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Özet

Ganglionöromlar, nöral krest hücre kökenli bir hücre
dizisi olan sempatoblastların periferik türevlerinden
kaynaklanan iyi huylu tümörlerdir. Bu yazıda klinik
olarak sadece boyunda şişlik ile başvuran 5 yaşındaki bir
olgu sunduk. Hastanın preoperatif yapılan ince iğne
aspirasyon biyopsisi nondiagnostik gelmesine rağmen,
kitle cerrahi eksizyon sonrası patolojik incelemede
ganglionöroma olarak saptandı. Biz bu olguda nadir
görülen bu patolojinin tanı ve tedavisindeki
tecrübelerimizi tartıştık.

Abstract

Ganglioneuromas are benign tumors that arise from
peripheral derivatives of sympathoblasts, a cell line of
neural crest-cell origin. In this article, we presented a
5-year-old case who presented clinically only with
swelling in the neck. Although the preoperative fine
needle aspiration biopsy of the patient was
nondiagnostic, the mass was found to be
ganglioneuroma in the pathological examination after
surgical excision. In this case, we discussed our
experience in the diagnosis and treatment of this rare
pathology.
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Giriş

Ganglionöromlar, nöral krest hücre kökenli bir hücre dizisi olan sempatoblastların periferik türevlerinden
kaynaklanan iyi huylu tümörlerdir [1]. Ganglionöroma, ganglionöroblastomlar ve nöroblastomlarla birlikte,
periferik nöroblastik tümörler adı verilen bir tümör grubunda yer alır [2]. Nöroblastik tümörler, çocukluk çağı
tümörlerinin %6'sını oluşturur ve en sık olarak karın (%65-80) veya toraks (%10) yerleşimli olup, sadece %5'i baş
ve boyunda ortaya çıkar [3]. Bildirilen ganglionöroma insidansı 1.000.000'de 1'dir [4]. Bildirilen servikal
ganglionöroma vakalarında sempatik zincir en yaygın kaynaktır. Ganglionöromların ortalama başlangıç yaşı 11'dir
ve kızlarda biraz daha yüksek insidans vardır [5]. Genellikle asemptomatiktirler ve en sık yerleşim yerleri posterior
mediasten ve retroperitondur [1]. Semptomlar genellikle kitle etkisinden kaynaklanır veya tümör içindeki salgı
bileşenlerinden gelen sempatik aktiviteyi temsil eder. Sempatik zincirin konumu, tümörün parafaringeal veya
retrofaringeal boşluğa kolayca yayılma fırsatı verir. Büyümeden bu alanlara kitle etkisi faringeal duvarın, kraniyal
sinirlerin, östaki tüplerinin veya vasküler yapıların bası semptomlarına neden olabilir. Hastalar disfaji, globus hissi,
dispne veya horlama ve obstrüktif uyku apnesi bildirerek yanlış tanıya neden olabilir. Fonksiyonel tümörler,
sempatik cevap olarak hipertansiyon, ishal, terleme, ateş basması gibi semptomlar ortaya çıkarabilir [6-7].

Olgu Sunumu

5 yaşındaki kız çocuk hasta, yaklaşık 1 yıldır boyunda, büyüğü solda olmak üzere her iki tarafta ele gelen şişlik
şikayeti ile kliniğimize başvurdu. Kitle ağrısızdı ve herhangi bir sistemik veya lokal obstrüksiyon semptomu
göstermiyordu. Hastanın nazofarenks, orofarenks ve larinks bölgelerinde primer odak olabilecek bir patolojisi
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saptanmadı. Boyun muayenesinde sol submandibuler bölgede level 2a düzeyinde yumuşak kıvamlı, fikse olmayan,
düzgün yüzeyli ve üzerinde ısı artışı hissedilmeyen kitle saptandı. Hastaya ayırıcı tanı yapılması amacı ile USG ve
kontrastlı boyun MR görüntülemeleri yapıldı.Yapılan radyolojik incelemesinde T1 ağırlıklı MR görüntülemede
hipo-izointens, T2 ağırlıklı MR görüntülemede hiperintens kitle lezyonu izlendi (Şekil 1/2).

 Şekil 1 : Axial planda çekilen T1 ağırlıklı boyun MR görüntülemede hipo-izointens görünen kitle

 Şekil 2 : Axial planda çekilen T2 ağırlıklı boyun MR görüntülemede hiperintens görünen kitle

 

Bunun üzerine sitolojik inceleme için hastanın sol submandibuler bölgesindeki kitlesinden ince iğne ile aspirasyon
yapıldı. Sonuç yetersiz,nondiagnostik örnek olarak raporlandı.

Hastaya genel anestezi altında kitle eksizyonu operasyonu yapıldı. Transservikal olarak kitleye yaklaşıldı. 4 cm lik
insizyon hattı oluşturuldu. Kitle çevre dokulardan diseke edildi. Kitlenin sinir lifleriyle sarılı olduğu görüldü
(Resim 3).
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 Şekil 3 : Kitlenin sinir lifleriyle çevrili olarak görüldüğü intraoperatif görüntüsü

 

Nörojenik kaynaklı bir tümör olduğu düşünüldü. Kitle çevre dokular korunarak en blok çıkartıldı (Resim4).

