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Olfaktor Noroblastoma
Olfactory Neuroblastoma: Case Report
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OZET

Olfaktor noroblastom, olfaktdr ndroepitelden kaynaklanan nadir goriilen malign néroektodermal bir tiimérdiir. i1k olarak 1924 yilinda Berger ve Luc tara-
findan tanimlanmus olup tiim nazal kavite tiimérlerinin %3’{inii olusturur. Bu tiimorler yavas ve sessiz biiyiidiikleri igin ancak nazal kavitede biiyiik bo-
yutlara ulagtiginda, burun tikaniklig1, anosmi ve rekiirren epistaksis gibi semptomlar ortaya ¢ikabilir. Olfaktor noroblastomalarin tedavisinde multidisipliner
yaklasim gerekmektedir. Primer tiimoriin lokal rekiirrens oranlart yapilan ¢alismalarda %14-30 arasinda degismektedir. Rekiirrens i¢in ortalama siire 2 yil
olmakla birlikte ilk tan1 anindan itibaren 10 yila kadar da uzayabilmektedir ve yaklasik %50’si 5 yildan sonra goriilmektedir. Metastaz oran1 %10-30 ola-
rak belirtilmektedir. Bu yazida, 85 yasindaki hastada son bir yildir giderek artan bir gekilde tekrarlayan burun kanamasi ve burun tikanikhigi sikayetine neden
olan ve lateral rinotomi yaklasimi ile cerrahi uygulanan bir olfaktér néroblastom olgusu sunulmustur.
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ABSTRACT

Olfactory neuroblastoma is a rare malignant neuroectodermal tumor that originates from olfactoy neuroepithelium. It was first described by Berger and Luc
in 1924 and it involves 3% of all nasal cavity tumors. Since this tumor grows slowly and silently, it can be manifested with symptoms like nasal obstruc-
tion, anosmia and recurrent epistaxis, only when it reaches large sizes in nasal cavity. Multidisciplinary approach is necessary for the treatment of olfac-
tory neuroblastoma. Although primary tumor recurrence rates vary, local recurrence rate is approximately 14-30% in many series. The average duration
for local recurrence is 2 years, however it can prolong 10 years from the time of initial diagnosis, and about 50 % of local recurrences occur after 5 years.
Metastasis rate is indicated as 10-30%. In this case report, we report an olfactory neuroblastoma in the nasal cavity of a 85-year-old man causing nasal obs-
truction and recurrent epistaxis, in whom surgery was performed by lateral rhinotomy approach.
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GiRiS

Ifaktér noroblastom (ONB), olfaktor néroepi-

telden kaynaklanan nadir goriilen malign noro-

ektodermal bir timérdiir. ik olarak 1924
yilinda Berger ve Luc tarafindan tanimlanmis olup tiim
nazal kavite tiimorlerinin %3 {inii olusturur.' Bu timor
siklikla 11-20 ve 51-60 yaslar arast pik yapan bimodal
yas dagilimi gdstermektedir ve cinsiyet farki gézetme-
mektedir.? En sik metastaz servikal lenf nodlarma olup
(hastalarin %10-33’linde) daha az siklikla akciger, beyin
ve kemik dokuya uzak metastazlar goriilmektedir.’* Bu
timorler yavas ve sessiz biiytidiikleri i¢in ancak nazal
kavitede biiyiik boyutlara ulasinca, burun tikanikligs,
anosmi ve rekiirren epistaksis gibi semptomlar ortaya
¢ikar. Bu durum tanida gecikmeye neden olmaktadir. in-
trakraniyal yayilim nedeniyle bas agrist ve proptosiz,
orbital yayilim nedeniyle de gérme defekti goriilebile-
cek diger semptomlardir.>¢

OLGU SUNUMU

Seksen bes yasinda erkek hasta tekrarlayan burun
kanamalari ve burundan nefes almada giicliik sikaye-
tiyle klinigimize bagvurdu. Hastanin dykiisiinden, burun
tikaniklig: sikayetinin 1 yildir 6zellikle sag taraftan ol-
dugu ve burun kanamasimin da sag nazal pasajdan 2
aydir devam ettigi fakat son 15 gilindiir kanamanin sik-
l1g1 ve siddetinin arttig1 6grenildi. Hastanin endoskopik
muayenesinde sag nazal pasaji doldurup vestibiile uza-
nan, kirmizi mor renkli, frajil ve hemorajik kitle izlendi.
Sol nazal pasaj ve nazofarenks salimdi. Hastanin 6z-
geemisinde 6zellik saptanmadi. Laboratuvar tetkikleri
normal sinirlarda bulundu.

