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LARINGEAL NOROFIBROM: OLGU SUNUMU
LARYNGEAL NEUROFIBROMA: CASE REPORT
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OZET

Laringeal norofibrom, benign laringeal tumorler arasinda ¢ok nadirdir. Siklikla,
supraglottik ariepiglottik fold yerlesimli, cocuklarda ve nérofibromatozis tip 1 ile iliskili
olarak gorulmektedir.

Biz soliter laringeal noérofibrom sebebiyle opere edilen 60 yasindaki erkek olgumuzu
oldukca nadir goérilmesi nedeniyle paylastik. Timdérde immunhistokimyasal olarak S100
pozitifligine ek olarak CD34 ve bcl2 pozitifligi varligi nérofibrom tanisini destekledi.
Larinkste nonepitelyal bir timor ile karsilasildiginda nadir olmakla birlikte nérofibrom akla
getirilmeli, taninin immunhistokimyasal olarak S$100, CD34 ve bcl2 pozitifligi ile
desteklenebilecedi akilda tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Larinks, ariepiglottik fold, nérofibrom, larengeal kitle

ABSTRACT

Laryngeal neurofiboroma are extremely rare among benign laryngeal tumors. Most of
these lesions are located in the supraglottis, aryepiglottic fold, in the pediatric population
and in association with neurofibromatosis type 1 (NF1).

We report a an extremely rare case of an 60-year-old man who operated because of
solitary laryngeal neurofibroma. In this tumor, presence of CD34 and bcl2 positivity in
addition to the immunohistochemical positivity S100, supported the diagnosis of
neurofibroma.

Althought it is rarely, when encountering a nonepithelial tumor in the larynx;
neurofibromas should be considered and keep in mind that the immunohistochemical
S100, CD34 and bcl2 staining help to confirm diagosis of a neurofibroma.
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GIRIS

Norofibrom; Schwann ve perinéral hicre
ile endondral fibroblastlarin proliferasyon
uyla karakterli benign sinir kilifi
timoradiar(1). Soliter ya da nérofibro-
matozis tip 1 ile iliskili multipl formda da
goriulebilmektedir (2).

Laringeal norofibrom ilk olarak 1925
yilinda Suchanec tarafindan tanimlanmis
tir(2). Sinir kihfi  timorleri, larinksin
benign tumorlerinin %0,1-1,5'nu olustur
maktadir(3). Siklikla gocuklarda, supra
glottik ariepiglottik fold yerlesimli ve
norofibromatozis tip 1 ile iligkili olarak
gorulmektedir(2, 4). Lezyonun yerlesimi
ve boyutuna badli olarak dispne, disfaji,
stridor, ses kisikhdi seklinde semptom
verebilmektedir (5).

Klasik 1stk mikroskobik incelemde histo-
lojik olarak karakteristik igsi htcreler,
arada eslik eden ve bazen cok belirgin
olabilen mast hicreleri ve immunhisto-
kimyasal olarak elonge nukleuslu igsi
hiicrelerde S100, CD34 ve blc2 pozitifligi
gorulebilmektedir (2, 6, 7).

Tedavisi cerrahi eksizyon olup negatif
cerrahi sinirlara sahip eksizyon sonrasi
rekirrens olduk¢a nadirdir (5).

Bu makalede laringeal noérofibrom tanil
olgumuzu; hastaligin soliter formda
olusu, yas ve lokalizasyon acisindan ol-
dukca nadir gérilmesi nedeniyle paylas
lyoruz.

OLGU

Altmis yasinda erkek hasta, yutkunmakla
bodazda takilma hissi ve ses kisikhidi
sikayeti ile klinige basvurdu. Hastanin
yapillan  endoskopik  bakisinda, sol
ariepiglottik fold yerlesimli  polipoid
goérinimlt  kitle izlendi (Sekil 1a).
Servikal CT'de kitlenin yaklasik 33x21
mm boyutlarda oldugu saptandi (Sekil
1b).

Endoskopik  bakida polipoid oldugu
izlenen kitleden genel anestezi altinda
direk laringoskopi ile punch biyopsi
alindi. Biyopsi materyalinin histolojik

incelemesinde ylizey epiteli olagan
morfolojik gérinimld olup; subepitelyal
mesafede mezenkimal karakterde
monomorfik, selltler, elonge nukleuslu,
igsi htcrelerden olusan lezyon izlendi.
Seri kesitlerde nekroz, mitoz, pleomor-
fizm izlenmedi. Immunhistokimyasal
olarak igsi hlcrelerde S100 ve CD34
pozitifligi saptanan lezyon “benign sinir
kilifi  timéri”  olarak  dederlendirildi.
Takiben genel anestezi altinda transhyoid
faringotomi yaklasimi ile kitleye ulasildi
ve “en-bloc” eksizyonu sadlandi. Perope
ratif incelemede lezyonun sol aryepiglot
tik plikadan kaynaklandigi saptandi.
Eksizyon sonrasi olusan larengeal defekt
primer olarak kapatildi.

