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Pediatrik Yas Grubunda Vestibiiler Schwannomalar
Vestibular Schwannomas in Pediatric Age Group
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Schwannoma’lar, sinir kiliflarinin dis kisminda bulunan schwann hicrelerinden gelisen benign timorler olup tim yas gruplarinda
insidansi yaklagik 13/1.000.000 dir. Yuvarlak veya lobdile, iyi sinirli, kapsulli timorler olup genellikle malign dejenerasyon gostermezler.
Schwannoma'’lar pediatrik yas grubunda posterior fossa timdrlerinin yaklasik %2’sini olusturur ve siklikla Norofibromatozis (NF) tip
2 ile birliktelik gosterirler. Hastalar serebellar semptomlar, fasial ve diger kranial sinir paralizileri, ataksi, duyma kaybi, hidrosefali
veya bulanti-kusma gibi artmis intrakraniyal basing bulgulari veya NF tip 2 nin diger semptomlari ile basvurabilirler. Tanida, primer
goruntileme ydntemleri Bilgisayarli tomografi ve Magnetik rezonans gorintileme yéntemleridir. Tedavi secenekleri arasinda takip,
cerrahi ve stereotaktik radyocerrahi sayilabilir. NF tip 2 ile birliktelik gosteren VS olgularinin asemptomatik veya lezyon tarafinda
isitmenin normal olmasi durumunda, kitlenin boyutuna bakilmaksizin gézlem onerilebilir. isitme fonksiyonunda kétiilesme veya
herhangi bir semptom varliginda ise aktif tedavi yéntemleri kullaniimalidir. Tum&r boyutu = 1,5 cm ise veya timor boyutu < 1,5
cm ancak isitmeyi korumak icin ve/veya hizli bliyime saptandiginda, beyin sapi basisi veya hidrosefali varliginda tercih edilmelidir.
Gamma Khnife Cerrahisi schwannoma tedavisinde kullanilan bir diger yéntem olup pediatrik yas grubu igin yeterli literatir bilgisi
bulunmamaktadir.
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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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B GiRiS

Schwannoma’lar, sinir kiliflarinin  dis  kisminda bulunan
schwann hiicrelerinden gelisen benign timéorlerdir (9). TUim
yas gruplari igin insidansi yaklagik 13/1.000.000 oraninda olup
hastalarin %5-7,5 lik kisminda Nérofibromatozis (NF) tip 2 ile
birliktelik gosterir (9). Yuvarlak veya lobule, iyi sinirli, kapsulli
timorler olup hemoraji odaklari igerebilirler, yag ve kistik deje-
nerasyon gosterebilirler. Genellikle malign dejenerasyon gos-
termezler (4). Schwannoma’lar intrakraniyal primer timéorlerin
%6-8 ini olusturur. TUum kdse timérlerinin %80-90 kadar 8.
kraniyal sinirden kéken alir ve akustik schwannoma olarak ad-
landirilirken (4) yaklasik %8 lik kadari ise 5. sinir kdkenli olup
trigeminal schwannoma olarak adlandirilir (1).

Schwannoma’lar pediatrik yas grubunda posterior fossa ti-
mdrlerinin yaklasik %2sini olusturur ve erigkin populasyona
oranla ¢ok daha az siklikta gérilir. Cocuk yas grubunda spo-
radik olabilecegi gibi siklikla NF tip 2 ile birliktelik gosterir (3, 8,
14, 16). Cunningham ve ark. kafa tabani cerrahisi uyguladiklari
115 vakalik pediatrik hasta serilerinde, 99 hastada vestibuler
schwannoma saptarken hastalarin biyik bir kisminda NF tip
2 ile birliktelik bildirmiglerdir (3). Bir bagka galismada Slattery
ve ark. vestibuler schwannoma nedeniyle cerrahi uyguladiklar
35 cocuk hastanin hepsinde NF tip 2 varligini raporlamiglardir
(16).

