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ÖZET : Juvenil Nazofaringeal Angiofıbromalar, adölesan dönemi erkek çocuklarında sık görülen benign  
bir tümördür. Ancak kafa kaidesinde çeşitli foraminalar ue fissürler yoluyla yayıldıklarından tedavileri  
bir problem teşkil eder. Bu. özellikteki 4 olgumuzun semptomları, tümörün yaygınlığı, uyguladığımız yön- 
temler ve komplikasyonları sunulmuş olup, literatür gözden geçirilerek sonuçlar değerlendirilmiştir. 

Anahtar Sözcükler : Juvenil Nasofaringeal Angiofıbrom, 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. 

 
GİRİŞ 

Juvenil Nazofaringeal Angiofibromalar  
(JNA) erkek çocuklarında görülen bir tümördür. 
Burun tümörlerinin %0.5'ini oluşturur (3). Fora- 
men sfenopalatina çevresinden orijin aldığı ileri 
sürülmektedir (18). Tümör, büyüyerek çevre do- 
kuları etkiler. Şekil l : Başlangıçta nazofarinks,  
nazal kavite, paranasal sinüsler, pterigopalatin  
fossa ve infratemporal fossaya uzanır. Daha  
sonra orbita, parasellar olan, kavernöz sinüs ve  
orta kafa tabanına yayılır. Nadiren intradural  
gelişim göstererek hipofizi ve optik kiazmayı et- 
kiler (18). 

Radyolojik tetkiklerde ilerlemeler, özellikle 
Bilgisayarlı Tomografi (BT) ve Magııetik Rezo- 
nans Görüntüleme (MR) 'nin pratiğe sokulma- 
sıyla tümörün yaygınlığı çok iyi bir şekilde orta- 
ya konulmaktadır. Bunlara göre tümörün yay- 
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Tıp I       Nazofarinks ve nazal kaviteye sınırlı tümör 
Kemik erozyonu 

Tip II    Maksiller, etmoid ve sfenoid sinüslere ve pterigo-
palatin fossaya yayılan tümör.  
Kemik erozyonu (+). 

Tip III   İnfratemporal fossa veya orbita ya yayılan tümör 
               a-  İntrakranial tutulum (-)  
               b-  İntrakranial ekstradural (parasellar) tutulum (+) 
Tip IV   İntrakranial intradural türaör 

a-  Kavernöz sinüs, hipoflz veya optik klazrmaya 
tutulumu (-) 

b- Kavernöz sinüs, hipofiz veya optik klazma tu-
tulumu (+) 

Şekil 2:   JNA'ların  Fisch'e göre sınıflandırılması 

JNA'nın intrakranial yayılımı %20-36 ara- 
sında değişmektedir (14). Semptomlarından en  
sık görülen kranial nöropati (%33) ve proptosis 
(%20) dir. Daha çok V. (yüzde anestezi/  
hipoestezi); III, IV, VI (oftalmopleji); II. (görme 
kaybı) kafa çiftleri etkilenir. Papilla ödemi de gö-
rülür (14). 

Ekstrakranial JNA tedavisi cerrahidir. İnt-
rakranial yayılan tümörlerde cerrahi, radyotera- 
pi ve kemoterapi yapılabilir {l, 9, 10, 16). Puber- 
te sonrası spontan gerileyen veya gelişimi duran 
tümörlerden bahsedilmektedir (12). JNA'nın ma- 
lign transformasyonu da bildirilmiştir (21). 

Bu yazıda amacımız kafa kaidesini etkileye- 
rek geniş yayılımı gösteren JNA'lı 4 olgumuzu 
sunmak, bu konudaki bilgileri gözden geçirmek  
ve tartışmaktır. 

OLGU SUNUMU 

1. MB., 14 yaşında, Erkek 

Burun tıkanıklığı, burun sırtında genişle- 
me ve sol görme azlığı şikayeti ile kliniğimize 
başvurdu. Son günlerde bir kaç kez epistaksis  
olmuş. Muayenede her iki nazal kaviteyi doldu- 
ran ve orofarinste damağı aşağı iten tümör görü-
lüyordu. 

Sol görme 0.5 idi. 

