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OZET
GIRIS ve AMAC: Bu calismada nadir gériilen yumusak doku sarkomlarindan olan malign periferik sinir kilifi
timorlerinin (MPSKT) klinik 6zelliklerini ve Norofibromatozis tip 1 (NF1) ile prognostik iliskisini arastirmayi
amagladik.
YONTEM ve GERECLER: Ocak 2002 ve Aralik 2015 tarihleri arasinda MPSKT nedeniyle opere edilen 42
(26 E, 16 K) hastanin klinik 6zellikleri, tedavi yontemleri, klinik sonuglar1 ve tedavi basarisizliklar: retrospektif
olarak degerlendirildi.16 hasta (%38) (10 erkek, 6 kadin, ortalama yas 40+ 14) NF1 ile iliskili bulundu. 26 hasta
(%62) (16 erkek, 10 kadin, ortalama yas 38+ 15) sporadik MPSKT tanisi ile takip ve tedavi edildi. Ortalama
takip stiresi NF1 ile iligkili grupta 30 ay (+ 12) ve sporadik MPSKT grubunda 42 ay (+ 15) idi. En sik yerlesim
yeri ekstremite (% 85) ve ortalama tiimor boyutu 11,2 cm (dagilim 2-21c¢m) idi. Tiim hastalara tan1 sonrasi genis
rezeksiyon uygulandi.
BULGULAR: iki grup arasinda tiimdr boyutu, tiimér yerlesimi ve lenf nodu tutulumu ve uzak organ metastazi
acisindan anlamli fark yoktu.Tiim hastalarda makroskopik cerrahi smir negatif iken,NF1 ile iliskili grupta 5
hastada(% 31) ve sporadik grupta 9 hastada(% 34) mikroskobik cerrahi sinir pozitif (R1) olarak rapor edildi. 42
hastanin 20’sinde (% 47) niiks goriildi. NF1 iligkili grupta 13 hastada (% 81), sporadik grupta 7 hastada(% 26)
niiks goriildii. Mikroskobik cerrahi sinir pozitif olan hastalarda mortalitenin 11,4 kat artigi gozlenmistir.
TARTISMA ve SONUC: NF1 zemininde gelisen malign periferik sinir kilifi timorlerinde prognoz sporadik
tipe gore daha kotlidiir. Ayrica tiimdriin boyutu, derinligi, pozitif cerrahi sinir kotii prognoz gostergeleridir.
Sagkalimi etkileyen en 6nemli faktdr NF1 varligi ve pozitif cerrahi sinirdir.
Anahtar Kelimeler: Malign periferik sinir kilifi timoérii, Norofibromatozis tip 1, Prognoz, Tedavi sonuglari

ABSTRACT
INTRODUCTION: In this study, we aimed to research the clinical features of malignant peripheral nerve
sheath tumors (MPNST) which are rare soft tissue sarcomas and their prognostic relationship with
Neurofibromatosis type 1 (NF1).
METHODS: The clinical features, treatment modalities, clinical outcomes and treatment failures of 42 (26
males, 16 females) patients operated for MPNST between January 2002 and December 2015 were evaluated
retrospectively. 16 patients (38%) (10 males, 6 females, mean age 40 + 14) were associated with NF1. 26
patients (62%) (16 males, 10 females, mean age 38 £ 15) were treated and followed up with sporadic MPNST
diagnosis. The mean follow-up period was 30 months (+ 12) in the NF1-associated group and 42 months (£ 15)
in the sporadic MPNST group. The most common site was extremity (85%) and mean tumor size was 11.2 cm
(range between 2 and 21 cms). All patients underwent wide resection after diagnosis.
RESULTS: There was no significant difference between the two groups in terms of tumor size, tumor location,
lymph node involvement and distant metastasis. In all patients, macroscopic surgery margin was negative, while
5 patients (31%) in the NF1-associated group and 9 patients (34%) in the sporadic group the margin was
reported as positive (R1). Recurrence was seen in 20 of 42 patients (47%). Recurrence was seen in 13 patients
(81%) in the NF1-associated group and 7 patients (26%) in the sporadic group. Mortality rate increased by 11.4
times in patients with positive microscopic surgical margin.
DISCUSSION AND CONCLUSION: The prognosis of malignant peripheral nerve sheath tumors developing
on NF1 background is worse than sporadic type. In addition, tumor size, tumor depth and positive surgical
margin are indicators of poor prognosis. The most important factor affecting survival is the presence of NF1 and
the positive surgical margin.
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GIRiS

Periferik  sinir kilifi  timorleri  schwann
hiicreleri, perindral hiicreler ve
noralfibroblastlardan gelisir. Schwann
hiicrelerinden gelisenler schwannom adin alir.
Schwann  hiicreleri ile fibroblastlardan
gelisenler norofibrom adint alir. Perinoral

hiicrelerden geligenler de perinéroma adin alir

).

