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Bas-Boyun Yerlesimli Sinir Kilifi Tamorleri:

U¢ Olgu Sunumu

H. Cincik, A. Gungor, H. Baloglu, A. Colak, H. Candan

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 Haydarpasa 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.

Key Words: Peripheral nerve sheath tumour, tumour, schwan-
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Ozet

GATA Haydarpasa Egitim Hastanesi KBB Klinigi'nde tedavi edi-
len bas-boyun yerlesimli G¢ periferik sinir kilifi timori olgusu
sunuldu. Timorler sag brakial pleksus, sol vagus ve sol oksipi-
tal sinir kaynakliydi. Olgularin hepsinde agrisiz kitle sikayeti var-
di. Periferik lenfadenomegali hicbir olguda yoktu. Tani ve teda-
vi amagl timorektomi yapildi. Histopatolojik dederlendirmede
brakial pleksus yerlesimli olgu malign periferik sinir kilifi tima-
ri, diger iki olgu ise schwannom tanisi aldi. Malign periferik
sinir kilifi timort olgusu adjuvan radyoterapi de almis olup bir
yillik takibinde rezidiv hastalik bulgusu saptanmadi.

Anahtar Sozciikler: Periferik sinir kilifi, timor, schwannom,
malign.
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Girig

Norojenik tiimorler malign ve benign olarak iki
grupta incelenirler; norofibromlar, schwannomlar,
noromlar ve graniler hiicreli miyeloblastomlar be-
nign grubu; norojenik sarkomlar, malign periferik
sinir kilift timorleri (MPSKT), noéroepitelyomlar,
norofibrosarkom ve malign melanomlar da malign
grubu olustururlar.12

Ik defa 1910 yilinda Verocay tarafindan "nori-
nom" adiyla tanimlanan, 1935 yilinda sinir kilifla-
rindan dogdugu tespit edilen schwannomlar, ndro-
m, norilemmom veya perinodrofibroblastom isimle-
riyle de anilirlar.! Schwannomlar siklikla boynun
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lateralinde yerlesen oval, enkapsiile, agrisiz, hori-
zontal diizlemde hareketli, vertikal diizlemde hare-
ketsiz timorlerdir.3 Bas ve boyunda yerlesimi %25-
45 oraninda olup, Schwann kilift olmayan optik ve
olfaktor sinir disindaki tim kranyal sinirlerden, ser-
vikal veya brakial pleksustan, yliz ve skalpin sub-
kutanoz sinirlerinden gelisebilirler. En sik 3.-5. de-
kadlarda ve her iki cinste yaklasik esit oranda go-
ralir. Etyolojiden sorumlu faktor ise hentiz tanim-
lanamamustir.4

Schwannomlarin yaklasik %16’sinda malignite
goruliir.3 Malign schwannomlarin %9-140 de bas ve
boyunda yerlesir.> MPSKT insidansit normal popu-
lasyonda %0.001 iken, norofibromatozis tip I'li has-
talarda %2-5'dir.6

Yazida 2001-2003 yillart arasinda klinigimizde
tedavileri yapilan, boyun yerlesimli, biri malign, iki-
si benign yapida tg¢ periferik sinir kilifi timort ol-
gusu sunuldu.

Olgu Sunumu

Olgu 1

21 yasinda erkek. Yaklasik 4 y1l 6nce boynunun
sol yaninda baslayan sislik sikayeti vardir. Fizik mu-
ayenede sol sternokleidomastoid kasin 1/3 ortasin-
da, 3x2 cm buyutkliginde, yanlara hareketli, sert
kitle tespit edildi. Palpabl kitleden yapilan ince ig-
ne aspirasyon biyopsisi (IIAB) ile malignite saptan-
madi. Gortintileme yontemleriyle yumusak dokuya
lokalize olan kitlenin operasyon sirasinda sol n. va-
gus trasesiyle anatomik olarak iliskili oldugu tespit
edildi. Vagus korunarak kitle rezeke edildi. Histo-
patolojik tani "schwannom" idi. Postoperatif do-
nemde sol kord vokal paralizisi gelisti.

Olgu 2

22 yasinda erkek. Yaklasik 7 ay 6nce baslayan
ensesinin sol tarafindaki kitleden sikayet ediyordu.
Fizik muayenesinde ense sol yaninda 1x2 c¢cm bi-
yukliginde sert, fikse kitle saptandi. Gortintiilleme
yontemleriyle yumusak dokuya lokalize oldugu go-
riilen kitleden yapilan [IAB ile malignite saptanma-
di. Kitle operasyon sirasinda sol n. oksipitalis ile
iliskili bulundu. Sinir korunarak kitle rezeke edildi.
Histopatolojik tant "schwannom" idi. Erken dénem-
de herhangi bir komplikasyon gorilmedi.