Eksize edilen materyal, makroskobik
olarak 3.5x3x1.5cm boyutunda, noduler
gbérinimde, kirli beyaz renkte, yumusak
lastik kivamhydi (Sekil 2a). Materyalin
kesit yuzi homojen krem-beyaz
renkteydi. Eksizyon materyali de mikros
kobik olarak punch biyopsi materyali ile
ayni histolojik ozelliklerde, sellller, igsi
hiicrelerden olusan lezyon goriinimun-
deydi. 1Igsi hiicrelerde yer yer dalgal
nukleuslu alanlar ve eslik eden baz
alanlarda cok belirgin olan mast hicre
varligi dikkati gekti (Sekil 2b). Kesitlerde
nekroz ve belirgin pleomorfizm izlenme
di. Blyuk buydtme ile yapilan mikros
kobik incelemede mitotik figlr saptan
madi. Ki67 proliferasyon indeksi %1
civarindaydi. Immunhistokimyasal olarak
timoérde vimentin, S100, Blc2, CD34
pozitif (Sekil 3) olup; sitokeratin, aktin,
desmin, ALK1, CD99 ve kalretinin negatif
olarak tespit edildi. Klasik isik mikros
kobu ile mitotik figur gérulmeyen, nekroz
icermeyen bu lezyon selltler olmakta ve
ihmli pleomorfizm icermekteydi.
Immunohistokimyasal bulgular esliinde
bu lezyon “larinks vyerlesimli soliter,
selliler nérofibrom” olarak rapor edildi.
Peroperatif ve postoperatif dénemde
herhangi bir komplikasyon gelismeyen
hasta sifa ile taburcu edildi. Hasta
postoperatif altinci  ayinda sorunsuz
izlenmektedir.
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cafiy ==

Sekil 1. Sol ariepiglottik fold yerlesimli polipoid gérinimlu kitle (A). Sol supraglottik alanda yerlesen kitlenin “koronal” kesit BT
goruntisu (B).

Sekil 2. Codu alanda krem-kirli beyaz renkte fokal pembe alanlar igeren solid gorunumli kitle (A). Mezenkimal naturde,
monomorfik, selliler, elonge nukleuslu, igsi hiicrelerden olusan lezyon (HE-x20) (B).

Sekil 3. immunohistokimyasal olarak bcl2 (A), Cd34 (B), S100 (C) pozitifligi ve kalretinin negatifligi (D).
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TARTISMA

Laringeal norofibrom; siklikla cocuklarda,
multipl ve noérofiboromatozis tip 1 ile
iliskili olmakla birlikte, bizim olgumuzda
oldugu gibi eriskin yasta, spontan ve
soliter lezyon olarak da gorulebilmektedir
(1, 2, 8). Kadin/erkek orani 3/2'dir (3,9).
Siklhikla aryepiglottik fold, arytenoid ve
yalanci kord yerlesimlidir (2, 3, 5, 10).
Bu boélgeler terminal sinir pleksusundan
oldukc¢a zengindir. Lezyonun, glossofarin
geal sinirin superior laringeal dalindan
koken aldigi dislinulmektedir (3, 10).
Hastamizda da literatirde Dbildirilen
olgulara benzer olarak aryepiglottik fold
yerlesimi mevcuttu. Tumorin bu lokali-
zasyonu ve Kklasik olarak s6z konusu
yerlesimlerde gorilen lezyonlarin,
hastanin eriskin ve erkek olmasi da
dikkate alindiginda, lezyonun soliter
olmasi ya da eslik eden hastalidin
olmamasi durumlarinda bile laringeal
norofibromun akilda tutulmasi gerektigini
g6z onlune sermigtir.