Malign periferik sinir kilifi tiimoérleri
(MPSKT) daha ¢ok schwann hiicrelerinden
kaynaklanan nadir goriilen yumusak doku
sarkomlarindandir. Goriilme sikligi 1/ 100000
‘dir.Cogunlukla periferik sinir kalift
timorlerinden  soliternérofiborom ya  da
pleksiformndrofibrom ilizerinde geligir.
MPSKT tiimoérlerinin %60’ mmda ndrofibrom
komponenti gosterilmigtir. MPSKT tanimi
icerisine; malign schwannoma, norojenik
sarkom, norofibrosarkom ve
anaplastiknorofibrom girer (2).

Norofibromatozis tip 1 (NF1) ile
iliskili ya da sporadik tek baglarina olabilirler.
NF1,MPSKT °‘lerine gore daha sik goriilen bir
sendromdur. Goriilme sikhigr 1/3000 “dir.
Genetik olarak kromozom 17ql1.2 ‘de
yerlesen ve norofibromin proteinini kodlayan
NF1 geninde mutasyona bagl olusur. Hastalik
multipl norofibromlar, karakteristik kemik
displazileri,  iriste  pigmente Lisch
nodiilleri,optik  sinir gliomlart ve ciltte
hiperpigmente makiiler lekeler ile
karakterizedir (3,4). NF1; etkilenen bireylerin
MPSKT ’iine yatkinhigmi arttiran otozomal
dominant kalittmhi bir sendromdur. Kotii
prognozludur ve multidisipliner bir yaklasim
gerektirir (5). NF1 tanili bireylerde mevcut
norofibromlardan MPSKT gelisme riski % 10
‘dur. Genellikle uzak organ metastazlar
mevcut olup NF1 hastalarinin siklikla 6ltim
nedenidirler (6). Lokal niiksskilikla goriliir.
Perinoral hiicre farklilagmasi olanlar harig

MPSK tiimorleri ¢ok agresif tiimdrlerdir ve
NF1 hastalarinmm  %60’1  MPSKT sebepli
Olmektedir (7).

MPSKT daha ¢ok yetigkinlerde goriiliir
ve yasamin ilk iki y1ilinda sadece % 10 ila 20'si
teshis edilir. Yine de pediatrik ¢agda en sik
rastlanan nonrabdomyosarkomatéz yumusak
doku sarkomlarindan birini temsil eder (8).

MPSKT  biiyilk sinir  traktusleri
tizerinde lokalize olur, en sik ekstremiteler ve
govde sinirlerinin proksimalinde oturur, daha
az olarak bas-boyun bolgesinde yer alir.
Kranial sinirlerde MPSKT nadirdir. Multifokal
MPSKT de ¢ok ¢ok azdir. NF1 olgularindaki
MPSKT santral lokalize olur ve daha kotii
prognoz gosterir (9).

MPSKT makroskopik olarak siklikla 5
cm den biiylik kitle, biiyiik sinirler {izerinde
fiziform ya da eksantrik yerlesimli kitle
bicimindedir. Kesitinde kanama ve nekroz
alanlar1 goriliir. Mikroskopik olarak ise yogun
igsi hiicrelerden olusan selliiler fasikiiller,
storiform goriinim yapar. Perivaskuler ve
subendotelial tiimor hiicre inflitrasyonu tipiktir

).

MPSKT nadir goriilmesi sebebiyle
literatiirde yeterli yaymn mevcut degildir.
Prognozu etkileyen faktorler, cerrahi
kemoterapi ve radyoterapinin sagkalim iizerine
etkileri hala tartisilmaktadir. Tedavinin
temelini negatif cerrahi sinir ile rezeksiyon
olusturmaktadir. Lokal kontrolii saglayamamak
tedavi basarisizliginin en Onemli nedenidir.
Giincel tiim tedavilere ragmen MPSKT sonrasi
5 yillik sagkalim % 35 ile % 50 arasinda
degismektedir (10).