Olgu 3

28 yasinda erkek. Ug yildan beri boyun bolge-
sinde buylyen kitle sikayeti vardi. Fizik muayene-
sinde sag supraklavikular bolgede 4x4 cm buyukli-
glinde sert, fikse kitle palpe edildi. Gortintilleme
yontemleriyle yumusak dokuya lokalize olan kitle-
nin cervesel diuzensizligine dikkat cekilmisti. Pal-
pabl kitle, yapilan [IAB’de hiposelliiler olup malig-
nite saptanmadi. Operasyon sirasinda kitlenin sag
brakial pleksusa genis bir tabanla oturdugu ve sinir
trasesine yayildigt gozlendi. Tumor ve ilisik sinir
trasesi rezeke edildi. Histopatolojik tani "malign pe-
riferik sinir kilift timord" idi (Resim 1). Postoperatif
erken donemde sag brakioradyal refleks abolik, sag
el parmaklarinin ekstansiyonunda 2/5 oraninda
kuvvet kaybi saptandir. Postoperatif altinct ve doku-
zuncu aylarda lokal niks nedeni ile reopere edildi
ve adjuvan radyoterapi uygulandi.

Olgularin hepsinin rutin kan ve idrar biyokim-
yasal incelemelerinde anormal bulgu saptanmadi.
Preoperatif ultrasonografi ve bilgisayarli tomografi-
le tetkikleri ile her ti¢ olguda da timoriin yumusak
doku yerlesimli oldugu ve son olguda lezyonun
cevresel dizensizligine dikkat ¢ekilmisti. Lezyonla-
rin komsuluklart ve vasktlaritelerinde 6zellik go-
rilmedi (Resim 2). Otonorolojik muayeneleri nor-
maldi.

Tumor, birinci ve ikinci olgularda rahatca sinir
trasesinden diseke edilebilirken, son olguda genis
ve sikt bir sinir-tiimor ortak ytizeyi nedeniyle kolay
diseksiyon yapilamadi. Bu nedenle timor, iliskili si-
nir trasesiyle birlikte rezeke edildi.

Son olgunun patolojik incelemesinde; mikros-
kopik olarak saptanan tipik dalgali hiicre fenotipi
goruldi. Tumor hicreleri palizatlar ve yumaklan-
malar olusturuyordu. Nadir organoid dizilimler de
saptandi. Tipik hiperselltler alanlar ve hiposelliler
gecisler vardi. Tumor normal periferik sinir trasesi-
ne infiltrasyonlar olusturmustu. Tumor hiicreleri
pansitokeratin, SMA ve vimentin immuinreaktivitesi
gostermedi. Fokal zayif S-100 protein immiinreakti-
vitesi saptandi. Fokal nekroz odaklari vardi. Mitotik
indeks yuksekti (8 mitoz/10 mikroskopik buyiik
buytitme alany). Bu bulgular nedeni ile "malign pe-
riferik sinir kilift timori" tanist kondu.
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Resim 1.

Tartisma

Norofibromlar ve schwannomlar periferik sinir
kiliflarindan dogarlar. Aralarindaki temel fark, noro-
fibromlarin norofibromatozis tip 1 olarak tanimla-
nan genetik hastalikla birlikte goriilmesi ve siklikla
malign periferik sinir kilifi timorlerinin gelismesi-
dir.7 Ancak ayni spesimende hem norofibrom, hem
schwannom komponentleri de bulunabilir.!

Bas ve boyundaki schwannomlarin %65'i intrak-
ranyal yerlesimli olup, bunlarin %91’inde akustik si-
nirin vestibiiler dali tutulur.3 Schwannomlar solid,
kistik veya fluktuan karakterde olabilirler, ya sinirin
yaninda ve ona yapisik ya da sinir tarafindan cev-
relenmislerdir.4 Olgularimizin hepsinde de timor si-
nir tarafindan ¢evrelenmisti. Benign schwannomlar
sol n. vagustan ve sol n. oksipitalis'ten, MPSKT ise
sag brakial pleksustan kaynaklanmaktaydi.

