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OZET: Burun ve paranasal siniislerin malign schwannomu cok nadir izlenir. Literatiirde bugiine
kadar 10 olgu rapor edilmistir. Bas boyun bélgesinde genellikle son dort kafa c¢iftinden gelisirler ve
agresif seyrederler. Olgumuz sol burun ve paranasal siniislerde "malign schwannom” tanisi alan
65 yasinda erkek hastadw. Sol lateral rinotomiyle parsiyel maksillektomi ve postoperatif radyotera-
pi seklinde tedavi uygulanan hastamiz, tedavi sonrasi 8. ayinda halen sag ve hastaliksiz olarak ta-
kiptedir. Olgumuz, literatiir bilgileri gozden gegirilerek tartisildi.

Anahtar Sozciikler: Malign schwannom, Burun, Siniis

SUMMARY: Malignant schwannoma of the nose and paranasal sinuses is an uncommon entity.
Only about ten cases have been reported in the literature to date. Malignant schwannomas in head
and neck region usually arise from last 4 cranial nerves and show an aggressive progress. Our case
is a 65 yeis old male patient diagnosed as malignant schwannoma of the left nasal cavity and para-
nasal sinuses. Left partial maxillectomy with lateral rhinotomy approach followed by a postoperati-
ve course of radiotherapy was performed as the treatment. The patients is alive without disease in
his postoperative eighth month and in follow-up. in this study, the case is reviewed by the light
of the literature.
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GIRIS

Malign norilemmom, ndorofibrosarkom ve-
ya norojenik sarkom olarak da bilinen ve sinir
kilifindan koken alan olduk¢a agresif seyirli
olan malign schwannom, bas boyun bdlgesin-
de oldukga nadir izlenen bir amitedir. Bu neop-
lasm izole bir lezyon olarak goriilebilse de, daha
cok (%30-50) Von Recklinghausen nérofibroma-
tozisi ile birlikte bulunur (4,9). En sik olarak
ekstremitelerde, ikinci siklikta toraks ve abdo-
menin paravertebral bolgelerinde rastlanir. Tii-
mor, %10'dan az oranda bas-boyun boélgesinde
yerlesir (3,9). Benign schwannomalarda ise bas-
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boyun tutulumu %25-35 oranindadir. (9,11) An-
cak paranasal siniislerin dogrudan tutulumu c¢ok
nadirdir ve %4'den daha az oranda goriiliir (7).

Bas boyun bolgesinin malign schwannom-
lar1, siklikla brankial pleksusun proksimalinde
son 4 kafa ciftinin biri veya birka¢indan kay-
naklanan, biiyliyen bir boyun kitlesi seklinde
ortaya ¢ikarlar (3,6,9). Burun ve paranazal siniis-
lerin tutulumu bildirilse de ¢ok nadirdir ve ¢o-
gunda  trigeminal  sinirin  oftalmik  veya
maksiller dallar1 ile bunlarin terminal ve int-
ranazal kisimlarindan gelismeleri s6z konusu-
dur. (6,8,9) Batsakis, Schwann hiicreleri igerme-
diginden, olfaktor sinirden gelismenin s6z konusu
olmayacagim belirtmistir (2,9).
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Robitaille ve ark. 1810'lara dek yaptiklari
literatiir taramasindan diinyada sadece 1 hasta-
da Von Recklinghausen ndrofibromatozisi ile
birlikte seyreden maksiller sinlis malign
schwannomu bildirdiler (9,10). Goephert ve ark.
daha sonra maksiller siniis tutulumu olan iki
olgu rapor ettiler (5,9). Hoffman ve ark. nazal
kaviteden malign sinir kilifi tiimorii tanimla-
dilar (8,9).

Nazal kavite veya paranazal siniisleri tutan
yaklagik 10 olgu bildirilmistir. Bizim olgumuz-
da Von Recklinghausen noérofibromatozisine
uygun bulgular ve aile hikayesi yoktu.

OLGU

65 yasindaki M.K. isimli erkek hasta, bu-
rundan nefes alma giicliigli ve burun kanamasi
sikayeti ile S.B. Ankara Hastanesi KBB Klinigin-
de goriildii. Dort ay once baslayan sikayetleri-
nin giderek arttigi, 2-3 giinde bir siddetli burun
kanamalar1 oldugu &grenildi. Oz gegmisinde 1
yil 6nce sol nazal polipektomi gegirmisti.

