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Özet

GATA Haydarpafla E¤itim Hastanesi KBB Klini¤i’nde tedavi edi-
len bafl-boyun yerleflimli üç periferik sinir k›l›f› tümörü olgusu
sunuldu. Tümörler sa¤ brakial pleksus, sol vagus ve sol oksipi-
tal sinir kaynakl›yd›. Olgular›n hepsinde a¤r›s›z kitle flikayeti var-
d›. Periferik lenfadenomegali hiçbir olguda yoktu. Tan› ve teda-
vi amaçl› tümörektomi yap›ld›. Histopatolojik de¤erlendirmede
brakial pleksus yerleflimli olgu malign periferik sinir k›l›f› tümö-
rü, di¤er iki olgu ise schwannom tan›s› ald›. Malign periferik
sinir k›l›f› tümörü olgusu adjuvan radyoterapi de alm›fl olup bir
y›ll›k takibinde rezidiv hastal›k bulgusu saptanmad›.

Anahtar Sözcükler: Periferik sinir k›l›f›, tümör, schwannom,
malign.
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Girifl
Nörojenik tümörler malign ve benign olarak iki

grupta incelenirler; nörofibromlar, schwannomlar,

nöromlar ve granüler hücreli miyeloblastomlar be-

nign grubu; nörojenik sarkomlar, malign periferik

sinir k›l›f› tümörleri (MPSKT), nöroepitelyomlar,

nörofibrosarkom ve malign melanomlar da malign

grubu olufltururlar.1,2

‹lk defa 1910 y›l›nda Verocay taraf›ndan "nöri-

nom" ad›yla tan›mlanan, 1935 y›l›nda sinir k›l›fla-

r›ndan do¤du¤u tespit edilen schwannomlar, nöro-

m, nörilemmom veya perinörofibroblastom isimle-

riyle de an›l›rlar.1 Schwannomlar s›kl›kla boynun
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Nerve sheath tumours localized on head and neck:
report of three cases

We present three cases with peripheric nerve sheath tumour
localized in head and neck that were treated in ENT
Department of GATA Haydarpafla Educational Hospital. The
tumours originated in the brachial plexus, vagus and occipital
nerve. All of the patients complained about mass without
pain. No adenopathy was noted in three cases. The tumors
were excised for diagnosis and treatment. Histopathologic
examination revealed that tumour originated in the brachial
plexus was malignant peripheral nerve sheath tumour, others
were schwannoma. The case with malignant nerve sheath
tumour received postoperative adjuvant radiotherapy. No
residue has been noted after one year of follow-up.
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lateralinde yerleflen oval, enkapsüle, a¤r›s›z, hori-

zontal düzlemde hareketli, vertikal düzlemde hare-

ketsiz tümörlerdir.3 Bafl ve boyunda yerleflimi %25-

45 oran›nda olup, Schwann k›l›f› olmayan optik ve

olfaktör sinir d›fl›ndaki tüm kranyal sinirlerden, ser-

vikal veya brakial pleksustan, yüz ve skalpin sub-

kutanöz sinirlerinden geliflebilirler. En s›k 3.-5. de-

kadlarda ve her iki cinste yaklafl›k eflit oranda gö-

rülür. Etyolojiden sorumlu faktör ise henüz tan›m-

lanamam›flt›r.4

Schwannomlar›n yaklafl›k %16’s›nda malignite

görülür.3 Malign schwannomlar›n %9-14‘ü de bafl ve

boyunda yerleflir.5 MPSKT insidans› normal popü-

lasyonda %0.001 iken, nörofibromatozis tip I’li has-

talarda %2-5’dir.6

Yaz›da 2001-2003 y›llar› aras›nda klini¤imizde

tedavileri yap›lan, boyun yerleflimli, biri malign, iki-

si benign yap›da üç periferik sinir k›l›f› tümörü ol-

gusu sunuldu.