NF tip 2 ile birliktelik gdsteren hastalarda tani, sporadik olan
hastalara goére daha erken dénemde konur. Bunun nedeni
NF tip 2 nin karakteristik belirtileri veya iki tarafli vestibller
schwannomanin yaptidi kitle etkisidir (8). Hastaligin ciddiyetini
belirleyen en dnemli belirtegler semptomlarin baslangi¢ yasi
ve tani konuldugu andaki yastir (9). NF tip 2 hastalarinin
%96 Ik bir kesiminde vestibular schwannoma goérilir (5).
NF tip 2 otozomal dominant gecisli bir hastalik olup tani
kriterleri 1988 yilinda NIH (Ulusal Saglik Enstitlist) tarafindan
diizenlenerek saptanmistir. Buna gore; 1) Bilateral vestibular
schwannoma yada Aile hikayesi (birinci derece akrabalardan
birinin NF2 tanisi almig olmasi) 2) Bunlara ilaveten geng yasta

ID: 3398 1D; 3398

DB: 1 Jan 1995

Gyroscan
Panorama

Slice 6438}/ "
Pos -320mm

Slice 4 (20)
Pos-9.8 mm
Mat 324 % 384 (216 %

2min 6 sec (1 ave(s))
Phase enc. HOR | 3 o 06

Elliptical encoding 11:13h

102 | Tiirk Nérosir Derg 26(Ek Sayi 1): 101-104, 2016

DB: 1 Jan 1995

tek tarafli vestibular schwannoma varligi yada menengiom,
gliom, schwannoma, juvenil posterior subcapsular lenticular
opasite/ juvenil katarakt bulgularindan herhangi ikisinin
birarada bulunmasidir (8, 12, 16, 18). Molekiiler biyolojideki
gelismeler sonucunda, hem sporadik hemde NF tip 2 iligkili VS
gelisiminde 22q12 kromozomundaki (595 aminoasit kodlayan
gen) defektin etkili oldugu goésterilmistir (2, 14).

B KLIiNiK ve TANI

Pediatrik yas grubu sporadik VS hastalarinda tani serebellar
semptomlarin, fasial ve diger kranial sinir paralizileri, ataxi,
duyma kaybi, hidrosefali veya artmis intrakraniyal basing
bulgularinin (bulanti, kusma) olusmasiyla konur (5, 8, 14, 18).
Buna kargin NF tip 2 VS da hastalar daha ¢ok okiiler bulgular
(katarakt, retinalhamartom, oftalmopleji, diplopi), cilt lezyonlarn,
cafe au lait lekeleri, spinal kord timorlerine bagl bulgular veya
VS disindaki diger olasi timorlerin bulgulari ile bagvururlar (2,
6, 12). Sporadik hastalarda taninin ge¢ konmasinin ana nedeni
isitme kaybi ve tinnitusun erken dénemde ortaya ¢ikmasina
ragmen, diger kulakta isitme saglam oldugundan ¢ocuklarin
bu sikayetleri séylememesidir (2).

Schwannomalarin primer gorintileme yoéntemleri Bilgisayarl
tomografi (BBT) ve Magnetik rezonans gérintileme (MRG)
yontemidir (Sekil 1A, B). Kontrastsiz BBT de hipo-izodens
kitle lezyonu olarak izlenirler. Kalsifikasyon ve 6zellikle blylk
lezyonlarda santral nekroz bulunabilir. Internal akustik kanalda
genisleme veya nadirende olsa kemik erozyonu yaparlar.
Kontrastl BBT de yogun kontrast tutulumu gérilir. MRG’de
ise T1 agirlikll gérintulerde iyi sinirli izointens veya hipointens
goérinimde iken, T2’de hiperintens olarak gorlnurler.
Kontrasth T1 goérUntilerde homojen kontrast tutulumu
vardir. Blyuk tUimérlerde intratimdral hemoraji veya Kistik
komponent varliginda ise kontrast tutulumu heterojen olabilir.
Serebral anjiografide ise hipovaskuler kitleler olarak gérinurler
(17). Kesin tani histopatolojik olarak konur.
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B TEDAVi

