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OZET : Juvenil Nazofaringeal Angiofibromalar, adélesan donemi erkek cocuklarinda sik goriilen benign
bir timordiir. Ancak kafa kaidesinde c¢esitli foraminalar ue fissiirler yoluyla yayildiklarindan tedavileri
bir problem teskil eder. Bu. ozellikteki 4 olgumuzun semptomlari, timériin yayginhgi, uyguladigimiz yon-
temler ve komplikasyonlart sunulmusg olup, literatiir gozden gecirilerek sonuglar degerlendirilmigtir.

Anahtar Sozciikler : Juvenil Nasofaringeal Angiofibrom, Kafa Kaidesi,

SUMMARY : Juvenil Nasopharyngeal Angiofibromas are benign tumors which are frequently encounte-
red in adolescent boys. However, their treatment is difficult due to their ability of extension via the foramina and
fissures of the skull base. We have discussed the symptoms, the extensions, the management and related
complications of these tumors in four cases and evaluated our results in the view of literature.
Key Words ; Juvenil Nasopharyngeal Angiofibrom, Skull Base.

GIRIS -
Juvenil Nazofaringeal Angiofibromalar ginligm tarif eden ¢esitli klasilikasyonlar vardir
(JNA) erkek cocuklarinda goriilen bir tiimordiir. (2) (Sekil 2).
Burun tiimoérlerinin  %0.5'ini  olusturur (3). Fora-
men sfenopalatina ¢evresinden orijin aldig1 ileri Stenopalatin Foramen
striilmektedir (18). Timor, biyiiyerek c¢evre do- / \
kular1 etkiler. Sekil 1 : Baslangigta nazofarinks, S _ Bteridapalatin fossa
nazal kavite, paranasal siniisler, pterigopalatin l Nazofarinks / \ \
fossa ve infratemporal fossaya uzanir. Daha Ethmoid Sintis fofrataiiel OTBRa BAkSAIeE
sonra orbita, parasellar olan, kaverndz siniis ve [ Sfencid Sinis Fossa
orta kafa tabanina yayilir. Nadiren intradural Qe hata ko ~ 3

gelisim gostererek hipofizi ve optik kiazmayi et-
kiler (18). |

Sinis

Orta kafa tabam

Radyolojik tetkiklerde ilerlemeler, &zellikle (ekstra duiral)
Bilgisayarli Tomografi (BT) ve Maguetik Rezo- |
nans Goriintlileme (MR) 'nin pratige sokulma- [-‘”"'];;i;;}l';jJ:ﬁ""ﬁ”n
styla timoriin yaygmligi ¢ok iyi bir sekilde orta-
ya konulmaktadir. Bunlara gore tiimoriin yay-

Kavernoz sinit ————— |

|

(*) Selcuk Universitesi Tip Falkiiltesi KBB Anabilim Dall —— Pituiter fossa —

(**)  Sel¢uk Universitesi Tip Fakiiltesi Nérosiriirji Anabilim Dalt

(***) Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Anabilim Dali
KONYA

l——— Optik kiazma

Sekil 1: JNA'mun yayilim selli
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Tipl  Nazofarinks ve nazal kaviteye siirlt timor
Kemik erozyonu
Tip I Maksiller, etmoid ve sfenoid siniislere ve pterigo-
palatin fossaya yayilan timor.
Kemik erozyonu (+).
Tip III  Infratemporal fossa veya orbita ya yayilan timor
a- Intrakranial tutulum “)
b- Intrakranial ekstradural (parasellar) tutulum (+)
Tip IV Intrakranial intradural tiiradr
a- Kavernoz siniis, hipoflz veya optik klazrmaya
tutulumu (-)
b- Kavernéz siniis, hipofiz veya optik klazma tu-
tulumu (+)

Sekil 2: JNA'larin Fisch'e gore siniflandirilmast

JNA'nin intrakranial yayilimi %20-36 ara-
sinda degismektedir (14). Semptomlarindan en
stk gorillen kranial néropati (%33) ve proptosis
(%20) dir. Daha ¢ok V. (ylizde anestezi/
hipoestezi); 111, IV, VI (oftalmopleji); II. (gérme
kaybi) kafa giftleri etkilenir. Papilla 6demi de go-
riliir (14).

