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Soliter Trakeal Norofibrom: Olgu Sunumu ve Literatiiriin Gozden
Gecirilmesi

Nusret AKPOLAT', Sultan PEHLIVAN®', A. Eraslan BALCI?

! Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali,
Firat Universitesi Tip Fakiiltesi, Gogiis Cerrahisi Anabilim Dali, ELAZIG

OZET

Trakeal nérofibrom (TN), yavas biiyiiyen, klinik, radyolojik ve makroskobik olarak trakeanin malign tiimérleri ile karisabilen benign bir tiimordiir.
Soliter nérofibromlarin trakeal yerlesimi olduk¢a nadir olup bu giine kadar bildirilen olgu sayist 18’ dir. Olgu 65 yasinda erkek hasta, 15 giindiir
devam eden, efor ve istirahatle gelen nefes darligi, balgam ¢ikarma, oksiiriik yakinmalari ile acil servise basvurdu. Hastada endotrakeal kitle saptandi.
Kitlesi total eksize edilen hastaya “soliter trakeal norofibrom” tanisi kondu. TN genellikle NF1 ile birlikte olup soliter formlari olduk¢a nadir
goriilmektedir. Olgunun nadir goriilmesi ve ayirici tani problemi olusturmasi nedeni ile literatiir esliginde tartismayi amagladik.©2008, Firat
Universitesi, Tip Fakiiltesi

Anahtar kelimeler: Trakea, Soliter Norofibrom

ABSTRACT

Solitary Tracheal Neurofibroma: Case Report and Literature Review

Tracheal neurofibroma (TN) is a slow-growing benign tumor, which can be confused with malignant tumors of the trachea clinically, radiologically
and macroscopically. Tracheal location of solitary neurofibromas is extremely rare, with only 18 cases reported hitherto. A 65-year-old male case was
admitted to the emergency department in January 2005, complaining of shortness of breath both at rest and on effort, expectorating sputum and cough
continuing for 15 days. The patient, whose mass was totally excised, was diagnosed as “solitary tracheal neurofibroma”. TN, which is usually
accompanied with NF1, has very rare solitary forms. We aimed to discuss this case in the light of literature data, due to its being rare and posing a
distinctive diagnosis problem.©2008, Firat University, Medical Faculty.
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OLGU SUNUMU

65 yasinda erkek hasta 15 gilindiir devam eden, efor ve
istirahatta nefes darligi, balgam ¢ikarma, oksiiriik yakinmalart
ile 2005 Ocak ayinda acil servise bagvurdu. Solunum sikintist
nedeniyle gogiis hastaliklar1 servisinde takip edilen hasta
medikal tedavi ile rahatladi. Yapilan solunum fonksiyon
testinde VC:1.07 (%51), FEV:1.17 (%40), FVC:2.44 (%65),
FEV1\FVC:48 (%64) bulundu.

Trakeamn primer tiimorleri genellikle (%90) maligndir.
Benign tiimorleri ise nadir (%10) goriiliir. Malign tiimorlerin
biiyiik bir gogunlugunu (%75-83) adenoid kistik karsinom ile
skuamoz hiicreli karsinom olusturur. Benign tiimorler arasinda
fibrom, fibromiksoma, fibroz histiyositom, graniiler hiicreli
tiimor, leiomyom, schwannom, paragangliom, nérofibrom,
hemanjioperisitom ve hamartom gibi tiimérler yer alir (1-3).

Trakeal norofibrom (TN), yavas biiyiiyen, klinik,
radyolojik ve makroskobik olarak trakeanin malign tiimdorleri

ile karigabilen benign bir timordiir. Norofibromlar lokalize, BT'de trakea distalinde karinaya I.5cm uzaklikta

diffiz ve pleksiform olmak fiizere {i¢ biiylime paterni
gosterirler. Lokalize noérofibromlar yiizeyel ve soliter
lezyonlardir ve ndrofibromatozis tip 1(NF1) ile iliskisizdirler.
Oysa ki diffiz ve pleksiform NF’ lar siklikla NF1 ile
birliktedirler (4,5).

Soliter trakeal ndrofibromlar (STN), son derece nadir
goriilir ve simdiye kadar ulasilabilen Ingilizce literatiirde
bildirilen olgu sayis1 18’ dir (4,5). STN’un ender goriilmesi ve
trakeal kitle olusturan neoplazmlar ile ayirict tan1 problemleri
nedeniyle, olguyu literatlir bilgileri 1s18inda tartismay1
amacladik.