GEREC ve YONTEM

Ocak 2002 ile aralik 2015 yillar1 arasinda
klinigimizde MPSKT tanistyla ameliyat edilen
hastalar retrospektif olarak tarandi. NF1 ile

Adress for correspondence: Uzm. Dr. Coskun Ulucakoy, Ankara Onkoloji Hastanesi Demetevler Ankara - Tiirkiye

e-mail: coskunulucakoy@gmail.com
Available at www.actaoncologicaturcica.com
Copyright ©Ankara Onkoloji Hastanesi


javascript:admin('emu.asp?pdir=aot&plng=tur&abstract_un=AOT-44154&postto=Mcorres&user_un=U-7940701205')
http://www.actaoncologicaturcica.com/

N ACTA
ONCOLOGICA
TURCICA

iliskili 16 (% 38) hasta (10 E, 6 K) ve sporadik
26 (% 62) hasta (16 E, 10 K) tami yasi,
cinsiyet, boy, kilo, VKI, NF1 varlig1, agr,
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boyut, lokalizasyon, derinlik, takip siiresi, evre
ve niiks durumlaria gore degerlendirildi.

istatistiksel Analiz

Aragtirma verilerinin istatistiksel analizleri igin

Statistical PackageforSocialSciences22.0
(SPSS  Inc. Chicago, USA) programi
kullanilmastir. Tanimlayict istatistikler

kisminda kategorik degiskenler sayi, yiizde
verilerek, siirekli degiskenler ise ortalama =+
standart sapma ve ortanca (en kiigiik- en biiylik
deger) ile sunulmustur. Siirekli degiskenlerin
normal dagilima uygunlugu gorsel (histogram
ve olasilik grafikleri) ve analitik yontemler
(Kolmogorov-Smirnov/Shapiro-Wilk  testleri)
kullanilarak ~ degerlendirilmistir. ~ Normal
dagilma uymayan verilerde, iki grup
arasindaki karsilastirma analizleri i¢cin Mann-
Whitney U testi, normal dagilim gosterenlerde
ise IndependentSamples T testi kullanilmistir.
Bagimsiz  gruplar  arasinda  kategorik
degiskenler icin  yapilan  karsilagtirma
analizlerinde ki-kare testi kullanilmigtir.

Sagkalim hizlar Kaplan-
Meiersagkalim analizi kullanilarak
hesaplanmigtir.  Gen mutasyonuna  gore
gruplarin  sagkalim siiresi log-rank  testi
kullanilarak incelenmistir. Sagkalim siireleri
medyan sagkalim siiresi, standart hata ve %95
gliven araligr ile sunulmustur. NF-1 gen
mutasyonunun ve diger faktorlerin mortalite
tizerine etkisi Multivariate Cox _regresyon
analizi ile incelenmistir. Cox regresyon analizi
ile kurulan modelde diizeltilmis HazardRatio
(adjusted HR) hesaplanmistir. Bu ¢alismada
istatistik anlamlilik diizeyi p<0,05 olarak kabul
edilmigtir.

BULGULAR

Bu calismaya 26°s1 erkek 16’s1 kadin ortalama
tan1 yast 39,3 (min:22,0-mak:77) olan 42
MPSKT tanis1 olan hasta dahil edilmistir.
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Hastalar ortalama 37,7 (min:12,0-mak:68,0) ay
takip edilmistir. Hastalarin ortalama VKI 28,1
(18,7-38,9)
%38,1’inde NF-1 gen mutasyonu saptanmistir
(Sekil 1). Timorlerin 36’s1 (%85,7) ekstremite
yerlesimli olup 32’si (%76,2) 5 cm altinda

bulunmustur. Hastalarin

bulunmustur. Sadece 2 hastada yiizeyel
yerlesimli tiimOr saptanmistir. Hastalarin
%66,7’si negatif cerrahi smirl kalan1 (n=14)
ise mikroskobik pozitif cerrahi smirhidir.
Hastalarin  24’tiinde  (%57,1) Lenf nodu
metastazi, 16’sinda (%38,1) ise uzak organ
metastaz1 saptanmistir. Lenf nodu metastazi
olan 24 hastanin ise %66,7 (n=16)’sinde uzak
organ metastazi oldugu gozlenmistir. Lenf
nodu metastazi olmayan hastalarin hi¢ birinde
uzak organ metastazi gozlenmemistir. Niiks
acisindan  degerlendirildiginde takipte 20
(%47,6) hastada niiks saptanmistir (Tablo 1).
Tiim hastalarda takip siiresi sonunda exitus
meydana gelmistir.