BT ve MR'da nazal kaviteleri tamamen dol-
duran her iki infratemporal alana yayılan her iki 
kavernöz sinüsü etkileyen ve paraseller alanları 
dolduran büyük bir tümör vardı (Şekil 3). Nöro- 
şirurji konsültasyonu sonucu tümörün çıkarıl- 
masına karar verildi. Digital Substraction Anji- 
 

ografisinde (DSA) 'de tümörün her iki eksternal 
karotis ve internal karotis arterlerinden dal aldı- 
ğı tesbit edildi. Sponjelle embolizasyon yapıldı. 
Tümörün orta hatta ve her iki infratemporal ala- 
na girmesi nedeniyle Le fort II osteotomisi ile çı-
karılması uygun görüldü. 
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Üst dudaktan başlayıp, burun sağ yanın- 
dan geçen ve her iki infraorbital alandan dış 
kantüslere uzanan insizyon yapıldı. Burun bir  
tarafta kalacak şekilde her iki orbita tabanına, 
zigomatikomaksüler sütüre; sağ maksiller kemi- 
ğin frontal çıkıntısına ve sert damağa vertikal 
osteotomi yapıldı. Maksiller kemik pterigoid çı-
kıntıdan ayrıldı, iki taraftaki kemik blok, ciltel 
beraber yanlarına yatırıldı. 

Üstte anterior kafa tabanı ortaya konuldu.  
Bu suretle tümör üstten, yanlardan ve alttan  
ekspoze edilerek, mikroskop yardımıyla çıkarıl- 
dı. Özellikle kavernöz sinüs civarından olan ka-
namalar tümörün diseksiyonunu zorlaştırdı. 
Osteotomi yerleri minipkalrala fikse edilerek, in-
sizyon yerleri kapatıldı. 

2 yıl kadar BT'de nüks tesbit edilmedi. MR 
yapıldığında sol intraorbital bölgede nüks bu- 
lundu ve daha önce insizyonlardan faydalanıla- 
rak bu küçük nüks temizlendi. 

II. MU, 18 yaşında, Erkek 

Yüzün sağ yanında giderek büyüme, sağ 
ekzoftalmus ve burun tıkanıklığı şikayeti nede- 
niyle hastanemize müracaat etti. Daha önce 5  
kez çeşitli merkezlerde JNA nedeniyle operasyon 
geçirmiş. BT ve MR değerlendirilmesinde, sağ 
infratemporal fossayı, sağ nazal kaviteyi, nazofa-
rinks. maksiller ve etmoid sinüsleri etkileyen,  
orta hatta slenoid sinüsü doldurup, parasellar  
alanları ve kavernöz sinüsleri etkileyen, büyük 
tümöral kitle vardı (Şekil 4). DSA'da sağ karotis 
interna'nın daraldığı ve tümörün her 4 karotidi- 
en sistemden beslendiği görüldü. Sponjelle em- 
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bolizasyon yapıldı. Tümörün sağ tarafa daha  
çok yayılması nedeniyle sağ Weber Fergusson 
insizyonu + hemikoronal insizyon + frontotem- 
poral kraniotomi yapılarak tümöre ulaşıldı. An- 
cak mikroskopla tümörün kavernöz sinüs civa- 
rından diseksiyonu sırasında, aşırı kanama ne- 
deniyle operasyon durduruldu ve tampon yapı- 
larak ameliyata son verildi. Tekrar kanaması ne-
deniyle (DSA'yı takiben sağ A. carotis int. ve  
eks. bağlandı. (Bu olguda balonla oklüzyon ya-
pılabilirdi ancak şartlarımız o dönemde müsait 
değildi. DSA'da karşı taraftan beslenmenin varlı- 
ğı tespit edildi.). Daha sonra transfacial disloca- 
tion metoduyla tümörün çıkarılmasına karar  
verildi (10). Tümörün orta fossa tabanında dura- 
yı infilter ettiği ve sağ kavernöz sinüsü ileri dere- 
cede etkilediği gözlendi. Oluşan şiddetli kana- 
malar olağan metodlarla durduruldu ve dura- 
plasti yapıldı. Bu yaklaşımla tümör tamamen çı-
karıldı. Oluşan büyük kaviteye temporal adale 
serildi, Osteotomi yerleri miniplaklarla fikse  
edildi. İnsizyon yerleri sütüre edildi. Operasyon 
sonrası l hafta lomber ponksiyno yapıldı. BT in-
celemelerinde tümör izlenmiyordu. 1.5 yıldır  
hastada nüks bulunmamaktadır. 
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III. NM, 13 yaşında, Erkek 
5 ay önce yüzün sağ yanında şekil bozuklu- 
ğu ve ekzoftalmus şikayeti nedeniyle hastanemi- 
ze geldi. Damağın ve roofarinksin sağ tarafında 
itilme vardı. Sağ nazal kavite tümörle doluydu. 
BT ve MR'da sağ infratemporal fossayı, orbitayı, 
nazal fossa ve maksiller, ethmoid ve sfenoid si- 
nüsleri dolduran parafaringeal alana inip bu 
bölgede A. karotis interna ile yakın ilişki göste- 
ren tümör vardı. Kısmen kavernöz sinüste etki- 
lenmişti (Şekil 5). 
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tur. Bazı otörler sadece cerrahiyi önerirken bazı- 
ları radyoterapi ve kemoterapiyi de önermekte- 
dirler (6, 8, 9. 12, 14, 18, 20). 

