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Primer Bronsiyal
Intrapulmoner Nérofibroma

Primary Bronchial
Intrapulmonary Neurofibroma:
Case Report

OZET intratorasik nérojenik tiimorler siklikla posterior mediasten ve paravertebral sulcus’a yerle-
sirler. Intraparankimal yerlesim oldukga nadir bildirilmistir. Bildirilen intrapulmoner nérojenik
tiimorlerden en sik schwannoma raporlanmstir. Herhangi bir sikayeti olmayan 33 yasindaki erkek
hasta, direkt gogiis grafisinde anormal goriintii tespit edilmesi tizerine klinigimize kabul dildi. Ce-
kilen bilgisayarli toraks tomografisinde, sol alt lob yerlesimli yuvarlak, sinirlar diizgiin, inrtaparan-
kimal kitle lezyon tespit edildi. Sol torakotomi, pnémostomi yapilarak kitle dogurtuldu ve kitlenin
segmenter brons orijinli oldugu goriildii. Histopatolojik incelemesinde tiimériin, sinir kilifindan
kaynaklanan norojenik tiimér oldugu ortaya konuldu. Yapilan immunohistokimyasal boyamada S-
100 protein ve vimentin pozitif, desmin, diiz kas aktini, ¢izgili kas aktini ve myoglobin negatif ola-
rak boyandi. Bu bulgular 1s181nda benign nérojenik tiimér/nérofibrom olarak tani konuldu. Biz bu
makalede, ¢gok nadir goriilen primer bronsiyal intrapulmoner nérofibroma olgusunu ve cerrahi te-
davisini sunduk.

Anahtar Kelimeler: Norofibrom; bronsiyal tiimorler

ABSTRACT Intrathoracic neurogenic tumors are frequently located in posterior mediastinum and
paravertebral sulcus. Intraparenchimal location has been reported quite rare. Schwannoma was the
most commonly reported intrapulmonary neurogenic tumor. A 33 year-old male patient with no
complaints was admitted to our clinic because of an abnormal image on direct chest X-ray. A ro-
und, well-shaped intraparenchimal mass lesion located in the left inferior lobe was detected on
computed thorax tomography. The mass was delivered with left thoracotomy, pneumostomy and
it was seen that the mass originated from segmental bronchi. Histopathological examination reve-
aled that it was a neurogenic tumor arising from epineurium. It was stained S-100 protein and vi-
mentin positive, desmin, smooth muscle actin, striated muscle actin and myoglobin negative in
immunohistochemical staining. In the light of these findings, it was dignosed as benign neuroge-
nic tumor/neurofibroma. In this article, we presented a rare case of primary bronchial intrapul-
monary neurofibroma and the surgical treatment.
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rimer mediasten yerlesimli tiim téimorlerin %15-20’sini nérojenik
tiimorler olusturur.! Intratorasik yerlesimli nérojenik tiimérler, da-
ha ¢ok posterior mediasten ve paravertebral sulcus lokalizasyonlu
olarak tespit edilmis, bunun ardindan gogiis duvari tutulumu bildirilmistir.
Norojenik tiimorler posterior mediastende, sempatik ve interkostal sinirle-
rin kilif ve ganglionlarindan kéken alirlar.?? Intraparankimal nérojenik tii-

1595



Yekeler ve ark.

Gogiis Cerrahisi

mor yerlesimi oldukga nadirdir. Takeda ve ark.’nin
yaptig1 intratorasik yerlesimli 146 norojenik tiimor
olgunun bildirildigi ¢aligmada, intraparankimal
yerlesimli bir (%0.6) olgu bildirilmistir.? Ingilizce
literatiir tarandiginda 50 civarinda intraparankimal
yerlesimli norojenik tiimor vakasinin raporlandig:
goriilmektedir. Bunlarinda biyiikk cogunlugu
schwannomdur. Biz bu makalemizde, norojenik tii-
morlerin ¢ok nadir bir lokalizasyonu olan intra-
pulmoner yerlesimli distal bronsiyal orjinli soliter
norofibroma olgusunu ve cerrahi tedavisini sun-

duk.

