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OZET : Bilateral akustik nérinoma, novofibromatozis tip II hastalarda rastlanmaktadir. Santral tip néro-
fibromatozis olarak da adlandirilan bu durum, klasik von Recklinghausen hastaligindan (norofibromato-
zis tip 1) timiiyle farkli bir klinik tablodur. Klinigimizde bilateral akustik nérinom nedeniyle translabiren-

tin yaklasimla opere edilen bir nérofibramotozis tip Il vakasi sunulmus ve konuyla ilgili literatiir incelenmistir.

Anahtar Sozciikler : Akustik nérinom, Bilateral, Nérofibromatozis tip I1.

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 I who was operated by transabyrinthine approach for bilateral acoustic neuroma
is presented and current literature is reviewed.

Key Words : Acoustic Neuroma, Bilateral, Neurojibromatosis type I1.

GIiRiS birini olusturmaktadir {11, 14). NF-II de bilate-
ral veya unilateral isitme kaybi diger AN lu has-
talardan farkli olarak siklikla erken yasta ortaya
cikmaktadir. NF-II de klinik farkliliklarin yanin-
da, histopatolojik bulgularinda NF-I e gore c¢esit-

Serebellopontin  kdse patolojilerinin ~ %80'ini
olusturan  akustik norinom (Vestibuler Schwan-
nom) populasyonda iki farkli hasta grubunda
gozlenir. Unilateral akustik ndrinoma ileri yasta-

ki hastalarda ve sporadik olarak rastlanirken, li degisiklikler i¢erdigi saptanmustir (16).

bilateral akustik nérinom ise ndrofibromatozis Hastaligin  bulundufu evreye gore izlenmesi
tip I (NF II) hastalarinda ortaya ¢ikmaktadir (8). veya degisik cerrahi tedavi sekilleri Onerilmekte-
Klasik von Recklinghausen hastaligi  (NF-I) dir.

ya da periferal norofibromatozis, NF-II ya da

santral  norofibromatozisden tamamen fakli  bir OLGU SUNUMU

klinik durumdur (14). Norofibromatozisli vakala- 29 vyasindaki bayan hasta iki yildir sag ku-
rim %90 lik bolimiinii NF-I hastalar1 olusturur. laginda daha fazla olmak iizere her iki tarafta
NF-I i¢in insidans 1/3000 iken, NF-II de isitme azligl, tinnitus ve 7-8 yildir zaman zaman
1/100000 olup, ¢ok daha nadir gorilir (10). gelisen dengesizlik sikayetiyle klinigimize bas-
Her iki hastaik da otozomal dominant genetik vurdu. 1986 yilinda servikal subdural menengi-
gecis gOstermekte, ayni zamanda yiksek bir pe- oma nedeniyle operasyon gegirdigi Ogrenildi. Ai-
netrasyon orani bulunmaktadir (3). lesinde ve akrabalarinda benzeri hastalik &yki-

NF-I de akustik nérinom (AN) nadir rastla- sii saptanmad.

nirken, NF-II de bilateral AN tam kriterlerinden KBB muayenesi normal olan hastanin néro-

lojik muayenesinde dil hareketlerinde kisithilik ve

(*)  Ankara Numune Hastanesi 1. KBB Klinigi dilin sag tarafinda atrofi mevcuttu. Ayrica goz

(**) Ankara Numune Hastanesi Beyin Cerrahi Klinigi

(***) Ankara Numune Hastanesi Patoloji Klinigi - ANKARA konsiiltasyonu  yapilan hastada fundus ve diger
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yapilar normal degerlendirildi. Sistemik muaye-
nesinde ciltte daha Onceki operasyona ait skar
dokusu diginda sagli deride (¢ adet norofibrom
saptanirken, cafe-au-lait lekelerine rastlanmadi.

