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labrintin bolimiinden kaynaklanan destriiktif, hipervaskiiler lez-

yonlardir (1). Papiller ELST'nin biiyiik ¢ogunlugu sporadik olarak
goriilmekle birlikte, von Hippel Lindau hastaligi bulunan olgular nor-
mal popiilasyona gore papiller ELST gelisimi yoniinden daha biiyiik risk
altindadirlar (2, 3). Olgumuzda da ELST von Hippel Lindau hastaligina
eslik etmektedir. Literatiirde bugiine kadar altmis olgu yayinlanmistir
(4). Nadir goriilen bir lezyon olan ELST'nin manyetik rezonans (MR)
goriintiileme bulgular1 tanimlanmistir.

Papiller endolenfatik sak tiimérleri (ELST) temporal kemik retro-

Olgu Bildirisi

Alt1 y1l 6nce serebellar hemanjiyoblastom nedeni ile opere edilen 29
yasindaki von Hippel Lindau olgusu, dort yildir artarak siiregelen isitme
kayb1, intermittan vertigo ve tinnitus yakinmalariyla kulak burun bogaz
poliklinigine bagvurdu. Olgunun fizik bakis1 normaldi.

Daha sonra cekilen kranyal MR incelemede sol temporal kemik-
te, serebellopontin sisternaya uzanan heterojen kitle saptandi. Kitle
T1A ve T2A kesitlerde heterojen hiperintens sinyal intensitesinde iz-
lenmekteydi. Lezyonun anterior ve posterior kesimlerinde PD ve T2
agirlikli kestilerde izlenen artmis sinyal intensite alanlarinin kistik
komponenti temsil ettigi diistiniildii. Intravendz kontrast madde veril-
mesinden sonra elde edilen T1A serilerde kitleye ait belirgin kontrast
madde tutulumu izlenmedi (Sekil 1). Posterior fossada veya supraten-
torial bolgede niiks veya rezidii hemanjiyoblastom izlenmedi. Spinal
kanal MR tetkiki yapilmadigindan olas1 bir metastaz ekarte edileme-
di. Von Hippel Lindau hastaliginin diger sistem tutulumlarini deger-
lendirmek amaciyla yapilan eski tarihli abdominal ultrasonografisi
normal sinirlardaydi. Olgu ELST 6n tanisi ile operasyona alindi. Ope-
rasyonda tiimoral lezyon tama yakin ¢ikarildi. Kitle hipervaskiilerdi
ve biiyiik oranda kistik natiirdeydi. Petroz kemigi infiltre ve destriikte
etmisti.

Histopatolojik inceleme sonucu ELST tanis1 kondu. Parafin kesitlerin-
de degisken miktarlarda fibrovaskiiler stroma bulunduran papiller, kis-
men kistik, adenoid epitelyal timor izlendi. Bir kismu tiroid folikiillerine
benzeyen eozinofilik kolloid materyal igeren epitelyal hiicrelerin olus-
turdugu farkl boyutlardaki glandiiler yapilar bulunmaktaydi. Niikleer
pleomorfizm veya mitoz izlenmedi (Sekil 2).
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Tartisma

Endolenfatik sak endolenfatik duk-
tus sonunda, akuaduktus vestibiilaris
tizerinde ve posterior fossa durasi ige-
risinde yer alir. ELS fonksiyonu tam
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Sekil 1. a-c. Transvers planda
T1A kesitte (a) sol endolenfatik
sakin beklenen lokalizasyonunda,
ekstraaksiyal yerlesimli

heterojen hiperintens kitle
lezyonu gortliiyor. Transvers
planda kontrast sonrasi T1A
kesitte (b) sol endolenfatik sak
lokalizasyonunda, ekstraaksiyel
yerlesimli heterojen hiperintens
kitle lezyonuna ait belirgin
kontrast tutulumu izlenmiyor.
Transvers planda proton

dansite agirlikli kesitte (¢) sol
endolenfatik sak lokalizasyonunda
heterojen hiperintens kitle lezyonu
goriliyor.

. Dt J il

Sekil 2. a, b. Histopatolojik incelemede degisken miktarlarda fibrovaskiiler stroma bulunduran papiller, kismen
kistik, adenoid epitelyal timér (a) izleniyor. Tiimor tiroid folikillerine benzeyen, eozinofilik kolloid materyal igeren,
epitelyal hiicrelerin olusturdugu farkli boyutlardaki glandiiler yapilar (b) iceriyor.

olarak bilinmemekle birlikte kohlea
ve semisirkiiler kanallar icerisinde yer
alan endolenfin iiretimi ve emiliminde
rol aldig1 distintilmektedir. ELST'leri
lokal invazif papiller adenoid timor-

lerdir. Serebellum ve serebellopontin
sisternaya uzanip bu bolgede daha
siklikla bulunan tiimorleri taklit ede-
bilirler. ELST'leri ayrica vestibiiler
akuaduktusu erode edip semisirkiiler
kanallar1 ve kohleay1 tutup denge ve
isitme kaybina yol acabilirler (5, 6).
Von Hippel Lindau olgularinda ELST
insidanst % 7'dir.

Von Hippel Lindau hastaligi retinal
ve santral sinir sistemi hemanjiyob-
lastomlarina, ELST'ne, renal hiicreli
karsinomlara, pankreatik kist ve tii-
morlere, feokromositom ve epididim
kistadenomlarina yol agan otozomal
dominant gegis gosteren, fakomatozlar
grubundan bir hastaliktir (2, 7).