Schwannomlarda malignite oldukc¢a nadir gori-
lir.7 Das Gupta ve ark.’ soliter schwannomlarin
%16’sinda malignite gorildigiini, von Recklingha-
usenlilerde gortilenler de eklenirse bu oranin %29’a
ciktigint belirtmislerdir. Sinir kilifi timo6ri olan von
Recklinghausen hastalarindaki schwannomlarda,
hi¢ timorli olmayanlara gére malignite gelisme ris-
ki normal kisilerden 4600 kat fazladir.> Brakial plek-

Malign periferik sinir kilifi timorli olgunun histopatolojik kesiti (HE x60).

sus schwannomunda Ust ekstremitelerde glicsiiz-
lik, uyusukluk, boyunda giderek buylyen agrisiz
kitle sikayeti vardir.8 Agrt ve norolojik defisit malig-
niteyi destekleyen tehlikeli bulgulardir.t Olgularimi-
zin hicbirisinde von Recklinghausen hastaligt yok-
tu. MPSKT’li olgu hem benign lezyonlardan buytk-
tii, hem sinir koklerine ¢ok yakin hem de fikse idi.
Ancak agrn veya Ust ekstremitede herhangi bir no-
rolojik defisit yoktu.

Sordillo ve ark.” malign schwannomlu 165 olgu-
nun %40’inda norofibromatozis oldugunu, olgula-
rin 14inde malignitenin ortalama 14 yil 6nce rad-
yasyon alinan bolgede gelistigini tespit etmislerdir.
Malign olgumuz radyasyon ile ilgili anamnez ver-
medi.

Manyetik rezonans goruntiileme ve bilgisayarlt
tomografi ayirict tanida 6nemli yer tutar. Manyetik
rezonans gorintileme, T1 gorintiilerde dusik, T2
goruntiilerde yuksek sinyal yogunlugu gosterir.
Bilgisayarli tomografide kiiciik schwannomlar ho-
mojen kitle seklinde, 3 cm’den buyik boydakiler
ise siklikla heterojen dansitede kontrast tutulumu
gosterirler. Ancak her iki yontem de malign-benign
aymrminda yeterli degildir.8 Her ti¢c olgumuz da bil-
gisayarli tomografi ile incelendi, ¢evre yapilarla ilis-

222 Tirk Otolarengoloji Arsivi / Turkish Archives of Otolaryngology, Cilt / Volume 42, Sayi / Number 4, 2004



Bas-Boyun Yerlesimli Sinir Kilifi Timérleri

kileri tespit edildi (Resim 2). Malign olguda cevre
yapilarla iliskide dizensizlik tespit edilse de ma-
lign-benign ayrimi histopatolojik olarak yapilabildi.

Dogru taninin konmasinda ve tedavinin planlan-
masinda intraoperatif bulgular ve frozen kesit ince-
lemesi en degerli yontemdir. Antoni A ve B alanla-
r1 schwannom icin tipik mikroskobik bulgudur.
Schwann hiticreleri ardisik dizilimler ile organoid di-
zilimler (Verocay cisimleri) olustururlar.? Bizim iki
olgumuzda da tipik schwannom morfolojisi ve S100
immiuinreaktivitesi saptanarak tani kondu.

MPSKT’lerin ayirict tanisinda; benign selliiler
schwannom, leyomiyosarkom, fibrosarkom, sinov-
yal sarkom, hemanjioperisitom ve berrak hiicreli
sarkom akla getirilmelidir. Timortn bir periferik si-
nirden kaynaklaniyor olmast ya da bir periferik si-
nirle iligkili olmast ayirici tant icin ¢cok 6nemli bir
veridir. Sinir iliskisinin gosterildigi durumda; mik-
roskobik tanisal algoritma olusturulurken leyomiyo-
sarkom, fibrosarkom, sinovyal sarkom, hemanji-
operisitom ve berrak hiicreli sarkom teorik olarak
ayirici tanmin son strasina yerlestirilebilir. Morfolo-
jik olarak MPSKT’ler icinde de bu sarkomlara ben-
zer alanlarin oldugu bildirilmistir.1o Olgumuzda fo-
kal miksoid degisim alanlari izlense de bu alanlar
cevresinde, fenotipleri cok carpict Schwann hiicre-
lerinin olusturdugu palizatlar belirgindi ve mikros-

kobik ayrim kolaydi. Timortin selliler alanlarinda
gortilen stariform yapilar ve yumaklanmalar seklin-
deki dizilimler, leyomiyosarkom ve fibrosarkomda
da gortlebilir. Ancak olgumuzda selltler alanlar hi-
poselliiler gecisleriyle bir patern olusturmaktaydi ve
bu patern MPSKT ile uyumluydu. Berrak hucreli
degisim ve hemanjioperisitoma benzer perivaskiiler
neoplastik palizatlar olgumuzda goriilmedi. Selliler
schwannomlardan ise nekrozun varligi, infiltratif
buylime paterni ve yiiksek mitotik aktivite goster-
mesi ile ayrildi. Bu veriler ile immuinohistokimyasal
olarak saptanan pansitokeratin ve SMA negatifligi,
ile S-100 protein imminreaktivitesi tantyt MPSKT
olarak netlestirdi.

