada, 
postoperatif radyoterapi uyguland ıktan sonra s ı k tek-
rarlayan nüksler görüldü ve cerrahi uyguland ı . Me-
tastaz nedeniyle kemoterapi uyguland ı , ancak iyi-
le ş me olmad ı . Uygulanan tedavilerin sa ğ  kal ım süre-
sini uzatt ığı n ı  dü şünmekteyiz. Rabdomiyosarkom 
olgusunda ise düzelme gözlendi, hasta 10 ayl ık takip 
stiresinde hayattad ı r. 

Radyoterapinin rolünün y ı llar içinde cerrahi ile kom-
bine edilmesiyle artaca ğı  dü şünülmektedir (19) . Kra-
nial sarkomlar multidisipliner yakla ş ima rağ men ol-
dukça kötü prog ıı oza sahiptir. 
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