Schwannomalarda tedavi secenekleri takip, cerrahi ve ste-
reotaktik radyocerrahi (SRC) olarak siralanabilir. Tedavi sekli
konusunda hala gorus birligi olmayip, tedavi sekline karar ver-
meden Once timorin dogal seyri iyi bilinmeli, hastanin klinik
tablosu ve timorin dzellikleri dikkatlice incelenmelidir (18).
Preoperatif donemde fasial sinir fonksiyonunun degerlendiril-
mesi House-Brackmann Skoruna gére yapillrr. isitme fonksiyo-
nu ise saf ton odyometriyi kullanilarak gergeklestirilir. Kullanigli
isitme bozuklugu igin 6l¢it; 60 desibel den fazla kayip olma-
sidir (8).

NF tip 2 ile birliktelik gdsteren VS olgularinin asemptomatik veya
lezyon tarafinda isitmenin normal olmasi durumunda, kitlenin
boyutuna bakilmaksizin gézlem 6neren yazarlar mevcuttur.
Bunun nedeni VS larin yavas bilylyen lezyonlar olmasidir. NF
tip 2 ile birliktelik gbésteren asemptomatik schwannomalarda
blyime hizi 0,3-0,7 cm?®/yil iken, vestlbular semptomlarin
varligi blylimeyi hizlandiran bir faktérdir (2).

Buna karsin, isitme fonksiyonunda kétllesme veya herhangi
bir semptom varliinda hemen tedavi daha iyi bir sonug igin
tavsiye edilmektedir. Aktif tedavisi planlanan hastalarda cer-
rahi ve SRC iki ana tedavi segenegidir. Cerrahi tedavi; eger
timor boyutu = 1,5 cm ise veya timor boyutu < 1,5 cm ancak
isitmeyi korumak icin ve/veya hizli biiyime saptandiginda (6),
beyin sapi basisi veya hidrosefali varliginda (18) tercih edilebi-
lir. Cerrahi ile amag tUmorin total rezeksiyonu olmalidir (18).
Ancak timor rezeksiyonu sirasinda fasial ve vestibular sinirleri
korumak icin subtotal rezeksiyon yapilabilir. Ozellikle NF tip 2
VS hastalarinda geri kalan rezidie parcalar tumdérin daha hizli
buylmesine neden olabilir ki bu durum cerrahin tUmoéra total
cikartmak veya noérolojik fonksiyonu korumak arasinda karsi
karsiya kaldigi muammayi agiklamaktadir (9). Cerrahiden en
fazla fayda goren grubun, timér capi kiiglk olan, isitme fonk-
siyonu daha iyi olan, geng yas, ailede NF tip 2 hikayesi ve NF
tip 2 semptomlarin olmadidi hastalar oldugu bildirilmistir (9,
18). Slattery ve ark. opere ettikleri 35 NF tip 2 VS ¢ocuk olgu-
nun %77 sinde isitmeyi koruduklarini bildirmiglerdir (16). Mac-
nally ve ark. opere ettikleri 29 VS lu hastada total rezeksiyon
ile ttmdr kontroliiniin saglandigini, ancak total rezeksiyonun
sporadik olgularin hepsinde, NF tip 2 li hastalarin ise %68 inde
yapilabildigini bildirmiglerdir (9). Bir baska ¢alismada ise, Garg
ve ark. cerrahi ile tedavi ettikleri 8 VS lu gocuk hastada timor
¢apinin < 2cm oldugunda isitme fonksiyonun korunabilecegi
kanaatine varmiglardir (8). Walcott ve ark. translabyrintin-ret-
rosigmoid yaklasimla opere ettikleri 7 dev sporadik VS ¢ocuk
olguda, kombine yaklasimla fasial siniri koruduklarini raporla-
miglardir (18). Vestibular Schwannoma tedavisinde uygulanan
cerrahi teknikler suboccipital retrosigmoid, translabirintin,
translabirintin-retrosigmoid kombine yaklasim, orta fossa yak-
lasimi ve transkohlear yaklasim olarak gergeklestirilebilir (3, 9,
16, 18). Orta fossa yaklasimi, capi < 2cm olan unilateral veya
NF Tip 2 olan hasta grubunda isitme korunmak istendiginde
uygulanabilir (3, 16). Translabirintin yaklasim fasial sinirin dis-
talde gorilmesine izin vererek, porus akustikus ve posterior
fossa icinde de gérllmesine olanak tanir. Translabirintin yak-
lasim isitmenin olmadigi durumlarda tercih edilebilir. Ayrica bu
yaklasim, ¢ok blyUk timdrlerde timorin lateral sinirina ulas-
mamizi saglayarak gross total timdr rezeksiyonuna yardimci
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olur (18). Retrosigmoid yaklasim; translabirintin yaklasima
oranla yiksek yerlesimli jugular bulb varliginda daha yararlidir.
Kombine translabirintin-retrosigmoid yaklasim internal akustik
meatusa uzanan blyUk tUmérlerin rezeksiyonunda kullanila-
bilir. Kombine yaklasim sigmoid siniistin anterior ve poste-
rioruna ulagimi saglayarak timorl lateral ve vertikal alanda
daha iyi gérilmesine izin verir. Ayrica kombine yaklasim, fasial
siniri daha proksimalde gérerek anatomik olarak korunmasina
yardimci olur (18).