Ekstrakranial JNA tedavisi cerrahidir. Int-
rakranial yayilan tlimorlerde cerrahi, radyotera-
pi ve kemoterapi yapilabilir {l, 9, 10, 16). Puber-
te sonrasi spontan gerileyen veya gelisimi duran
timorlerden bahsedilmektedir (12). JNA'nin ma-
lign transformasyonu da bildirilmistir (21).

Bu yazida amacimiz kafa kaidesini etkileye-
rek genis yayilimi gosteren JNA1 4 olgumuzu
sunmak, bu konudaki bilgileri gbézden gegirmek
ve tartigmaktir.

OLGU SUNUMU

1. MB., 14 yasinda, Erkek

Burun tikanikligi, burun sirtinda genisle-
me ve sol gorme azlhig sikayeti ile klinigimize
basvurdu. Son giinlerde bir ka¢ kez epistaksis
olmus. Muayenede her iki nazal kaviteyi doldu-
ran ve orofarinste damagi asagi iten timor gorii-
lityordu.

Sol gérme 0.5 idi.

BT ve MR'da nazal kaviteleri tamamen dol-
duran her iki infratemporal alana yayilan her iki
kaverndz siniisii etkileyen ve paraseller alanlari
dolduran biiytik bir tiimor vardi (Sekil 3). Noro-
sirurji  konsiiltasyonu sonucu timdriin  ¢ikaril-
masina karar verildi. Digital Substraction Anji-
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ografisinde (DSA) 'de tiimériin her iki eksternal
karotis ve internal karotis arterlerinden dal aldi-
g1 tesbit edildi. Sponjelle embolizasyon yapildi.
Timoriin orta hatta ve her iki infratemporal ala-
na girmesi nedeniyle Le fort II osteotomisi ile ¢i-
karilmas1 uygun goriildii.

Sekil 3a : Operasyon dneesi ve sonrast aksiyal MR ve 3T bul
gulan

Sekil 3b : Operasyon éncesi ve sonrast aksiyal MR ve BT bul-
gulan

FETONOGRART HaY

Sekil 3¢ : Operasyon dncest ve sonrast koronal BT bulgulan
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Sekil 3ed @ Operasyon oneest ve sonrast koronal BT bulgulan

Ust dudaktan baslaylp, burun sag yann-
dan gecen ve her iki infraorbital alandan dis
kantiislere uzanan insizyon yapildi. Burun bir
tarafta kalacak sekilde her iki orbita tabanina,
zigomatikomaksiiler siitlire; sag maksiller kemi-
gin frontal c¢ikintisina ve sert damaga vertikal
osteotomi yapildi. Maksiller kemik pterigoid ¢i-
kintidan ayrildi, iki taraftaki kemik blok, ciltel
beraber yanlarina yatirildi.

Ustte anterior kafa tabani ortaya konuldu.
Bu suretle tiimor {istten, yanlardan ve alttan
ekspoze edilerek, mikroskop yardimiyla ¢ikaril-
di. Ozellikle kaverndz siniis civarmdan olan ka-
namalar  timoriin  diseksiyonunu  zorlastirdi.
Osteotomi yerleri minipkalrala fikse edilerek, in-
sizyon yerleri kapatild.

2 yil kadar BT'de niiks tesbit edilmedi. MR
yapildiginda sol intraorbital bdolgede niiks bu-
lundu ve daha once insizyonlardan faydalanila-
rak bu kii¢iik niiks temizlendi.