Olgu Sunumu

Olgu 1

21 yafl›nda erkek. Yaklafl›k 4 y›l önce boynunun

sol yan›nda bafllayan flifllik flikayeti vard›. Fizik mu-

ayenede sol sternokleidomastoid kas›n 1/3 ortas›n-

da, 3x2 cm büyüklü¤ünde, yanlara hareketli, sert

kitle tespit edildi. Palpabl kitleden yap›lan ince i¤-

ne aspirasyon biyopsisi (‹‹AB) ile malignite saptan-

mad›. Görüntüleme yöntemleriyle yumuflak dokuya

lokalize olan kitlenin operasyon s›ras›nda sol n. va-

gus trasesiyle anatomik olarak iliflkili oldu¤u tespit

edildi. Vagus korunarak kitle rezeke edildi. Histo-

patolojik tan› "schwannom" idi. Postoperatif dö-

nemde sol kord vokal paralizisi geliflti.

Olgu 2

22 yafl›nda erkek. Yaklafl›k 7 ay önce bafllayan

ensesinin sol taraf›ndaki kitleden flikayet ediyordu.

Fizik muayenesinde ense sol yan›nda 1x2 cm bü-

yüklü¤ünde sert, fikse kitle saptand›. Görüntüleme

yöntemleriyle yumuflak dokuya lokalize oldu¤u gö-

rülen kitleden yap›lan ‹‹AB ile malignite saptanma-

d›. Kitle operasyon s›ras›nda sol n. oksipitalis ile

iliflkili bulundu. Sinir korunarak kitle rezeke edildi.

Histopatolojik tan› "schwannom" idi. Erken dönem-

de herhangi bir komplikasyon görülmedi. 

Olgu 3

28 yafl›nda erkek. Üç y›ldan beri boyun bölge-

sinde büyüyen kitle flikayeti vard›. Fizik muayene-

sinde sa¤ supraklavikular bölgede 4x4 cm büyüklü-

¤ünde sert, fikse kitle palpe edildi. Görüntüleme

yöntemleriyle yumuflak dokuya lokalize olan kitle-

nin çervesel düzensizli¤ine dikkat çekilmiflti. Pal-

pabl kitle, yap›lan ‹‹AB’de hiposellüler olup malig-

nite saptanmad›. Operasyon s›ras›nda kitlenin sa¤

brakial pleksusa genifl bir tabanla oturdu¤u ve sinir

trasesine yay›ld›¤› gözlendi. Tümör ve iliflik sinir

trasesi rezeke edildi. Histopatolojik tan› "malign pe-

riferik sinir k›l›f› tümörü" idi (Resim 1). Postoperatif

erken dönemde sa¤ brakioradyal refleks abolik, sa¤

el parmaklar›n›n ekstansiyonunda 2/5 oran›nda

kuvvet kayb› saptand›. Postoperatif alt›nc› ve doku-

zuncu aylarda lokal nüks nedeni ile reopere edildi

ve adjuvan radyoterapi uyguland›.

Olgular›n hepsinin rutin kan ve idrar biyokim-

yasal incelemelerinde anormal bulgu saptanmad›.

Preoperatif ultrasonografi ve bilgisayarl› tomografi-

le tetkikleri ile her üç olguda da tümörün yumuflak

doku yerleflimli oldu¤u ve son olguda lezyonun

çevresel düzensizli¤ine dikkat çekilmiflti. Lezyonla-

r›n komfluluklar› ve vaskülaritelerinde özellik gö-

rülmedi (Resim 2). Otonörolojik muayeneleri nor-

maldi.

Tümör, birinci ve ikinci olgularda rahatça sinir

trasesinden diseke edilebilirken, son olguda genifl

ve s›k› bir sinir-tümör ortak yüzeyi nedeniyle kolay

diseksiyon yap›lamad›. Bu nedenle tümör, iliflkili si-

nir trasesiyle birlikte rezeke edildi. 