1.5x1cm boyutlarinda, lobule kontiirlii polipoid yumusak doku
dansitesi gosteren, trakeal tiimor saptandi (Resim 1).
Bronkoskopi sirasinda trakea posteriorda yiizeyi diizgiin lobiile
kontiirlii kitle goriildii (Resim 2). Bilateral tim brons ve
segmentlerin acik oldugu izlendi. Yapilan punch biopsi sonucu
dis merkezde kronik bronsit olarak rapor edildi. Hasta
endotrakeal kitle eksizyonu igin gogiis cerrahisi klinigine
devredildi. Daha sonra atesi yiikselen ve genel durumu
kotiilesen hastanin akciger radyografisinde akciger alt zonlarda
aspirasyon pnémonisi saptandi.
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Tablo 1. Trakeal soliter ndrofibrom olgulari (5)*

Akpolat ve Ark

Kaynak Yas  Cinsiyet Lokalizasyon Klinik Bulgular Tedavi
Miller DR. (1969) BY BY BY BY BY
Dogle et al. (1977) BY BY Alt trakea BY BY
. Vokal kordun . -
Thijs Van et al. (1978) 36 E Sem altida Hemoptizi, nefes darligt BY
Meredith et al. (1978) 60 E Trakea Hirilt1, nefes darligt Total rezeksiyon
Gaillard et al. (1980) BY BY Trakea BY BY
Xu et al. (1982) 11 E Trakea alt ucu BY Trakegl yan duvar
rezeksiyonu
Rutledge et al. (1983) 18 K Trakea alt ucu Oksiiriik, hemoptizi Sternotomi
Pearson et al. (1984) BY BY Trakea BY Cerrahi
Goode et al. (1986) 8 E Trakea alt ucu Oksitiriik, stridor Bronkoskopik rezeksiyon
Lossos et al.(1988) 45 E Trakea alt ucu Sik sik nefes alma Bronkoskopik rezeksiyon
Bagwell et al. (1989) BY BY BY BY CO2 laser
Krawczynski et al. (1989) 10 K BY BY BY
Mart Ane et al. 1992 30 E Trakea Sik sik nefes alma Laser, 'trakeanm segmental
rezeksiyonu
Volobuev et al. (1992) BY BY Trakea BY BY
Shah et al. (1995) 23 K Trakea BY Laser
Gronaj et al. (1997) 10 E Trakea alt ucu P?Omom’..hmltl’ EOEUS Bronkoskopik rezeksiyon
agrisi, pndmotoraks
Ozdiilger et al. 2000 (1) 51 E Trakea gﬁzl;r:k’ nefes darhg, Diatermik rezeksiyon
Cranshawetal 2001)(12) By ~ By ~Mremw BY Stend konuldu
Low SY et al. (2003) (13) BY BY Trakea BY Nd:Yag Laser
Chen et al. (2004)(14) BY BY Trakea Siddetli hava yolu Cerrahi
tikanmas1
Akpolat et al. (2005) 65 E Trakea Oksiiriik, hirilti, stridor Cerrahi

BY=Bilgi elde edilemedi; Nd: YAG= neodymium: yttriu minum garnet

*Bu tablo Han- Shui Hsu et al (5) ‘dan alinarak modifiye edilmistir

Resim 1. Toraks BT'de, trakea distalinde 1.5x1cm boyutlarinda,
lobule konturlu ve polipoid yapida, limeni daraltan trakeal timor
(ok) gérulmektedir.

Balgam kiiltiirinde Pseudomonas, 15 giin sonraki balgam

kiiltiiriinde

ise Klebsiella pneumoniae iiremesi

lizerine

sefoperazon lgr flk 2x1, metronidazol 500mg flk 4x1
tedavisine baglandi. Genel durumu diizelen hastaya operasyon

planlandi.

