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Ozet

Larenksin norojenik timorleri, gogunlukla terminal sinir pleksuslarindan zengin olan supraglottik bolgeden kaynaklanip; hastalar yas, timorin yerlesim
yeri ve boyutuna bagli olarak, nefes darligi, ses kisikligl, yutma zorlugu, agrili yutma veya yutma esnasinda hissedilen takilma hissi ile basvurabilirler.
Norofibromlarin net bir kapsili olmadigindan, infiltratif 6zelliginden ve normal doku ile cerrahi sinir ayirimi zor olmasindan dolayi cerrahi sinir pozitifligi
ile karsilasabilir veya total olarak eksizyonlarini takiben rekurrens gorilebilir. Cerrahi yaklasim olarak, lezyonun yerlesim yeri ve blytkligine gore direkt
laringoskopi veya eksternal cerrahi yontemler tanimlanmistir. Bu olgu sunumunda, direkt laringoskopi ile sag aritenoid Uzerinden nérofibrom eksizyonu
yapilan 67 yasinda erkek hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Noérofibrom, Larenks timorleri, Laringoskopi

Abstract

Neurogenic tumors of the larynx usually arise from the supraglottic region, as this region of the larynx is the richest in point of terminal nerve plexus. Its
presenting symptoms are variable depending on patient’s age, size and location of the lesions, including dyspnea, hoarseness, dysphagia, odynophagia or
globus sensation. Neurofibromas are unencapsulated, invasive and surgically difficult to separate from normal tissue. As a result, it is likely to recur after
surgery. Neurofibromas can be removed with direct laryngoscopy or external approach, depending on size and location of the tumor. We reported a case
neurofibroma of larynx on right arytenoid in a 67-year-old male patient that was excised using direct laryngoscopy.
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Girig

arenksin norojenik timorleri oldukg¢a nadir olup,

benign karakterde larenks timorlerinin % 0.03-

0.1'ini olustururlar (2). Schwannomlar
(norilemmoma veya néroma) ve norofibromlar bu grup
timorlerdir (2). Larengeal norofibromlar,
schwannomlardan daha da nadir gozikip, tek basina
olabilecegi gibi, cogunlukla tip 1 noérofibromatozisde (von
Recklinghausen  hastaligl)  oldugu  gibi  multipl
norofiboromatozisin pargasi olarak da gorilebilirler.
Periferik sinirlerin kilifindan kaynaklanan bu tiimérler ilk
olarak Verocay tarafindan 1910 yilinda tanimlanmis ve
1925 vyilinda da Suchanek ilk larenks norofibromu
olgusunu sunmustur (3). Bu lezyonlar ¢ogunlukla
supraglottik bolgeden kaynaklanip, hastalar timoriin
yerlesim yeri ve boyutuna bagl olarak, nefes darlgi, ses
kisikligl, agrih yutma veya yutma esnasinda hissedilen
takilma hissi ile basvurabilirler. Bu olgu sunumunda,
direkt laringoskopik yaklasim ile sag aritenoid lizerinden
kitle eksizyonu yapilan ve patoloji sonucu nérofibrom
gelen 67 yasinda erkek hasta sunulmustur.

Olgu

Altmigyedi yasinda erkek hasta, yaklasik 6 aydir olan
bogazda yutkunurken olusan takilma hissi sikayetleri ile
poliklinigimize bagvurdu. Hastanin yapilan endoskopik
muayenesinde sag aritenoid (zerinde submukozal
yerlesimli yaklagik 1x1 cm'lik dizgin ylzeyli kitle
saptandi (resim 1). Bilateral vokal kord hareketleri ve
diger larengeal olusumlar dogal olarak izlendi. Boyun
muayenesinde ele gelen kitle saptanmadi. Hastanin
0zgegmisinde belirgin bir ozellik yoktu. Diger sistem
muayeneleri dogaldi. Hastada genel anestezi altinda
direkt laringoskopik yaklasim ile sag aritenoid lizerinden
kitlenin total eksizyonu vyapildi. Kitlenin patoloji
bollimiince yapilan makroskopik incelemesinde gri beyaz
renkli, diizglin ylzeyli, nodiler goriinimde doku pargasi
izlendi. Bu doku pargasindan elde edilen kesitlerin
incelenmesinde, c¢ok kath yassi epitel altinda stroma
icinde yerlesmis kapsilsiiz, timoral olusum gorilda.
Tumor gevsek stroma iginde yerlesmis ve kisa demet
yapilari olusturan igsi bigimli hiicrelerden olusmaktaydi.
Bu hicrelerde hafif derecede nikleer pleomorfizm
mevcuttu. Tumorde nekroz ve mitoz izlenmedi (Resim 2).
Yapilan immiuinohistokimyasal incelemede  timor
hicreleri vimentin ve S-100 ile pozitif, desmin ve aktin ile
negatif boyanma gosterdiler (Resim 3). Bu bulgularla
olguya nonpleksiform nérofibrom tanisi kondu. Patoloji
raporunda alt cerrahi sinirda sinir pozitifligi belirtildi.

Postoperatif komplikasyon gérilmeyen hastanin 8. ayda
yapilan  kontrol muayenesinde niiks  bulgusuna
rastlanmadi.