Son olgunun patolojik incelemesinde; mikros-

kopik olarak saptanan tipik dalgal› hücre fenotipi

görüldü. Tümör hücreleri palizatlar ve yumaklan-

malar oluflturuyordu. Nadir organoid dizilimler de

saptand›. Tipik hipersellüler alanlar ve hiposellüler

geçifller vard›. Tümör normal periferik sinir trasesi-

ne infiltrasyonlar oluflturmufltu. Tümör hücreleri

pansitokeratin, SMA ve vimentin immünreaktivitesi

göstermedi. Fokal zay›f S-100 protein immünreakti-

vitesi saptand›. Fokal nekroz odaklar› vard›. Mitotik

indeks yüksekti (8 mitoz/10 mikroskopik büyük

büyütme alan›). Bu bulgular nedeni ile "malign pe-

riferik sinir k›l›f› tümörü" tan›s› kondu.

Bafl-Boyun Yerleflimli Sinir K›l›f› Tümörleri
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C›nc›k H ve ark.

Tart›flma
Nörofibromlar ve schwannomlar periferik sinir

k›l›flar›ndan do¤arlar. Aralar›ndaki temel fark, nöro-

fibromlar›n nörofibromatozis tip I olarak tan›mla-

nan genetik hastal›kla birlikte görülmesi ve s›kl›kla

malign periferik sinir k›l›f› tümörlerinin geliflmesi-

dir.7 Ancak ayn› spesimende hem nörofibrom, hem

schwannom komponentleri de bulunabilir.1

Bafl ve boyundaki schwannomlar›n %65'i intrak-

ranyal yerleflimli olup, bunlar›n %91’inde akustik si-

nirin vestibüler dal› tutulur.3 Schwannomlar solid,

kistik veya fluktuan karakterde olabilirler, ya sinirin

yan›nda ve ona yap›fl›k ya da sinir taraf›ndan çev-

relenmifllerdir.4 Olgular›m›z›n hepsinde de tümör si-

nir taraf›ndan çevrelenmiflti. Benign schwannomlar

sol n. vagustan ve sol n. oksipitalis’ten, MPSKT ise

sa¤ brakial pleksustan kaynaklanmaktayd›.

Schwannomlarda malignite oldukça nadir görü-

lür.7 Das Gupta ve ark.3 soliter schwannomlar›n

%16’s›nda malignite görüldü¤ünü, von Recklingha-

usenlilerde görülenler de eklenirse bu oran›n %29’a

ç›kt›¤›n› belirtmifllerdir. Sinir k›l›f› tümörü olan von

Recklinghausen hastalar›ndaki schwannomlarda,

hiç tümörü olmayanlara göre malignite geliflme ris-

ki normal kiflilerden 4600 kat fazlad›r.5 Brakial plek-

sus schwannomunda üst ekstremitelerde güçsüz-

lük, uyuflukluk, boyunda giderek büyüyen a¤r›s›z

kitle flikayeti vard›r.8 A¤r› ve nörolojik defisit malig-

niteyi destekleyen tehlikeli bulgulard›r.1 Olgular›m›-

z›n hiçbirisinde von Recklinghausen hastal›¤› yok-

tu. MPSKT’li olgu hem benign lezyonlardan büyük-

tü, hem sinir köklerine çok yak›n hem de fikse idi.

Ancak a¤r› veya üst ekstremitede herhangi bir nö-

rolojik defisit yoktu.

Sordillo ve ark.9 malign schwannomlu 165 olgu-

nun %40’›nda nörofibromatozis oldu¤unu, olgula-

r›n 14’ünde malignitenin ortalama 14 y›l önce rad-

yasyon al›nan bölgede geliflti¤ini tespit etmifllerdir.

Malign olgumuz radyasyon ile ilgili anamnez ver-

medi.

