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ÖZET

Esteziyonöroblastom, burun boşluğu içindeki olfaktor nöroepıtelden kaynaklanan nadir görülen malign bir tümördür. Bu
tümör, literatürde olfaktor nöroblastom, olfaktor esteziyonöroblastom, nöroendokrin karsinom olarak da tanımlanır.
Esteziyonöroblastom en sık kullanılan terimdir. Tümör, burun boşluğuna, sinüslere, orbitaya ve kafa içine yayılabilir. Bu
çalışmada, burun boşluğuna, orbitaya, kafa içine yayılmış olan ameliyat ettiğimiz bir esteziyonöroblastom olgusu, klinik,
radyolojik ve histopatolojik olarak sunulmuştur.

SUMMARY

Esthesioneuroblastoma is a rare, malignant tumor originating from the olfactory neuroepithelium in the nasal cavity. This
tumor has been called olfactory neuroblastoma, olfactory esthesioneuroblastoma and neuroendocrine carcinoma in the
literatüre. Esthesioneuroblastoma is the term used most commonly. Tumor may invade the nasal cavity and paranasal
sinuses, the orbit and the cranial cavity. İn this study, a case of esthesioneuroblastoma invaded the nasal cavity, sinuses,
the orbit and the cranial cavity that we operated has been presented with clinical, radiological and histopathological as-
pects.

GİRİŞ

Esteziyonöroblastom, nadir görülen, olfaktor nöroepitel-
den kaynaklanan malign bir tümördür (1-3). Sitogenetik ve
moleküler çalışmalar ile primitif periferik nöroektodermal
tümör- Evving tümörünün (pPNETs- Ets), esteziyonöro-
blastoma ile benzer özellikleri olduğu gösterilmiştir (4-6).
Literatürde, Berger ve arkadaşları tarafından 1924 yılında
ilk olarak tanımlandıktan sonra, 1993 yılına dek 300 vaka-
dan daha az olarak saptanmıştır (2). Yaşargil'in serisinde
bir olgu mevcuttur (7). Son 20 yıl içerisinde, tümörün insi-
dansında artma olmuştur (1,2,8,9). Tümör, burun boşluğu
içerisinde kribriform tabakanın proksimalindeki olfaktor
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nöroepitelden kaynaklanır. Burun boşluğunda tıkanma ve
kanama yapana kadar bulgu vermeden seyreder. Kafa
içine yayıldığında baş ağrısına, orbita içersine yayıl-
dığında ise görme defektine ve proptozise neden olur.
Hastaların çoğu 40 ile 60 yaşları arasındadır (2). Burun
tıkanması (%65) ve epistaksis (%55) en sık görülen
semptomlardır (2). Bu yazıda, burun boşluğuna, orbitaya
ve kafa içine yayılan, çok geniş semptomları olan, bir
esteziyonöroblastoma olgusu, literatür bilgileri ile değer-
lendirilerek sunulmuştur.
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Kırk bir yaşında erkek hasta baş ağrısı, baş dönmesi,
kusmayı takiben gelişen çift görme, sol göz kapağında
düşme, sol yüzünde uyuşma yakınmaları ile başvurdu.
Hastanın öyküsünden, yakınmalarının 3 ay önce başladığı
ve giderek şiddetlendiği öğrenildi. Hastaya bize başvur-
madan önce, Kulak Burun Boğaz kliniği tarafından sfenoid
sinüzit teşhisi konulmuştu. Özgeçmişinde başka bir özellik
saptanmadı. Nörolojik muayenede sol gözde 3.,5. ve 6.
sinir paralizisi, dilin sol yarısında atrofi ve uvulada sola
deviasyon saptandı. Laboratuar tetkikleri normal sınırlarda
bulundu.

Kontrastlı bilgisayarlı beyin tomografisinde (BBT), ön
fossa kaidesinde dansite artışı dışında patoloji saptanma-
dı. Manyetik rezonans görüntüleme (MRG) tetkiklerinde
T1 ağırlıklı sagittal, aksiyal; T2 ağırlıklı ve proton dansite-
siyle aksiyel kesitlerinin incelenmesi ile nazal konkalar
hipertrofik yapıda gözlendi. Sfenoid sinüsü dolduran kitle,
T1 ağırlıklı kesitlerde hafif hipointens, T2 ağırlıklı kesit-
lerde ise izo-hiperintens sinyal karakterinde yaklaşık
40x45x65 mm boyutlarında, düzensiz konturlu intravenöz
gadolinyum (İVKM) enjeksiyonundan sonra heterojen
kontrast tutulumu göstermekte olup, etmoid sellülerin
posterior kesimi, sella kemik yapıları, hipofiz bezi sol ke-
simi, klivus, nazofarenks tabanı, sol kavemöz sinüs, sol
optik sinir ve orbita apeksi de infiltre görünümde izlendi
(Şekil 1).

Şekil a). Ameliyat öncesi magnetik rezonans görüntüleme (MRG): a) T1

ağırlıklı sagital, b)T2 ağırlıklı ve proton dansitesiyle aksiyel ve c)intravenöz

kontrast madde enjeksiyonu sonrasında koronal kesitlerin incelenmesinde;

sfenoid sinüsü dolduran, sellanın kemik yapılarını, klivusu, nazofarenks

tavanını, etmoid kemiğin posterior kesimini, hipofizin sol tarafını, sol

kavernöz sinüsü, sol optik sinir ve orbital apeksi infiltre eden kitle görül-

mektedir.