Anterior rinoskopide sol nazal pasajda
hemorajik-piiriilan sekresyon, sol nazal kaviteyi
dolduran orta sertlikte, agrisiz kitle ile sagda
konkadan kaynaklanan ve adrenalin-pantokain
tampon ile kiiclilmeyen polipoid kitle tespit
edildi. Oral kavite muayenesinde sert damak-
ta sol tarafta 2x2 cm ¢apli, agrisiz, kemigi ero-
de etmis izlenimi veren kitle izleniyordu.
Posterior rinoskopide, solda koanayir dolduran
2x2 cm g¢apli lobule vejetan kitle vardi. Otos-
kopik bulgular normaldi. Boyunda palpabl len-
fadenopati yoktu. Koronal ve aksiyel kesitli
komputerize tomografisinde, sol maksiller ke-
mik ile sfenoid kemigin sol major kanadinda
destriiksiyon meydana getiren, sol maksiller si-
niisii ve nazal kaviteyi iggal edip sol etmoid ve
sfenoid siniisii tahrip eden, nazofarengeal liime-
ne uzanan kitle mevcuttu. Orbital, retrobulber
ve intraserebral yayilim yoktu (Sekil 1).

Sol nazal kaviteden yapilan punch biyopsi
ile tan1 konulamayinca, insizyonel biyopsi ya-
pild1 ve "indiferansiye malign tiimor" olarak ra-
por edildi (S.B. Ankara Hastanesi Patoloji Lab.
No: 6072/91).

Genel anestezi altinda sol Weber-Moore-
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Ferguson insizyonu ve lateral rinotomi yakla-
stm1 ile sol parsiyel maksilla rezeksiyonu ya-
pildi. Tomografisinde sol antrum 6n duvar
eroziv goriildiigiinden, flep elevasyonu sirasin-
da buksinator adale spesmene katildi. Spesmen
incelendiginde nazal septumda invazyon olma-
dig1 gorilldi. Kitlenin maksiller antrum medi-
al duvarindaki defektten sol nazal kaviteye ve
koanadan da nazofarenkse dogru 2 cm tagdigi
saptandi. Kitlenin komsuluk gosterdigi kribri-
form plate, orbital lamina ve orbita alt duvarin-
da defekt yoktu. Sfenoid sinlis 6n duvari
tamamen yenik idi ve kitle sfenoid siniisii
dolduruyordu; sfenoid siniis mukoperiostu ile bir-
likte temizlendi. Sfenoid siniis septali idi, arka
bolimden pii geliyordu,- kiiltiir alindi. Pterigo-
palatin fossa invazyonu vardi; pterigoid proges
ile birlikte pterigopalatin fossa olusumlar1 spes-
mene katildi. Sol uyluk 6n yliziinden alman
split-thickness cilt grafti 6n yiiz flebinin arka
yiiziine siitiire edildi. Sag nazal kaviteden nazo-
gastrik sonda yerlestirildikten sonra her iki na-
zal kaviteye anterior ekstrafor tampon kondu,
komplikasyon olmadi. Tamponlar1 bosaltildik-
tan sonra hasta 14. giinde taburcu edildi.

Sekil 1: Olgunun preoperotif goriiniimii

Histopatolojik tetkikde “malign schwan-
noma” tanisi konuldu (S.B. Ankara Hastanesi Pa-
toloji Lab. no: 149/92). Tiimor hiicreleri anizo-
sitoz, anizokaryoz gosteren hiperkromatik
niikleuslu pleomorfik hiicreler olup genis alan-
larda fassikiiler dizilim ve hiperselliilarite gos-
termektedir (Hematoksilen-eozin boyasy;
orijinal bityiitme), (Sekil 2).
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Sekil 2 : Kitlenin histopatolojik goriiniimii.

TARTISMA

Kranial ve spinal sinir kdoklerinin oldugu
kadar periferik sinirlerin malign tiimorleri de
olduk¢a nadir goriiliirler. En sik olarak ekstre-
mitelerde daha sonra ise surasi ile govde ve bas-
boyunda ortaya cikarlar (4).

Bu tiimoriin histogenezi hala tartismalidir.
Fisher ve Vuzevki belirgin elekronmikroskopik
morfolojilerine dayanarak bu neoplazmlarin
Schwarw hiicresi orjinli olduklarini ileri siirdiiler.
Ancak ultrastriiktiirel analiz yOntemlerindeki
gelismelere ragmen malign schwan-nomlarrn
kaynaklandiklar1 primer hiicrenin hangisi oldugu
yolundaki fikir ayriliklar1 hala devam etmektedir;
zira bu tiimorlerde degisen kombinasyonlarda
Schwann hiicreleri, fibrob-lastlar ve perinoral
hiicreler bulunmaktadir (1).