Manyetik rezonans görüntüleme ve bilgisayarl›

tomografi ay›r›c› tan›da önemli yer tutar. Manyetik

rezonans görüntüleme, T1 görüntülerde düflük, T2

görüntülerde yüksek sinyal yo¤unlu¤u gösterir.

Bilgisayarl› tomografide küçük schwannomlar ho-

mojen kitle fleklinde, 3 cm’den büyük boydakiler

ise s›kl›kla heterojen dansitede kontrast tutulumu

gösterirler. Ancak her iki yöntem de malign-benign

ay›r›m›nda yeterli de¤ildir.8 Her üç olgumuz da bil-

gisayarl› tomografi ile incelendi, çevre yap›larla ilifl-
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Resim 1. Malign periferik sinir k›l›f› tümörlü olgunun histopatolojik kesiti (HE x60).
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kileri tespit edildi (Resim 2). Malign olguda çevre

yap›larla iliflkide düzensizlik tespit edilse de ma-

lign-benign ayr›m› histopatolojik olarak yap›labildi.

Do¤ru tan›n›n konmas›nda ve tedavinin planlan-

mas›nda intraoperatif bulgular ve frozen kesit ince-

lemesi en de¤erli yöntemdir. Antoni A ve B alanla-

r› schwannom için tipik mikroskobik bulgudur.

Schwann hücreleri ard›fl›k dizilimler ile organoid di-

zilimler (Verocay cisimleri) olufltururlar.10 Bizim iki

olgumuzda da tipik schwannom morfolojisi ve S100

immünreaktivitesi saptanarak tan› kondu.

MPSKT’lerin ay›r›c› tan›s›nda; benign sellüler

schwannom, leyomiyosarkom, fibrosarkom, sinov-

yal sarkom, hemanjioperisitom ve berrak hücreli

sarkom akla getirilmelidir. Tümörün bir periferik si-

nirden kaynaklan›yor olmas› ya da bir periferik si-

nirle iliflkili olmas› ay›r›c› tan› için çok önemli bir

veridir. Sinir iliflkisinin gösterildi¤i durumda; mik-

roskobik tan›sal algoritma oluflturulurken leyomiyo-

sarkom, fibrosarkom, sinovyal sarkom, hemanji-

operisitom ve berrak hücreli sarkom teorik olarak

ay›r›c› tan›n›n son s›ras›na yerlefltirilebilir. Morfolo-

jik olarak MPSKT’ler içinde de bu sarkomlara ben-

zer alanlar›n oldu¤u bildirilmifltir.10 Olgumuzda fo-

kal miksoid de¤iflim alanlar› izlense de bu alanlar

çevresinde, fenotipleri çok çarp›c› Schwann hücre-

lerinin oluflturdu¤u palizatlar belirgindi ve mikros-

kobik ayr›m kolayd›. Tümörün sellüler alanlar›nda

görülen stariform yap›lar ve yumaklanmalar fleklin-

deki dizilimler, leyomiyosarkom ve fibrosarkomda

da görülebilir. Ancak olgumuzda sellüler alanlar hi-

posellüler geçiflleriyle bir patern oluflturmaktayd› ve

bu patern MPSKT ile uyumluydu. Berrak hücreli

de¤iflim ve hemanjioperisitoma benzer perivasküler

neoplastik palizatlar olgumuzda görülmedi. Sellüler

schwannomlardan ise nekrozun varl›¤›, infiltratif

büyüme paterni ve yüksek mitotik aktivite göster-

mesi ile ayr›ld›. Bu veriler ile immünohistokimyasal

olarak saptanan pansitokeratin ve SMA negatifli¤i,

ile S-100 protein immünreaktivitesi tan›y› MPSKT

olarak netlefltirdi.

Schwannomlar yavafl büyüme h›zlar›, düflük re-

kürrens oranlar› ve noninvazif do¤alar› nedeniyle

konservatif tedavi edilirler.11,12 Tam eksizyondan

sonra bile baz› olgularda rekürrens tespit edilmifl-

tir.11 Bizim iki olgumuzda da rekürrens görülmedi.

