
Bu makale Diagnostic and Interventional Radiology’de yer alan İngilizce makalenin 
Türkçesi olup kaynak gösterme ve dizinleme amacı ile kullanılamaz.
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Papiller endolenfatik sak tümörleri (ELST) temporal kemik retro-
labrintin bölümünden kaynaklanan destrüktif, hipervasküler lez-
yonlardır (1). Papiller ELST'nin büyük çoğunluğu sporadik olarak 

görülmekle birlikte, von Hippel Lindau hastalığı bulunan olgular nor-
mal popülasyona göre papiller ELST gelişimi yönünden daha büyük risk 
altındadırlar (2, 3). Olgumuzda da ELST von Hippel Lindau hastalığına 
eşlik etmektedir. Literatürde bugüne kadar altmış olgu yayınlanmıştır 
(4). Nadir görülen bir lezyon olan ELST'nin manyetik rezonans (MR) 
görüntüleme bulguları tanımlanmıştır.

Olgu Bildirisi
Altı yıl önce serebellar hemanjiyoblastom nedeni ile opere edilen 29 

yaşındaki von Hippel Lindau olgusu, dört yıldır artarak süregelen işitme 
kaybı, intermittan vertigo ve tinnitus yakınmalarıyla kulak burun boğaz 
polikliniğine başvurdu. Olgunun fizik bakısı normaldi. 

Daha sonra çekilen kranyal MR incelemede sol temporal kemik-
te, serebellopontin sisternaya uzanan heterojen kitle saptandı. Kitle 
T1A ve T2A kesitlerde heterojen hiperintens sinyal intensitesinde iz-
lenmekteydi. Lezyonun anterior ve posterior kesimlerinde PD ve T2 
ağırlıklı kestilerde izlenen artmış sinyal intensite alanlarının kistik 
komponenti temsil ettiği düşünüldü. İntravenöz kontrast madde veril-
mesinden sonra elde edilen T1A serilerde kitleye ait belirgin kontrast 
madde tutulumu izlenmedi (Şekil 1). Posterior fossada veya supraten-
torial bölgede nüks veya rezidü hemanjiyoblastom izlenmedi. Spinal 
kanal MR tetkiki yapılmadığından olası bir metastaz ekarte edileme-
di. Von Hippel Lindau hastalığının diğer sistem tutulumlarını değer-
lendirmek amacıyla yapılan eski tarihli abdominal ultrasonografisi 
normal sınırlardaydı. Olgu ELST ön tanısı ile operasyona alındı. Ope-
rasyonda tümöral lezyon tama yakın çıkarıldı. Kitle hipervaskülerdi 
ve büyük oranda kistik natürdeydi. Petröz kemiği infiltre ve destrükte 
etmişti.

Histopatolojik inceleme sonucu ELST tanısı kondu. Parafin kesitlerin-
de değişken miktarlarda fibrovasküler stroma bulunduran papiller, kıs-
men kistik, adenoid epitelyal tümör izlendi. Bir kısmı tiroid foliküllerine 
benzeyen eozinofilik kolloid materyal içeren epitelyal hücrelerin oluş-
turduğu farklı boyutlardaki glandüler yapılar bulunmaktaydı. Nükleer 
pleomorfizm veya mitoz izlenmedi (Şekil 2).
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Tartışma
Endolenfatik sak endolenfatik duk-

tus sonunda, akuaduktus vestibülaris 
üzerinde ve  posterior fossa durası içe-
risinde yer alır. ELS fonksiyonu tam 

olarak bilinmemekle birlikte kohlea 
ve semisirküler kanallar içerisinde yer 
alan endolenfin üretimi ve emiliminde 
rol aldığı düşünülmektedir. ELST'leri 
lokal invazif papiller adenoid tümör-

lerdir. Serebellum ve serebellopontin 
sisternaya uzanıp bu bölgede daha 
sıklıkla bulunan tümörleri taklit ede-
bilirler. ELST'leri ayrıca vestibüler 
akuaduktusu erode edip semisirküler 
kanalları ve kohleayı tutup denge ve 
işitme kaybına yol açabilirler (5, 6). 
Von Hippel Lindau olgularında ELST 
insidansı % 7'dir. 

Von Hippel Lindau hastalığı retinal 
ve santral sinir sistemi hemanjiyob-
lastomlarına, ELST'ne, renal hücreli 
karsinomlara, pankreatik kist ve tü-
mörlere, feokromositom ve epididim 
kistadenomlarına yol açan otozomal 
dominant geçiş gösteren, fakomatozlar 
grubundan bir hastalıktır (2, 7). 

ELST'nin bilgisayarlı tomografi ile 
görüntülenmesinde vestibüler akua-
duktus bölgesinde kemik destrüksiyo-
nu ve kitle içerisinde kalsifikasyonlar 
izlenir. MR incelemede T1A serilerde 
beyin parenkimiyle izointens bölge-
lerin yanı sıra, hiperintens karakterde 
hemorajik veya proteinöz içerikli kistik 
komponentler bulunur. T2A serilerde 
sıklıkla hiperintens karakterde izlenir-
ler. Büyük boyutlu tümörlerde vasküler 
“flow void” alanlar izlenebilir. Kontrast 
madde sonrası homojen veya heterojen 
yoğun kontrast tutulumu gösterirler. 
Anjiyografi incelemesinde sıklıkla eks-
ternal karotis dallarından beslenen vas-
küler tümörler oldukları görülür (1, 2, 
5). Bizim olgumuzdaki ELST'de kont-
rast madde tutulumu izlenmedi. Kont-
rastsız T1 ağırlıklı serilerde hiperin-
tens komponentlerin lezyonun büyük 
bölümünü kapsaması ve bu alanların 

