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ENDOLENFATIK KESE TUMORU: OLGU BIiLDIRiMi *

Selguk YILMAZLAR, Faruk ABAS, Hillya OZTURK NAZLIOGLU, Ender KORFALI

Background.- Endolymphatic sac tumors are rare intracranial tumors originating from temporal bone of the
endolymphatic sac. They are histologically nonaggressive lesions, but often become locally invasive. We report
one patient with pathologically proven endolymphatic sac tumor.

A 45-year-old woman admitted a 7-year history of progressive right-sided hearing loss and recent onset of
localized right ear pain. Magnetic resonance imaging showed a solid, heterogeneous enhancing mass in the
petrous portion of the temporal bone resembling glomus jugulare tumor. The patient underwent a combined
presigmoid and retrosigmoid approach to the tumor and partially resected.

Observations.- She remained neurologically stable and underwent gamma-knife radiosurgery for residual and
recurrent tumor after follow-up of 9 months. It is indispensable to differentiate between endolymphatic sac tumors
and other pathologies, since requires to a different surgical strategies. Endolymphatic sac tumor invades the
petrous bone and surrounds the neurovascular structures extending intracranially. A complete radical resection
without neurological deficits is impossible in advanced cases. The role of adjuvant therapy is controversial and
open to development. Because of this case, we reviewed the literature on endolymphatic sac tumors in changing
concept.
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ndolenfatik kese tiimoérleri (ELKT)

temporal kemigin endolenfatik kese-

sinden koken alan nadir papiller ti-

morlerdir. Genelde temporal kemigi
infiltre eden tiimorler arasinda simiflandirilma-
larina karsilik, serebellopontin kose bolgesini,
serebellumu ve juguler foramen bdlgesini is-
gal edebilirler. Histogenezi, biiyiime, yayilma
davraniglar ve radyolojik 6zellikleri nedeni ile
yanlig tan1 alabilirler. Kesin tani histopatolojik
olarak koyulur. Kanita dayali bir tedavi semasi
heniiz ortaya koyulamamustir. Bu yazida klinik
ve radyolojik olarak glomus jugulare tiimdrii
gibi gelisme gostermis ve isitme kayb ile bag-
vurmus ELKT’1i bir olgu tartigilmigtr.

OLGU

45 yasinda bayan hasta lokalize sag kulak
agris1 ve ayni kulaginda 7 yildir var olan igitme
kaybi1 nedeniyle bagvurdu. Fizik muayenesi
isitme kaybi diginda normaldi. Odyogramda
sag kulaginda mikst tip isitme kaybi, solda nor-
mal isitme saptandi. Bilgisayarli tomografide

mastoid hava hiicrelerini ve sag temporal ke-
migin ekstra labirintin kemik yapisin1 tutmus,
glive yenigi tarzinda litik lezyon saptandi
(Sekil 1A-B). Kontrastli manyetik rezonans
goriintiilemede (MRG) incelemesinde temporal
kemigin petroz kisminda yerlesmis kontrast
tutan ve intrakranial uzanimi olmayan tiimoral
kitle saptand1 (sekil 1C-D-E-F). MR anjiografi-
sinde kitlenin ileri derecede vaskiilarize oldugu
goriiliiyordu (sekil 2). Hasta glomus jugulare
on tanisi ile operasyona alindi. Once boyun
disseksiyonu yapilarak karotis intarna ve eks-
terna kontrol altina alindi. Sonra ensizyon uza-
tilarak, sag retromastoid presigmoid ve retro-
sigmoid suboksipital kraniektomi yapildi. Ju-
guler ven hazirland1 ve stylomastoid foramen-
de fasial sinir disseke edilerek petroz kemige
kadar izlendi. Transvers-sigmoid sinuste timo-
riin dural infiltrasyonu vardi. Serebral infiltras-
yon yoktu. Tiimoriin dural infiltrasyonunu ¢1-
kartmak i¢in transvers sinus baglandi. Sigmoid
sinusiin anterior duvarindan®'® kranial sinirlere
yapisiklik vardi. Morbiditeyi arttirmamak igin
juguler foramen igerisine uzanan kisim kanama
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kontrolii sonrasi birakildi. Juguler bulbusu in-
filtre eden tiimoral doku ¢ok vaskiilerdi ve in-
komplet ¢ikartildi. Hastada ilave bir nérolojik
defisit izlenmedi. Postoperatif MRG’de petroz
kemik ve komsulugundaki juguler bulbus ile
juguler foramen igine uzanan rezidiiel tiimoral
doku izlendi (sekil 3A-B). Patolojik Inceleme-
de tek sira kiibik epitel ile doseli, kemik trabe-
kiiller arasinda papiller uzanimlari olan, fibro-
vaskiiler koru bulunan, mitoz izlenmeyen pa-
piller bir neoplasm izlendi (sekil 4). Hastanin 9
ay sonra yapilan kontrol MRG tetkiklerinde tii-
moral kitlenin hacimsel biiyilikliiglinde artig
saptanmasi, fakat bunun klinik tablosuna yan-
simamasi iizerine (sekil 3C1-C2) tekrar cerra-
hinin yaratabilecegi alt kranial sinir morbidite-
si tartigildiktan sonra, hasta gamma knife teda-
visine yonlendirildi.

