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NOROFIBROMATOZIS TiP-2 OLGUSUNDA
INTRAVENTRIKULER MENENJIOM

INTRAVENTRICULAR MENENGIOMA IN A
NEUROFIBROMATOSIS TYPE-2 CASE

Ozet:

GiRIS: Norofibromatozis (NF) tip-2 nadir gérilen bir hastaliktir (1/210 000). Ventrikdl igi
menenjiomlar da nadir gériilen tiimérlerdir (%0,5-3). Nadir gorilen bu iki patolojinin birlikteligi
radyolojik ve klinik agidan tartisiimistir.

OLGU: 63 y kadin hasta. Bas agrisi , her iki kulakta 10 yildir ilerleyici isitme kaybi
sikayetleriyle bagvurdu. Hastanin kranial MR tetkiki sonucunda her iki internal akustik kanal
icinde milimetrik boyutlarda patolojik kontrast tutulumu (schwannom?), sol lateral ventrikdl
icinde, patolojik kontrast tutan yaklagik 32x28x25 mm duzgun sinirli kitle (menenjiom ?)
tespit edildi. Norolojik muayenesinde bilateral isitmede azalma disinda patolojik bulgu yoktu.
Sol parietalde ciltaltinda 1,5x1 cm fibromatéz lezyon vardi. Transkortikal insizyonla sol lat-
eral ventrikiildeki kitle total olarak bosaltildi. Patoloji sonucu fibroblastik menenjiom olarak
geldi.

SONUG: isitme kaybi ve bas agrisi sikayeti ile gelen hastalarda nadirde olsa NF tip 2 ve eslik
eden ventrikil igi tumaor akilda bulundurulmalidir.

Anahtar kelimeler: Nérofibromatozis tip-2, intraventrikiiler menenjiom.

Abstract:

INTRODUCTION: Neurofibromatosis (NF) type-2 is a rare disease(1/210 000). Also intra-
ventricular menengiomas are rare too (%0,5-3). A rare combination of these two pathologies
are discussed in the radiological and clinical aspect.

CASE: 63 Y, female patient. She was admitted with headache and progressive hearing
loss in both ears for 10 years. As a result of the patient's cranial MRI, pathological contrast
enhancements in the millimeter sizes (schwannoma?) were detected in the both of internal
acoustic canal, and pathological contrast-enhancing mass with smooth margins of about
32x28x25 mm (menenjiom?) was detected in the left lateral ventricle. Neurological exami-
nation findings were normal except for bilateral decreased hearing. There was a 1,5x1 cm
fibromatous lesion under the skin at the left parietal zone. ventricular mass was totally re-
moved with transcortical incision. Histopathological result was reported as fibroblastic men-
ingioma.

RESULT: Hearing loss and headache can occur in patients with a complaint from the intra-
ventricular tumors associated with NF type 2 and should be considered.

Key-words: Neurofibromatosis type-2, intraventricular meningioma.
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GiRIig

Menenjiomlar erigkin yas grubundaki tim in-
trakraniyal kitlelerin yaklasik %15 ‘ine yakin bir kismini
olugtururlar'. Beyin zarlari iginde yerlesmis olan arak-
noid cap hicrelerinden kaynaklanan iyi huylu timérl-
erdir. Yerlesim yerlerine goére ise intraventrikiiler
menenjiomlar yaklasik %0,5-3 gibi kiiglk bir oranda
gorulurler'®. intraventrikiler menenjiomlarin dagilimi
ise gesitli kaynaklarda %77.8'i lateral ventrikil trigo-
nda, %15.6’si Uglincl ventrikilde, %6.6’s1 dérdiinci
ventrikilde olarak bildirilmektedir'”.

NF tip 2ise nadirgoérilen (doguminsidansi 1/33.000-
40.000 , populasyondaki prevalansi 1/210.000) bir
hastaliktir'" 516, NF tip 2 kriterlerine uyan ve intra-
ventrikiler menenjiomun birlikte bulundugu bu hasta
olgu olarak sunulmustur. Ayrica her biri tek tek ele
alindiginda nadir goérilen bu iki patolojinin birlikteligi
radyojik ve klinik agidan tartigiimistir.

