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ÖZ

Schwannoma’lar, sinir kılıflarının dış kısmında bulunan schwann hücrelerinden gelişen benign tümörler olup tüm yaş gruplarında 
insidansı yaklaşık 13/1.000.000 dir. Yuvarlak veya lobüle, iyi sınırlı, kapsüllü tümörler olup genellikle malign dejenerasyon göstermezler. 
Schwannoma’lar pediatrik yaş grubunda posterior fossa tümörlerinin yaklaşık %2’sini oluşturur ve sıklıkla Nörofibromatozis (NF) tip 
2 ile birliktelik gösterirler. Hastalar serebellar semptomlar,  fasial ve diğer kranial sinir paralizileri, ataksi, duyma kaybı, hidrosefali 
veya bulantı-kusma gibi artmış intrakraniyal basınç bulguları veya NF tip 2 nin diğer semptomları ile başvurabilirler. Tanıda, primer 
görüntüleme yöntemleri Bilgisayarlı tomografi ve Magnetik rezonans görüntüleme yöntemleridir. Tedavi seçenekleri arasında takip, 
cerrahi ve stereotaktik radyocerrahi sayılabilir. NF tip 2 ile birliktelik gösteren VS olgularının asemptomatik veya lezyon tarafında 
işitmenin normal olması durumunda, kitlenin boyutuna bakılmaksızın gözlem önerilebilir. İşitme fonksiyonunda kötüleşme veya 
herhangi bir semptom varlığında ise aktif tedavi yöntemleri kullanılmalıdır. Tümör boyutu ≥ 1,5 cm ise veya tümör boyutu < 1,5 
cm ancak işitmeyi korumak için ve/veya hızlı büyüme saptandığında, beyin sapı basısı veya hidrosefali varlığında tercih edilmelidir. 
Gamma Knife Cerrahisi schwannoma tedavisinde kullanılan bir diğer yöntem olup pediatrik yaş grubu için yeterli literatür bilgisi 
bulunmamaktadır.       
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ABSTRACT

Vestibular schwannomas are benign tumours of the nerve sheath schwann cells and its incidence in all age groups is approximately 
13/1.000.000. Schwannomas are usually round or lobule, well-circumscribed, encapsulated tumors and are not exhibit malignant 
degeneration. Schwannomas constitute approximately 2% of posterior fossa tumors in childrens and are often associated with 
NF 2. Patients may present with cerebellar symptoms, facial and other cranial nerve palsy, ataxia, hearing loss, hydrocephalus, 
increased intracranial pressure signs such as nausea or vomiting or other symptoms of NF type 2. In diagnosis, CT and MRIs are 
used. Treatment options include follow-up, surgery and stereotactic radiosurgery. Asymptomatic patients  with NF type 2 and VS or 
if the hearing is preserved, observation could be suggested regardless of the size of the lesion. In the presence of any symptoms or 
worsening of the hearing active treatment methods should be used. Tumor size is ≥ 1.5 cm in diameter or tumor size <1.5 cm but 
to protect hearing and / or when rapid growth is detected or in the presence of brainstem compression or hydrocephalus surgery 
could be used. Gamma Knife surgery is another treatment method used in the treatment however there is no adequate literature for 
pediatric patients.        
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█    GİRİŞ
Schwannoma’lar, sinir kılıflarının dış kısmında bulunan 
schwann hücrelerinden gelişen benign tümörlerdir (9). Tüm 
yaş grupları için insidansı yaklaşık 13/1.000.000 oranında olup 
hastaların %5-7,5 lik kısmında Nörofibromatozis (NF) tip 2 ile 
birliktelik gösterir (9). Yuvarlak veya lobule, iyi sınırlı, kapsüllü 
tümörler olup hemoraji odakları içerebilirler, yağ ve kistik deje-
nerasyon gösterebilirler. Genellikle malign dejenerasyon gös-
termezler (4). Schwannoma’lar intrakraniyal primer tümörlerin 
%6-8 ini oluşturur. Tüm köşe tümörlerinin %80-90 kadarı 8. 
kraniyal sinirden köken alır ve akustik schwannoma olarak ad-
landırılırken (4) yaklaşık %8 lik kadarı ise 5. sinir kökenli olup 
trigeminal schwannoma olarak adlandırılır (1). 