LN

2 ! \ Ed
Sekil 1. Bilgisayarli tomografide mastoid hava
hiicrelerini (ok) ve sag temporal kemigin ekstra labirintin
kisminda giive yenigi tarzinda (ok) litik lezyonlar
goriiliiyor (AB). Kontrastli MRG incelemesinde temporal
kemigin petroz kisminda yerlesmis kontrast tutan ve
intrakranial uzanimi olmayan (CD) ve koronal kesitte
juguler foramene (ok) dogru uzanan (EF) tiimoral kitle
izlenmektedir.

TARTISMA

Literatiirde her gecen giin artan sayida ra-
por edilerek, tan1 ve tedavi secenekleri daha iyi
anlasilan ELKT’leri nadir patolojilerdendir.'"*

Cilt (Say1) 35 (2)

Biiyiik ELKT’lerin tipik klinik tanisi juguler
paragangliomalardir.'”> ELKT’leri lokal invaz-
yon gosteren; posterior fossa, juguler foramen
uzanimi olabilen ve norosirurjik/otolojik cerra-
hiye ihtiyag gdsteren patolojilerdir.*>'""'* Pek
cok yayinda metastazlar1 olmadig sdylenmesi-
ne karsilik™!!, Ferrreira ve arkadaslarmin'  bir
yazisinda sag petroz kemik i¢inden serebello-
pontin kdseye uzanan endolenfatik kese tiimo-
rii operasyonundan 4 yil sonra sag serebellar
hemisfer iizerinde metastatik bir nodiiliin orta-
ya ¢iktig1 rapor edilmistir. Heffner 1989°da 20
olgu ile ilk biiyiik klinikopatolojik ¢alismay1
yaymlanistir.”  Endolenfatik kese kokenli bu
tiimorler ‘endolenfatik kese kokenli diisiik gra-
de adenokarsinomlar’ bagligi altinda toplan-
mistir. Bunun en 6nemli klinik nedeni bu tii-
morlerin lokal olarak invaze olmalar1 ve ye-
tersiz ¢ikartildiklarinda tekrarlama egilimi gos-
termeleriydi.’ ELKT’lerinin ¢ogunun sporodik
oldugu diisliniilmekle beraber, genetik ¢aligma-
lar Von Hippel-Lindau hastaligi (VHL) ile ilis-
kisi oldugunu gostermistir'*'® ELKT 41-51
yaglar1 arasinda siktir. Semptomlarin ortaya
¢ikmasi ortalama 9.3-10.6 yil arasindadir. Tek
tarafli isitme kayb1 en sik semptomdur. Uzun
siiredir devam eden isitme kaybi1 ELKT i¢in
cok tipiktir.>>'' Olgumuzda duyma kayb sika-
yeti 7 yildir mevcut olmasina karsilik, lezyo-
nun sinsi ilerlemesi radyolojik tan1 koyulmasi-
n1 engellemis gibi goriilmektedir. Dikkatli er-
ken otolojik muayene ve uygun radyolojik tet-
kik kullanimi massif petr6z kemik destriiksiyo-
nu yapmadan artan sayilarda kiigiik tiimorlerin
tespitine olanak verir. Diger ortak semptomlar
tinnitus ve vertigodur. Kraniyal sinirlerden en
sik 7. sinir tutulur, bunu siras1 ile 9, 10 ve 5.
kranial sinirler izler. Cogu vakada saglam bir
timpanik membrandan goriinen mavi-kirmizi
renklenme bozuklugu vardir veya vaskiiler bir
kitle eksternal oditor kanala dogru protriize
