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Spinal schwannomalar intradural ekstrameduiller yerlesimli omurilik timérleri icerisinde meningiomalarla birlikte en sik gérilen
patolojilerdir. Her ne kadar soliter gorulebilseler de, nérofibromatozis ve schwannomatozis gibi hastaliklarda omurilik ve sinir
sisteminin farkl yerlerinde ¢oklu timorler olarak gelisebilirler. Derlemenin amaci, spinal schwannomalarin epidemiyoloiji, klinik bulgu,
tani ve tedavi yontemleri ve de ameliyat sonrasi prognozu hakkinda gtincel bilgi sunmaktir.
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ABSTRACT

Spinal schwannomas are one of the most common intradural-extramedullary spinal tumours together with meningiomas. They can
develop as a solitary tumour or multiple tumours can develop in the spinal canal and other parts of the nervous system in patients
with neurofibromatosis and schwannomatosis. The aim of the present paper is to update the information regarding epidemiology,
clinical presentation, diagnosis, treatment modalities and postoperative course of spinal schwannomas.
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B GiRiS

Schwannomalar, tip literatliriinde Schwann hucreli timor,
nérom, ndrinom, ndroilemom olarak da isimlendirilen periferik
sinirlerin miyelin kilifindan kéken alan biytk ¢ogunlukla benign
karakterde tiimérleridir. Diinya Saglik Orgiti’niin (DSO) yapmis
oldugu “Santral Sinir Sistemi Timérlerinin Siniflamasi”’na gére
“Kraniyal ve Paraspinal Tumdrler” grubunda yer alan sinir
kilifi timdrleridir. Kafada kraniyal sinirler ve viicudun herhangi
bir yerinde periferik sinirlerden kéken alarak ortaya cikabilir
(14). Spinal schwannomalar ¢ogunlukla sinir kékinin dorsal
dalindan daha nadiren ventral dalindan kdken alir (17).

B EPIDEMIiYOLOJi

Spinal schwannomalar siklikla orta yas (35-65 yas) niifusunda
ve erkek ve kadinlarda esit siklkta gordlir (4, 17, 20).
Erkeklerde pik insidansi 50-60 yas iken, kadinlarda 40-50

yastir (20). Malign schwannomalarin erkeklerde gériiime orani
kadinlara gore bir miktar fazladir (E/K = 1,65) (12).

Schwannoma, en sik gorilen intradural ekstramediller
timordur (20) ve ayrica genis serilerde omurilik timorleri
icerisinde %21-40 arasinda degisen oranlarda gorildugi
raporlanmigtir (4, 12, 17, 21). Malign schwannomalar ise
sadece %0,5-2,5 gibi duslk bir oranda gérulur (12, 17).

B KLiNiK BULGULAR

Basvuru sirasinda en sik tarif edilen sikayet agridir. Bununla
birlikte glgslzlik uyusma, karincalanma ve dengesizlik
hastalar tarafindan siklikla ifade edilen sikayetlerdir. Bu
sikayetlerin siresi birkacg aylik olabilecegi gibi, bazen yillardir
devam ediyor olabilir. Gok nadiren asemptomatik olup baska
bir nedenle yapilan incelemelerde tespit edilebilirler (4, 20).
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Nérolojik muayene sirasinda en sik rastlanan bulgu glc
kaybr ve buna ikincil gelisen atrofidir. Hastalarin sikayetiyle
paralel olarak yine hipoestezi ve yurlyls bozuklugu diger sik
rastlanan bulgulardir. Spinal schwannomali hastalarda siklikla
gorilen semptom ve bulgular Tablo I’'de 6zetlenmigtir (4).

Nérofibromatozis (NF)

Cogunlukla NF-2 ile birliktelik gdsterirken gok nadiren NF-1'de
gorulebilirler. NF-2 otozomal dominant kalitsal genetik (22g12
mutasyonu) bir hastalik olup gértlme sikligi 1/40,000’dir. Klinik
olarak bilateral akustik nérinom veya vestibller schwannoma
ile birlikte santral sinir sisteminin dider yerlerinde bir ok
timoral lezyonun eglik ettigi bir hastaliktir (10). NF tip 2 ile
iligkili olarak gelisen spinal schwannomalar biyolojik olarak
daha agresif ve farkl bir klinik seyir izler (20).