Schwannomlar yavas biylime hizlari, distk re-
kiirrens oranlart ve noninvazif dogalari nedeniyle
konservatif tedavi edilirler.112 Tam eksizyondan
sonra bile bazi olgularda rekiirrens tespit edilmis-
tir.1! Bizim iki olgumuzda da rekiirrens gorilmedi.

MPSKT’lerde en uygun tedavi genis lokal eksiz-
yon ve adjuvan radyoterapi/kemoterapidir.13 Uguz
ve ark.,'* malign schwannomlu olguda kitle ile bir-
likte invaze ramus mandibula ve oral kavite muko-
zasint da cikarmis ve postoperatif radyoterapi ve
kemoterapi uygulamistir. Ancak radikal cerrahiden
sonra bile lokal rekiirrens olasilig: yiksektir. Lokal
kontrolu saglanan olgularin %44Unde uzak metas-

Resim 2.

tomografi gorintusu.

Malign periferik sinir kilifi tumorld olgunun bilgisayarli
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taz bildirilmis, %33 oraninda hematojen yolla akci-
ger, kemik ve karaciger metastazlariyla karsilasil-
mustir.%15 Boyun diseksiyonu gerekli degildir. Cln-
ki bolgesel lenfadenopati olasiligt cok azdir.1315 Ol-
gumuzda da boyunda palpabl lenfadenopati yoktu.
Postoperatif altinct ve dokuzuncu aylarda tekrarla-
mast Uzerine iki kez reopere edildi ve postoperatif
radyoterapi uygulandi. Uzak metastaz tespit edil-
medi. Halen takipte olan olguda rekiirrens tespit
edilmedi.

Kaynaklandiklart sinirlere bagli olarak Horner
sendromu, IX-XII. kranyal sinir paralizileri, disfaji,
disfoni, aspirasyon, ylizde parestezi ve sekil bozuk-
lugu, omuz disuklugt, gecici tasikardi gibi komp-
likasyonlar da gortlebilir.1112 Schwannomlu olgu-
muzda sol kord vokal paralizisi, MPSKT’li olgumuz-
da ise brakial pleksus hasarina bagli olarak sag én
kolun abduksiyon ve fleksiyonunda kisitlilik gelisti.

MPSKT’lerin prognozu kotudir. Cogu yazar
prognozun sellilarite, pleomorfizm ve mitotik akti-
vite gibi histolojik evre ve timor buytkligine bag-
I oldugunu kabul eder.! Norofibromatozis ile birlik-
teyken daha erken yaslarda goriltr, daha buytk
captadir, diferansiyasyonu kotidir, metastaz orant
ylksektir ve multifokal seyreder. Bes yillik hayatta
kalim stiresi norofibromatozisle birlikteyken %23,
birlikte degilken %47 kadardir.s

Sonucg

Sonug olarak; bas boyun bolgesi kitlelerine yak-
lasirken ayirict tanida periferik sinir kilift timorleri
de akla getirilmelidir. Goriintileme yoOntemleriyle
spesifiye edilemeyebilir ve 1IAB verileri de yetersiz
olabilir. Cerrahi rezeksiyonlart sirasinda sinir trasesi
ile olan siki iliski, malignite acisindan kuskulu bu-
lunmalidir. Intraoperatif malignite tanist kondugun-
da ilisik sinir de birlikte ¢ikartilacak sekilde daha ra-
dikal bir tedavi uygulanmalidir. MPSKT olgularinda
lokal kontrol icin cerrahiye ek olarak radyoterapi

de uygulanabilir. Bu olgular adjuvan tedavi i¢in de-
gerlendirilirken az da olsa bolgesel lenfadenopati
olabilecegi ve uzak metastaz durumu goz 6niine
alinmalidir. Benign periferik sinir kilift timorlerinde
ise sinir koruyucu total rezeksiyon yeterlidir.
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