Odyometrik incelemede sagda total solda
ise hafif derecede sensorinérol isitme kaybi mev-
cuttu. Kompiiterize tomografik (CT) incelemede
ise sagda serebellopontin kosede 3x2 cm boyut-
larinda, diizgiin smirli bir kitle, solda ise inter-
nal akustik kanalin iginde 0.5x0.5 cm lik diger
bir kitle gézlendi (Resim 1 ve 2).

gttt
i

lesim 1 @ Preoperatif CT de sag de serebellopontin kosede pos-
teriorda kitle gozlenmelcte.

Resim 2 @ Buska bir kesitte sol internul akustik kanalda
0.5x0.5 cm lik kitle gézlenmelcte.

Operasyona alman hastaya translabirentin
yaklasimla sag serebellopontin koseden parsiyel
kitle ekzisyonu gergeklestirildi. Mastoidektomiyi
takiben labirentektomi yapilarak internal akus-
tik kanal ortaya konuldu. Kanali tamamen dol-
duran ve serebellopontin kdseye uzanan Kkitle
medial diseksiyonla rezeke edilmeye baslandi.
Ancak operasyon sirasinda lateral siniisde trav-
maya bagli hemoroji gelisti. Hemoraji kontrol al-
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tina alinirken serebellar 6dem ortaya ¢ikti. Bu
durum sonucu cerrahi miidahale giiglesti. Fasi-
al sinir anatomik  biitiinligii  korunarak  kitle
olabildigince eksize edildi. Postoperatif grade 4
sag periferik fasial paralizi disinda sorun olma-
di. Fasial paralizinin nedeni olarak da operas-
yon sirasinda aspiratdriin yaptigi travma ve bu-
nun sonucunda sinirde gelisen oOdem  diigiiniil-
dii. Steroid tedavisine baslanan hastanin  pos
operatif 3. aydaki kontrollerinde fasial paralizi-
nin grade 2 ye diizeldigi gozlendi. Post operatif

¢ekilen temporal kemik tomografilerinde sagda
saplandi

operasyon  sahasinda  rezidi  timor

(Resim 3).

Resim 3 : Postoperatif 2. ay CT de sagda operasyon scdicstn
da rezidil tiimir meveut.

TARTISMA

Norofibromatozis santral veya periferik —si-
nirlerden koken alan multiple neoplazmalar ve
diger sistemlere ait patolojik bulgulara rastla-
nan genetik bir hastaliktir.  Norofibromatozisli
hastalarin = %90 mm, en sik rastlanan formu
olan NF-1 olusturur, otozomal dominant gecis
gosteren NF-I lerin %50 ise mutasyon sonucu
ortaya ¢tkmaktadir. NF-I de gen penetransi
%100 iken, NF-II de %95 in iizerindedir. Ailele-
rin ve hastalarin genetik haritalar1 sonucu NF-I
de 17 nolu kromozomun uzun kolunda, NF-II de
ise 22 nolu kromozomun uzun kolunda defektif
gen saptanmistir (I, 15). Bu hastalarda supre-
sor gen kaybina baghh olarak neoplastik gelisi-
min bagladig1 diisiiniilmektedir (13).

Klinik olarak karsilastirildiginda NF-I  de
daha c¢ok periferik bulgulara rastlanmaktadir.

Bu tablo minimal bulgulardan, yaygin kiitancoz
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fibromlara kadar degisebilir. Cafe-au-lait lekele-
ri NF.I deki en sik bulgulardandir. NF-I 1i hasta-
larin  %75'inde prepiibertal 5 mm veya post pi-
bertal 15 mm iizerinde alti veya daha fazla sayi-
da cafe-au-lait lekesi bulunurken, NF-II de hig
rastlanmayabilir (7). Hastamizda da ciltte her-
hangi bir cafe-au-lait lekesi saptanmamigtir.

Goz bulgulart olarak NF.I de iki veya daha
fazla iris hamartomu (Lisch nodiilleri) ya da op-
tik sinir gliomu bulunurken, NF-II de katarakt
ve lens opasitelerine rastlanir (7, 12). Goéz kon-
stiltasyonu sonucu hastada herhangi bir patolo-
jik bulgu bulunamamis ve tiimiiyle normal de-
gerlendirilmistir. Cilt bulgulart olarak NF,I de
daha sik ve daha fazla olmak iizere her iki tipde
de dermal, subdermal agrisiz yumusak norofib-
romlara rastlanabilir (12). Hastamizda da sagh
deride norofibromlar mevcuttu.