olur.**'7 Temporal kemigin pek ¢ok destriiktif
timorii ELKT’yi taklit edebilir.”®'""® ELKT
ile en sik karisan tiimér paragangliomadir.'""’
Serebellopontin kose koroid pleksus papillo-
mu, papiller menenjiom, serumindz bez timor-
leri, metastatik tiroid veya renal hiicreli karsi-
nom, benign adenomatdz tiimdrler, primer ke-
mik tiimorleri ve laterale yerlesmis kordomalar
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diger karisan timérlerdir." Eger bu tiimér en-
dolenfatik kesenin intraossedz kismindan ko-
ken alirsa petroz kemige yayilim vardir. Distal,
endolenfatik kesenin intradural pargasindan
koken alanlar juguler foramen ve serebellopon-
tin kdseye uzanirlar; biiyiik timorler ise kom-
bine genigleme gosterirler. Olgumuzda cerrahi-
den once klinik ve radyolojik bulgular glomus
jugulare tiimoriinii diigiindiiriiyordu. Heffner
20 olgunun 11’ine radikal cerrahi veya total
eksizyon uygulamistir.’ Radyoterapi (RT) bu
olgulardan sadece birine preoperatif verilmis-
tir. Bu 11 olgudan 10’unda takiplerde hastalik
bulgularia rastlanmamustir. Alt1 tanesi biiyiik
olan 8 tiimdrli olguya subtotal/parsiyel eksiz-
yon uygulanmustir. ki tanesi total ¢ikartilmis
ve 3 tanesi subtotal cikartilmig 5 olguya RT
verilmistir. Total tiimor ¢ikartmada radyasyon-
suz %90 kiir oran1 vardir. Buna karsilik bilinen
rezidiiel kitlesi olanlarda radyasyonun sadece
%50 etkinligi oldugu bildirilmistir.>*"" Yuka-
ridaki bulgulara bakarak morbiditesiz total ¢1-
kartmanin kolay olmadigini, kiiratif tedavinin-
de genelde radikal temporal kemik cerrahisini
gerektirdigini ve radikal cerrahinin subtotal ve-
ya parsiyel eksizyonu takiben RT’den daha iyi
sonuglar verdigini sdyleyebiliriz. Bilinmelidir
ki total ¢ikartma grubunda, subtotal ¢ikartma
grubuna gore daha kiigiik boyutlu timor bu-
lunmaktadir. Total tiimor eksizyonu kiiratif te-
davi igin ¢ok Onemli olmakla beraber biiylik
timorlerde alt kranial sinirlerin, sigmoid sinus
ve karotid arterin petréz parcasinin tutulumu
nedeniyle genelde imkansizdir.'" Bu nedenle
adjuvan tedavi arayiglari devam etmektedir.
Gamma-knife tedavisi literatiirde bugiline ka-
dar sadece 2 olguda rezidiiel ve rekiirren kitle-
nin ilerleyisini durdurmak amaci ile kullanil-
mustir.””  Endolenfatik kese tiimorlerinin en
onemli 6zelligi yavas biiylime potansiyellari ve
lokal olarak invaze olmalaridir. Gamma-knife
tedavisinin etkisinin ge¢ baslamasi nedeni ile,
tedavide bu parametrenin yliksek grade’li diger
patolojilerde kullanilmasinin aksine bir tedavi
secenegi olarak kullanilmast mantiklidir.

