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ÖZET : Bilateral akustik nörinoma, nörofîbromatozis tip II hastalarda rastlanmaktadır. Santral tip nöro- 
fîbromatozis olarak da adlandırılan bu durum, klasik von Recklinghausen hastalığından (nörofıbromato- 
zis tip I) tümüyle farklı bir klinik tablodur. Kliniğimizde bilateral akustik nörinom nedeniyle translabiren- 
tin yaklaşımla opere edilen bir nörofıbramotozis tip II vakası sunulmuş ve konuyla ilgili literatür incelenmiştir. 

Anahtar Sözcükler : Akustik nörinom, Bilateral, Nörofîbromatozis tip II. 

SUMMARY : Bilateral acoustic neuromas are seen with neurojibromatosis type II. This condition is a dif- 
ferent clinical pattern from Von Recklinghausen disease, called central type neurofibromatosis. A case of 
neurofibromatosis type II who was operated by transabyrinthine approach for bilateral acoustic neuroma  
is presented and current literature is reviewed. 
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GİRİŞ 

Serebellopontin köşe patolojilerinin %80'ini 
oluşturan akustik nörinom (Vestibuler Schwan- 
nom) populasyonda iki farklı hasta grubunda  
gözlenir. Unilateral akustik nörinoma ileri yaşta- 
ki hastalarda ve sporadik olarak rastlanırken,  
bilateral akustik nörinom ise nörofıbromatozis  
tip II (NF II) hastalarında ortaya çıkmaktadır (8). 

Klasik von Recklinghausen hastalığı (NF-I)  
ya da periferal nörofıbromatozis, NF-II ya da  
santral nörofibromatozisden tamamen faklı bir  
klinik durumdur (14). Nörofibromatozisli vakala- 
rın %90 lık bölümünü NF-I hastaları oluşturur.  
NF-I için insidans 1/3000 iken, NF-II de  
1/100000 olup, çok daha nadir görülür (10).  
Her iki hastalık da otozomal dominant genetik  
geçiş göstermekte, aynı zamanda yüksek bir pe- 
netrasyon oranı bulunmaktadır (3). 

NF-I de akustik nörinom (AN) nadir rastla- 
nırken, NF-II de bilateral AN tanı kriterlerinden 
 
(*)     Ankara Numune Hastanesi II. KBB Kliniği 
(**)   Ankara Numune Hastanesi Beyin Cerrahi Kliniği 
(***) Ankara Numune Hastanesi Patoloji Kliniği - ANKARA 
 

birini oluşturmaktadır {11, 14). NF-II de bilate- 
ral veya unilateral işitme kaybı diğer AN lu has- 
talardan farklı olarak sıklıkla erken yaşta ortaya 
çıkmaktadır. NF-II de klinik farklılıkların yanın- 
da, histopatolojik bulgularında NF-I e göre çeşit- 
li değişiklikler içerdiği saptanmıştır (16). 

Hastalığın bulunduğu evreye göre izlenmesi  
veya değişik cerrahi tedavi şekilleri önerilmekte- 
dir. 

OLGU SUNUMU 

29 yaşındaki bayan hasta iki yıldır sağ ku- 
lağında daha fazla olmak üzere her iki tarafta  
işitme azlığı, tinnitus ve 7-8 yıldır zaman zaman  
gelişen dengesizlik şikayetiyle kliniğimize baş- 
vurdu. 1986 yılında servikal subdural menengi- 
oma nedeniyle operasyon geçirdiği öğrenildi. Ai- 
lesinde ve akrabalarında benzeri hastalık öykü- 
sü saptanmadı. 

KBB muayenesi normal olan hastanın nöro- 
lojik muayenesinde dil hareketlerinde kısıtlılık ve  
dilin sağ tarafında atrofi mevcuttu. Ayrıca göz 
konsültasyonu yapılan hastada fundus ve diğer 
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yapılar normal değerlendirildi. Sistemik muaye- 
nesinde ciltte daha önceki operasyona ait skar  
dokusu dışında saçlı deride üç adet nörofibrom 
saptanırken, cafe-au-lait lekelerine rastlanmadı. 

Odyometrik incelemede sağda total solda  
ise hafif derecede sensörinörol işitme kaybı mev- 
cuttu. Kompüterize tomografik (CT) incelemede  
ise sağda serebellopontin köşede 3x2 cm boyut- 
larında, düzgün sınırlı bir kitle, solda ise inter- 
nal akustik kanalın içinde 0.5x0.5 cm lik diğer  
bir kitle gözlendi (Resim l ve 2). 

