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Olfaktor Noroblastom: Eksternal Oftalmopleji, Proptozis
ve Kompresif Optik Noropati i¢cin Nadir Bir Neden

Olfactory Neuroblastoma: A Rare Cause of External Ophthalmoplegia,
Proptosis and Compressive Optic Neuropathy
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Oz

Nazal boglugun néroektodermal tiimérii olan olfaktdr néroblastom (ONB), nadir goriilen ve lokal olarak tahrip edici sekilde orbitay:
invaze edebilen lokal agresif bir malignitedir. Bu ¢aligmada, ONB nedeniyle proptozis, eksternal oftalmopleji ve kompresif optik
noropatisi olan bir olgu sunuldu. Okiiler gériintiileme ve histopatolojik ¢aligmalar da dahil olmak iizere ayrintili bir klinik muayene
yapildi. Alemig iki yasindaki kadin hasta klinigimize sol gozde proptozis ve gérme azalmas: yakinmalar: ile bagvurdu. $ikayetleri
bagvurudan 2 ay dnce baglamigti. Sol gozdeki gorme keskinligi 2 metreden parmak sayma idi. Rolatif afferent pupilla defekti mevcuttu.
Hastada 6 mm’lik proptozis ve hareket kisitlilig1 vardi. Fundus muayenesi sag gézde normal idi, ancak; sol gozde hiperemik disk, retina
venlerinde artmig vaskiiler kivrim ve genisleme vardi. Beyin ve orbitanin bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans goriintiilemesi, sol
tist burun boglugunda etmoidal siniislerin yani sira sol orbitaya dogru uzanan medial rektus kasi ve optik siniri sikigtiran genis heterojen
bir kitle gosterdi. Lezyonun endoskopik biyopsisi ONB ile uyumlu idi (Hyams evre 3). ONB’li hastalarda orbita invazyonu goriilebilir.
Bu nedenle, bu hastalarin bazilari eksternal oftalmopleji, proptozis veya kompresif optik néropati gibi oftalmik bulgularla karsimiza
¢ikacagindan bu malignitenin farkinda olmak 6nemlidir.
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Abstract

Olfactory neuroblastoma (ONB), which is a neuroectodermal tumor of the nasal cavity, is a rare and locally aggressive malignancy that
may invade the orbit via local destruction. In this study, we report a patient with proptosis, external ophthalmoplegia, and compressive
optic neuropathy caused by ONB. A detailed clinical examination including ocular imaging and histopathological studies were
performed. The 62-year-old female patient presented to our clinic with complaints of proptosis and visual deterioration in the left eye.
Her complaints started 2 months prior to admission. Visual acuity in the left eye was counting fingers from 2 meters. There was relative
afferent pupillary defect. She had 6 mm of proptosis and limitation of motility. Fundus examination was normal in the right eye, but
there was a hyperemic disc, and increased vascular tortuosity and dilation of the retinal veins in the left eye. Computerized tomography
and magnetic resonance imaging of the brain and orbits demonstrated a large heterogeneous mass in the left superior nasal cavity with
extensions into the ethmoidal sinuses as well as into the left orbit, compressing the medial rectus muscle and optic nerve. Endoscopic
biopsy of the lesion was consistent with an ONB (Hyams’ grade III). Orbital invasion may occur in patients with ONB. Therefore, it
is important to be aware of this malignancy because some patients present with ophthalmic signs such as external ophthalmoplegia,
proptosis, or compressive optic neuropathy.
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OTelif Hakki 2018 Tiirk Oftalmoloji Dernegi
Tiirk Oftalmoloji Dergisi, Galenos Yayinevi tarafindan basilmistir.
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Giris

Esteziyonoroblastom olarak da adlandirilan  olfaktor
noroblastom (ONB) ilk kez 1924’te Berger tarafindan
tanimlanmugtir.  Olfaktdr noroepitelden koken alan, nazal
kavitenin oldukca nadir goriilen noéroektodermal malign
tiimoriidiir.' Nazal kavite ve paranazal siniis malignitelerinin
%?2-6'sin1 olusturmaktadir. Goriilme sikli1 yasamin 2. ve 6.
dekadinda artig gostermektedir.*> Hizli bilylime gosteren
bu tiimér, nazal kaviteyi doldurup tikanma ve/veya epistaksis
yapana kadar bulgu vermeden seyredebilir. Kafa igine, orbitaya
ve paranazal siniislere yayilim gosterebilir. Orbitaya yayildiginda
gorme kaybina, oftalmoplejiye ve proptozise neden olabilir. Bu
calismada olduk¢a nadir goriilen ve orbitaya invazyon yapan
ONB'li 62 yaginda kadin olgunun klinik 6zellikleri sunulmustur.