Hastanin yapilan paranazal siniis bilgisayarl to-
mografi incelemesinde; sag frontal siniis, frontoetmoi-
dal reses, sag maksiler siniis ve sfenoid siniis sag
kamarasi oblitere izlendi. Sag nazal pasaji ve etmoid sel-
liller diizeyi dolduran lamina papriseada kemik defekt
olusturup orbita i¢gine dogru subperiostal uzanim ve eks-
pansiyon gdsteren nazal septumda sola dogru itilmeye
neden olan ve koanay1 da oblitere eden yumusak doku
lezyonu izlendi (Resim 1).

Hastanin yapilan maksillo-fasiyal manyetik rezonans
gorlintiileme incelenmesinde; T1 ve T2 agirlikli, aksiyel
ve koronal kesitlerde, sag nazal kaviyeti dolduran, alt
konka ile sinirlar ayirt edilemeyen, posteriorda koanadan
nazofarenkse uzanan, nazofarenks hava pasajini sag late-
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Resim 1. Preoperatif paranazal sinls bilgisayarli tomografide; Sag nazal
pasajl ve etmoid selliler diizeyi dolduran lamina papriseada kemik defekt
olusturup orbita icine dogru subperiostal uzanim ve ekspansiyon gdsteren
nazal septumda sola dogru itiimeye neden olan ve koanayi da oblitere eden
yumusak doku lezyonu izlendi.

ralden daraltan, yaklagik 84x51x24 mm boyutlarinda, ige-
risinde kontrastlanan solid komponenti bulunan kistik
kitle lezyonu gozlendi. Etmoid hiicre diizeyinde sag nazal
kaviteden sag orbital yag planina dogru ekspansiyon go-
riildi. Sagda medial rektus kasi laterale itilmis olmakla
birlikte patolojik sinyal degisikligi saptanmadi. Nazal sep-
tumun anteriorda sola minimal itildigi goriildd. Bilateral
bulbus okuli ve optik sinir normal izlendi (Resim 2).

Bu bulgular esliginde, hastanin sag nazal pasajini
dolduran frajil hemorajik kitleden alinan insizyonel bi-
yopsinin patoloji sonucu; “Kesitlerde genis alanlarda
nekroz izlenen tiimoral yapida hiperkromatik, pleomor-
fik niikleuslu birkac adet niikleoluslar1 izlenen atipik
hiicrelerin diffiiz infiltrasyonlar gdsterdigi atipik néroe-
pitelyal timdor hiicreleri goriilmektedir. Perivaskiiler
psoddorozet yapilart (Flexner-Wintersteiner rozetleri) go-
rilmektedir. ONB”’ olarak raporlandi. Bunun {izerine
hasta cerrahi planlanarak klinigimize yatirildi. Hastaya
genel anestezi altinda lateral rinotomi yaklagimi ile
genis timor rezeksiyonu uygulandi. Tiimoriin tim et-
moid hiicreleri tuttugu, kafa tabanima uzandigi, frontal
reses posterior duvarindaki mukozay1 infiltre ettigi go-
rildi. Orbita medial duvart defektif izlendi. Lateral
nazal duvarda da defekt oldugu ve kemik fragmanlari-
nin bulundugu goriildi. Timor tim nazal kaviteden,
kafa tabanindan ve orbita medial duvarindan temizlendi.
Kafa tabaninda 2 mm’lik kemik defekti mevcuttu, fakat
dura defekti ya da BOS gelisi izlenmedi.