 

Operasyona alınan hastaya translabirentin 
yaklaşımla sağ serebellopontin köşeden parsiyel  
kitle ekzisyonu gerçekleştirildi. Mastoidektomiyi 
takiben labirentektomi yapılarak internal akus- 
tik kanal ortaya konuldu. Kanalı tamamen dol- 
duran ve serebellopontin köşeye uzanan kitle  
medial diseksiyonla rezeke edilmeye başlandı.  
Ancak operasyon sırasında lateral sinüsde trav- 
maya bağlı hemoroji gelişti. Hemoraji kontrol al- 
 

tına alınırken serebellar ödem ortaya çıktı. Bu  
durum sonucu cerrahi müdahale güçleşti. Fasi- 
al sinir anatomik bütünlüğü korunarak kitle 
olabildiğince eksize edildi. Postoperatif grade 4  
sağ periferik fasial paralizi dışında sorun olma- 
dı. Fasial paralizinin nedeni olarak da operas- 
yon sırasında aspiratörün yaptığı travma ve bu- 
nun sonucunda sinirde gelişen ödem düşünül- 
dü. Steroid tedavisine başlanan hastanın pos  
operatif 3. aydaki kontrollerinde fasial paralizi- 
nin grade 2 ye düzeldiği gözlendi. Post operatif  
çekilen temporal kemik tomografilerinde sağda 
operasyon sahasında rezidü tümör saplandı  
(Resim 3). 

TARTIŞMA 

Nörofibromatozis santral veya periferik si-
nirlerden köken alan multiple neoplazmalar ve  
diğer sistemlere ait patolojik bulgulara rastla- 
nan genetik bir hastalıktır. Nörofıbromatozisli 
hastaların %90 mm, en sık rastlanan formu  
olan NF-1 oluşturur, otozomal dominant geçiş  
gösteren NF-I lerin %50 ise mutasyon sonucu  
ortaya çıkmaktadır. NF-I de gen penetransı  
%100 iken, NF-II de %95 in üzerindedir. Ailele- 
rin ve hastaların genetik haritaları sonucu NF-I  
de 17 nolu kromozomun uzun kolunda, NF-II de  
ise 22 nolu kromozomun uzun kolunda defektif  
gen saptanmıştır (l, 15). Bu hastalarda supre- 
sör gen kaybına bağlı olarak neoplastik gelişi- 
min başladığı düşünülmektedir (13). 

Klinik olarak karşılaştırıldığında NF-I de  
daha çok periferik bulgulara rastlanmaktadır.  
Bu tablo minimal bulgulardan, yaygın kütaneoz 
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fibromlara kadar değişebilir. Cafe-au-lait lekele- 
ri NF.I deki en sık bulgulardandır. NF-I li hasta- 
ların %75'inde prepübertal 5 rnm veya post pü- 
bertal 15 mm üzerinde altı veya daha fazla sayı- 
da cafe-au-lait lekesi bulunurken, NF-II de hiç 
rastlanmayabilir (7). Hastamızda da ciltte her- 
hangi bir cafe-au-lait lekesi saptanmamıştır. 

Göz bulguları olarak NF.I de iki veya daha  
fazla iris hamartomu (Lisch nodülleri) ya da op- 
tik sinir gliomu bulunurken, NF-II de katarakt  
ve lens opasitelerine rastlanır (7, 12). Göz kon-
sültasyonu sonucu hastada herhangi bir patolo- 
jik bulgu bulunamamış ve tümüyle normal de-
ğerlendirilmiştir. Cilt bulguları olarak NF,I de  
daha sık ve daha fazla olmak üzere her iki tipde  
de dermal, subdermal ağrısız yumuşak nörofib- 
romlara rastlanabilir (12). Hastamızda da saçlı  
deride nörofibromlar mevcuttu. 

NF-I de ayrıca kifoskolyoz gibi ortopedik so- 
runlar, makrosefali, sfenoid kanat displazisi, ze- 
ka geriliği, konuşma bozuklukları, motor bozuk- 
luklar ve epilepsiye rastlanabilir. Buna karşılık  
NF-II de santral sinir sistemine ait neoplazmalar  
daha sık gelişmektedir. Bilateral AN, cranial ve  
spinal meningiomata ve beyin sapı gliomları  
bunlar arasında sayılabilir (4, 11). Hastamız da  
daha önceden spinal meningioma nedeniyle ope- 
re edilmişti, ancak son yapılan muayenelerinde  
klinik olarak başka bir neoplazm saptanmadı.  
NF-II ' deki bu santral sinir sistemine ait tümör- 
ler morbiditeyi kötü etkilemektedir. Ancak  
NF-1 ' de gözlenen nörofibromlardaki %5'lik ma- 
lign transformasyona NF-II ' de rastlanmaz (7). 

NF-I ' deki bu periferik bulguların çokluğu  
erken yaşlarda ve kolayca tanı konmasını sağ- 
lar. NF-II ' li hastalar ise, ileri yaş da ortaya çı- 
kan unilateral AN hastalarına göre oldukça er- 
ken yaşlarda bilateral veya unilateral işitme azlı- 
ğı, denge kaybı, tinnitus ve baş ağrısı şikayetle- 
riyle doktora başvururlar (7). Ancak hastaların  
AN'den önce gelişebilen diğer neoplazmlara ait 
şikayetlerle başvurabileceği de unutulmamalı- 
dır. 