II. MU, 18 yasinda, Erkek

Yiziin sag yaninda giderek Dbiiylime, sag
ekzoftalmus ve burun tikaniklig1r sikayeti nede-
niyle hastanemize miiracaat etti. Daha &nce 5
kez ¢esitli merkezlerde JNA nedeniyle operasyon
gecirmis. BT ve MR degerlendirilmesinde, sag
infratemporal fossay1, sag nazal kaviteyi, nazofa-
rinks. maksiller ve etmoid siniisleri etkileyen,
orta hatta slenoid siniisii doldurup, parasellar
alanlari ve kaverndz siniisleri etkileyen, biiyiik
timoral kitle vardi (Sekil 4). DSA'da sag karotis
interna'nin daraldigr ve tiimoriin her 4 karotidi-
en sistemden beslendigi goriildi. Sponjelle em-
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bolizasyon yapildi. Timoriin sag tarafa daha
¢ok yayilmasi nedeniyle sag Weber Fergusson
insizyonu + hemikoronal insizyon + frontotem-
poral kraniotomi yapilarak tiimére ulasildi. An-
cak mikroskopla tiimériin kaverndz siniis civa-
rindan diseksiyonu sirasinda, asir1 kanama ne-
deniyle operasyon durduruldu ve tampon yapi-
larak ameliyata son verildi. Tekrar kanamasi ne-
deniyle (DSA'y1 takiben sag A. carotis int. ve
eks. baglandi. (Bu olguda balonla okliizyon ya-
pilabilirdi ancak sartlarimiz o donemde miisait
degildi. DSA'da kars1 taraftan beslenmenin varli-
g1 tespit edildi.). Daha sonra transfacial disloca-
tion metoduyla timoriin ¢ikarilmasina  karar
verildi (10). Timoriin orta fossa tabaninda dura-
y1 infilter ettigi ve sag kaverndz siniisii ileri dere-
cede etkiledigi goézlendi. Olusan siddetli kana-
malar olagan metodlarla durduruldu ve dura-
plasti yapildi. Bu yaklasimla tiimor tamamen ¢i-
karildi. Olusan biiyiikk kaviteye temporal adale
serildi, Osteotomi yerleri miniplaklarla fikse
edildi. Insizyon yerleri siitiire edildi. Operasyon
sonrasi | hafta lomber ponksiyno yapildi. BT in-
celemelerinde tiimér izlenmiyordu. 1.5 yildir
hastada niiks bulunmamaktadir.

Sekil 4a : Preoperatif koronal MR ve BT bulgulart

Sekil 4b : Preoperatif korong | ME ve BT bulgidan
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Sekil 4f : Preoperatif aksiyal BT bulgulart

Sekil 4¢ @ Ireoperatif aksiyal MR bulgulart

III. NM, 13 yasinda, Erkek

5 ay oOnce yiiziin sag yaninda sekil bozuklu-
gu ve ekzoftalmus sikayeti nedeniyle hastanemi-
ze geldi. Damagin ve roofarinksin sag tarafinda
itilme vardi. Sag nazal kavite tiimorle doluydu.
BT ve MR'da sag infratemporal fossayi, orbitayi,
nazal fossa ve maksiller, ethmoid ve sfenoid si-
niisleri  dolduran parafaringeal alana inip bu
bolgede A. karotis interna ile yakin iligki goste-
ren timor vardi. Kismen kaverndz siniiste etki-
lenmisti (Sekil 5).

Sekil 4d : Preoperatif aksiyal MR bulgular

Selcil 5a : Operasyon oncesi aksiyal. sagittal ve koronal MK
bulgulan

Sekil 4e : Preoperatif aksiyal BT bulgular
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IV. CA, 18 yasinda, Erkek