Gamma Knife Cerrahisi (GKS) VS tedavisinde kullanilan bir
SRC yoéntemi olup etkinligi tartismasizdir ve son zamanlarda
ilgi giderek artmaktadir. Cinkli NF tip 2 tedavisinde ana
prensip fonksiyonlarin korunmasi, semptomlarin gideriimesi
ve hayat kalitesinin arttinimasidir. Ozellikle erken dénemde
tani konulan hastalarda sonuclarin daha iyi oldugunu bildiren
calismalar mevcuttur (11, 13). Buna karsin, VS varliginda
cocukluk caginda radyoterapi riski nedeniyle SRC tedavisi
hakkinda hala tartismalar mevcuttur (7). Eriskin hastalarda GKS
nin gavenilirligi ve etkinligi hakkinda iyi sonuglar bildiriimisse
de pediatrik hasta grubu icin yeterli bilgi bulunmamaktadir.
Eriskin hastalarda GKS nin timér blyime kontroll ve isitme
korunmasi Uzerine etkisi Mathieu ve ark, ve Phi ve ark.
tarafindan siraslyla %66-85 ve %33-48 olarak bildirilmigtir
(11, 13). Massager ve ark. NF tip 2 ile birliktelik gdsteren VS
erigkin hastalarinda GKS tedavisi ile isitme fonksiyonunu
koruduklarini ve timér biytmesini kontrol altina aldiklarini
bildirmiglerdir (10). Rowe JG ve ark. erigkin sporadik olgularda
GKS tedavisinin NF tip 2 schwannomali hastalara gére daha
etkili oldugunu bildirmelerine ragmen NF tip 2 schwannoma
hastalarinda da timoér blylUmesini yavaslattigini ve kontrol
altina aldigini bildirmiglerdir (15). Eriskin hastalardaki olumlu
sonuglara karsin Choi ve ark. GKS uyguladiklari NF tip 2 VS
¢ocuk hastalarda isitme korunmasini %67 bulurken, timor
biytume kontrolini %33 olarak bulmus ve GKS nin NF tip 2 VS
cocuk hastalarda erigkinlere gbére daha direngli olabilecegini
bildirmiglerdir (2).

B SONUC

Schwannomalar, pediatrik yas grubunda sporadik olabilecegi
gibi siklikla NF TiP 2 ile birliktelik gosterirler. NF tip 2 tanisi
konulan pediatrik hastalar schwannoma acisindan mutlaka
tetkik edilmelidir. Tedavi segenekleri arasinda gézlem, cerrahi
ve stereotaktik radyocerrahi olup, hastanin klinik tablosu ve
tUmorian dzelliklerine gore karar verilmelidir.
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