Odyometrik incelemelerde bilateral işitme  
azlığı dışında tüm bulgular unilateral AN ile ay- 
nıdır. Erken tanı konulan hastalarda işitme kay- 
bı gelişmeden hastalık tanınabilir. Bu konuda  
ayrıca NF-II ' deki AN ' ye ait tümör liflerinin 
 

kohlear ve fasial siniri iterek, çepeçevre infiltre  
ettiği bu nedenle tümör boyutuyla uyumsuz işit- 
me olabileceği bildirilmektedir (9). Auditory bra- 
in stem response yine oldukça sensitif bir yön- 
tem olarak tanıda kullanılabilir. Hastamızda  
sağda kitleye bağlı total işitme kaybı, solda ise 
intrakanaliküler tümöre bağlı olduğu düşünü- 
len hafif derece mikst tip işitme kaybı saptandı. 

Tanıda CT l cm'den büyük tümörleri sapta-
yabilirken, 2 mm'ye kadar duyarlığı nedeniyle  
NF-II düşünülen hastalarda MRJ önerilmektedir (5). 

NF-II için kabul edilen tanı kriterleri şun- 
lardır (14) : 1-CT veya MRI ile bilateral inter- 
nal akustik kanalda kitle saptanması veya 2- 
Unilateral AN ve birinci dereceden akrabalar  
arasında NF-II bulunması veya şu bulgulardan  
herhangi ikisinin bulunması gerekir. (Dermal  
veya subdermal nörofibromlar, juvenil posterior 
subkapsüler katarakt). Hastamızda bilateral in- 
ternal akustik kanalda kitlenin yanında subder- 
mal nörofibromlarda mevcuttu ve bu bulgularla  
NF-II tanısı konuldu. 

Tedavide klinik duruma göre değişik yakla- 
şımlar uygulanabilir. İşitmenin iyi olduğu hasta- 
larda orta fossa veya suboccipital yaklaşım uy-
gulanabilir. Ancak unilateral AN lu hastalarda  
işitme bu yöntemlerle %50'ye varan oranda ko- 
runurken NF-II ' de sonuçlar bu kadar bile ba- 
şarılı değildir (6, 13). Bunun nedeni olarak  
NF-II ' li hastalarda tümörün multilobüle olması  
ve fasial, kohlear sinirleri tümüyle çevreleyerek  
invaze etmesi gösterilmektedir. Bu durumda de- 
ğil işitmeyi korumak kitlenin total çıkarılması bile 
mümkün olmayabilir (12). 

İşitmenin olmadığı durumlarda ise transla- 
birentin yaklaşım uygulanabilir. Diğer yöntem- 
lerle karşalaştırıldığında post operatif fasial fonk- 
siyonlar %85'e varan oranlarda korunabilmekte- 
dir. Translabirentin yaklaşımındaki postoperatif  
fasial paralizi nedeni olarak, vasküler beslenme- 
nin bozulması, termik travma gibi nedenler dı- 
şında en sık olarak operasyonda kullanılan as- 
piratörün yaptığı travmaya bağlı ödem suçlan- 
maktadır (17). Operasyon sırasında fasial sinirin 
anatomik bütünlüğü korunduğu halde hasta- 
mızda da post op. grade 4 fasial paralizi geliş- 
miştir, ancak medikal tedaviyle 3 ay içinde geri- 
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lediği gözlenmiştir. Bu paralizinin nedenini biz  
de operasyon sırasında aspirasyona bağlı trav- 
ma olarak değerlendirdik. 

Operasyonun morbidite ve mortaliteyi artı- 
racağı hastalarda, tek işiten kulakta tümörün  
olması veya tümörün işitmeyi koruyacak bir  
operasyon için çok büyük olduğu hallerde has- 
talar izlenebilir. Bu tür NF-II hastalarında diğer 
intrakranial patolojilerin de gelişebileceği düşü- 
nülerek düzenli aralıklarla MRI yapılmalıdır (5). 

NF-II santral sinir sistemi neoplazmaları 
nedeniyle ağır mortalite ve morbiditeyle giden  
bir hastalıktır. Ayrıca hastalar hayatları boyun- 
ca riskli operasyonlarla karşı karşıya kalınmakta- 
dırlar. Hastaların yaşama süresi tanıdan itiba- 
ren 15 yıl olarak tahmin edilmektedir. Genelde  
40 yaş civarında hastalar çeşitli nedenlerle kay-
bedilmektedir (4). 

NF-II ' li hastalarda tümörün histopatolojik  
olarak değerlendirilmesi de unilateral AN vaka- 
larından çeşitli farklılıklar içermektedir. Bu has- 
talarda schwann hücresi proliferasyonu ve vero- 
cay cisimlerine daha sık rastlamanın yanında 
meningioma ve meningeal hücre proliferasyonu  
NF-II için tipik bir bulgu olarak belirtilmektedir  
(16, 2). Vakanın histopatolojik olarak değerlen-
dirilmesinde de schwannom dokusunu içinde 
meningiomaya rastlanmıştır (Şekil 4, 5, 6, 7). 
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