Tablo 2’de NF-1 iliskili ve Sporadik
olmak iizere iki hasta grubunun baz
demografik ve klinik ozelliklerinin
degerlendirilmesi yapilmistir. Her iki grup
arasinda tam yasi, VKI degerleri, cinsiyet,
lokalizasyon, boyut, yerlesim, cerrahi sinir,
lenf nodu metastazi ve uzak organ metastazi
acisindan istatistiksel olarak anlamli bir
farklilik saptanmamistir (p>0,05).NF-1 iligkili
grubun takip siiresi istatistiksel olarak anlamli
diizeyde daha kisa bulunmustur (p=0,021). NF-
1 iligkili grubun %81,3iinde, Sporadik grubun
ise %26,9’unda niiks gozlenmistir. NF-1
iligkili grupta istatistiksel olarak anlamli
diizeyde daha fazla niiks oldugu goézlenmistir
(p=0,001).

Sagkalim Analizi

Bu calismada 42 hastanin tamaminda takip
sireleri sonunda exitus meydana geldigi
gorlilmistiir. Hastalarin medyan sagkalim
stiresi 35,0+£3,8 (%95 GA: 27,6-42,4) aydur.
Bir yillik sagkalim hizi %97,6, 3 yillik
sagkalim hiz1 %47,6 ve 5 yillik sagkalim hiz
%16,7 bulunmustur. Gen Mutasyonuna gore
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hastalarin sagkalim stireleri
kargilagtirildiginda; NF-1 iligkili hastalarda
medyan  sagkalim  silirelerinin ~ Sporadik
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hastalara gore istatistiksel olarak anlamh
diizeyde daha kisa daha oldugu saptanmistir
(LogRank test; p=0,014) (Tablo 3). NF-1
iliskili hastalarda 3 yillik sagkalim hiz1 %31,3
Sporadik olanlarda ise % 57,7 bulunmustur
(Sekil 2). Cerrahi siir pozitif hastalarda
medyan sagkalim siirelerinin negatif hastalara
gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha
kisa daha oldugu saptanmistir (Log Rank test;
p<0,001) (Sekil 3). Hastalarin medyan
sagkalim siireleri ve sagkalim hizlar1 Tablo
3’de sunulmustur. Hastalarin mortalite riskleri
Univariate ve multivariate Cox regresyon
analizi ile  degerlendirilmistir. ~ Yapilan
Univariate Cox regresyon analizinde p<0,05
bulunan  faktorler (cerrahi  sinir, gen
mutasyonu, tani yasi, niks durumu ve lenf
nodu metastazi) multivariate Cox regresyon
analizine dahil edilmistir. Regresyon modeli
incelendigine Mikroskobik cerrahi siir pozitif
olan hastalarin (HR=11,4; %95 GA=4,3-29,9;
P<0,001), NF-1 iliskili olan hastalarin
(HR=3,7; %95 GA=1,4-9,4; P=0,007), tani
yas1t bilyilk olan hastalarin (HR=1,04; %95
GA=1,01-1,08; P=0,003), lenf nodu metastazi
pozitif olan hastalarin (HR=4,5; %95 GA=1,8-
11,4, P=0,001) ve niiks olan hastalarin
(HR=2,6; %95 GA=1,1-6,3; P<0,001)
mortalite riskinin fazla oldugu tespit edilmistir.
Bu ¢alismada mortalite lizerine en etkili olan
faktoriin - mikroskobik cerrahi smir olugu
gozlenmistir, Mikroskobik cerrahi smir pozitif
olan hastalarda mortalitenin 11,4 kat artigi
gbzlenmistir.

TARTISMA

Malign periferik sinir kilift timorleri tiim
yumusak doku tiimérlerinin  %5-10 udur,
Ulkemizde yakin zamanda yapilan bir
calismada % 6,7 olarak bulunmustur (11,12).
MPSKT en sik 35-44 yas arasi olmak iizere
siklikla  erigkinlerde  goriilmekle beraber
cocuklarda da goriilebilir (11,13,14). Bizim

49

calisgmamizda da yas ortalamasi 39,3 idi ve
higcbir ¢ocuk yasta hastamiz yoktu, ancak genis
bir yas araliginda hastalarda goriildii, en kiigiik
hastamiz 22 yasinda iken en yash hastamiz 77
yasinda idi. .

MPSKT nin noérofibromatozisle iliskisi
bilinmektedir, hatta bazi  ¢alismalarda
vakalarin yaklasik yarisinin NF tip 1 ile iligkili
oldugu bildirilmektedir (11,13,14). Bizim
calismamizda da vakalarin %38'i1 NF1 ile
iliskili idi.