SONUG

Temporal kemik, pontoserebellar ve juguler
foramen tlimorlerinden ayirt edilmesi, yavas
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biiylime ve lokal invazyon gosterme 6zellikle-
rine uzak metastaz yapma gibi niteliklerinde
eklenmesi ile ELKT’leri daha ilging patolojiler
haline gelmislerdir. Norovaskiiler ve kranial si-
nir hasar1 yapmaksizin total ¢ikartilmalan kiir
saglar, fakat bunu basarmak her zaman olanak-
I1 degildir. Bes-on yillik sag kalim oranlar1 he-
niiz belli olmamakla beraber, uzun dénemli
sag kalim bildirilmektedir. Radyoterapi ve
Gamma-Knife’in tedavideki yeri netlik kazan-
mamustir. ELKT hakkinda bildiriler artik¢a do-
gal seyri ve tedavi segeneklerinin netlik kaza-
nacagimi diisiinmekteyiz. Alt kranial sinir mor-
biditesini arttirmamak i¢in residiiel veya rekiir-
rensinin kontroliinde bu modaliteler kullanila-
bilir goziikkmektedir.

Sekil 2. MR anjiografide kitlenin ileri derecede
vaskiilarizasyonu izleniyor (oklar).

OzZET

Endolenfatik kese tiimorleri temporal kemi-
gin endolenfatik kesesinden kaynaklanan nadir
intrakranial timorlerdir. Histolojik olarak ag-
ressif olmamalarma karsilik, siklikla lokal in-
vazyon yaparlar. Patolojik olarak endolenfatik
kese tiimorii olarak rapor edilmis bir hastay1
bildiriyoruz. Kirkbes yasinda kadin hasta, 7
yildir giderek ilerleyen sag kulakta isitme kay-
b1 ve yeni eklenmis sag kulak agrisi ile yatiril-
di. Manyetik rezonans goriintiilemede glomus
jugulare tiimoriine benzeyen, temporal kemigin
petroz kisminda yerlesmis, heterojen kontrast
turan solid bir kitle ile karsilagildi. Hasta
kombine presigmoid ve retrosigmoid yaklasim-
la opere edildi ve timor kismi olarak ¢ikartildi.



96 CERRAHPASA TIP DERGISI

Sekil 3. Postoperatif manyetik rezonans goriintiileme de
(MRG) bosaltilmis tiimoér dokusu yerine yerlestirilmis
yag dokusu hiperintens olarak (siyah ok), petroz kemik
icinde, juguler bulbus ve juguler foramene uzanmig
rezidiiel timoral doku izointens olarak izlenmektedir
(beyaz ok) (A-B). Geg kontrol aksiyel ve koronal MRG
incelemesinde tiimoral kitlenin hacimsel biiyiikliiginde
artis (beyaz ok) buna karsin yag dokusunda (siyah ok)
azalma izleniyor(C1-C2).

3.

Cilt (Say1) 35 (2)

Hasta operasyon sonrasi norolojik olarak
stabil kaldi. Dokuz ay takip sonrasi residiiel ve
niiks tiimor nedeni ile gamma-knife tedavisi al-
di. Endolenfatik kese tiimorleri ile diger pato-
lojiler arasinda ayrim yapmak, farkli cerrahi
stratejiler gerektirdiginden onemlidir. Endo-
lenfatik kese tiimorleri petroz kemigi invaze
eder ve intrakranial olarak ilerleyip noérovas-
kiiler yapilari gevreler. Norolojik defisit yarat-
madan tam bir radikal rezeksiyon yapmak iler-
lemis olgularda miimkiin degildir. Adjuvan te-
davinin rolii tartigmalidir ve gelismeye agiktir.
Bu olgu nedeniyle, degisen anlayis i¢inde en-
dolenfatik kese tiimorlerinde literatiirii gozden
gegirdik.
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Sekil 4. Patolojik Incelemede (A) tek sira kiibik epitel ile doseli kemik trabekiiller arasinda, papiller uzanimlari olan ve (B)

fibrovaskiiler koru bulunan, mitoz izlenmeyen papiller bir patoloji izlenmektedir. (Hematoksilen-Eosin)
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