Tartisma

Larenksin norojenik timorleri oldukga nadir olup, benign
karakterde larenks  tiimorlerinin @ %  0.03-0.1'ini
olustururlar (1). Larengeal norofibromlar, 2-60 yas
arahginda tanimlansalar da ¢ogu pediatrik popiilasyonda
ve tip 1 norofibromatozis (von Recklinghausen hastahgi)
ile birlikte sunulmuslardir (4). Norofibrom Schwann
hicreleri, perinoral hicreler ve fibroblastlarin benign
proliferasyonudur (5). Pleksiform ve nonpleksiform
olmak Uzere iki alt tipi mevcuttur (6). Pleksiform
norofibrom, tip 1 norofibromatozis icin patognomonik
olup yiksek oranda malign transformasyon oOzelligi tasir.
Tip 1 norofibromatozis sutli kahve (cafe-au-lait) lekeleri,
norofibrom, optik gliom, aksiller ve/veya inguinal
gillenme, Lisch nodilleri (benign melanositik iris
hamartomlari) ve kemik lezyonlari (sfenoid kemik
displazisi veya uzun kemik korteksinde inceleme) ile
karakterize otozomal dominant gegcisli bir hastalkdir
(3,5). Bizim hastamiz olagan profilin disinda ileri yasta
olup (67 yas), tip 1 noérofibromatozis ile ilgili muayene
veya soygecmis bulgusu mevcut degildi.

Larengeal norofibromlarda cinsiyet baskinligi
saptanmamistir ~ (4).  Genellikle yavas blyume
gosterdiklerinden yillarca semptom vermeden
kalabildikleri gibi dogumdan itibaren semptomatik de
olabilirler (7). Hastalarin basvuru sikayetleri lezyonun
yerlesim yeri, blyUkligi ve vyasa gore degiskenlik
gosterip, larengeal muayenelerinde dizgln vyuzeyli,
submukozal kitle seklinde goziikiir. Cocuklarda daha gok
solunum yolu obstriiksiyonu bulgulari 6n plandayken,
eriskin  hastalar ses problemleri, dispne veya
yutkunmakla bogazda olusan rahatsizlik hissi ile
bagvurabilirler. Bizim hastamizda sag aritenoid lizerinde
yerlesik larengeal nérofibrom olup baslica sikayeti
bogazda yutkunurken olusan takilma hissiydi.

Larengeal norofibromlar genellikle supraglottik bolge
yerlesimli olup baslica aritenoid ve ariepiglottik foldda
goralur (1,2). Bu bolgeler submukozal terminal sinir
pleksuslarindan zengin olup, nérobibromlarin superior
larengeal sinirin internal dalindan kaynaklandigina
inanilmaktadir. Subglottik yerlesim nadir olmakla birlikte
rekirren larengeal sinir dallarindan ortaya cikar (1,2,5).
Larengeal norofioromda tedavi yonteminin segimi
lezyonun yerlesim yeri, boyutu ve semptomlarin
yogunluguna gore degisir. Norofibromlar
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kapsulstzdurler, destriiksiyona sebep olmadan infiltratif
tarzda ilerlerler. Onerilen tedavi yéntemi cerrahi
eksizyondur. Lokalize ufak lezyonlarda komplet eksizyon
secilecek tedavi yontemi olmahldir. Bu tedavinin 2 ana
amaci vardir: Rekirrensi 6nlemek ve larengeal
fonksiyonlari  korumak (3). Norofibromlarin net bir
kapstli olmadigindan, infiltratif 6zelliginden ve normal
doku ile cerrahi sinir ayirimi zor olmasindan dolayi
cerrahi sinir pozitifligi ile karsilasabilir veya total olarak
eksizyonlarini takiben aylar ya da yillar sonra rekirrens
gorilebilir. Total gikarmak mimkiin olmadiginda ve hasta
semptomlari minimum oldugunda konservatif yaklagim
olarak subtotal eksizyon 6nerilebilir (5). Cerrahi yaklasim
olarak direkt laringoskopi veya eksternal cerrahi
yontemler tanimlanmistir. Ufak boyutta supraglottik
yerlesimli lezyonlari direkt laringoskopi ile g¢ikarmak
mamkin iken, subglottik yerlesimli lezyonlar veya buyiik
boyutta supraglottik yerlesimli lezyonlar igin gegici
trakeatomi ile birlikte lateral farengotomi, larengotomi
veya lateral tirotomi gerekebilir (2). Bizim hastamizda
supraglottik nispeten ufak boyutta bir lezyon oldugu icgin
total ¢ikarmak miimkin oldu. Cerrahi sinir pozitifligi
acisindan hastanin postoperatif izleminde makroskobik
gorinen bir lezyon veya niiks saptanmadi. Hastamizin
yakin takibine devam ediyoruz. Onemli bir hususta
larengeal norofibromlarla alakali olarak bu hastalar
tanilarini postoperatif olarak almaktadirlar. Bu hastalar
niks veya rezidi hastalik agisindan ¢ok vyakindan
izlenmelidir. Noérofibrosarkom ve malign schwannoma
gibi malign donlsiim tip 1 noérofibromatozisli hastalarda
rapor edilmis fakat non-pleksiform nérofibrom ile alakali
rapor edilmemistir (8,9,10). Teorik olarak non-pleksiform
norofioromun multipl noérofiboromatozise ilerlemesi
takiben malign donitsime ugramasi mimkindir. Non-
pleksiform norofibromlu hastada subkitanoz
norofioromlar veya ciltte cafe au lait lekelerinin

saptanmasi  hastaligin  multipl  noérofibromatozise
ilerleyebilecegi anlami tasir (6,8). Hastada ani gelisen bir
agrn veya tumoér boyutunda hizh bir artis malign
dejenerasyon lehine yorumlanmalidir (2). Bes yillik
izlemde malign dondsim orani %20-50 arasinda
bildirilmistir (5,11).
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Resim 1: Sag aritenoid tUzerinde submukozal yetlesimli yaklasik 1x1 cm'lik diizgiin yiizeyli kitle

Resim 2: Stroma i¢inde yerlesmis, igsi hiicrelerden meydana gelen timoral olusum (H&E x40)
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Resim 3: Tumor hiicrelerinde S-100 pozitifligi (S-100 x40)