Lezyonun yerlesimi ve boyutuna goére
dispne, disfaji, stridor, ses kisiklidi
seklinde semptom verebilmektedir (5, 9,
11). Bizim olgumuzda da ses kisikligi ve
bogazda takilma hissi mevcuttu. Bu
nedenle, aciklanamayan dispne, disfaji
gibi semptomlarda laringeal baki ve
gorintileme tetkiklerinin yapilmasindan
kacinilmamahdir. Literatlirde bildirilen
endolaringeal  ndérofibrom  olgularinin
cogunlugunda tani, cerrahi eksizyon
sonrasi konmustur (3). Literatlirde punch
biopsi ile tani alan olgular son derece
kisithdir(3). Olgumuzda alinan biyopsi
tanimizi benign sinir kilifi timoérine
ybnlendirerek bundan sonraki asamada
yapilacak tedavinin ydnlinin gizilmesine
ve radikal rezeksiyondan kacinilmasina
yardimci olmustur.

Norofibrom; schwann hicreleri, perindral
hiicreler ve fibroblastlarin proliferasyonu
ile karakterli benign periferik sinir kilifi
timoradir (2, 11). Gelisim paternine
bagh olarak soliter, pleksiform, diffliz
olarak siniflandiriimaktadir. Diffiz ve
pleksiform alt tiplerinin siklikla nérofibro
matozis tip 1 ile iliskili olabilecegdi bildiril-
mektedir(11). Soliter nérofibrom,endo
noryumdan kodken alan lokalize lezyondur

Histolojik olarak lezyon, submukozal
yerlesimli, eozinofilik sitoplazmali, ince
elonge nukleuslu, monomorfik igsi
hiicrelerden olusmaktadir. ince kollagen
demetler, mast hucreleri ve fibromiksoid
matriks gorulmektedir (1,2). Immunhisto
kimyasal olarak igsi htcrelerde S100
pozitifligine ek olarak CD 34 ve bcl 2
pozitifliginin nérojenik timadrlerde olabile
cedi literatiirde bildirilmektedir (6, 7).
Bu nedenle noérofibrom tanisini destekle-
mek amaciyla ayirici tanida immun
panele CD34 ve bcl2'yi de mutlaka
eklemeliyiz. Schwannom ile ndérofibrom
ayirminda ise kalretinin yardimci oldugu
bildiriimektedir (12). Kalretinin pozitifligi,
schwannom tanisini desteklemekte olup
bizim olgumuzda da benzer oldugu gibi
norofibromlarda  kalretinin  pozitifligi
izlenmemektedir.

Tum laringeal nérojenik  timorlerin
tedavisi, lezyonun total eksizyonudur. Bu
nedenle olgumuzda oldugu gibi
schwannom-nérofibrom ayrimi  klinik-
prognostik agidan bugin itiban ile
onemsiz olup, ayrnmi sadece akademik
acidan o6nem tasimaktadir. Cerrahi
metodun  se¢iminde  histolojik  tipin
onemli olabilecegi ve o6zellikle pleksiform
norofibromda komplet negatif sinirli
eksizyonun glgluk gosterebilecegi
bildirilmektedir. Nonpleksiform timorler,
bizim olgumuzda oldugu gibi, negatif
cerrahi sinir ile eksize edildiginde oldukga
iyi prognoza sahiptir (3). CO2 lazer,
tedavi secgenekleri arasinda literatirde
bildiriimekle birlikte 0zellikle kug¢uk
timorlerde uygulandiginda 1s1 etkisi ile
nukleuslarda harabiyet yaparak histolojik
ayrintiyr bozmasi, tani konmasini zorlas
tirmaktadir(2, 5). Olgumuz negatif cerra
hi sinir ile yapilan eksizyon sonucunda
postoperatif altinc  ayinda sorunsuz
izlenmektedir.

SONUC

Larinks tumorlerinde nadir olmakla
birlikte; erkek cinsiyet, eriskin vyas,
soliter lezyon ve herhangi bir hastaligin
eslik etmemesi durumlarinda bile son
derece iyi prognoza  sahip olan
norofibrom tanisi akla getirilmelidir.

Dispne, disfaji, stridor ve ses kisikhigi gibi
semptomlari olan her hasta dikkatle
incelenmeli ve geredinde laringeal baki
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ve gorintileme ydntemlerinden kaginil-
mamalidir. Bunlarin sonrasinda algo-
ritmik olarak punch biyopsi alinmasi
buyuk 6nem arzetmektedir. Bdylelikle
gereksiz radikal ve agresif cerrahiden
kacinmak, agresif operasyona sekonder
morbidite ve mortaliteden kaginmak
mumkudn olabilecektir.
Immunhistokimyasal olarak S100, CD34
ve bcl2 incelemeleri tanida yardimcidir.
Schwannom ile nérofibrom ayirminda ise
kalretininin nérofibromda negatif olmasi
onemli bir kriterdir.
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