NF1 iligkili grubun sporadik gruba
gdre prognozunun ve sagkalimmin daha kotii
oldugunu  bildiren  yaymmlar  mevcuttur
(10,13,15,16). Kohlberg ve ark. 1800den fazla
MPSKT nin  sonuglarin1  yaymladiklar
calismada, NF1 iliskili vakalarin daha kotii
prognozlu olduklarini bildirdiler (17). Bizim
calismamizda da NF1 iligkili vakalarda
prognoz daha koti olarak bulundu. NF-1
iligkili hastalarda 3 yillik sagkalim hiz1 %31,3
Sporadik olanlarda ise % 57,7 bulunmustur.

MPSKT 'nin nadir goriilen bir timor
olmasi ve tani giicliigli nedeniyle literatiirde
siirli sayida veri mevcuttur. Bizim ¢alismamiz
da yaklasik 14 yillik verileri igeriyordu ve
sadece 42 hasta elde edildi.

MPSKT siklikla derin yerlesimli
timorlerdir. Hwang ve arkadaglart da 95
hastanin % 88 ‘inin (84 hasta) derin yerlesimli
oldugunu raporladilar (15). Bizim galigmamiza
dahil edilen 42 hastanin 36’s1 (%85,7)
ekstremite yerlesimli olup sadece 2 hastada
ylizeyel yerlesimli tiimor saptanmistir. 40 hasta
(% 95) derin yerlesimlidir.

Bu timoriin  aymrict  tanisinda,
leimyosarkom, liposarkom, haemangioma gibi
benign veya malign yumusak doku tiimdrleri
bulunur (12,18-20). Bizim calismamizda da
tim lezyonlar, preoperatif olarak genis bir
yelpazede On tanilar ile degerlendirildi,
histopatolojik inceleme sonucu MPSKT gelmis
olan hastalar ¢aligmaya dahil edildi.

Carli ve arkadaglar1 2005 yilinda NF1
iligkili grup ve sporadik gruptaki lenf nodu
metastaz ve uzak organ metastazlariin benzer
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oldugunu soylediler (10). Bizim ¢aligmamizda
da NF1 iligkili olan ve olmayan grup arasinda
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lenf nodu metastaz1 ve uzak organ metastazi
acisindan istatiksel olarak anlamli bir fark
yoktur.

Stucky ve arkadaglari 2013 yilinda
yayinladiklart Mayo klinik deneyimlerinde
opere ettikleri 143 hastanin % 37’sinde (55)
niiks gozlemlediler. NF1 iligkili grupta niiksiin
anlamli olarak yiiksek oldugunu bildirdiler
(13). Bizim galismamizda NF-1 iligkili grubun
% 81,3’linde, Sporadik grubun ise %
26,9’unda niiks gozlenmistir.

Yiiksek  grade
sarkomlarinda genis rezeksiyon yapilirken

yumusak  doku

cerrahi siir, kitle sinirlarinin 3°cm ilerisinden
yapilan smirdir. Major damar sinir yapilar,
genis sinirlarla rezeksiyon yapmaya izin
vermiyorsa, ya damarlar, sinirler de rezeke

Tablo 1: Baz1 Demografik ve Klinik Ozellikler
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edilerek greft yerlestirilir ya da radioterapi ve
kemoterapi gibi tedaviler agisindan hasta
degerlendirilir. Her hastaya ne yapilacagi
konusunda multidisipliner bir  yaklasim
gereklidir (12). Bizim ¢alismamizda 9 hastada
cerrahi sinirlar pozitifti.

Sonug olarak  MPSK  tiimorii
multidisipliner yaklagim gerektiren agresif bir
yumusak doku sarkomudur. NF1 iligkili MPSK
timorlerinin  iyi yonetilmesi gerekmektedir.
Sagkalimi etkileyen en 6nemli faktorler NF1
varlig1 ve pozitif cerrahi siirdir.

Cikar Catismasi: Yok

Degiskenler (n=42)

Tam Yas, yil

Meanztss 39,3+14,9

Medyan(min-maks) 33,0 (22,0-
77,0)

Cinsiyet, n(%0)*

Erkek 26(61,9)

Kadn 16(38,1)

VKI, kg/m?

