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Onder: Endolenfatik kese tiimarii

Pontoserebellar ac1 tiimorlerinin histopatolojik ayirici tanisinda
diisiiniilmesi gereken bir antite: Endolenfatik kese tiimorii
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diagnosis of cerebellopontine angle tumors
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Ozet: Bu galigmada, merkezimize periferik fasiyal sinir
paralizi klinigi ile bagvuran 51 ve 35 yaslarinda iki olgu
sunulmaktadir. Yapilan incelemelerinde her iki hastada
da pontoserebellar agida tiimér bulunmustur. Alinan
biyopsi materyallerinde histolojik olarak papiller
kistadenomatéz bir patern olusturan neoplazm
goriilmiistiir. Neoplazm, immiinhistokimyasal olarak
sitokeratin, epitelyal membran antijen, vimentin, néron
spesifik enolaz ve 5-100 protein ile pozitif immiinreaksiyon
vermektedir. Bu bulgularla her iki olgu da endolenfatik
kese Himorii tanisi almigtir. Néroektodermal bir neoplazm
olan endolenfatik kese tiimort, i¢ kulaktaki endolenfatik
kanalin mukozasindan koken almaktadir. Bu makalede,
endolenfatik kese tiimoriiniin histolojik ayiric1 tanisindaki
glicliikler ve pontoserebellar kose tiimorlerinin ayiric
tanisinda dikkate alinmas: gereken antiteler gozden
gegirilmistir.

Anahtar kelimeler: endolenfatik kese tiimord,
pontoserebellar kose

Abstract: Herein we report two cases of endolymphatic
sac tumor in two male patients aging 51 and 35, initially
presenting with a complaint of peripheral facial paralysis.
Histologically, the neoplasms showed papillary
cystadenomatous pattern with cystic spaces lined by
epithelial cells. Immunohistochemical studies
demonstrated that the epithelial cells were strongly
positive for cytokeratin and epithelial membrane antigen,
neuron spesific enolase, vimentin and S5-100.
Endolymphatic sac tumor is a locally invasive
neuroectodermal tumor of the inner ear that may extend
into the cerebellopontine angle leading to neurosurgical
intervention. The differential diagnosis of cerebellopontine
angle tumors and histological features of endolymphatic
sac tumor were discussed.
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GIRIS

Endolenfatik kese tiimorleri (ELST) i¢ kulagin
histolojik olarak benign, ancak agresif bir seyir
izleyebilen noroektodermal neoplazmlaridir.
Cogunun sporadik olarak gelismesine kargin % 10

kadar olgu von Hippel-Lindau (vHL) hastahg ile
birlikte goriiliir (3,7). Lokalizasyonu geregi
neoplazma ait ilk klinik semptomlar isitme ve
dengeyle ilgilidir. Hastalarda uzun siiren isitme
kayb1 oykiisii olabilir. Isitme kaybi daha gok
unilateral olup sensérindral tiptedir. Birlikte tinnitus
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ve vertigo bulunabilir. Eger neoplazm ileri derecede
biiyiir ve pontoserebellar agiya (PCA) da ilerlerse,
bagta fasiyal sinir olmak iizere bazi kraniyal sinir
defisitlerine ve orta hat yapilarinda basi belirtilerine
yol agabilir (2,6,8).

Daha once endolenfatik kese adenomlar,
temporal kemik veya mastoid adenomu/
adenokarsinomu, endolenfatik kese kokenli diistik
grade’li adenokarsinom, temporal kemigin papiller
adenomu, temporal kemigin agresif papiller tiimort,
agresif papiller orta kulak adenomu ve son olarak
da Heffner tiimori gibi degisik adlarla anilmis ve
yaklasik olarak 70 kadar (patoloji) Heffner tarafindan
1989 yilinda ELST bashig altinda ayr bir
klinikopatolojik antite olarak tanimlanmusgtir (2,3,8).

Endolenfatik kese, temporal kemigin petroz
parcas: igindeki endolenfatik kanali déseyen
mukozal yapidir. Endolenfatik kese operkulumdan
uzanarak duranin iki yapragi arasina ilerler. Kesenin
proksimal, ara (rugoz) ve distal olmak iizere ti¢ kismu
vardir. Ara kisim ¢ok sayida kivrint gdsteren tiibiiler
yapilar igerdiginden ELST'nin de buradan koken
aldig1 diistintilmektedir. Bu boliimiin anatomik
konumu da, endolenfatik keseye ait bir neoplazmin
hem petroz kemige, hem de posterior kraniyal fossa
ve pontoserebellar agiya ilerlemesini agiklamaktadir
1,34,7).