Malign bir neoplazmin sinir kilifindan ge-
listiginin anlagilmas1 ve siniflandirilmast  zor
olabilir. Gelisimi sirasinda timdr kitlesi kay-
naklandig: sinirden disariya dogru biiyiiyerek altta
yatan sinir trunkusunu intakt birakabilir. Daha
siklikla goriillen ise tlimor kitlesinin  sinir
fasikiillerinin arasina girip dallanmasi ile onlar
birbirinden ayirip yaymasidir. Rutin histolojik
analizde, malign fibroz histiyositoma,
leiomyosarkom veya fibrosarkom gibi ig (spind-
le) hiicreli sarkomlar ile olan ayirici tanisini
yapmak imkansiz olabilir (I). Batsakis "Birno-
rojemk sarkomu fibrosarkomdan ayiran tek
0zelligin, bir sinir trunkusundan kaynaklandiginin
gorlilmesidir"  demistir  (1,2). Ancak biiylik
neoplazmlarda veya ¢ikarilan dokunun parcali
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oldugu lezyonlarda hangisinden kaynaklandigi
ayirdedilemeyebilir. Bu olgularda ayn1 kitle
icinde Onceden bulunan bir noérofibromun his-
tolojik olarak gosterilmesi, malign timoriin bu
norofibromdan gelistigine dair yeterli delil tes-
kil eder ve dolayist ile malign schwannoma ta-
nis1 konabilir. Isik mikroskopisindeki
Ozelliklere dayanarak malignitenin saptanma-
s1 bizim olgumuzda oldugu gibi ig (spindle) hiic-
relerin yogun bir sekilde ¢ogalmasi veya biribiri
icine giren fassikiller patem olusturmasi saye-
sinde miimkiin olur (1). Mitozlarla birlikte niik-
leer pleomorfizm bulunmalidir.  Genellikle
onceden mevcut pleksiform nérofibrom alanlari
bulmak ve bazi durumlarda da (%3-30) norofib-
romdan malign schwannomaya tedrici bir ge-
¢is gostermek miimkiindiir (1,7).

Malign schwannomlarin ultrastriiktiirel in-
celemelerin myelini andiran osmofilik girdap-
lar ile beraber schwann hiicre ¢ogalmasini ve
uzun, birbiri i¢ine giren sitoplazmik mikrofla-
manlarn gostermektedir. Mezakson benzeri olu-
sumlar ile devamlilik arzeden bir membranin
bulunmast schwann hiicrelerinin  taninmast
i¢gin sarttir. Ancak, bu bulgular tek basma peri-
ferik sinir kilifi timori tanisint koymak veya
dogrulamak i¢in yeterli degildir; histolojik ve
klinik bulgular mutlaka uyumlu olmalidir (1,7).

Son zamanlarda, klasik morfolojik 6zellik-
leri ile periferik sinir kilifi tiimorlerine tani ko-
namadigr durumlarda S-100 ve Leu-7 antijen-
lerinden  faydalanildigt  immiindsitokimyasal
teknikler taniya yardimecir olmaktadir. Noral or-
jinli hiicrelere 6zgii olmamakla birlikte, perife-
rik ve merkezi sinir sistemlerinin  destek
hiicrelerinde S-100 proteini siklikla bulunmakla
ve malign periferik sinir kilift timoéri olgula-
rmin yaklasik yarisinda reaksiyon vermektedir
(1,7). Kesin belirleyici olmamakla birlikte, im-
miinohistokimyasal degerlendirme, ince igne
aspirasyon sitolojisinde oldugu gibi 0&zellikle
ultrastriiktiirel analiz ic¢in yeterli doku bulun-
madigi durumlarda malign schwannom tanisi
destekleyebilir (1).

Malign schvvannomlu hastalarin %33'linde
akciger ve kemikte hematojen metastazlar bil-
dirilmistir (1,3,6). Regional lenfatik metastaz-
lar nadiren bildirilmistir (1,3). Bizim olgumuzda
boyunda lenfadenopati ve sistemik taramada
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uzak metastaz saptanmamigtir. Bu tiimdrde
esas tedavi olabildigince genis en-blok cerrahi
ekstirpasyondur (1,5,7) lenfatik yayilim olasi-
lig1 diisiik oldugu igin elektif Boyun diseksiyo-
nu Onerilmemektedir. (1) Bizde olgumuza
elektif boyun diseksiyonu uygulamadik.