NF tip 2 hastalarinda ¢oklu spinal schwannomalara ek olarak
meningiom, intramedyuiller ependimom ve astrositomlar es za-
manli veya ayri ayn da gériilebilir (Sekil 1). Ozellikle 22. kromo-
zomdaki bozukluklar schwannoma ve meningiomalarin birlikte
gorilmesinin altinda yatan faktor olarak diigtiniimektedir (10).

Schwannomatozis

Norofibromatozisin olmadigi, genetik temeli olmayan c¢oklu
schwannomalarin eslik ettigi durumlar icin bu terim kullanilir
(17). Genellikle 30 yas Uzerinde gorilir ve sporadik veya ailesel
olabilir. Tani koyarken vestibller schwannoma diglanmalidir.
Segmental schwannomatozisde tek ekstremite ve omurganin
ardisik segmentlerinde lezyonlar gorulur (6).

Siniflama ve Yerlesim Seviyesi

Omuriligin sinir kilifi htcreli tGmorleri, dura mater ile olan
iliskisine gore siniflanir (13, 20):

1. intramediiller

2. Intradural

3. Ekstradural

4. intradural — ekstradural (‘Kum saati’)

Nérofibromatozis ve schwannomatozis hastalarinda eszamanl
bircok odakta yerlesim go6sterirken sendromik olmayan
soliter schwannomalar ¢ogunlukla lomber bdlgede yerlesim

gosterir (13). Sinir kdkinln intradural bélimanin kisa olmasi
nedeniyle schwannomalar transdural uzanim gdsterebilir (17).
Safavi — Abbasi S ve ark.’nin 2008 yilinda yayinladigi soliter
spinal schwannomali 128 olguluk serisinde lezyonlarin %46’s|
lomber, %28’i torakal, %26’sinin servikal bdlgede yerlesim
gosterdigi raporlanmigtir. Yine ayni seride lezyonlarin %68’i
intradural, %19,5’i ‘Kum Saati’ seklinde, %11’i ekstradural ve
%1,5’i intrameddller yerlesim gdsterdigi raporlanmistir (20).

H TANI

Bilgisayarli Tomografi (BT)

Ozellikle intraossedz yerlesimli veya vertebral foramenin
icine dogru biylme gosteren timorlerde kemik yapidaki

Sekil 1: T1 kontrastl sagittal
MRG’de ¢oklu schwannoma
gorulen nérofibromatozis
olgusu.

Tablo I: Spinal Schwannomali Hastalarda Gorlilen Semptom ve Bulgulari Siklik Sirasina Gére Dlizenlenmistir

Semptom % Bulgu %

Agn 63,7 G¢ kaybl, atrofi, fasikiilasyon 20

Uyusukluk / karincalanma 34,1 Hipoestezi / Anestezi 16,7
GlgsizlUk / paralizi 33 Yirtyis bozuklugu 18,3
Dengesizlik 16,5 Hiperrefleksi (alt ekstremite) 13,3
idrar Kagirma 5,5 Hiperrefleksi (lst ekstremite) 4,4
Yorgunluk 2,2 Fasiyal disestezi 3,3
Kilo kaybi 2,2 Babinski bulgusu 2,2
Gaita inkontinansi 1,1 Uyku diizensizligi 2,2
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bozulmay degerlendirmek adina ginimizde hala etkili bir
tani yontemi olarak kullaniimaktadir (18). Manyetik rezonans
goruntilemenin intradural patolojilerdeki Ustlinligu nedeniyle
kullanimi geri planda kalsa da, manyetik alana girmeyecek
veya sedasyon almasi riskli olan klostrofobik hasatlarda
kontrastsiz ve kontrastl spinal BT kolaylikla uygulanabilir.