Uygulanan cerrahinin yeterli oldugu diisiiniilerek
cerrahi sonrasi ek tedavi baslanmayip hasta takibe
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Resim 2. Preoperatif maksillofasiyal manyetik rezonans gériintilemede; yak-
lasik 84x51x24 mm boyutlarinda, etmoid hiicre diizeyinde sag nazal kavite-
den sag orbital yag planina dogru ekspansiyon gdsteren, icerisinde
kontrastlanan solid komponenti bulunan, kistik kitle lezyonu gézlendi. géruldu.
Sagda medial rektus kasi laterale itiimis olmakla birlikte patolojik sinyal
degisikligi saptanmadi.

alindi. Fakat postoperatif 2. ayda hasta sag nazal pasajda
kanamali kitle ile klinigimize bagvurdu. Niiks diisiinii-
len hastaya endoskopik tiimor rezeksiyonu yapildi. Ol-
gumuz ¢ok kisa bir siirede niiks etmesi nedeni ile
radyoterapi tedavisi diizenlenmesi i¢in radyasyon on-
kolojisi klinigine yonlendirildi. Hastanin radyoterapi te-
davisi sirasinda tiimoriiniin boyutlarinda gerileme
izlendi. Fakat hasta radyoterapi tedavisi devam ederken
kardiyovaskiiler nedenden dolay1 exitus oldu.

TARTISMA

ONB, malign néroektodermal kaynakli nazal ka-
vitenin nadir goriilen malign bir tiimoridiir.! Spesifik
olarak, Jacobson’un vomero-nazal organi, sfenopalatin
ganglion, ektodermal olfaktdr birimleri, nervus termi-
nalis, nazal mukozanin otonomik gangliyonlar1 ve ol-
faktor noroepiteli (kribriform plate ve list konkanin
superomedial yiizeyi) malign noral krest koken alabile-
cegi yerlerdir.’ Timor hiicrelerinin embriyogenezis si-
rasinda gelisen ve adelosan yasta yerini respiratuar
mukozaya birakan ndroepitelden kaynaklandig: diisii-
niilmektedir.” ONB nazal kavite ve paranazal siniis tii-
mdorlerinin yaklasik %3-6’sin1, {ist gastrointestinal
sistem malignensilerinin %3 {inii ve tiim bas boyun kan-
serlerinin %1°den azini olusturmaktadir.® Siklikla 11-20
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ve 51-60 yaglar aras1 pik yapan bimodal yas dagilimi
gostermektedir ve cinsiyet farki gézetmemektedir.?
ONB yavas progresyon ve lokal agresif davranig sergi-
lemesi nedeniyle uzun dénem sag kalim, fakat sik gec
donem lokal rekiirrens gostermektedir. ONB’nin agre-
sifligi, vital yapilara yakin anatomik lokalizasyonu ve
ge¢ donemde ortaya ¢ikan ve nonspesifik olan semp-
tomlarin taniya ulagsmada gecikmeye neden olmasindan
kaynaklanmaktadir.’ Ik semptomlar genellikle nazal
obstriiksiyon ve burun kanamasidir. Nazal obstriiksiyon
%065, epistaksis %55, orbital semptomlar (propitosiz,
gorme kaybi), bas agris1 %25, anosmi ise %15 oraninda
gorilmektedir.’

ONB’de tiimoriin derecelendirilmesinde; diferan-
siasyon derecesi, hiicresel anaplazi, mitoz miktart,
rozet ve nekroz varligi gibi kriterler bagli olan Hyams
derecelendirme sistemi kullanilmaktadir. Bizim olgu-
muz histopatolojik olarak Hyams derece 4 ile uyumlu
bulunmugtur. ONB’de genellikle ndron spesifik enolaz
(NSE), S-100, sinaptofizin ve kromagranin gibi genel
noroendokrin belirtegler pozitif bulunmaktadir.!® Bu ol-
guda da immiinhistokimyasal ¢alismada vimentin, WT-
1, NSE, norofilaman ile diffiiz kuvvetli boyanma,
sinaptofizin ve S-100 ile fokal alanlarda boyanma iz-
lenmigtir (Resim 3).