OLGU

63 yasindaki kadin hasta, bas agrisi ve her iki
kulakta 10 yildir mevcut olan ve giderek artan isitme
kaybi sikayetleriyle poliklinigimize basvurdu. Hastanin
nérolojik muayenesinde bilateral isitmede azalma tepit
edildi. Bunun disinda hasta nérolojik agidan normaldi.
Sol parietal bélgede, ciltaltinda 1,5x1 cm nodiiler lezy-
onu mevcuttu. Yapilan kranial MR tetkiki sonucunda
her iki internal akustik kanal iginde milimetrik boyut-
larda patolojik kontrast tutulumu (schwannom?), sol
lateral ventrikil igcinde T1 agirlikli sekanslarda izoin-
tens, T2 agirlikli sekanslarda izo-hiperintens, patolojik
kontrast tutan yaklasik 32x28x25 mm duzgin sinirli
kitle (menenjiom ?) tespit edildi (Resim 1). Sol lateral
ventrikll oksipital hornundan baslayip trigona kadar
uzanan kitle mikrocerrahi teknikle grosstotal olarak
bosaltildi. Ventrikdl icindeki kitlenin iyi sinirli, yumusak
kivamli, gri sari renkli oldugu ameliyat esnasinda go-
zlendi. Kitle, histopatolojik inceleme sonucu, fibroblas-
tik menenjiom olarak tespit edildi. Postoperatif erken
dénemde hastada herhangi bir klinik problem olmadi.
Yapilan radyolojik incelemede kitlenin grosstotal olar-
ak bosaltildigi goérulmektedir (Resim 2).
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Resim 2. Erken donem postoperatif beyin tomografisi

TARTISMA

Primer ventrikil ici menenjiomlar %0.5-3 gibi
nadir oranda gérilurler'®. Ventrikll i¢ci menenjiom
olgularinda en sik gelis sikayetleri sirasiyla kafa
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ici basing artisina bagh gelisen bas agrisi, mental
degisiklikler, bulanti, kusma ve sonrasinda gelisen mo-
tor kayiplar seklindedir. Bu hastalarda en sik gérulen
nérolojik bulgular ise hemianopsi ve beraberindeki
papilédemidir' 1017,

NF tip-2 olgularinda da sikayetler genelde
tek tarafli baslayip, ilerleyici olabilen igitme kaybi
seklindedir''. Bu semptomlar ise NF tip 2 ile birlikteligi
sik gorilen vestibuler schwannom (V.S.) nedeniyledir.
Ayrica bu semptomlara ek olarak V.S.’nin oldugu taraf-
taki kulakta tinnitus da eslik edebilir. NF tip2 olgularina
%20-30 oraninda intrakranyal, spinal veya kutantz
tumorler eslik etmektedir'>'. Eslik eden bu tumérlerin
cogunlugunu V.S. olusturmaktadir. Daha az oranda
ise intrakranyal veya spinal menenjiomlar eslik etme-
ktedir. Ventriktl igi menenjiomlar lateral ventrikiilde
bulunan koroid pleksus ve tela koroidea igindeki ara-
knoid hucrelerinden kaynaklanmaktadir. Bu nedenle,
siklikla lateral ventrikiilde trigonda yerlesirler. NF tip
2 olgularinda da ventrikil igi menejiomlarin, ventrikdl

duvarindaki multipotent hicrelerden gelisebilecegini
ve bu nedenle nadiren de olsa bu iki patolojinin be-
raber gorulebilecegini disinmekteyiz.

Bizim olgumuzda da hastanin gelis sikayeti bas
agrisi ve ilerleyici bilateral isitme kaybiydi. NF tip
2 kriterlerine sahip olan bu hastanin kraniyal MR
goérunttleme tetkikinde, sol lateral ventrikul posterior
hornunda ventrikil i¢ci menenjiomu ile uyumlu goérinta
tespit edildi. intraventrikiler kitleye yonelik operasyon
sonucunda kitle total olarak c¢ikarildi, histopatolo-
jisi fibroblastik tipti. Daha 6nceki yapilan retrospektif
calismalarda toplam 41 ventrikil i¢i menenjiom olgu-
su tespit edilmis, bunlardan sadece 2 hastada NF tip
2'nin birlikteligi bildirilmistir’”.

Farkli semptom ve sikayetlere neden olabilen ven-
triktl ici menenjiom ve NF tip 2 olgusu nadiren ayni
hastada birliktelik go6sterebilmektedir. Bu nedenle
benzer sikayetleri ve bulgulari olan hastalarda bu iki
patolojinin ayri ayri veya birlikte olabilecegi akilda
tutulmalhdir.
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