1 yil 6nce burun kanamas: nedeniyle bag-
vuran hastada sol nasal kaviteyi dolduran da-
mag hafif iten bir kitle goraldi. BT ve MR'da
sag nazal kaviteyi, nazofarinks, sfenoid sintisii
ve infratemporal bolgeyi dolduran biiytik tiimo-
ral kitle vardi (Sekil 6). Tiimoriin kafa tabamna
¢ok girmemesi ve insizyon skar1 olmamasi nede-
niyle Le Forl I osteotomisi ile miidaheleye karar
verildi (3).
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Sekil by © Operasyon éncesi dksiyal, sagittal ve koronal MR
budgulart
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Sehad Ge o Operasyon oncesi aksiyal, sagittal ve koronal MR
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Schal £ Opercisyon aivess be sonrast B gargpibmfen

Sekit 3d @ Operasyon sonrast koronal BT bulgulan

Hasta "extended osteplastik maksillektomi"
yontemi ile amelivet edildi (10). Insizyonu taki-
ben osteotomi yapilip, [lap kaldirld: ve {timor
cevreden serbestlestirildi. Sag frontotemporal
kraniotomiyi takiben orta fossa kaidesi inilip.
bu bélgeden de rezeke edildi Tiimér total ¢ikaril-
di. Hasta 8 aydir takip edilmektedir.

Sekil Ge : Embolizasyon dneesi ve sonrast gortiniunleri
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Sekal b Embolizasyon éncesi ve sonrast goniniunlert
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SONUCLAR

Hastalarmizin semptomiarn, uyguladigimiz
teknikler ve komplikasyonlanmz Tablo 1, II ve
llI'de géralmektedir,

Tablo 1 : JNA'h hastalarin yas ve semptomlar

4 Erkek Hasta

Yas 14 MB
16 MU
19 NM
18 CA

. operasyon
aperasyon
. operasyon
. operasyon

— g

Semptomlan :

Basagnst
Epistaksis

Burun tkamkhg
Anosmi

Gorme bozuklugu
Isitmie kay
Diplopi
Ekzoftalmus
Burunda deformite
Yanakta sislik
Damakta itilme
Seroz otit

P W — 0 = R N

Tablo 1I : JNA'l hastalara uygulanan kraniofasial
osteotomi teknikleri

Le Fort | Osteotomisi 1
Le Fort [I Osteotomisi 1
Fasial Translokasyon

veya

Sewil e Operasyon sonrast ve hastartn oklitzyon durumu

Genis osteoplastik maksillotomi
Transfizzyon miktan :

Operasyon stiresi

2
1-12 (1 (ort. 3.00)

3-10 saat [ort. 5 saat)

d \“,@3:3

i Y . S
e i ?é‘s& s i,

Selal Gf : Operasyon suasmeda le Fort | psteotomisinin gorunit-
mil

Bilateral jinjivobukkal hattan yapilan insiz-
yon ve Le Fort 1 osleotomisini takiben her iki
infratemporal alan, maksiller sintisler ve nazal
kavite genis olarak ekspoze edildi. Tamér cevre
vapilardan mikroskopla diseke edilerek cikaril-
di. 1 yildir niiks gorilmedi.

Tablo 1II : JNA'lx hastalarda goriilen komplikasyonlar.

Kanama 1 (A. karotis inf. baglanmak zorunda
kalindi. TOmor 2 seansta cikanldi.)
Keratit 1
Yirzde deformite 1
Inflamasyon 2
5
TARTISMA

Genis yayithml JNA'lann tedavisi, kafa la-
bani cerrahi icin giic ve karmasik bir problem-
dir. Ctnkll benign olmasina ragmen, kraniuma
invaze olur ve ameliyatin énemli komplikasyon-
lan vardir. Kafa tabamnda bly{ik damarlarim
ve kranial sinirlerin etkilenmesi secilecek tedavi-
nin énemini artinr,

Kiigtik JNA'lar icin cerrahi ledavi mutlak
olmalkla beraber, ozellikle kafa tabamna yayilan
buaytik lezyonlar icin tam bir gortis birligi yok-
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tur. Baz1 otdrler sadece cerrahiyi Onerirken bazi-
lar1 radyoterapi ve kemoterapiyi de Onermekte-
dirler (6, 8, 9. 12, 14, 18, 20).