Embriyolojik olarak, i¢ kulak noral krestin
invajinasyonu ile ortaya cikar ve igerisindeki
endolenfatik kanal noroektoderm kokenlidir. Orta
kulak ise 1. faringeal keseden koken alir ve endoderm
kaynaklidir. Bu ytizden ELST noroektodermal, orta
kulak ttimorleri ise endodermal neoplazmlar olarak
kabul edilir. Ancak, birer orta kulak neoplazmi
olmalarina karsin, néral krest hiicrelerinden
gelisebildiklerinden dolay: orta kulak adenomlari
(MEA) ve paragangliomalar da noroektodermal
ozellikler gosterirler (3).

OLGU SUNUMLARI

Olgu 1. 58 yasindaki erkek hasta, ilk kez 7 y1l
once, 51 yasinda, kulak burun bogaz klinigine sol
eksternal otit ve sol periferik fasiyal paralizi
bulgulariyla basvurdugunda, sol dis kulak yolunda
polipoid goriiniimde vaskiiler bir yap1 tespit
edilmistir. Kitle lokal olarak rezeke edilmis ve
paraganglioma tamis1 almistir. 2 yi1l sonra hastanin
sikayetleri tekrarlamig, bu kez orta kulag: dolduran,
oOstaki borusuna uzanim gosteren, fasiyal sinire basi
yapan rekiirren bir neoplazm goriilmiistiir. Benzer
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sekilde olguda iig yil icinde iki rekirrens daha
olmustur. Bu rekiirren kitleler histopatolojik
olarak paraganglioma tanisi almistir. En son
2 sene once, ilk basvurusundan 5 yil sonra,
intrakraniyal kitle ve 12. sinir paralizisi bulgulan
ile norogirururji boliimimiize basvurdugunda
temporal bolgede, ekstradural mesafeden iceri
giren ve temporal lob icine gomiilen vaskiiler
goriinimde, sert, kanamali bir neoplazm saptanmig
ve total eksizyonu yapilmistir. Bu kitle ve hastaya
ait dnceki biyopsiler yeniden gozden gecirildiginde
olguya ELST tanisi verilmistir. Hasta iki yillik
izlemde sag ve saglikhidir.

Olgu 2. 45 yasindaki erkek hasta, ilk kez 35
yasinda sag kulakta isitme azhig1 ve sag periferik
fasiyal paralizi nedeniyle hastanemiz norosirurji
boliimiine bagvurmus ve sag PCA’da saptanan kitlesi
parsiyel olarak eksize edilmistir. Patoloji raporu
anormal vaskiiler yapilar ve organizasyon evresinde
kanama olarak bildirilmistir. Sikayetlerinin tam
olarak diizelmemesi tizerine 39 ve 43 yaglarinda iki
kez daha opere edilen hastanin son basvurusunda
gekilen manyetik rezonans goriintiillemede petroz
kemigi destriikte ederek juguler foramen boyunca
ekstraaksiyel olarak uzanim gosteren bir kitle tespit
edilmistir. Intravaskiiler kontrast madde
enjeksiyonunu takiben heterojen boyanan bu kitlenin
pontoserebellar koge sisternini oblitere ettigi
goriilmiistiir (Sekil 1). Onceki biyopsilerin gézden

-

Sekil 1: Gd-DTPA sonras1 T1 agirhikli koronal MRI
kesitlerinde, petroz kemigi destriikte edip, juguler
foramen boyunca uzanim gosteren, heterojen
boyanan ektraaksiyel kitle izlenmektedir.
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gecirilmesinde ve son operasyonda gikarilan
materyalin patolojik incelemesinde ELST tanisi
verilmistir. Hasta iki yildir saghkli ve rektirren
timorsiiz yasamaktadir.