Eskiden malign schwannomlarin radyore-
sistan olduklart kabul edilirdi (1,3). Bu smirh
cevap tliimoriin biyolojik davranmisindan ¢ok eski
radyoterapi tekniklerinin yetersizliginden ola-
bilir. Cevre dokulara infiltrasyon ve perinoral
invazyon nedeni ile malign schwannonlarin lo-
kal niiks etme egilimleri vardir. Adjuvan rad-
yoterapi ve negatif cerrahi sinirlara ragmen
timorlerin  %50'si birgok kez lokal niiks gos-
terirler (1,3). Son zamanlarda bazi yazarlar lokal
niikslerin goriilme oranini azaltmak, izole niiksleri
tedavi etmek veya rezeksiyon uygula-
namayacak lezyonlar i¢in primer tedavi amaci
ile postoperatif radyoterapi tavsiye etmislerdir
(1,5,8). Bu yazarlarin tecriibelerini gbz oniine ala-
rak hastaligin lokal kontroliinii saglamak amac1
ile biz de olgumuza adjuvan radyoterapi uy-
guladik.

Bu neoplazmlarda adjuvan kemoterapinin
roli kesinlesmemistir. Ekstremitelere sinirli tii-
morlerde Storm ve arkadaglar1 preoperativ int-
raarteriyel  kemoterapi ile tedavi edilen
hastalarda daha diisiik lokal niiks oranlan bil-
dirdiler. Bu ajanlarin sistemik tatbikinin bas bo-
yun timorlerinde iyi bir kontrol saglayip
saglayamayacagi bilinmemektedir. Yeni ilag
kombinasyonlarmin yer aldigi yeni denemele-
rin yapilmasi gerekmektedir (1).

Literatiirde, cerrahi olarak tedavi edilen
hastalarin %85'1 hastaliklar1 nedeni ile 6lmek-
tedirler; 5 yildan uzun sag kalim hastalarin sa-
dece % 15'inde so6z konusudur. Hastamiz
cerrahi + radyoterapi kombinasyonu sonrasi se-
kizinci aymda halen sag ve hastaliksiz olarak
takiptedir.

SONUC

1. Malign schwannom tanist histopatolo-
jik olarak zor bir tam olabilir.
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2. Ultrastriiktiirel ve immonohisto kimya-
sal tekniklerdeki gelismeler tiimoérlerin tanisi-
n1 kolay lagtirmustir.

3. Bilgisayarli tomografi ve daha ziyade
manyetik rezonans goriintiilemesi timor sinir-
larinin tayininden dnemlidir.

4. Bu tiimorlerin tedavilerindeki esas, ge-
nis cerrahi rezeksiyondur.

5. Radyoterapi lokal niikslerin kontrolii ve
tedavisinde rol oynar ve rezeksiyon uygulana-
mayan lezyonlarda yiiksek dozda faydalidir.

6. Tedavinin cinsine bakilmaksizin bu
neoplazmlarin uzun siireli prognozlar1 kotiidiir.

Yazisma Adresi : Dr. Adil Eryillmaz
S.B. Ankara Hastanesi
KBB Klinigi ANKARA

KAYNAKLAR

1. Bailer JW, et all. Malignant nerve sheath tumors of the
head and neck: A combined experience from two uni-
versity hospitals. Laryngoscope, 101, 1044-9, 1991.

2. Batsakis JG. Tumors of the head and neck. 2nd ed. Bal-
timore: Willams &"Wilkisn Co., 1979:313-33.

3. Das Gupta TK, Brasfield RD. Solitary malignant
schwannoma. Ann Surg, 171:419-28, 1970.

4. Ghosh BC, et. ali. Malignant schwannoma: A clinico-
pathologic study. Cancer, 31:184-90, 1972.

5. Goepfert H, et. all. Soft tissue sarcoma of the head and
neck after sheath tumors of the head and neck after pu-
berty. Arch otolaryngol, 103:365-8, 1977.

6. Gullane PJ, et. all. Malignant schwannoma in the head and
neck. J Otolaryngol, 14:171-5, 1985.

7. Hillstrom RP, et. all. Nerve sheath tumors of the para-
nasal sinuses:Electron microscopy and histopathologic
diagnosis. Otolaryngol Head and Neck Surg, 102:257-63,
1990.

8. Hoffman DF, et. all. Malignant nerve sheath tumors of
the head and neck. Otolaryngol Head and Neck Surg,
99:309-14, 1988.

9. Marvel JB. Parke RB. Malignant schwannoma of the na-
sal cavity. Otolaryngol Head and Neck Surg. 102:409-12,
1990.

10. Robitaille y, et. ali. Peripheral nerve tumors involving
paranasal simises: A case report and review of the lite-
rantre. Cancer, 35:1254-8, 1985.

11. Shugar MA, et. all. Management of paranasal sinis
Schwannomas. Ann Otol Rhinol Laryngol, 91-65-9,
1982.