Manyetik Rezonans Gdriintileme (MRG)

Kontrastsiz ve gadolinyum kontrastl spinal MRG, spinal
timdrlerinin tanisinda, anatomik yerlesiminin ve boyutunun
belirlenmesinde glnumuizde ilk tercih edilen inceleme
yéntemidir (4).

Spinal schwannomalar cogunlukla omurilik ile ayni intensitede
olup T1 agirlikh gérintilerde hipointens, T2 agirhkh gérinti-
lerde hiperintens olarak karsimiza ¢ikarlar (Sekil 2). Kontrastli
MRG’de meningioma, ndrofibrom, teratom gibi diger kontrast
tutulumu goésteren timorlerden farkl olarak dairesel bir bo-
yanma gO0sterebilirler (7). Ayrica kitle i¢ci kanamaya bagh su-
baraknoid veya subdural bdlgedeki kanamalarin veya kitle igi
kistik dejenerasyonun degerlendiriimesinde MRG’nin katkisi
bilinmektedir (18).

Miyelografi

intradural patolojilerin degerlendiriimesinde miyelografi ve
postmiyelografik BT, MRG’nin uygulama kolaylgi nedeniyle
artik gliinimiizde oldukca nadiren kullaniimaktadir. Ozellikle
paraspinal uzanim gdsteren veya ‘kum saati’ seklindeki
tumdrlerde geometrik uzaysal Miyelografi-BT'nin MRG’ye
UstUnltga bildirilmigtir (17). Kullanimi azalsa da yine manyetik
alana girmeyecek veya sedasyon almasi riskli olan klostrofobik
hasatlarda akilda tutulmaldir.

Sekil 2: T1
kontrasth
sagittal
MRG’de
conus
medullaris
yerlesimli
soliter
schwannoma
gorilmekte.
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Pozitron Emisyon Tomografisi (PET) — Bilgisayarli Tek Foton
Emisyon Tomografisi (SPECT)

SPECT’in intradural ekstrameddller kitlelerde tanisal degeri
pek gosterilemese de, PET/BT kullanilarak ameliyat éncesi tu-
morin sellllaritesi ve proliferasyon hizinin degerlendirilebile-
cegini gosteren birkag galisma raporlanmistir (1, 4). Buna goére
schwannomalara yonelik PET analizinde '®F-D-glukopiranoz
('*FDG) tutulumunu gdre hesaplanan SUVmax (standardized
uptake value) degeri, timérin boyutu ve mikrovaskiler yo-
gunluguna paralel olarak arttigi gésterilmistir (9). Ancak gunlik
klinik uygulamada PET/BT periferik sinir schwannomalarina
yonelik kullanilirken spinal schwannomalarda preoperatif de-
gerlendirme amaciyla kullanilmamaktadir.

Histopatolojik inceleme

Radyolojik ve nikleer tip incelemeleri ile lezyonun anatomik
yerlesimi, sekli ve boyutu anlasilirken esas ayirici tani
histopatolojik inceleme ile yapilir. Mikroskobik incelemede
Antoni-A alanlan olarak isimlendirilen flziform hicre
fasikullerinin olusturdugu sellller alanlar gortlir ki hiicre
cekirdekleri uzamis ¢it dizilimi (‘palisading’) yaparlar ve
sitoplazma siniri belirsizdir. Daha nadiren Antoni-B alanlari
olarak isimlendirilen gevsek, édemli, mikrokistik ve miksoid
degisiklikler izlenen hiposellller alanlar da goérilebilir (17).
Histopatolojik olarak Ug¢ tiptir (14):

e Sellller
¢ Pleksiform

* Melanotik

H TEDAVI
Cerrahi

Tumor rezeksiyonu icin siklikla posterior yaklasim tercih edilir.
MikrosirlUrjikal teknikle total veya hemi-laminektomi ve dura
insizyonu sonrasi kitlenin total rezeksiyonu en sik uygulanan
yontemdir (4). Postoperatif agriyl azaltmak ve instabiliteden
korunmak amaciyla hemilaminektomi ve tek tarafli fasetektomi
uygulanabilir (17). Total fasetektomi gibi instabilitenin gelisebi-
lece@i durumlarda cerrahiye stabilizasyon da eklenmelidir.