I OLGU SUNUMU

Direkt akciger grafisinde (Resim 1a) sol alt lob yer-
lesimli sinirlan diizgiin, kitle lezyonu tespit edilen
33 yasinda erkek hasta, bu bulgular ile klinigimize
kabul edildi. Cekilen toraks bilgisayarli tomogra-
fide (BT) (Resim 1b, c) sol alt lob yerlesimli 6 x 5 x
5 cm ebatlarinda benign gériintimlii kitle lezyon ile
karsilagildi. Preoperatif degerlendirmede yapilan
fiberoptik bronkoskopide sol alt lob postero-basal
segmentin diizgin sinirh tiimoral lezyon ile tikal
oldugu goriildii. Yapilan biyopsi sonucu malignite
negatif doku 6rnegi seklinde raporlandi. Preopera-
tif kesin tanis1 olmayan ve toraks BTde benign ka-
rakterli lezyon icin operasyon planlandi. Sol
torakotomi yapildiginda visseral plevra’nin intak
oldugu goriildii. Sol alt lobda diafragma tizerine
oturmus intraparankimal yerlesimli kitleye ulas-
mak i¢in pnoémostomi yapildiginda, kitlenin paran-
kim dokusundan ¢ok kolay ayrildig: goriildii. Okla
gosterildigi sekilde, timoriin apeksinde kitleye gi-
ren bir segment bronsu mevcuttu (Resim 2a). Kit-

RESIM 1: a) Sol diafragma (izerine oturmus, parakardiak yerlesimli, diizgiin
sinirli kitlesel lezyon. b, c) kitlenin Toraks BT'de gorinimii.
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RESIM 2: a) Segment bronsu (okla isaretienmis) rezeke edilmeden dnceki
timorin intraoperatif gériniimi. b) Rezeke edilen tiimériin postoperatif
makroskopik gérintimd.

le dogurtularak bagli oldugu bronsiyal yapidan re-
zeke edilerek ¢ikarildi (Resim 2b). Parankim doku-
su kapitonaj yapilarak kapatildi. Histopatolojik
incelemesinde, dis ylizii diizgiin kapsiillii, tiimoéral
dokunun kesit yiizeyi homojen gri-beyaz gorii-
niimde idi. Mikroskopik incelemede ig sekilli hiic-
relerin demetler halinde dizilim gosterdigi ve yer
yer girdaplar olusturdugu belirlendi. Mitoz olduk-
¢a nadirdi (10 biiyiik biiylitme alaninda 0-1 mitoz).
Ki67 proliferatif indeksi %3 olarak belirlendi. He-
moraji ve nekroz tespit edilemedi. Yapilan immu-
nohistokimyasal incelemede S-100 protein ve
vimentin pozitif, desmin, diiz kas aktini, ¢izgili kas
aktini ve myoglobin negatif olarak boyandi. Bu
bulgular 15131nda benign norojenik tiimo6r/nérofib-
rom olarak tani1 konuldu (Resim 3).

I TARTISMA

Norojenik timorler, sinir hiicresinden koken alan
tiimorlerdir. Sinir hiicresinin farkl anatomik yapi-
larindan koken alan tiimorler farkli sekilde sinif-
landirlmigtir. Sinir hiicresinden (ganglion) koken
alan tiimorler ganglionéroma ve noroblastoma ola-
rak, sinir kilifindan koken alan tiimorler schwan-
noma (norilemmmoma) ve norofibroma olarak ve
paraganglionik tiimoérler seklinde siniflandirilmig-
tir. Sinir hiicresi timorleri cogunlukla ¢cocukluk yas
grubunda goriiliirken, sinir kilifi timorleri siklikla
erigkinlerde goriiliir.? Erigkinlerde goriilen, perife-
rik sinir kilifi kokenli nérojenik tiimoérlerin biyitk
¢ogunlugu (%95) nérilemmoma ve nérofibroma-
lardir.3* Bu timorler benigndir. Bu olgularin ¢o-
gunlugu bagka amagla yapilan tetkikler esnasinda
tespit edilirler.
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RESIM 3: Mikroskopik incelemede koyu boyanmig cekirdekleriyle, ig sekilli
hiicrelerin demetler halinde dizilim gésterdidi ve yer yer girdaplar olusturdugu,
mitozun ¢ok az oldugu ortaya kondu (H&E, x100).