Şekil 1. a-c. Transvers planda 
T1A kesitte (a) sol endolenfatik 
sakın beklenen lokalizasyonunda, 
ekstraaksiyal yerleşimli 
heterojen hiperintens kitle 
lezyonu görülüyor. Transvers 
planda kontrast sonrası T1A 
kesitte (b) sol endolenfatik sak 
lokalizasyonunda, ekstraaksiyel 
yerleşimli heterojen hiperintens 
kitle lezyonuna ait belirgin 
kontrast tutulumu izlenmiyor. 
Transvers planda proton 
dansite ağırlıklı kesitte (c) sol 
endolenfatik sak lokalizasyonunda 
heterojen hiperintens kitle lezyonu 
görülüyor.

a b

c

Şekil 2. a, b. Histopatolojik incelemede değişken miktarlarda fibrovasküler stroma bulunduran papiller, kısmen 
kistik, adenoid epitelyal tümör (a) izleniyor. Tümör tiroid foliküllerine benzeyen, eozinofilik kolloid materyal içeren, 
epitelyal hücrelerin oluşturduğu farklı boyutlardaki glandüler yapılar (b) içeriyor.

a b
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proteinöz veya hemorajik içerikli kis-
tik komponentlerden, kolesterol kleft-
lerinden veya bunların birlikteliğinden 
kaynaklanabileceği düşünüldü (1, 8, 9). 
Olgumuzun patolojik incelemesinde 
rastlanan kolloid içeriğinin yüksekliği 
T1 hiperintens görünümün nedenini 
açıklamaktadır. Çakırer ve arkadaşla-
rının (10) yaptığı çaışmada spontan T1 
hiperintensitesi sergileyen lezyonlar 
yedi kategori altında incelenmiş olup 
protein içeriği yüksek olan lezyonlar 
da bunlar arasında yer almaktadır.  Li-
teratürdeki olgular içerisinde kontrast 
madde tutulumu göstermeyen olguya 
rastlanmadı. Ancak tanımanan tüm ol-
gularda kontrastlı inceleme yapılma-
dığı da göz önünde bulundurulmalıdır 
(9). Ayrıca bizim olgumuzdaki kitle T1 
ağırlıklı sekansta tama yakın hiperin-
tens görünüm sergilemekte olup kont-
rast tutulumunu görebileceğimiz belir-
gin komponent bulunmamaktadır. 

ELST ayırıcı tanısında bu bölgede 
yerleşim gösterebilecek veya uzanabi-
lecek tümörler yer alır. Bunlar arasında 
juguler paragangliom, koroid pleksus 
papillomları, metastatik tümörler, me-
nenjiyomlar, akustik nörinomlar yer 
alır (11). Menenjiyomlar ve nörinomlar 
yoğun kontrast tutulumu göstermekle 
birlikte T1 hiperintensitesi çoğunluk-
la izlenmez. Destrüktif özellikleri bu-
lunmaz. Nörinomların internal akustik 
kanala uzanması, menenjiyomların 
dural kuyruk belirtisi de ayırıcı tanıda 
yardımcı olur. Metastatik tümörler içe-
risinden özellikle tiroid papiller adeno-

karsinomu ve renal hücreli karsinom 
histopatolojik olarak benzerlik göste-
rir. Ayırıcı tanı immünohistokimyasal 
yöntemlele yapılır (12).   Bu tümörler 
daha destrüktif seyir gösterirler, ve 
T1A sekansta hiperintensite izlenmez. 
ELST'leri  lokal agresif tümörler ol-
makla birlikte, histolojik malignansi 
bulguları sıklıkla bulunmaz. Diğer 
tümörlerle ayırıcı tanı T1A serilerde-
ki sinyal intensitesi ve lokalizasyonla 
yapılabilir. Glomus jugulare tümörle-
ri sıklıkla juguler bulbus çevresinde 
erozyona yol açarlar. Petröz apekste 
yer alan kolesterol granülomları tama-
mıyla hiperintens görünümdedirler ve 
yerleşim yerleri farklıdır. Juguler fora-
men nörinomları juguler foramen içe-
risinde yerleşirler ve temporal kemiğin 
retrolabirintin segmentlerini tutmazlar 
(2, 9, 11). 

Geçmişte ELST'lerinin orta kulak 
kaynaklı olduğu düşünülmekteydi. 

ELST, orta kulak kökenli daha benign 
natürlü adenomlardan ayrılmalıdır 
çünkü tedavi ve prognozları farklıdır. 
ELST'leri sıklıkla çevre yapıları inva-
ze ederler. Bu nedenle tedavide tercih 
edilen yöntem radikal rezeksiyondur. 
Ancak çoğu olguda komplet rezeksi-
yon mümkün olmaz (13).

Sonuç olarak ELST'leri nadir görülen 
posterior fossa tümörleri arasında yer 
almakta olup, özellikle von Hippel Lin-
dau tanılı olgularda bu lokalizasyonlar 
dikkatle değerlendirilmelidir. Radyolo-
jik tanıda BT'de petröz kemikteki dest-
rüksiyon, T1A serilerdeki tipik hiperin-
tens görünüm ve tümör lokalizasyonu 
tanı için en değerli ip uçlarıdır. İşitme 
kaybıyla başvuran von Hippel Lindau 
olgularına endolenfatik saka yönelik 
radyolojik görüntüleme gerçekleştiril-
melidir. Diğer yandan ELST tanısı alan 
olgular da von Hippel Lindau hastalığı 
yönünden araştırılmalıdır.

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.

Key words: • magnetic resonance imaging • Hippel-Lindau disease • ear, inner 
• neoplasm
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