‘Kum Saati’ seklinde gelisen timorlerde (Sekil 3) hem
intradural hem ekstradural alana hakim olmak igin parsiyel
veya total fasetektomi yapilmasi gerekebilirken ekstradural
yerlesimli timdrlerde lezyonun seviyesine gore uzak lateral
yaklasimla tUmoér eksize edilebilir (20). Torakal bdlgede
yerlesim gdsteren ‘kum saati’ seklindeki timérlerde 6nce
bagl oldugu sinir kdkini kanal iginde bularak kesmek gerekir.
Aksi halde lateralden baglayarak tUmoérlu rezeke etmeye
calisirken cekistirmeye bagli omurilik hasari ve paraplejiye
varan komplikasyonlarla karsilasilabilir (22). Paraspinal uzanim
gOsteren torakal lezyonlarda torakotomi ile transplevral/
ekstraplevral veya lateral ekstrakaviter yaklagim yapilmasi
gerekebilir. Negatif intratorakal basing nedeniyle BOS fistull
riski vardir. Sakral bdlgede yerlesim gosteren 'Kum saati’
timdrlerinde lateral pozisyonda hem anterior hem de posterior
yaklasim uygulanir (17).
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Sekil 3: T1 kontrastsiz aksiyel MRG’de torakal hem ekstradural
hem intradural yerlesim gosteren ‘kum saati’ seklinde schwanno-
ma goérilmekte.

Genellikle dorsal veya dorsolateral yerlesim gdsterdiklerinden
dolayi dura insizyonu sonrasi timoér ile karsilasilir. Omuriligin
anteriorunda yerlesim gosterenlerde ligamentum dentatumun
kesilmesi gerekebilir (17).

intraoperatif nérofizyolojik monitérleme cerrahi komplikasyon-
larin azaltiimasi igin dnem teskil eder. Genellikle somatosenori-
yel uyarilmis potansiyeller (SSUP-SSEP) kullaniimakla birlikte
motor uyariimis potansiyeller (MUP-MEP) ile birlikte kullanimi
duyarliid artirir. TUmor ile sinir kékinin ayirnmi yapilamadigi
durumlarda spontan EMG ve direkt sinir uyarimi ile sinir kokiin
kesilip kesilemeyecegine karar verilebilir (8). Uyarima ragmen
hicbir fonksiyonel yanit alinamaz ise kdk feda edilir. Aksi halde
uyariya yanit alinir ise 6zellikle servikal ve lomber bdélgelerde
sinir kokiinl korumaya yonelik ¢alisiimaldir (20). Cauda equ-
ina lezyonlarinda diseksiyon spontan EMG ile takip edilirken,
conus medullaris lezyonlarinda pudental SSEP ve bulboka-
verndz refleks monitérleme, trogenital islevlerin daha iyi takip
edilmesi agisindan énemlidir (11).

Schwannoma benign karakterde bir kitle lezyonu olmasi ne-
deniyle dzellikle soliter lezyonlarda amag¢ nérovaskiler yapi-
lar koruyarak yapilacak total eksizyondur. Genis serilerde %
80-97 oraninda total eksizyon yapilabildigi raporlanmistir (12,
20). intrameddiller yerlesimli timoérlerde omurilik hasarindan,
ekstradural yerlesimli tUmorlerde ise komsu ana vaskuler ya-
pilara ve pleksus sinir dokularina hasar vermekten kagcinmak
adina subtotal rezeksiyon tercih edilebilir (20).