Intratorasik yerlesimli nérojenik tiimorlerin
biiyiik cogunlugu posterior mediasten yerlesimli-
dir. Gogiis duvari tutulumu ikinci siklikta goriilen
yerlesim yeridir. Takeda ve ark.’nin yaptig1 calis-
mada, 50 yillik stirede, 60 pediatrik ve 86 erigkin
yas grubunda olmak {izere, toplam 146 intratorasik
yerlesimli norojenik timor olgusu tespit edilmig
olup bu olgular incelendiginde, intratorasik yerle-
simli 30 nérofibroma (%20.3) olgusunun varlig: or-
taya konmustur. Bu c¢alismada 136 (%93.1)
timoriin posterior mediasten yerlesimli, 9 (%6.1)
tanesinin gogiis duvarinda, sadece bir norojenik tii-
moriin intraparankimal (%0.6) oldugu goriilmiis-
tiir.? Intrapulmoner yerlesimli nérojenik tiimérler
oldukca nadirdir. Ingilizce literatiire bakildiginda
olgu sunumu seklinde vakalar bildirilmistir. Lite-
ratlirlerde bildirilen intrapulmoner nérojenik tii-
morlerin ¢ogunlugu schwannomadir. Bu vakalar da

50 civarindadir.z*?

Intratorasik goriilen nérofibromanin ¢ok na-
dir bir lokalizasyonu olan intrapulmoner yerlesim,
geriye doniik yayinlanmis olgular incelendiginde,
vakalarin ¢ogunlugunun endotrakea-brongiyal yer-
lesimli oldugu goriilmiistiir. Endotrakea-bronsiyal
norofibroma ¢ok nadir karsilasilan bir durumdur.
Brongsiyal agacin bronkoskpik degerlendirilmesin-
de, tespit edilen 185 benign endobronsiyal tiimo-
ral lezyondan sadece bir olgu norofibroma (%0.5)
olarak raporlanmigtir.®
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Hsu ve ark.’nin yaptig1 ¢alismada, 2000 yilina
kadar, kendi sunduklar: olgu ile beraber 22 endot-
rakea-brongiyal nérofibroma olgusu incelenmigtir.
Trakea-bronsiyal agacin nérofibrom’larinin deger-
lendirildigi makalede, yayinlanan vakalarin hepsi-
nin trakea ve ana brons kaynakli oldugu
goriilmiistiir. Bildirilen bu vakalardan 10 tanesine
cerrahi, 11 tanesine bronkoskopik rezeksiyon ya-
pilmis, bir olguda yeterli veriye ulagilamamistir.
Bildirilen olgularin cogunlugunun semptomatik ol-
dugu gorilmektedir. Bizim olgumuz; distal brons-
lardan kaynaklanmasi, intraparankimal biiyimesi
ve asemptomatik seyretmesi yoniiyle bildirilen ol-
gulardan farklilik arz etmektedir. Daha 6nce bildi-
rilen tiim trakea-bronsiyal norofibromlar Hsu ve
ark.’nmin dile getirdigi gibi siirpriz olarak trakea ve
sag brongiyal sistemde goriilmis ve sol hemito-
raksta hi¢ bildirilmemigtir. Ulagabildigimiz literatiir
esliginde bizim vakamizin sol bronsiyal sistemde
bildirilen ilk olgu olarak diisiiniiyoruz.’