Cerrahi tedavide en 6nemli olan konu ame-
liyat i¢in timor sinirlarinin ve yaygmliginin iyi
sekilde ortaya konulmus ve tam rezeksiyonu
saglayacak iyi bir teknigin kullanilmasidir (2, 7,
8, 9). Timdrii iyi ortaya koymama, 6nemli yapi-
larin  yaralanmasina ve tiimoriin tam olmayan
rezeksiyonu dolayisi ile niiksiine sebep olacak-
tir.

Timoriin yaygmligt tespit etmede BT ve MR
bize yeterince yardimci olmaktadir. Cerrah gesit-
li kesitlerle 3 boyutlu olarak tiimoriin lokalizas-
yonu hakkinda bilgi edinebilmektedir. Angiogra-
fl timoriin beslendigi arterleri ve A. karotis in-
terna (AKI) ile ilgisini gostermesi yoniinden de-
gerlidir. Operasyonda kan kaybini azaltmak i¢in
besleyen arterlere embolizasyon yapilabilmekte-
dir (2, 19, 22J. Hatta, AKI'ya yakin ilgisi olan ve-
ya invaze eden tiimorlerde bu arter ameliyat On-
cesi balonla kapatilabilmektedir (2). Biitiin bu
islemlerden sonra tiimor 'kisa siirede ¢ikarilma-
lidir. Ciinkii tikanan damarlar acilabilir veya tii-
mor c¢evreden yeni damarlarla beslenmeye bas-
layabilir (2, 22J.

Bundan sonra en o6nemli satha cerrahi me-
todun se¢imidir. Eskiden kafa tabanina yayilan
ozellikle kavernoz sinlise yakin olan tiimorler
inoperabl kabul edilirdi. Bunun 2 sebebi vardir:
(17, 20)

1- Kaverndz siniisiin vendz pleksusundan
veya AKI'nin yaralanmasindan olusan kanama,

2- Bu bolgede dura defektlerinin tamirinin
gii¢ olusudur.

Segilecek metod, nazal kavite ve paranazal
siniisleri, AKI'y1, kafa tabanini, kaverndz siniisii
rahat¢1 ortaya koyabilecegi gibi yukaridaki deza-
vantajlarda sebep olmamalidir.

Fisch (2, 9) bu tiimérleri, infratemporal - C
yontemiyle rezeke etmektedir. Infratemporal C
teknigi mastoidektomi ile dig ve orta kulak obli-
terasyonu gerektirir. Bu nedenle operasyon sii-
resi uzar 60 dB iletim tipinde isitme kaybi olu-
sur. V3 kesilir. Orta hatta yerlesimli ve biiyiik
timorlerde, lateral rinotomi ile kombinasyon ge-
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rekir. Ancak avantaji, tiimoriin arka bolimiini
ve lateral bolimiinii iyi ekspose eder ve insizyon
yoniinden estetik kabul edilir.

Biz bu teknigi dezavantajlar1 nedeniyle kul-
lanmadik.

Sekhar (20) ve ark. nin, "subfrontal - sub-
temporal - infratemporal - preaurikiiler yaklagi-
mi" da uygulanabilir. Ancak tiimoriin ekstrakra-
nial bolimine ulasim zordur. Bu nedenle ante-
rior fasial yaklagimlar gerektirir. Osteotomi ya-
pilan kemik greflerde, sekonder rezorpsiyona bagl
sekil bozuklugu olabilir.

Jackson'in (11), kraniofasial anamolili olgu-
lardan etkilenerek kafa kaidesi tiimor cerrahisi-
ne soktugu osteotomi teknikleri bugiin daha po-
ptler hale gelmistir, osteotomi teknikleri ile ge-
nis ekspojur ve yliziin derin alanlarmma ulagim
saglanir. Osteotomi yapilan kemiklerde rezorpsi-
yon tehlikesi oldugundan fleplerle birlikte hazir-
lanmasi bu ihtimali ortadan kaldirmistir. Ayrica
timoriin - sebep oldugu deformiteler, osteotomi
yapilan kemiklere yeniden sekil verilerek diizel-
tilebilir. Transfasial metodlarin en biiyik deza-
vantaji yiizde skar goriilmesidir. Fasial Translo-
kasyon ve Genis Osteoplastik Maksillektomi me-
todunda, fasial sinirin frontal dali kesildiginden,
alin hareketlerinde gegici kayip olusur. Ancak
operasyon sirasinda mikroanostomoz yapilir.