 Şekil 4 : Spesmen Görüntüsü

 

Spesmen patoloji sonucu ganglionöroma olarak raporlandı. Ganglionöromların mikroskopik incelemesinde,
demetler oluşturan oval çekirdekli fusiform Schwann hücreleri izlenmekte olup arada periferal yerleşimli, iri
veziküler çekirdekli, yer yer binükleer ve belirgin nükleolusa sahip, geniş granüler eozinofiliksitoplazmalı ganglion
hücreleri görülmektedir (Resim 5).

Entcase 2023;1:804 Sayfa 3/6

http://entcase.org/


e-ISSN:2149-7877

 Şekil 5 : Ganglionöroma ait makroskopik (a) ve mikrokalsifiksyon içeren mikroskopik görünüm (Hemotoksilen &
Eozin boyası, X200)

Tartışma

Ganglionörom ilk kez 1870 yılında Loretz tarafından tanımlanmıştır [8]. Merkezi sinir sisteminin farklılaşmamış
hücreleri olan primordial nöral krest hücrelerinden kaynaklanır. Nöroblastik diferansiyasyonun derecesi, tipi,
malignite potansiyeli ve schwan stroma gelişimine göre periferik nörojenik tümörler; nöroblastoma,
ganglionöroblastoma ve ganglionöroma olmak üzere üç alt gruba ayrılmaktadır [9]. Bunlar içinde ganglionörom;
benign karakterli, sıklıkla sempatik gangliyon hücreleri veya adrenal medulla hücrelerinden kaynaklanan, nadir ve
yavaş büyüyen bir tümördür. Histolojik olarak gangliyon hücrelerinden meydana gelmiştir ayrıca schwann
hücreleri ve fibroz doku da içermektedir [1].

Bir ganglionöroma yerleşimine ilişkin ilk rapor de Quervain tarafından 1899 yılında yapılmıştır [8].
Ganglionöroma genellikle karın veya göğüste oluşur, ancak baş ve boyun bölgesinde de ortaya çıkabilir [3]. Boyun

bölgesinde en sık görülen orijin servikal sempatik zincirdir ancak gırtlak, farenks ve vagus sinirinin ganglionunda
da bulunabilir [10].

Ganglionöromların düşük düzeyde sekretuar aktiviteye sahip olduğu veya hiç sekretuar aktiviteye sahip olmadığı
kabul edilir, ancak aktivite durumunda bile hastalar nadiren semptomatiktir [8].

Ganglionöromun ameliyat öncesi kesin histolojik tanısı zordur. Çeşitli yöntemler mevcuttur. Bir tanı prosedürü
olarak ince iğne aspirasyon sitolojisi, ganglionöroma için her zaman kesin değildir.Ganglionöromların en
karakteristik histolojik özelliği matür ganglion hücrelerinin varlığıdır. Makroskopik olarak, gerçek bir kapsül
nadir olmasına rağmen, ganglionöromlar enkapsüle edilmiş gibi görünebilir [3]. Mikroskopik olarak tümörler,
nörofibrom veya nörilemmoma benzeyen kesişen iğsi hücre demetleri, gevşek miksoid stroma ve hem morfolojik
hem de immünohistokimyasal olarak normal ganglion hücrelerine benzeyen displastik ganglion hücrelerinden
oluşur. İmmünohistokimya, tümörün kökenini ve ayırıcı tanıyı belirlemede yardımcı olabilir, ancak tanı için
gerekli değildir [11].

Ganglionöroma, parafaringeal boşluktaki tükürük bezi tümörlerinden, parotis bezinin medialinde, tümör ve bez
arasında anatomik bir sınır çizen yağlı bir çizginin varlığı ile ayırt edilir [5].  Bu bağlamda, bir servikal kitle için
diğer olası ayırıcı tanılar, tüberküler adenit, brankial kist, lipom, kistik higroma, faringeal divertikül, karotis cisim
tümörü, tiroid nodülü ve lenfomadır [12].

İzole ganglionöromalara ek olarak, bu tümör multipl endokrin neoplazi tip 2B (MEN2B) ve nörofibromatoz 1 ile
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birlikte ortaya çıkabilir. Ganglionörom tanısı konan çocuklarda, MEN 2B sendromunun dışlanmasıiçin klinik
öyküleri dikkatli bir şekilde gözden geçirilmelidir. Hastada pozitif aile öyküsü, gastrointestinal bozukluklar,
marfanoid yüz, çoklu ganglionöromlar bulunabilir [13].  

Teşhis, meduller tiroid karsinomun erken saptanmasına ve mortalitenin önlenmesine yol açabileceğinden,
şüpheleniliyorsa, RET proto-onkogeni için moleküler bir analiz yapılabilir.

Bu tümörlerin cerrahi rezeksiyonu altın standart tedavidir [3].  Kesin tanı sadece cerrahi eksizyon ve çıkarılan bu
kitlenin histopatolojik olarak incelenmesinden sonra konulabilir. Cerrahi eksizyon tedavi ve kür için iyi bir
seçenektir. Eğer tümör total olarak çı<span style=&q
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