Schwannoma’lar pediatrik yaş grubunda posterior fossa tü-
mörlerinin yaklaşık %2sini oluşturur ve erişkin popülasyona 
oranla çok daha az sıklıkta görülür. Çocuk yaş grubunda spo-
radik olabileceği gibi sıklıkla NF tip 2 ile birliktelik gösterir (3, 8, 
14, 16). Cunningham ve ark. kafa tabanı cerrahisi uyguladıkları 
115 vakalık pediatrik hasta serilerinde, 99 hastada vestibüler 
schwannoma saptarken hastaların büyük bir kısmında NF tip 
2 ile birliktelik bildirmişlerdir  (3). Bir başka çalışmada Slattery 
ve ark. vestibüler schwannoma nedeniyle cerrahi uyguladıkları 
35 çocuk hastanın hepsinde NF tip 2 varlığını raporlamışlardır 
(16). 

NF tip 2 ile birliktelik gösteren hastalarda tanı, sporadik olan 
hastalara göre daha erken dönemde konur. Bunun nedeni 
NF tip 2 nin karakteristik belirtileri veya iki taraflı vestibüler 
schwannomanın yaptığı kitle etkisidir (8). Hastalığın ciddiyetini 
belirleyen en önemli belirteçler semptomların başlangıç yaşı 
ve tanı konulduğu andaki yaştır (9). NF tip 2 hastalarının 
%96 lık bir kesiminde vestibular schwannoma görülür (5). 
NF tip 2 otozomal dominant geçişli bir hastalık olup tanı 
kriterleri 1988 yılında NIH (Ulusal Sağlık Enstitüsü) tarafından 
düzenlenerek saptanmıştır. Buna göre; 1) Bilateral vestibular 
schwannoma yada Aile hikayesi (birinci derece akrabalardan 
birinin NF2 tanısı almış olması) 2) Bunlara ilaveten genç yaşta 

tek taraflı vestibular schwannoma varlığı yada menengiom, 
gliom, schwannoma, juvenil posterior subcapsular lenticular 
opasite/ juvenil katarakt bulgularından herhangi ikisinin 
birarada bulunmasıdır (8, 12, 16, 18). Moleküler biyolojideki 
gelişmeler sonucunda, hem sporadik hemde NF tip 2 ilişkili VS 
gelişiminde 22q12 kromozomundaki (595 aminoasit kodlayan 
gen) defektin etkili olduğu gösterilmiştir (2, 14).  

█    KLİNİK ve TANı
Pediatrik yaş grubu sporadik VS hastalarında tanı serebellar 
semptomların,  fasial ve diğer kranial sinir paralizileri, ataxi, 
duyma kaybı, hidrosefali veya artmış intrakraniyal basınç 
bulgularının (bulantı, kusma) oluşmasıyla konur (5, 8, 14, 18). 
Buna karşın NF tip 2 VS da hastalar daha çok oküler bulgular 
(katarakt, retinal hamartom, oftalmopleji, diplopi ), cilt lezyonları, 
cafe au lait lekeleri, spinal kord tümörlerine bağlı bulgular veya 
VS dışındaki diğer olası tümörlerin bulguları ile başvururlar (2, 
6, 12). Sporadik hastalarda tanının geç konmasının ana nedeni 
işitme kaybı ve tinnitusun erken dönemde ortaya çıkmasına 
rağmen, diğer kulakta işitme sağlam olduğundan çocukların 
bu şikayetleri söylememesidir (2).

Schwannomaların primer görüntüleme yöntemleri Bilgisayarlı 
tomografi (BBT) ve Magnetik rezonans görüntüleme (MRG) 
yöntemidir (Şekil 1A, B). Kontrastsız BBT de hipo-izodens 
kitle lezyonu olarak izlenirler. Kalsifikasyon ve özellikle büyük 
lezyonlarda santral nekroz bulunabilir. Internal akustik kanalda 
genişleme veya nadirende olsa kemik erozyonu yaparlar. 
Kontrastlı BBT de yoğun kontrast tutulumu görülür. MRG’de 
ise T1 ağırlıklı görüntülerde iyi sınırlı izointens veya hipointens 
görünümde iken, T2’de hiperintens olarak görünürler. 
Kontrastlı T1 görüntülerde homojen kontrast tutulumu 
vardır. Büyük tümörlerde intratümöral hemoraji veya kistik 
komponent varlığında ise kontrast tutulumu heterojen olabilir.  
Serebral anjiografide ise hipovasküler kitleler olarak görünürler 
(17). Kesin tanı histopatolojik olarak konur.