ELST'nin bilgisayarli tomografi ile
goriintiilenmesinde  vestibiiler akua-
duktus bolgesinde kemik destriiksiyo-
nu ve kitle icerisinde kalsifikasyonlar
izlenir. MR incelemede T1A serilerde
beyin parenkimiyle izointens bolge-
lerin yam sira, hiperintens karakterde
hemorajik veya proteinoz icerikli kistik
komponentler bulunur. T2A serilerde
siklikla hiperintens karakterde izlenir-
ler. Bitytik boyutlu timorlerde vaskiiler
“flow void” alanlar izlenebilir. Kontrast
madde sonras1 homojen veya heterojen
yogun kontrast tutulumu gosterirler.
Anjiyografi incelemesinde siklikla eks-
ternal karotis dallarindan beslenen vas-
kiiler timoérler olduklar goriiliir (1, 2,
5). Bizim olgumuzdaki ELST'de kont-
rast madde tutulumu izlenmedi. Kont-
rastsiz T1 agilikli serilerde hiperin-
tens komponentlerin lezyonun biiytk
bolimiinii kapsamasi ve bu alanlarin



proteindz veya hemorajik igerikli kis-
tik komponentlerden, kolesterol kleft-
lerinden veya bunlarin birlikteliginden
kaynaklanabilecegi diistiniildii (1, 8, 9).
Olgumuzun patolojik incelemesinde
rastlanan kolloid igeriginin yiiksekligi
T1 hiperintens goriinlimiin nedenini
aciklamaktadir. Cakirer ve arkadagla-
rinin (10) yaptig1 caismada spontan T1
hiperintensitesi sergileyen lezyonlar
yedi kategori altinda incelenmis olup
protein igerigi yiiksek olan lezyonlar
da bunlar arasinda yer almaktadir. Li-
teratiirdeki olgular icerisinde kontrast
madde tutulumu gostermeyen olguya
rastlanmadi. Ancak tanimanan tiim ol-
gularda kontrastli inceleme yapilma-
dig1 da goz ontinde bulundurulmalidir
(9). Ayrica bizim olgumuzdaki kitle T1
agirlikli sekansta tama yakin hiperin-
tens goriiniim sergilemekte olup kont-
rast tutulumunu gorebilecegimiz belir-
gin komponent bulunmamaktadir.
ELST ayiric1 tanisinda bu bolgede
yerlesim gosterebilecek veya uzanabi-
lecek tiimorler yer alir. Bunlar arasinda
juguler paragangliom, koroid pleksus
papillomlari, metastatik tiimorler, me-
nenjiyomlar, akustik norinomlar yer
alir (11). Menenjiyomlar ve norinomlar
yogun kontrast tutulumu gostermekle
birlikte T1 hiperintensitesi ¢cogunluk-
la izlenmez. Destriiktif 6zellikleri bu-
lunmaz. Noérinomlarin internal akustik
kanala uzanmasi, menenjiyomlarin
dural kuyruk belirtisi de ayirict tanida
yardimeci olur. Metastatik timorler ige-
risinden 6zellikle tiroid papiller adeno-
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karsinomu ve renal hiicreli karsinom
histopatolojik olarak benzerlik goste-
rir. Ayirici tan1 immiinohistokimyasal
yontemlele yapilir (12). Bu tiimorler
daha destriktif seyir gosterirler, ve
T1A sekansta hiperintensite izlenmez.
ELST'leri lokal agresif tiimorler ol-
makla birlikte, histolojik malignansi
bulgulart siklikla bulunmaz. Diger
timorlerle ayirict tan1 T1A serilerde-
ki sinyal intensitesi ve lokalizasyonla
yapilabilir. Glomus jugulare tiimorle-
ri siklikla juguler bulbus g¢evresinde
erozyona yol agarlar. Petroz apekste
yer alan kolesterol graniilomlar1 tama-
miyla hiperintens goriiniimdedirler ve
yerlesim yerleri farklhidir. Juguler fora-
men norinomlar: juguler foramen ice-
risinde yerlesirler ve temporal kemigin
retrolabirintin segmentlerini tutmazlar
(2,9, 11).

Gegmiste ELST'lerinin orta kulak
kaynakli oldugu diistinilmekteydi.

ELST, orta kulak kokenli daha benign
natiirli.  adenomlardan  ayrilmalidir
¢linkl tedavi ve prognozlari farklidir.
ELST'leri siklikla ¢evre yapilar1 inva-
ze ederler. Bu nedenle tedavide tercih
edilen yontem radikal rezeksiyondur.
Ancak ¢ogu olguda komplet rezeksi-
yon miimkiin olmaz (13).

Sonug olarak ELST'leri nadir goriilen
posterior fossa tiimérleri arasinda yer
almakta olup, 6zellikle von Hippel Lin-
dau tanili olgularda bu lokalizasyonlar
dikkatle degerlendirilmelidir. Radyolo-
jik tamida BT'de petr6z kemikteki dest-
riikksiyon, T1A serilerdeki tipik hiperin-
tens goriiniim ve timor lokalizasyonu
tan1 igin en degerli ip uglaridir. Isitme
kaybiyla bagvuran von Hippel Lindau
olgularma endolenfatik saka yonelik
radyolojik goriintilleme gergeklestiril-
melidir. Diger yandan ELST tanis1 alan
olgular da von Hippel Lindau hastalig
yoniinden arastiriimalidir.

ENDOLYMPHATIC SAC TUMOR IN A PATIENT WITH VON HIPPEL LINDAU DISEASE:

MR IMAGING FINDINGS
ABSTRACT

A 29-year-old male patient with von Hippel-Lindau disease who had an operation for
cerebellar hemangioblastoma six years ago is presented. The patient had a four-year
history of a slow-growing, locally invasive vascularized lesion of the temporal bone
involving the cerebellopontine angle. The mass, studied by MR imaging, was almost
completely cystic in appearance. Pathological examination after removal of the mass
confirmed a papillary endolymphatic sac tumor.
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¢ neoplasm
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