Cerrahi tedavide en önemli olan konu ame- 
liyat için tümör sınırlarının ve yaygınlığının iyi 
şekilde ortaya konulmuş ve tam rezeksiyonu 
sağlayacak iyi bir tekniğin kullanılmasıdır (2, 7,  
8, 9). Tümörü iyi ortaya koymama, önemli yapı- 
ların yaralanmasına ve tümörün tam olmayan 
rezeksiyonu dolayısı ile nüksüne sebep olacak- 
tır. 

Tümörün yaygınlığı tespit etmede BT ve MR 
bize yeterince yardımcı olmaktadır. Cerrah çeşit- 
li kesitlerle 3 boyutlu olarak tümörün lokalizas- 
yonu hakkında bilgi edinebilmektedir. Angiogra- 
fl tümörün beslendiği arterleri ve A. karotis in- 
terna (AKI) ile ilgisini göstermesi yönünden de-
ğerlidir. Operasyonda kan kaybını azaltmak için 
besleyen arterlere embolizasyon yapılabilmekte- 
dir (2, 19, 22J. Hatta, AKI'ya yakın ilgisi olan ve- 
ya invaze eden tümörlerde bu arter ameliyat ön- 
cesi balonla kapatılabilmektedir (2). Bütün bu 
işlemlerden sonra tümör 'kısa sürede çıkarılma- 
lıdır. Çünkü tıkanan damarlar açılabilir veya tü- 
mör çevreden yeni damarlarla beslenmeye baş-
layabilir (2, 22J. 

Bundan sonra en önemli safha cerrahi me- 
todun seçimidir. Eskiden kafa tabanına yayılan 
özellikle kavernöz sinüse yakın olan tümörler 
inoperabl kabul edilirdi. Bunun 2 sebebi vardır:  
(17, 20) 

1- Kavernöz sinüsün venöz pleksusundan  
veya AKI'nın yaralanmasından oluşan kanama, 

2- Bu bölgede dura defektlerinin tamirinin  
güç oluşudur. 

Seçilecek metod, nazal kavite ve paranazal 
sinüsleri, AKI'yı, kafa tabanını, kavernöz sinüsü 
rahatçı ortaya koyabileceği gibi yukarıdaki deza-
vantajlarda sebep olmamalıdır. 

Fisch (2, 9) bu tümörleri, İnfratemporal - C 
yöntemiyle rezeke etmektedir. İnfratemporal C 
tekniği mastoidektomi ile dış ve orta kulak obli-
terasyonu gerektirir. Bu nedenle operasyon sü- 
resi uzar 60 dB iletim tipinde işitme kaybı olu- 
şur. V3 kesilir. Orta hatta yerleşimli ve büyük 
tümörlerde, lateral rinotomi ile kombinasyon ge- 
 

rekir. Ancak avantajı, tümörün arka bölümünü  
ve lateral bölümünü iyi ekspose eder ve insizyon 
yönünden estetik kabul edilir. 

Biz bu tekniği dezavantajları nedeniyle kul-
lanmadık. 

Sekhar (20) ve ark. nın, "subfrontal - sub-
temporal - infratemporal - preauriküler yaklaşı- 
mı" da uygulanabilir. Ancak tümörün ekstrakra- 
nial bölümüne ulaşım zordur. Bu nedenle ante- 
rior fasial yaklaşımlar gerektirir. Osteotomi ya- 
pılan kemik greflerde, sekonder rezorpsiyona bağlı 
şekil bozukluğu olabilir. 