Şekil 1: NF Tip2’li 
pediatrik olguda 
Schwannoma’nın 
Sagittal (A) 
ve Aksiyel (B) 
Kranial MRG ile 
gösterilmesi.

A B
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█    TEdAVİ
Schwannomalarda tedavi seçenekleri takip, cerrahi ve ste-
reotaktik radyocerrahi (SRC) olarak sıralanabilir. Tedavi şekli 
konusunda hala görüş birliği olmayıp, tedavi şekline karar ver-
meden önce tümörün doğal seyri iyi bilinmeli, hastanın klinik 
tablosu ve tümörün özellikleri dikkatlice incelenmelidir (18). 
Preoperatif dönemde fasial sinir fonksiyonunun değerlendiril-
mesi House-Brackmann Skoruna göre yapılır. İşitme fonksiyo-
nu ise saf ton odyometriyi kullanılarak gerçekleştirilir. Kullanışlı 
işitme bozukluğu için ölçüt;  60 desibel den fazla kayıp olma-
sıdır (8).

NF tip 2 ile birliktelik gösteren VS olgularının asemptomatik veya 
lezyon tarafında işitmenin normal olması durumunda, kitlenin 
boyutuna bakılmaksızın gözlem öneren yazarlar mevcuttur. 
Bunun nedeni VS ların yavaş büyüyen lezyonlar olmasıdır. NF 
tip 2 ile birliktelik gösteren asemptomatik schwannomalarda 
büyüme hızı 0,3-0,7 cm3/yıl iken, vestübular semptomların 
varlığı büyümeyi hızlandıran bir faktördür (2).  

Buna karşın, işitme fonksiyonunda kötüleşme veya herhangi 
bir semptom varlığında hemen tedavi daha iyi bir sonuç için 
tavsiye edilmektedir. Aktif tedavisi planlanan hastalarda cer-
rahi ve SRC iki ana tedavi seçeneğidir. Cerrahi tedavi; eğer 
tümör boyutu ≥ 1,5 cm ise veya tümör boyutu < 1,5 cm ancak 
işitmeyi korumak için ve/veya hızlı büyüme saptandığında (6), 
beyin sapı basısı veya hidrosefali varlığında (18) tercih edilebi-
lir. Cerrahi ile amaç tümörün total rezeksiyonu olmalıdır (18). 
Ancak tümör rezeksiyonu sırasında fasial ve vestibular sinirleri 
korumak için subtotal rezeksiyon yapılabilir. Özellikle NF tip 2 
VS hastalarında geri kalan rezidüe parçalar tümörün daha hızlı 
büyümesine neden olabilir ki bu durum cerrahın tümörü total 
çıkartmak veya nörolojik fonksiyonu korumak arasında karşı 
karşıya kaldığı muammayı açıklamaktadır (9). Cerrahiden en 
fazla fayda gören grubun, tümör çapı küçük olan, işitme fonk-
siyonu daha iyi olan, genç yaş, ailede NF tip 2 hikayesi ve NF 
tip 2 semptomların olmadığı hastalar olduğu bildirilmiştir (9, 
18). Slattery ve ark. opere ettikleri 35 NF tip 2 VS çocuk olgu-
nun %77 sinde işitmeyi koruduklarını bildirmişlerdir (16). Mac-
nally ve ark. opere ettikleri 29 VS lu hastada total rezeksiyon 
ile tümör kontrolünün sağlandığını, ancak total rezeksiyonun 
sporadik olguların hepsinde, NF tip 2 li hastaların ise %68 inde 
yapılabildiğini bildirmişlerdir (9). Bir başka çalışmada ise, Garg 
ve ark. cerrahi ile tedavi ettikleri 8 VS lu çocuk hastada tümör 
çapının ≤ 2cm olduğunda işitme fonksiyonun korunabileceği 
kanaatine varmışlardır (8). Walcott ve ark. translabyrintin-ret-
rosigmoid yaklaşımla opere ettikleri 7 dev sporadik VS çocuk 
olguda, kombine yaklaşımla fasial siniri koruduklarını raporla-
mışlardır (18). Vestibular Schwannoma tedavisinde uygulanan 
cerrahi teknikler suboccipital retrosigmoid, translabirintin, 
translabirintin-retrosigmoid kombine yaklaşım, orta fossa yak-
laşımı ve transkohlear yaklaşım olarak gerçekleştirilebilir (3, 9, 
16, 18 ). Orta fossa yaklaşımı, çapı ≤ 2cm olan unilateral veya 
NF Tip 2 olan hasta grubunda işitme korunmak istendiğinde 
uygulanabilir (3, 16). Translabirintin yaklaşım  fasial sinirin dis-
talde görülmesine izin vererek, porus akustikus ve posterior 
fossa içinde de görülmesine olanak tanır. Translabirintin yak-
laşım işitmenin olmadığı durumlarda tercih edilebilir. Ayrıca bu 
yaklaşım, çok büyük tümörlerde tümörün lateral sınırına ulaş-
mamızı sağlayarak gross total tümör rezeksiyonuna yardımcı 