Resim 2. Trakea duvarina genis bir sapla tutunan ve limene
dogru blyuyerek limeni daraltan kitlenin bronkoskopik
gOrindmu

Genel anestezi altinda hastaya sol lateral dekiibit
pozisyonu verildi ve sag posterolateral torakotomi insizyonu
yapildi. Latissimus dorsi ve serratus anterior kasi kesildi ve 4.
interkostal araliktan toraksa girildi. Akcigerin posterior ve
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apeksten gogilis duvarma yapisik oldugu goriildii. Kint ve
keskin diseksiyonlarla yapigikliklar giderildi ve akciger
tamamen serbestlestirildi. Diseksiyon yapilarak trakea ortaya
kondu. Trakea asagiya dogru palpe edilerek karinanin 3 cm
proksimalinde mobil, yaklagik 1,5x1cm’lik endotrakeal kitle
lezyonu parmakla hissedildi. Kitlenin oldugu yerde tama yakin
sirkiimferansiyel trakeotomi uygulandi. Trakeotomi vasitastyla
distal trakeaya kateter koyuldu ventilasyon yapildi. Orotrakeal
kateterden ventilasyona ara verildi. Kitle eksize edildi.
Eksizyon sirasinda belirgin kanama olmadi. Trakeotomi
insizyonu 4/0 prolen ile kapatildi. Kanama ve hava kagagi
kontrolii yapilarak toraksa 1 adet 36 numara dren yerlestirildi.
Operasyon sonrasi hasta ekstiibe edilerek klinige alind1.
Ameliyat Oncesi akciger alt zonlarinda goriilen aspirasyon
pndémonisi ile uyumlu radyolojik goriiniimler postoperatif
dénemde kayboldu.

Resim 3. Trakeal bosluga uzanim gdsteren loblle timéral yapi
(H&E, x20)

Ameliyat materyali, makroskopik olarak 1.7x1.3x0.8cm
Olgiilerinde yuvarlak lobiile kontiirlii, kirli beyaz renkli, orta
sertlikteydi. Seri kesitlerle incelendiginde kesit yiizeyi solid,
kirli beyaz renkliydi.
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Resim 4. (a):Tumoruin yizeyini doseyen titrek tlyll yassi epitel,
kollojen6z stromada igsi hiicre demetleri (H&E, x100); (b): Kisa
demetler ve girdapsi yapilar olusturan hucre gruplari (H&E,
x400)

Mikroskopik olarak titrek titylii yassi epitel hiicreleri ile
¢evrilmis polipoid tiimoral yapr goriildii (Resim 3). Polipoid
yapiyl olusturan birbirini ¢aprazlayan, yer yer lif benzeri
kollajen6z stromada dalgali, koyu niikleuslu igsi sekilli
hiicreler goriildii. Bu hiicrelerin kisa demetler, girdaps: yapilar
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olusturdugu dikkati ¢ekti (Resim 4). Cok sayida damar, yer yer
yogunlasan lenfoplazmositer infiltrasyon gériildii. Bu morfoloji
ile inflamatuar myofibroblastik tiimér diisiiniildi. Ancak
yapilan immunohistokimyasal boyamada vimentin ve S100
yaygin (Resim 5a), desmin ve diiz kas aktini fokal pozitif
(Resim 5b) boyanirken, EMA, CD34 ve sitokeratin negatif
bulundu. Olgu bu 6zellikleri ile nérofibrom olarak rapor edildi.

Resim 5. (a): Schwann hicrelerinin S100 ile diffiiz pozitiflidi; (b):
Diz kas aktini ile fokal ince demetler halinde boyanma
(Immiinperoksidaz, x400)

Postoperatif 29 ay gegmesine ragmen lokal niiks ve uzak
metastaz saptanmadi.

TARTISMA

Primer benign trakeal tiimorler, yavas biiyiiyen ve maligniteye
doniisiim potansiyeli olmayan neoplazmlardir. Ancak yerlesim
yerleri nedeni ile solunum yolunu tikayarak 6liime sebebiyet
verebilmeleri nedeni ile erken tani hayati 6nem tasimaktadir.
Ne yazik ki STN’ larm klinik belirtileri nonspesifik
oldugundan dogru tami genellikle gecikir. Cogunlukla
pulmoner enfeksiyon ve astim ile karisir. En sik goriilen
sikayetler dispne, substernal wheezing, stridor, kuru Oksiiriik
ve daha az siklikta ise hemoptizi ve disfajidir. STN, erkeklerde
daha sik goriilmekte, E/K= 9/3 seklindedir. Goriilme yas1 8-63
arasinda degismektedir. Ortalama goriilme yagt 30°dur (1-3,5).
Olgumuz ise 65 yaginda olup literatiirde bildirilen en yash
hasta 6zelligine sahiptir (Tablo 1).