Şekil b)

Şekil c)

Bifrontal kraniotomi ile anterior kraniyal fossanın taba-
nından, mikroşirürji uygulanarak, tümör subtotal eksize
edildi. Histopatolojik incelemede, tümör hücrelerinin küçük
üniform, hiperkromatik nükleuslu, dar sitoplazmalı olduğu
görüldü. Patolojik tanı, olfaktor nöroblastoma olarak de-
ğerlendirildi (Şekil 2). Ameliyat sonrası genel durumu
düzelen ve şikayetleri azalan hasta, radyoterapi ve kemo-
terapi tedavisi için taburcu edildi.

-
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Şekil 2. Histopatolojik incelemede respiratuar tip yüzey epiteli altında,

tümör hücre adası görülmektedir (HE x 200).
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TARTIŞMA

Esteziyonöroblastom, olfaktor nöroepitelden kaynaklanan
nadir görülen, malign bir tümördür (1-3,10-14). Geniş
yayılım yapana kadar, asemptomatiktir (2,8-10,15). İlk
semptom epistaksis ve nasal obstrüksiyondur. Kafa içine
yayılırsa, değişik semptomlara neden olur. Nasal obstrük-
siyon %65, epistaksis %55, orbital semptomlar (proptosis,
parsiyel veya total görme kaybı), ağrı %50 oranında
görülür (2). Hastaların, %25'inde baş ağrısı, %15'inde
anosmi görülür (2). Hastaların çoğunda semptom süresi
ortalama 12 aydır (2). BBT ve MRG yardımıyla hastalar
evrelendirilir. Kadish ve arkadaşlarına (16) göre, evre A :
tümör nasal kavite içerisindedir, evre B: tümör nasal
kavite içerisinde bir veya birden fazla paranasal sinüslere
yayılır. Evre C: Tümör, nasal kavite dışında, orbitaya,
intrakranial kaviteye, kafa kaidesine ve servikal lenf
nodüllerine yayılır. Uzak organ metastazı yapar. Bu evre-
lendirme klinik değerlendirme ve nöroradyolojik bulgulara
göredir. Evre A %4, evre B %40, evre C %56 oranında
görülür (2). Evre A ve B de, 5 hafta içersinde, preoperatif
radyoterapiyi takiben, kraniyofasiyal rezeksiyon.yapılır (2).
Bizim olgumuz evre C idi. Kraniyofasiyal rezeksiyon bütün
vakalarda önerilmektedir. Tümörün, intrakranial kısmı
unilateral pterional kraniotomi ile nasal komponenti ise
kulak burun boğaz uzmanı (KBB) tarafından lateral rhino-
tomi ile çıkartılır (7). Bikoronal cilt insizyonuyla, bifrontal
kraniotomi uygulanır ve frontal sinüsün posterior duvarı
kaldırılarak olfaktor bulb ortaya çıkartılır (2). Kribriform
plate kaldırılır ve tümör çıkartılır. Biz, evre C olan olgu-
muzda; bifrontal kraniotomi ile mikroşirürji uygulayarak,
tümörü subtotal çıkardık. Ameliyat sonrası genel durumu

düzelen hastaya, kemoterapi ve radyoterapi tedavisi
uygulandı. Klinik takibine alındı.

Esteziyonöroblastoma, nöroşirurjinin yanısıra, KBB, nöro-
oftalmoloji, patoloji ve onkoloji kliniklerinin işbirliği ile teda-
vi edilir. Endoskopik sinüs cerrahisi ve stereotaktik radyo-
şirürjinin de kullanılması ile, ezteziyonöroblastomanın
tedavisin de son yıllarda yeni yaklaşımlar ortaya çıkmıştır
(6,17). Bu iki yaklaşım vasıtasıyla hastalarda minimal
invaziv tedavi dönemi açılmıştır. Yaşam kalitesinin artma-
sı, daha az travma, uzun dönem takiplerde aynı sonuç
vermesi ile endoskopik sinüs cerrahisi ve stereotaktik
radyoşirürji, tedavi de yeni seçenekler sunmuştur (6,17).
Esteziyonöroblastoma kemoterapi ve radyoterapiye
duyarlıdır (18). Tümörün rezeksiyonundan sonra evre C
'de kemoterapi ve radyoterapi uygulanır. Biz evre C olan
olguya, ameliyat sonrası radyoterapiden sonra kemoterapi
tedavisi uyguladık. Kemoterapiden sonraki 2 yıllık takipde
sonucun iyi olduğu, metastazın olmadığı, yaşam kalitesi-
nin arttığını saptadık.

Tümör, çıkarıldıktan sonra metastaz veya nüks yapabilir
(3,19). Nüks oranı %25' dir (2,5). Evre A'da 5 yıllık
yaşama oranı %60 dır, evre B'de %60-75'dir (2,15).
Sonuçta bu hasta grupları için uzun dönem takipleri
gereklidir.

Literatürdeki benzer olgular ve bizim olgumuz değerlen-
dirildiğinde, esteziyonöroblastom nadir görülen malign
tümör olması yanı sıra değişik özellikleri olan, tanısında
ve tedavisinde hala güçlük çekilen bir tümördür.
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