Histopatolojik inceleme: Her iki olguya ait
biyopsi materyallerinin mikroskopik incelemesinde
orta derecede selliiler bir stroma iginde yer yer kistik,
glandiiler ve yer yer papiller yapilar olusturan bir
neoplazm izlenmistir (Sekil 2A). Glandlar ve
papillalar yer yer tek, yer yer ift sirali bir epitel ile
doselidir. Epitel altinda kapillerlerden zengin bir
stromanin varhig izlenmistir. Epitelyal hiicreler
gogunlukla kiiboidal, santral yerlesimli nukleuslu,
yer yer silindirik ve geffaf sitoplazmalidir.
Pleomorfizm ve atipik mitoz izlenmemistir.
Glandiiler yapilarin bir kisminda eozinofilik,
kolloid benzeri proteindz bir materyalin varlig
dikkati cekmigtir (Sekil 2B). Baz1 alanlarda
hemosiderin pigmenti, kanama odaklar1 ve
inflamatuar hiicre infiltrasyonu mevcuttur. Ozellikle
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ikinci olgunun ikinci operasyonundan elde edilen
spesimende, tiimor komsulugunda kemik doku
gortilmustr.

Her iki olgunun tiim biyopsi orneklerine
uygulanan immiinhistokimyasal galigmada,
neoplastik hiicrelerin sitokeratin (Sekil 2C), vimentin,
epitelyal membran antijen (EMA), noéron spesifik
enolaz (NSE) (Sekil 2D) ve S-100 ile pozitif reaksiyon
verdigi saptanmugtir. Olgularda aktin, kromogranin
tiroglobulin ve faktor VIII-RA ile negatif reaksiyon
elde edilmisgtir.

TARTISMA

Endolenfatik kese tiimori, temporal kemigin
petroz pargas: igindeki endolenfatik kanali
déseyen mukozal yapidan koken alan
noroektodermal bir neoplazmdir. Histolojik olarak
benign bir neoplazm olan ELST agresif bir seyir
izleyebilir. I¢ kulak kékenli bir neoplazm olmasina
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Sekil 2: (A) Ikinci olguya ait, tek kath kuboidal epitel ile dégeli papiller yapilar ile karakterize neoplazm (HE, x40); (B)
Birinci olguya ait neoplazmda yer yer kolloid benzeri proteinoz bir materyal igeren glandiiler yapilar (HE, x40).

(C) Immiinhistokimyasal olarak neoplastik hiicrelerde sitokeratin (CK, x40), (D) ve néron spesifik enolaz (NSE,
x40) ekspresyonu.
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kargin posterior kraniyal fossaya ilerleyebilir. Bu
ozelligi nedeniyle PCA tiimdrlerinin ayirici tanisi
yapilirken dikkate alinmasi gerekmektedir. Renkli bir
morfolojiye sahip olan neoplazm bu nedenle yillarca
degisik  isimlerle  amilmigtir  (2,3,5,8).
Immiinhistokimyasal olarak ELSTler epitelyal
belirleyiciler ile diffiiz pozitif boyanirken diger
néroektodermal belirleyiciler ile degisken derecede
reaksiyon verirler.

Hem histolojik benzerlikleri hem de anatomik
lokalizasyonlar1 nedeniyle ELST’lerinin ayirici
tamisinda akla gelmesi gereken pek cok antite
mevcuttur.

Ayira tanida Oncelikli lezyon, orta kulak
adenomudur. MEA, temporal kemigin invazif
olmayan ve i¢ kulakla iligkisi bulunmayan
néroektodermal bir tiimoriidir. ELST ve MEA'nin
histomorfolojik olarak bazi benzer 6zellikleri vardir,
ancak MEA orta kulak ile simirlidir ve kemik
destritksiyonu yapmaz. ELST'nin mikroskopik
goriintiistiniin normal bir endolenfatik keseye
oldukca benzemesi ve ELST nin klinigi ayiric1 tanida
onemlidir. Her iki antite de néroektoderm kokenli
neoplazilerdir. Bu nedenle immiinhistokimyasal
yontemlerle ELST ile diger orta kulak timérlerinin
ayirici1 tanist  yapilabilirken MEA ile
yapilamamaktadir.

Seruminal gland neoplazmlar da histolojik
olarak adenoid ve kistik glandiiler karakterleriyle
ELST’ye benzeyebilirler. Ancak normal
lokalizasyonlar: olarak seruminal glandlar dis kulak
yolunda bulunurlar. Seruminal glandlarin su ana
kadar i¢ kulakta ektopileri gosterilmediginden, ELST
gibi i¢ kulakta gelisen bir neoplazi igin seruminal
gland neoplazileri ayirici tanida giiglik
olusturmamaktadir. En sik goriilen malign seruminal
gland neoplazmi olan adenoid kistik karsinomlarin
aktin ve PAS ile boyanma o6zelligi ayiric1 tanida
yardima olabilir. Onceleri intraserebral seruminal
gland neoplazmi olarak bildirilen pek ¢ok olgu, daha
sonra ELST olarak kabul edilmistir (2,3,8).