MPSKT’lerde en uygun tedavi genifl lokal eksiz-

yon ve adjuvan radyoterapi/kemoterapidir.13 U¤uz

ve ark.,14 malign schwannomlu olguda kitle ile bir-

likte invaze ramus mandibula ve oral kavite muko-

zas›n› da ç›karm›fl ve postoperatif radyoterapi ve

kemoterapi uygulam›flt›r. Ancak radikal cerrahiden

sonra bile lokal rekürrens olas›l›¤› yüksektir. Lokal

kontrolü sa¤lanan olgular›n %44‘ünde uzak metas-

Resim 2. Malign periferik sinir k›l›f› tümörlü olgunun bilgisayarl›
tomografi görüntüsü.
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taz bildirilmifl, %33 oran›nda hematojen yolla akci-

¤er, kemik ve karaci¤er metastazlar›yla karfl›lafl›l-

m›flt›r.9,15 Boyun diseksiyonu gerekli de¤ildir. Çün-

kü bölgesel lenfadenopati olas›l›¤› çok azd›r.13,15 Ol-

gumuzda da boyunda palpabl lenfadenopati yoktu.

Postoperatif alt›nc› ve dokuzuncu aylarda tekrarla-

mas› üzerine iki kez reopere edildi ve postoperatif

radyoterapi uyguland›. Uzak metastaz tespit edil-

medi. Halen takipte olan olguda rekürrens tespit

edilmedi. 

Kaynakland›klar› sinirlere ba¤l› olarak Horner

sendromu, IX-XII. kranyal sinir paralizileri, disfaji,

disfoni, aspirasyon, yüzde parestezi ve flekil bozuk-

lu¤u, omuz düflüklü¤ü, geçici taflikardi gibi komp-

likasyonlar da görülebilir.11,12 Schwannomlu olgu-

muzda sol kord vokal paralizisi, MPSKT’li olgumuz-

da ise brakial pleksus hasar›na ba¤l› olarak sa¤ ön

kolun abduksiyon ve fleksiyonunda k›s›tl›l›k geliflti. 

MPSKT’lerin prognozu kötüdür. Ço¤u yazar

prognozun sellülarite, pleomorfizm ve mitotik akti-

vite gibi histolojik evre ve tümör büyüklü¤üne ba¤-

l› oldu¤unu kabul eder.1 Nörofibromatozis ile birlik-

teyken daha erken yafllarda görülür, daha büyük

çaptad›r, diferansiyasyonu kötüdür, metastaz oran›

yüksektir ve multifokal seyreder. Befl y›ll›k hayatta

kal›m süresi nörofibromatozisle birlikteyken %23,

birlikte de¤ilken %47 kadard›r.5

Sonuç
Sonuç olarak; bafl boyun bölgesi kitlelerine yak-

lafl›rken ay›r›c› tan›da periferik sinir k›l›f› tümörleri

de akla getirilmelidir. Görüntüleme yöntemleriyle

spesifiye edilemeyebilir ve ‹‹AB verileri de yetersiz

olabilir. Cerrahi rezeksiyonlar› s›ras›nda sinir trasesi

ile olan s›k› iliflki, malignite aç›s›ndan kuflkulu bu-

lunmal›d›r. ‹ntraoperatif malignite tan›s› kondu¤un-

da iliflik sinir de birlikte ç›kart›lacak flekilde daha ra-

dikal bir tedavi uygulanmal›d›r. MPSKT olgular›nda

lokal kontrol için cerrahiye ek olarak radyoterapi

de uygulanabilir. Bu olgular adjuvan tedavi için de-

¤erlendirilirken az da olsa bölgesel lenfadenopati

olabilece¤i ve uzak metastaz durumu göz önüne

al›nmal›d›r. Benign periferik sinir k›l›f› tümörlerinde

ise sinir koruyucu total rezeksiyon yeterlidir.
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