Bronkoskopide yuvarlak, polipoid yapida bazen
hipervaskiiler kitle goriilir. BT’ de lezyonun varlig:
saptanmakla beraber, bulgular nonspesifik oldugundan tanisal
degeri dugiiktiir. TN’ lar genellikle NF1 ile birliktedir (5).
Olgumuzda ise NF1 mevcut olmayip STN seklindedir ve
literatiirde bildirilen 19. olgu 6zelligini tasimaktadir (Tablo 1).

Makroskopik olarak; lezyonlar kubbe ya da polipoid
cikinti geklindedir. Genellikle 2 santimetreden kiigiik, birkag
milimetrelik lezyonlardir. Kesit yiizeyleri lastik kivaminda,
ten-beyaz renkli, parlak alanlar igerir.

Norofibromlar schwann, perindral, intrandral fibroblastik
ve intermediyer hiicrelerin proliferasyonundan olugmaktadir.
Histolojik olarak, dalgali kollajendz bir zeminde uzamus igsi
sekilli fibroblast ve schwann hiicrelerinden olusmaktadir.
Schwann hiicreleri kiiciik, oval-igsi sekilli, koyu kromatinli,
diizensiz sekilli niikleusa sahiptir. Ekstraselliiler alanda
mukopolisakkarit, ince duvarli damarlar, damarlar ¢evresinde
mast hiicreleri, lenfositleri, az sayida fibrositleri igerir (4, 6).



Firat Tip Dergisi 2008;13(3): 228-231

Norofibromlarda schwann hiicrelerinin sitoplazma ve
niikleusu S100 proteini ile, fibroblastlar CD34 ile degisen
yogunlukta isaretlenirler. EMA genellikle perinoral intrandral
norofibromlarda olmak {izere perindral hiicrelerde pozitif
boyanma gosterir (6). CD34 pozitif hiicreler, NF’ de %]1. 9 ile
%48 gibi degisen yogunlukta bulunabilir (7). NF’ larda ara sira
CD34 negatif olabilir (6). Olgumuzda S100 yaygin ve giicli
pozitif iken, CD34 ile negatif boyanma saptandi.

Norofibromlarin ayirict tanisinda schwannom,
dermatofibrosarkoma protuberans (DFSP), myofibroblastik ve
diiz kas tiimorleri oncelikle disiiniilmelidir. Morfolojik olarak
norofibromlar schwann hiicreleri, perindral fibroblastlar ve
aksonlar gibi gesitli hiicrelerin varligi, fibroz kapsiil yoklugu
ve diffiiz infiltratif yayilma karakteri ile schwannomlardan
ayrilir. Ayrica schawannomlar Antoni A ve B alanlart ve
palizatik dizilimleri ile de tipiktir. Schwannomlarda S 100
yaygin ve giiglii boyanir, CD34 negatiftir (8, 9). DFSP’ de
hiicreler S100 negatif, ancak CD34 yaygin pozitiftir.
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Myofibrobastik ve diiz kas kokenli tiimorler yapisal olarak
daha homojendir ve myofibroblastik ve kas belirleyicileri ile
yaygin boyanirlar (6).

Tedavi yontemi lezyonun boyutuna ve yerlesim yerine
gore secilir. En sik uygulanan tedavi trakeal rezeksiyon ve uc
uca anastomoz yontemidir. Boylece tiimdriin total eksizyonu
amaglanmaktadir. Ancak benign trakeal lezyonlarda laser,
endoskopik diatermik rezeksiyon gibi daha konservatif
tedaviler de Onerilmektedir. Bununla birlikte trakeal duvara
invaze olan veya obstriiktif pnomoniye yol acan kitlelerde
cerrahi rezeksiyon ilk secenek olmalidir. Soliter nérofibromlar
total ¢ikarildiginda niiks goriilmez. (1,5,10-14).

Sonug olarak, trakeal nérofibromlu olgularin nonspesifik
semptomlar nedeniyle uzun siire yanlis tedaviler almasi ve
taninin gecikmesi, hastanin 6limii ile sonuglanabilmektedir.
Hekimin trakeal ndrofibromlu olgularin varligini bilerek tani
secenekleri arasina almasi ve cerrahi miidahalede gecikmemesi
gerekir.
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