Cerrahi komplikasyon orani genis serilerde % 13-18 arasinda
degismekte olup, en sik olarak beyin omurilik sivisi (BOS)
kacagi (%6), psddomeningosel kesesi gelisimi (%4,5),
norolojik koétllesme (%2,2), yara yeri enfeksiyonu (%1,6-
4) gorullr. Operasyon lojunda kanama, aseptik menenjit/
menenjit, anesteziye bagh komplikasyonlar, nébet, derin ven
trombozu ve postoperatif kifoz gelisimi raporlanmis diger
komplikasyonlardir (4, 20). Klekamp ve Samii kendi serilerinde
postoperatif kalici nérolojik kayip gelisme riskinin NF tip 2 olan
hastalarda daha ylksek oldugunu raporlamiglardir (13).
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Radyoterapi

Genellikle ndrofibromatozis veya schwannomatozis gibi yaygin
coklu kitlelerin varh@r durumunda kullanilir. Soliter lezyonlarda
radyocerrahinin basarisi ve disiik komplikasyon riski nedeniyle
kullanimi geri plana dismustur. Spinal kord timdrlerine yonelik
radyoterapiye bagll gelisen komplikasyonlar siklik sirasina
gore bulanti, kusma (%9,4), cilt reaksiyonlar (%8,2), halsizlik
(%8,2), anoreksi (%4,7) ve radyasyon miyelitine ikincil gelisen
norolojik kotllesme (%3,5) olarak raporlanmistir (4).

Radyocerrahi

Kraniyal bélgede radyocerrahinin etkinligi gorildikten sonra
2000’li yillann bagindan itibaren subtotal eksizyon yaplilip
progresyon gdsteren, niks eden veya ¢oklu yerlesim gésteren
spinal schwannomalara da cerrahi sonrasi Cyberknife®
radyocerrahi (Accuracy Inc., Sunnyvale, Kaliforniya, ABD)
veya Novalis lineer akseleratdér (LINAC®) uygulanmaya
baslanmistir (16, 19). Timoérin boyutu ve yerlesimine goére
14-33 Gray (Gy) doz 1-5 seans seklinde uygulanmaktadir (2).
Literatiirde %90’in Uzerinde radyolojik olarak timér hacminin
kiculdugu veya kontroll saglandigr raporlanmistir. Hastalarin
agri, uyusma ve glicslzlik sikayetlerinde %37-67 oraninda
klinik dizelme, %10-18 oraninda ise kotllesme oldugu
raporlanmisgtir (2, 3, 5, 19).

B PROGNOZ

Genis serilerde hastalarin preoperatif degerlendiriimesi ve
postoperatif takiplerinde nérolojik muayene, Karnofsky per-
formans skalasi ve Klekamp-Samii skalasi kullaniimistir (13).

TUmorin niks etme olasiligl gross total rezeksiyon uygulanan
olgularda dahi %3 oranindadir (20). Klekamp ve Samii subtotal
rezeksiyon uygulanmis olgularda 5 yillik niks oranini %10,7
ve 10 yillik niks oranini %28,2 olarak raporlamislardir (13).
Subtotal rezeksiyon sonrasi %50’ye varan oranda klinik
kétllesme bildirilmistir (18). Bu nedenle cerrahi sonrasi en az
5 yil boyunca yillik MRG ile izlem 6nerilmektedir (20).

Cerrahi sonrasi hastalarin yaklasik yarisi uzamig boélgesel veya
radikUler agn tarif eder ancak tibbi tedavi gerektiren ortalama
%10’luk bir kismidir. Uzun dénem takiplerde %6 oraninda
semptomatik araknoidit veya kistik miyelopati gelistigi
raporlanmigtir (15).

Malign spinal schwannomalarin yaklasik yarisinérofibromatozis
ile birliktelik gdsterir ve 1 yililk yasam beklentisi oldukga
dusuktur (17).

B SON SOz

Spinal schwannomalar nadir gérilmeyen spinal intradural
ekstrameddiller yerlesim gésteren benign timdrlerdir. Genetik
hastaliklar ile birliktelik gdsteren lezyonlarda tedavi yaklagimi
farkliik gosterir. Tedavide esas amag total rezeksiyon olsa da
her zaman uygulanamayabilir. Bu nedenle ameliyat &ncesi
klinik ve radyolojik degerlendirmeye ve de intraoperatif
néromonitdr bulgularina gére karar vermek ve cerrahi sonrasi
takip ve tedavisini bu karar dogrultusunda yapmak hastalarin
hayat kalitesini artiracaktir.
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