NF-I de ayrica kifoskolyoz gibi ortopedik so-
runlar, makrosefali, sfenoid kanat displazisi, ze-
ka geriligi, konusma bozukluklari, motor bozuk-
luklar ve epilepsiye rastlanabilir. Buna kargilik
NF-II de santral sinir sistemine ait neoplazmalar
daha sik gelismektedir. Bilateral AN, cranial ve
spinal meningiomata ve beyin sapt gliomlar
bunlar arasinda sayilabilir (4, 11). Hastamuz da
daha Onceden spinal meningioma nedeniyle ope-
re edilmisti, ancak son yapilan muayenelerinde
klinik olarak baska bir neoplazm saptanmadi.
NF-II ' deki bu santral sinir sistemine ait timor-
ler  morbiditeyi  kotii  etkilemektedir. ~ Ancak
NF-1 ' de gozlenen ndrofibromlardaki %5'lik ma-
lign transformasyona NF-II ' de rastlanmaz (7).

NF-I ' deki bu periferik bulgularin ¢oklugu
erken yaslarda ve kolayca tani konmasini sag-
lar. NF-IT ' li hastalar ise, ileri yas da ortaya ¢i-
kan unilateral AN hastalarina gore olduk¢a er-
ken yaglarda bilateral veya unilateral isitme azli-
g1, denge kaybi, tinnitus ve bas agrisi sikayetle-
riyle doktora bagvururlar (7). Ancak hastalarin
AN'den oOnce gelisebilen diger neoplazmlara ait
sikayetlerle
dir.

bagvurabilecegi  de  unutulmamali-

Odyometrik  incelemelerde  bilateral  isitme
azhigr disinda tim bulgular unilateral AN ile ay-
nmidir. Erken tani konulan hastalarda isitme kay-
b1 gelismeden hastalik tanmabilir. Bu konuda

ayrica NF-II ' deki AN ' ye ait tiimor liflerinin
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kohlear ve fasial siniri iterek, cepecevre infiltre
ettigi bu nedenle tiimdr boyutuyla uyumsuz isit-
me olabilecegi bildirilmektedir (9). Auditory bra-
in stem response yine olduk¢a sensitif bir yon-
tem olarak  tanida
sagda kitleye bagli total isitme kaybi, solda ise
intrakanalikiiler ~ timére bagli  oldugu

len hafif derece mikst tip isitme kayb1 saptandi.

kullanilabilir.  Hastamizda

diisiinii-

Tanida CT 1 cm'den biyiik tiimorleri sapta-
yabilirken, 2 mm'ye kadar duyarligit nedeniyle
NF-II diisiiniilen hastalarda MRJ 6nerilmektedir (5).

NF-II igin kabul edilen tani1 kriterleri sun-
lardir (14) : 1-CT veya MRI ile bilateral inter-
nal akustik kanalda kitle saptanmasi veya 2-
Unilateral AN ve birinci dereceden akrabalar
arasinda NF-II bulunmasi veya su bulgulardan
(Dermal
veya subdermal norofibromlar, juvenil posterior

herhangi  ikisinin  bulunmasi  gerekir.

subkapsiiler katarakt). Hastamizda bilateral in-
ternal akustik kanalda kitlenin yaninda subder-
mal norofibromlarda mevcuttu ve bu bulgularla
NF-II tanis1 konuldu.