Intratorasik yerlesimli nérojenik tiimérler co-
gunlukla asemptomatiktir.? Semptomatik olan has-
talarda tiimoriin lokalizasyonuna gore degisiklik
arz eder. Mediasten, gogiis duvari, trakea-bronsi-
yal ve intrapulmoner lokalizasyona gore semptom-
lar olusur. Oksiiriik, gogiis agrisi, nefes darligi,
hemoptizi, atelektazi, bazen interkostal sinir irri-
tasyonu, ploritik agri, kemik erozyonu sonucu yan
agris1 goriilebilir ve toraks girisine yerlesmis olan-
lar ise stellar ganglionu invaze ederek Horner sen-
dromuna neden olabilirler.>** Radyolojik olarak
arka mediastende diizgiin sinirhi yuvarlak opasite
saptanir. Tan1 genellikle toraks BT ile konulmak-
tadir. Ancak tiimorlerin %10 kadarinda spinal ka-
nala uzanim bildirilmistir, “kum-saati tiimorler”
olarak adlandirilan bu tiimorlerde toraks manyetik
rezonans goriintillemenin daha faydali oldugu go-
rilmistiir.3* Norofibromlar homojen, diizgin si-
nirli, yalanci kapsiilii olan timorlerdir. S-100
protein ve vimentin immunohistokimyasal boya-
ma teknigi kullanimi nérofibrom tanisinda faydah
olmaktadir.®

Norofibromlar %35-40 oraninda von-Reclign-
hausen sendromu (nérofibromatozis tip 1) seklinde
goriiliir. Von-Recklighausen sendromu olanlarda
malignite orani, soliter lezyonu olanlara gore dort
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kat daha fazladir.?¢ Olgumuzun sistemik tarama-
sinda, norofibromatozis tip-1 (von-Reclignhausen
sendromu) ve norofibromatozis tip-2’yi diistindii-
recek ikincil bir norofibrom, ciltte cafe-au-lait le-
kesi, vestibuler schwannom, lish nodilt gibi
herhangi bir organ tutulumuna ait bulguya rastla-
nilmamigtir.

Intratorasik norojenik tiimérlerde tedavi cer-
rahidir, eger akciger parankim tutulumu bilateral,
multipl sayida norofibromlardan olusuyor ise her
bir lezyon i¢in cerrahi diisiiniilmeli, sonradan orta-
ya ¢ikan lezyonlar icin de tekrar cerrahi tedavi
planlanmalidir. Intratorasik ve intrapulmoner né-
rojenik timor ve nérofibromun cerrahi tedavisin-
de torakotomi klasik cerrahi yontemdir.>*>° Bazen
dev boyutlara ulagmig nérojenik tiimorler ile kargi-
lasilmaktadir bu olgularda, tiimoriin biyiikliigiine
bagli olarak hayati tehdit edici semptomlar ortaya
¢ikmaktadir, bu olgularda da tiim&r tamamen ¢ika-

rilamasa dahi tiimor kiigiiltme operasyonu yapil-
malidir. Soliter intratorasik ve intrapulmoner dev
norofibromalarda, timor buyikligine bakilmak-
s1zin, tedavi cerrahi eksizyondur." Preoperatif de-
gerlendirmede norojenik tiimoér tanist almuis,
posterior mediastinal, toraks duvar: ve intrapul-
moner yerlesimli benign norojenik tiimor olgula-
rinda video-torakoskopik rezeksiyon giincel
cerrahi yaklagimdir.!® Endotrakeal ve endobrongi-
yal kii¢iik nérofibromlarda bronkoskopik eksizyon
tedavi secenekleri arasindadir.’> Norofibromada
prognoz ¢ok iyidir, niiks bildirilmemistir.?

Intraparankimal diizgiin simirh kitle lezyonlar
degerlendirilirken, nérojenik tiimér olabilecegi
akilda tutulmalidir. Bityiik cogunlugu benign olan
bu lezyonlarda video-torakoskopik rezeksiyon ide-
al cerrahi prosediir olurken, dev boyutlara ulagmus,
malign ve santral yerlesimli lezyonlarda torakoto-
mi en giivenli cerrahi yontemdir.
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