Primer tiimor rekiirrens oranlari degismekle birlikte
bir¢ok seride lokal rekiirrens oranlari yaklagik olarak
9%14-30 arasinda gosterilmistir. Rekiirrens i¢in ortalama
siire 2 yil olmakla birlikte ilk tant anindan itibaren 10
yila kadar da uzayabilmektedir ve yaklasik %50°si 5 yil-
dan sonra goriilmektedir.>!! Metastaz oran1 %10-30 ola-
rak belirtilmektedir. En sik servikal lenf nodu metestazi
goriilmekle birlikte akciger, plevra, beyin, kemik ve
meme metastazlari da bildirilmistir. Bu olguda yapilan
sistemik taramada metastaz saptanmamustir.

ONB’de tedavi ve prognozu belirlemede evreleme
6nemlidir. Bu konuda ilk evreleme Kadish tarafindan
1976’da tanimlanmistir. Kadish’in yaptigi siniflamaya
gore Evre A’da tiimdr nazal kavitede sinirli, Evre B’de
tiimor nazal kavite ve bir veya birden fazla paranazal si-
niiste sinirli, Evre C’de ise tiimor nazal kavite ve para-
nazal siniislerin disina uzanmis; orbita, kafa tabani,
intrakranial kavite invaze edilmis veya servikal lenf
nodu veya uzak metastaz mevcuttur. Tan1 kondugunda
hastalarin ¢ogu evre C (%56) ve evre B (%40) timor
olup ¢ok azi evre A (%4) tiimordir.'? Olgumuz Kadish
evrelemesine gore Evre B olarak kabul edilmistir.

Olfaktdr ndroblastomalarin tedavisinde multidi-
sipliner yaklasim gerekmektedir. KBB, norosiriirji, nd-
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rooftalmoloji, patoloji ve onkoloji kliniklerinin ortak ¢a-
ligsmast gerekebilmektedir. Tedavide kabul goriip onay-
lanmis bir yaklagim standardi olmamakla birlikte, tedavi
tiimoriin evresine gore belirlenmektedir. Olfaktor no-
roblastomda alternatif tedavi modaliteleri; en-blok re-
zeksiyon, ekstrakranial rezeksiyon ve radyoterapi,
radyoterapi ile birlikte cerrahi ve kemoterapi veya en-
doskopik siniis cerrahisi ve sterotaktik radyocerrahidir.
ONB kemoterapi ve readyoterapiye duyarlidir.”® Evre C
tiimorlerde rezeksiyondan sonra kemoterapi ve radyo-
terapi uygulanir. Evre B olan bu olguda lateral rinotomi
yaklasimi ile uygulanan cerrahinin yeterli oldugu diisii-
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Resim 3. Kesitlerde genis alanlarda nekroz izlenen tiiméral yapida hiperkromatik, pleomorfik niikleuslu birkac adet nikleoluslari izlenen atipik hiicrelerin diffiiz

infiltrasyonlar gésterdigi izlenmistir. A: Hiperkromatik, pleomorfik, irice nikleuslu, nikleoluslari izlenen atipik néroepitelyal timér hiicreleri gorilmektedir. B:
Perivaskiler psddorozet yapilari (Flexner-Wintersteiner rozetleri) gériilmektedir. C: Timérde cok sayida mitoz izlenmektedir (52 mitoz/10BBA,10x).

,'f 'J"‘
(Y

niilerek cerrahi sonrasi ek tedavi baglanmayip hasta ta-
kibe alindi. Fakat postoperatif 2. ayda hasta primer tii-
mori niikks eden hasta ikinci bir operasyon sonrasi
radyoterapiye yonlendirildi. Radoterapiye olumlu yanit
alian hasta, tedavisi devam ederken kardiyovaskiiler
nedenden dolay1 exitus oldu.

ONB gec¢ donemde ortaya ¢ikan ve nonspesifik
semptomlarla kendini gosteren nadir bir tiimér olmasi
nedeniyle burun kanamasi ve burun tikaniklig1 gibi si-
kayetlerle bagvuran hastalarin ayirici tanisinda akilda
tutulmalidir. Niiks oranlarinin yiiksek olmasi sebebiyle
bu hastalarda uzun dénem takipler gerekmektedir.
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