Tedavide klinik duruma gore degisik yakla-
stmlar uygulanabilir. Isitmenin iyi oldugu hasta-
larda orta fossa veya suboccipital yaklasim uy-
gulanabilir. Ancak unilateral AN lu hastalarda
isitme bu yontemlerle %50'ye varan oranda ko-
runurken NF-II ' de sonuglar bu kadar bile ba-
saritli  degildir (6, 13).
NF-II ' li hastalarda tiimoériin multilobiile olmasi

Bunun nedeni olarak

ve fasial, kohlear sinirleri tiimiiyle c¢evreleyerek
invaze etmesi gosterilmektedir. Bu durumda de-
gil isitmeyi korumak kitlenin total ¢ikarilmasi bile
miimkiin olmayabilir (12).

Isitmenin  olmadipn durumlarda ise transla-
birentin yaklasim uygulanabilir. Diger yontem-
lerle karsalagtirildifinda post operatif fasial fonk-
siyonlar %@85'e varan oranlarda korunabilmekte-
dir.  Translabirentin  yaklasimindaki  postoperatif
fasial paralizi nedeni olarak, vaskiiler beslenme-
nin bozulmasi, termik travma gibi nedenler di-
sinda en sik olarak operasyonda kullanilan as-
piratériin  yaptig1 travmaya bagli &dem suglan-
maktadir (17). Operasyon sirasinda fasial sinirin
korundugu  halde hasta-
mizda da post op. grade 4 fasial paralizi gelis-

mistir, ancak medikal tedaviyle 3 ay icinde geri-

anatomik  biitiinligi
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ledigi gozlenmistir. Bu paralizinin nedenini biz
de operasyon sirasinda aspirasyona bagli trav-
ma olarak degerlendirdik.

Operasyonun morbidite ve mortaliteyi arti-
racagl hastalarda, tek isiten kulakta tiimoriin
olmast veya timoriin isitmeyi koruyacak bir
operasyon i¢in ¢ok bilyllk oldugu hallerde has-
talar izlenebilir. Bu tlir NF-II hastalarinda diger
intrakranial patolojilerin de gelisebilecegi diisii-
niilerek diizenli araliklarla MRI yapilmalidir (5).

NF-II  santral sinir sistemi neoplazmalari
nedeniyle agir mortalite ve morbiditeyle giden
bir hastaliktir. Ayrica hastalar hayatlart boyun-
ca riskli operasyonlarla karsi karsiya kalinmakta-
dirlar. Hastalarin yasama siliresi tanidan itiba-
ren 15 yil olarak tahmin edilmektedir. Genelde
40 yas civarinda hastalar c¢esitli nedenlerle kay-
bedilmektedir (4).

NF-II ' li hastalarda tiimoriin histopatolojik
olarak degerlendirilmesi de unilateral AN vaka-
larindan ¢esitli farkliliklar icermektedir. Bu has-
talarda schwann hiicresi proliferasyonu ve vero-
cay cisimlerine daha sik rastlamanin yaninda
meningioma ve meningeal hiicre proliferasyonu
NF-II icin tipik bir bulgu olarak belirtilmektedir
(16, 2). Vakanm histopatolojik olarak degerlen-
dirilmesinde de schwannom dokusunu iginde
meningiomaya rastlanmistir (Sekil 4, 5, 6, 7).

fesun 4 o Menenguoma dokusa (HEX100)

NF-1I, 30 yasindan écen gozlenen AN'larda
akla getirilmelidir. Periferik bulgularnn az olmasi
nedeniyle gozden kacabilecegi unutulmamahdir.
Ayrica NF-11 tams: olan hastamn yakinlan ince-
lenmeli, odyometrik ¢aligmalar yapilmal, gere-
kirse erken tam i¢in MRI énerilmelidir. Ayrica
hasta ve yakinlarina genetik damsmanhk yapil-
malhidir (5).
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Resun 6 : Meningiomada immiinhistoicimyasal olarale vimaen
tinle pozitif boyanme (vimentinx100).

Resim 7 : Inununhistolimyasal olarale S 1oy scluvanionido
pozitif boyanma izlenirken menengiomade boyanina
gbzitkmemektedir (S-100x100).

Yazisma Adresi : Dr. Suat TURGUT
Ankara Numune Hastanesi [l. KBB Klinigi
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