Le Fort 1 ve II osteotomilerinde, énemli bir
dezavantaj yoktur. Ozellikle miniplaklanin kulla-
nimindan sonra, osteotomi yerleri tam fikse edi-
lir ve deformite riski kalkar, Miniplaklann kulla-
nimma ati infeksiyon, agri gibi komplikasyonlar
bildirilmektedir. Ancak nadirdir.

Biz de bu bulgularimizda transfasial yakla-
simlari, avantajlar1 nedeniyle tercih ettik.

JNA'da kafa tabanini infiltre eden ve/veya
intrakranial yayilan olgularda RT'de Onerilmek-
tedir. Economou (20) ve ark,, Cummunigs (6) ve
ark, Mc Ghan (17) ve ark. lar1 hastalarina ve
3000- 4600 cGy'lik RT uygulamiglardir. Radyo-
aktif altin implantlarida kullanilmaktadir. Fisch
(2,9) kaverndz siniise belirgin infiltrasyonu olan
hastalar i¢in RT Onermektedir. Rekiirrent veya
presistan tiimorler semptomatik olmadik¢a RT
verilmez (23). RT timdrii geriletmesine ragmen
persistan  timor kalmaktadir. RT. bag-boyun
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bolgesinde sekonder malign degisikliklere, tii-
moriin malignlesmesine, kraniofasial iskelet ge-
lismeside gerilige ve temporal lob nekrozuna yol
agabilir (6, 8, 21).

Kemoterapi intrakranial ve orbital yerlesim-
li biiyiik tiimorlerde kullanilabilir. Goeofert ve
ark. (10) bu tip JNA'larda Adriamycin ve Dacer-
bazene kullanmiglar ve 1-2 ay iginde regresyon
tesbit etmiglerdir. Fakat timor kalicidir. Kemo-
terapinin ise myelosupresyon gibi etkileri vardir
(10).

Yukarida anlattigimiz 3 tedavi metodunun
da komplikasyonlart vardir. Cerrahi komplikas-
yonlar arasinda kanama, kranial sinir paralizile-
ri (en sik VI, sonra V2, V3), deformite, korliik,
BOS fistiilii, karotiko kaverndz fistiil, hemipleji,
menenjit, diabetes insipitus sayilabilir (2).

Bizim olgularimizdan birinde kanama, ke-
ratit, ylizde deformite ve enflamasyon oldu. Bas-
ka bir olgumuzda sadece inflamasyon gelisti. Di-
ger olgularimiz komplikasyonsuz seyretti.

Genis JNA'larin tedavisinde komplikasyon-
lardan sonra en 6nemli problem niikstiir.

Cerrahi yaklasimlarda bu oran yaklagik
%?20'dir. Niiks oran1 Andrews (2) ve Fish (9)
%6.8 iken Jones ve ark. (15) larinda %50'dir. Bi-
zi | olgumuzda (1/4) niiks gortldi.

RT sonrasi sernptom veren niiksler Econo-
mou (8) ve ark. da %23, Cummings (6) ve ark.
da %20, Mc Ghan ve ark. da (16) %26.6 dir.

Belirtildigi gibi genis JNA'lanna tedavisinde
problem hala devam etmektedir. Yeni yaklasim
metodlan Dbelirtildik¢e, tedavisi konusunda tec-
ribeler arttikca ve infraoperatif goriintiileme
yontemleri kullanilabilir hale geldik¢e basarinin
artacagi kesindir.
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