Jackson'ın (11), kraniofasial anamolili olgu-
lardan etkilenerek kafa kaidesi tümör cerrahisi- 
ne soktuğu osteotomi teknikleri bugün daha po- 
püler hale gelmiştir, osteotomi teknikleri ile ge- 
niş ekspojur ve yüzün derin alanlarına ulaşım 
sağlanır. Osteotomi yapılan kemiklerde rezorpsi- 
yon tehlikesi olduğundan fleplerle birlikte hazır-
lanması bu ihtimali ortadan kaldırmıştır. Ayrıca 
tümörün sebep olduğu deformiteler, osteotomi 
yapılan kemiklere yeniden şekil verilerek düzel-
tilebilir. Transfasial metodların en büyük deza- 
vantajı yüzde skar görülmesidir. Fasial Translo-
kasyon ve Geniş Osteoplastik Maksillektomi me-
todunda, fasial sinirin frontal dalı kesildiğinden,  
alın hareketlerinde geçici kayıp oluşur. Ancak 
operasyon sırasında mikroanostomoz yapılır. 

Le Fort l ve II osteotomilerinde, önemli bir 
dezavantaj yoktur. Özellikle miniplaklanın kulla-
nımından sonra, osteotomi yerleri tam fikse edi- 
lir ve deformite riski kalkar, Miniplaklann kulla-
nımına ati infeksiyon, ağrı gibi komplikasyonlar 
bildirilmektedir. Ancak nadirdir. 

Biz de bu bulgularımızda transfasial yakla-
şımları, avantajları nedeniyle tercih ettik. 

JNA'da kafa tabanını infiltre eden ve/veya 
intrakranial yayılan olgularda RT'de önerilmek- 
tedir. Economou (20) ve ark,, Cummunigs (6) ve 
ark, Mc Ghan (17) ve ark. ları hastalarına ve  
3000- 4600 cGy'lık RT uygulamışlardır. Radyo- 
aktif altın implantlarıda kullanılmaktadır. Fisch  
(2,9) kavernöz sinüse belirgin infiltrasyonu olan 
hastalar için RT önermektedir. Rekürrent veya 
presistan tümörler semptomatik olmadıkça RT 
verilmez (23). RT tümörü geriletmesine rağmen 
persistan tümör kalmaktadır. RT. baş-boyun 
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bölgesinde sekonder malign değişikliklere, tü- 
mörün malignleşmesine, kraniofasial iskelet ge-
lişmeside geriliğe ve temporal lob nekrozuna yol 
açabilir (6, 8, 21). 

Kemoterapi intrakranial ve orbital yerleşim- 
li büyük tümörlerde kullanılabilir. Goeofert ve  
ark. (10) bu tip JNA'larda Adriamycin ve Dacer-
bazene kullanmışlar ve 1-2 ay içinde regresyon 
tesbit etmişlerdir. Fakat tümör kalıcıdır. Kemo-
terapinin ise myelosupresyon gibi etkileri vardır 
(10). 

Yukarıda anlattığımız 3 tedavi metodunun  
da komplikasyonları vardır. Cerrahi komplikas-
yonlar arasında kanama, kranial sinir paralizile- 
ri (en sık VI, sonra V2, V3), deformite, körlük,  
BOS fistülü, karotiko kavernöz fistül, hemipleji, 
menenjit, diabetes insipitus sayılabilir (2). 

Bizim olgularımızdan birinde kanama, ke- 
ratit, yüzde deformite ve enflamasyon oldu. Baş- 
ka bir olgumuzda sadece inflamasyon gelişti. Di- 
ğer olgularımız komplikasyonsuz seyretti. 

Geniş JNA'ların tedavisinde komplikasyon-
lardan sonra en önemli problem nükstür. 

Cerrahi   yaklaşımlarda   bu   oran   yaklaşık 
%20'dir. Nüks oranı Andrews (2) ve Fish (9)  
%6.8 iken Jones ve ark. (15) larında %50'dir. Bi- 
zi l olgumuzda (1/4) nüks görüldü. 

RT sonrası sernptom veren nüksler Econo- 
mou (8) ve ark. da %23, Cummings (6) ve ark.  
da %20, Mc Ghan ve ark. da (16) %26.6 dır. 

Belirtildiği gibi geniş JNA'lanna tedavisinde 
problem hala devam etmektedir. Yeni yaklaşım 
metodlan belirtildikçe, tedavisi konusunda tec- 
rübeler arttıkça ve infraoperatif görüntüleme 
yöntemleri kullanılabilir hale geldikçe başarının 
artacağı kesindir. 
Yazışma Adresi   : Dr. Yavuz UYAR 
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