Paragangliomalar orta kulagin en sik goriilen
ve noral krestten de orijin alabilen primer
neoplazmudir. Sunulan ilk olguya ait neoplazm, ilk
biyopsilerinde paraganlioma tanis1 almigtir. Ancak
paragangliomalarin tipik “Zellballen” denilen ve
organoid patern yapan neoplastik hiicre gruplar
olusturmalar, karakteristik olarak giimiisle pozitif
boyanan retikiiler bir gatiya sahip olmalar1 ve
immiinhistokimyasal olarak kromogranin ile pozitif
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boyanmalar1 ELST’den ayirtedilmelerine olanak
vermektedir (3, 8).

ELST’deki papiller yapilar ve kolloid benzeri
materyal ile dolu kistik alanlar, tiroid papiller
karsinomu ile karisabilmektedir. Ancak tiroid
papiller karsinomlar1 tiroglobulin ile pozitif
reaksiyon vermektedirler (3,8). Bizim olgularimizda
da benzer kistik yapilar izlenmis, ancak
immiinohistokimyasal olarak neoplastik hiicrelerde
tiroglobulin ile negatif boyanma elde edilmistir.
ELST’de yer yer seffaf sitoplazmali epitel
bulunabileceginden renal hiicreli karsinom (RCC) ile
de ayiric1 tamisinin yapilmas: gerekebilir. Ozellikle
von Hippel Lindau Sendromu ile birlikte olan RCC
olgularinda dikkatli olunmasi gerekmektedir ¢linkii
ELST de renal hiicreli karsinomlar gibi bu sendromla
birliktelik goriilebilmektedir (3, 7).
Immiinhistokimyasal olarak renal hiicreli
karsinomlarin noroektodermal markerlar ile negatif
reaksiyon vermesi ayirici tanida kolaylik
saglamaktadir (3,8).

Koroid pleksus papillomlar: da histomorfolojik
olarak papiller yapilar yapmalar1 ve zaman zaman
da i¢ kulakta ektopik olarak bulunabilmeleri
nedeniyle ELSTler ile karisabilecek neoplazmlardir.
Ancak koroid pleksus papillomlarinin hem klinik
hem de patolojik 6zellikleri oldukga farklidir.
Yerlesim yerleri itibariyle koroid pleksus
papillomlar:1 PCA’da ancak %9 oraninda gortliirler.
Histolojik olarak papiller yapilar1 kompleks
karakterdedir. Stromalarinda kalsifikasyon ve
ksantomatoz degisim gorulebilir, ancak kolloid
benzeri materyal ile dolu glandlar mevcut degildir.
Bu histomorfolojik 6zelliklerinin yanisira kemik
invazyonu gibi agresif seyirlerinin olmamasi, vHL
hastalig1 ile birlikteliklerinin bulunmamasi ve farkl
immiinohistokimyasal reaksiyonlar: ile ELST den
ayrihrlar.

PCA’da lokalize olabilen schwannoma,
histolojik olarak karakteristik Antoni A ve B alanlar,
ritmik palizatlanma paterni ile ELST'den kolaylikla
ayirt edilebilir.

Lokalizasyon nedeniyle ayirici tanida
digiintilmesi gereken bir diger neoplazm ise
meningiom ve ozellikle papiller meningiomdur.
Ancak bilindigi gibi papiller meningiomda papiller
yapilar tek katli kuboidal hiicrelerle ortiilii
olmadiklar gibi glandiiler yapilar da igermezler.
Ayrica immiinhistokimyasal profilleri oldukga
farkhidir.
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ELST’ler lokal olarak agresif davranabilen

benign tiimorler olup bugiine kadar metastaz
yaptiklar1 bildirilmemistir. Parsiyel rezeksiyonu
takiben rekiirrens gosterebilmelerine kargin total
rezeksiyonlar kuratiftir. Radyoterapinin etkinligi
heniiz bilinmemektedir (4,5).

Yeni tamimlanmusg bir antite olarak, endolenfatik

kese tiimoriiniin pontoserebellar koge ttimorlerinin
klinik, radyolojik ve histolojik ayiric1 tanisinda
dikkate alinmas: gerekmektedir.
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agrisiz uyusukluga neden olur.