olur (18). Retrosigmoid yaklaşım; translabirintin yaklaşıma 
oranla yüksek yerleşimli jugular bulb varlığında daha yararlıdır. 
Kombine translabirintin-retrosigmoid yaklaşım internal akustik 
meatusa uzanan büyük tümörlerin rezeksiyonunda kullanıla-
bilir.  Kombine yaklaşım sigmoid sinüsün anterior ve poste-
rioruna ulaşımı sağlayarak tümörü lateral ve vertikal alanda 
daha iyi görülmesine izin verir. Ayrıca kombine yaklaşım, fasial 
siniri daha proksimalde görerek anatomik olarak korunmasına 
yardımcı olur (18). 

Gamma Knife Cerrahisi (GKS) VS tedavisinde kullanılan bir 
SRC yöntemi olup etkinliği tartışmasızdır ve son zamanlarda 
ilgi giderek artmaktadır. Çünkü NF tip 2 tedavisinde ana 
prensip fonksiyonların korunması, semptomların giderilmesi 
ve hayat kalitesinin arttırılmasıdır. Özellikle erken dönemde 
tanı konulan hastalarda sonuçların daha iyi olduğunu bildiren 
çalışmalar mevcuttur (11, 13). Buna karşın, VS varlığında 
çocukluk çağında radyoterapi riski nedeniyle SRC tedavisi 
hakkında hala tartışmalar mevcuttur (7). Erişkin hastalarda GKS 
nin güvenilirliği ve etkinliği hakkında iyi sonuçlar bildirilmişse 
de pediatrik hasta grubu için yeterli bilgi bulunmamaktadır. 
Erişkin hastalarda GKS nin tümör büyüme kontrolü ve işitme 
korunması üzerine etkisi Mathieu ve ark, ve Phi ve ark. 
tarafından sırasıyla %66-85 ve %33-48 olarak bildirilmiştir 
(11, 13). Massager ve ark. NF tip 2 ile birliktelik gösteren VS 
erişkin hastalarında GKS tedavisi ile işitme fonksiyonunu 
koruduklarını ve tümör büyümesini kontrol altına aldıklarını 
bildirmişlerdir (10). Rowe JG ve ark. erişkin sporadik olgularda 
GKS tedavisinin NF tip 2 schwannomalı hastalara göre daha 
etkili olduğunu bildirmelerine rağmen NF tip 2 schwannoma 
hastalarında da tümör büyümesini yavaşlattığını ve kontrol 
altına aldığını bildirmişlerdir (15). Erişkin hastalardaki olumlu 
sonuçlara karşın Choi ve ark. GKS uyguladıkları NF tip 2 VS 
çocuk hastalarda işitme korunmasını %67 bulurken, tümör 
büyüme kontrolünü %33 olarak bulmuş ve GKS nin NF tip 2 VS 
çocuk hastalarda erişkinlere göre daha dirençli olabileceğini 
bildirmişlerdir (2).

█    SoNUÇ
Schwannomalar, pediatrik yaş grubunda sporadik olabileceği 
gibi sıklıkla NF TİP 2 ile birliktelik gösterirler. NF tip 2 tanısı 
konulan pediatrik hastalar schwannoma açısından mutlaka 
tetkik edilmelidir. Tedavi seçenekleri arasında gözlem, cerrahi 
ve stereotaktik radyocerrahi olup, hastanın klinik tablosu ve 
tümörün özelliklerine göre karar verilmelidir.
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