Meanzss 28,1+3,9

Medyan(min-maks) 27,9(18,7-
38,9)

Gen mutasyonu, n(%o)

NF-1 iligkili 16(38,1)

Sporadik 26(61,9)
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Takip siiresi, ay

Meanzss 37,7£15,4
Medyan(min-maks) 35,0(12,0-
68,0)

Lokalizasyon, n(%o)
Ekstremite 36(85,7)

Govde 6(14,3)

Boyut, n(%)
<5cm 32(76,2)

>5cm 10(23,8)

Yerlesim, n(%)
Derin yerlegimli 40(95,2)

Yiizeyel yerlesimli 2(4,8)

Cerrahi sinir, n(%)
Negatif cerrahi sinir 28(66,7)

Mikroskobik pozitif cerrahi sinir 14(33,3)

Lenf nodu metastazi
Var 24(57,1)

Yok 18(42,9)

Uzak organ metastazi
Var 16(38,1)

Yok 26(61,9)

Niiks, n(%)
Var 20(47,6)

Yok 22(52,4)

*Siitun ylizdesi  ss: standart sapma
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Tablo 2: Gen mutasyonu durumuna gore gruplarin karsilastiriimasi

Grup
P
NF-1 Sporadik
iliskili
(n=26) (NF-1 vs.
(n=16) Sporadik)
Tam Yas, yil 0,568
Mean#ss 40,6+14,4 38,6+15,3
Medyan(min- 35,5(24,0- 32,5(22,0-
maks) 66,0) 77,0)
Cinsiyet, 0,9502
n(%o)*
10(62,5) 16(61,9)
Erkek
6(37,5) 10(38,5)
Kadin
VKI, kg/m? 0,467*
Meanz=ss 28,7+4.9 27,833
Medyan(min- 28,4(18,7- 27,5(21,0-
maks) 38,9) 33,5)
Takip siiresi, 0,0213
ay
30,8+12,2 42,0+15,9
Meantss
29,0(13,0- 38,0(12,0-
Medyan(min- 60,0) 68,0)
maks)
Lokalizasyon, 1,0002
n(%o)
14(87,5) 22(84,6)
Ekstremite
2(12,5) 4(15,4)
Govde
Boyut, n(%0) 0,1422
<5cm 10(62,5) 22(84,6)
>5 cm 6(37,5) 4(15,4)
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Yerlesim,
n(%o)

Orijinal Makale

16(100,0)
Derin
yerlesimli 0

Yiizeyel
yerlesimli

0,5172
24(92,3)

2(7,7)

Cerrahi simir,
n(%o)
11(68,8)

Negatif cerrahi
sinir 5(31’2)

Mikroskobik
pozitif cerrahi
sinir

1,0002
17(65,4)

9(34,6)

Lenf nodu

metastazi

12(75,0)
Var

4(25,0)
Yok

0,1302
12(46,2)

14(53,8)

Uzak  organ

metastazi

9(56,3)
Var

7(43,8)
Yok

0,1162
7(26,9)

19(73,1)

Niiks, n(%)
Var 13(81,3)

Yok 3(18,8)

0,0012
7(26,9)

19(73,1)

Siitun Yiizdesi ss: standart sapma
Independent Samples T test
2Ki-kare testi

3Mann-Whitney U test
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Tablo 3: Hastalarin Sagkalim Siiresi ve Hizlar

Orijinal Makale

Medyan
Sagkalim .
Siiresi, ay %95 P
Giiven
Arahg
Medyan+ se
NF-1 iliskili 29,0+1,4 26,3-31,7 0,014
Sporadik 37,0+2,6 32,0-42,0
Negatif 41,0+4,6 31,9-50,1 <0,001
cerrahi sinir
23,0+1,2 20,6-25,4
Mikroskobik
pozitif
Sagkalim NF-1 Tliskili Sporadik
Hizi, %
%100,0 %96,2
1. Yi
%68,8 %84,6
2. Y1
%31,3 %57,7
3. Yil
0 %23,1
5. Yil
Sagkalim Mikroskobik Negatif
Hizi, % pozitif %92,9 cerrahi
siir
1. Y %50,0
%100,0
2. Y1 %14,3
%100,0
3. Yil 0
%64,3
5. Y1l
%25,0

se: standart error(hata) *Log Rank test
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Malign Periferik Sinir Kilifi Timérleri (n=42)

m NF-1 iligkili {n=16)
m Sporadik (n=26)

Sekil 1: Hastalarin gen mutasyonuna gore dagilimi
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Sekil 2: Gen mutasyonuna gore hastalarin Kaplan-

Me

ier Sagkalim egrileri
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Sekil 3: Cerrahi sinira gore hastalarin Kaplan-Meier Sagkalim egrileri
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