Olgu Sunumu

Altmis iki yaginda kadin hasta, ¢ift gorme yakinmast
ile klinigimize konsiilte edildi. Yaklagtk 1 aydir cift gorme
yakinmas: oldugu 6grenilen hastanin nérooftalmolojik bakisinda,
her iki gozde 151k reaksiyonu mevcut olup afferent pupil defekti
yoktu. Ishihara ile yapilan renkli gérme testi (14 kart bulunan
baski) her iki gozde 14/14 idi. Hastanin saga dogru bir bas
pozisyonu vard: ve sol gozde hipertropya (10 prizm diyoptri)
mevcut idi. Hastanin sol goziinde ice asagiya bakigta hafif
kisttlilik bulunmakta idi. Diger bakis pozisyonlarinda belirgin
bir kisitlilik yoktu. Bielschowsky bas egme testinde, bas sol
tarafa egildiginde hipertropya artmakta idi. Diizeltilmis en iyi
gorme keskinligi Snellen eseli ile her iki gézde 10/10 idi. On
segment bakis: ve fundus bakist her iki gizde olagan goriiniimde
idi. Sol 4. kraniyal sinir paralizisi tanist konulan hastadan
etiyolojiye yonelik kraniyal goriintiileme istendi, ancak; hasta
tekrar kontrole gelmedi. Yaklagik 2 ay sonra hasta sol gozde
gormede azalma ve agri yakinmasi nedeniyle klinigimize
tekrardan konsiilte edildi. Yaklagik 1 aydir yiiziiniin sol yarisinda
olan ve giderek artan sislik ile sol goziinde bilyiime yakinmast
da vardi. Norooftalmolojik bakisinda 1gik reaksiyonu sag gozde
olagan, sol gozde zayif idi. Sol gozde rolatif afferent pupil
defekti mevcut idi. Sag goz hareketi her yone serbest iken sol
gbzde minimal yukariya bakis olmakla beraber her yone kisitls
durumda idi (Resim 1). Sol gozde proptozis izlenmesi nedeniyle
yapilan Hertel ekzoftalmometresinde sag goz 18 mm, sol goz
24 mm olarak 6lciildii. Diizeltilmis en iyi gorme keskinligi sag
gozde Snellen eseli ile 9/10, sol gozde ise 2 metreden parmak
sayma diizeyinde idi. Renkli gorme sag gozde 14/14, sol
gozde ise 0/14 diizeyinde idi. Biyomikroskopik bakisinda sol
gozde kemozis ve iist kapak 6demi izlendi. On segment bakist
olagan goriiniimde idi. Gz igi basinct her iki gézde Goldmann
aplanasyon tonometresi ile 15 mmHg idi. Fundus muayenesi
sag gozde normal idi. Sol gozde optik disk hiperemisi, retina
venlerinde artmug vaskiiler kivrim ve genisleme izlendi (Resim
2). Gorme alani ve gorsel uyarilmig potansiyel tetkiklerinde
giivenilir sonug elde edilemedi. Bilgisayarli tomografi kesitleri
incelendiginde sol burun boglugunu ve 6n-arka etmoid siniisleri
tamamen dolduran, medial rektus kasini gecerek kon iginde

yerlesim gosteren ve optik sinire basi yapan kitle saptand:.
Orbitanin manyetik rezonans goriintiilemesinde ise kitlenin,
T1 sekansinda hipointens, T2 sekansinda hiperintens homojen
kontrastlanma gosteren yumugak doku oldugu ve kitlenin optik
sinire basi yaparak inferiora deplase ettigi saptand: (Resim
3). Nazal pasajdan alinan punch biyopsinin histopatolojik
degerlendirmesi sonucunda hastaya ONB (Derece III; Hyams
konuldu. Immiinohistokimyasal

derecelendirmesi) tanisi

yontemle yuvarlak hiicreli tiimériin ayirict tanist igin uygulanan
boyamalarda CD2, CD3, CD20, CD38, sitokeratin, CD99,
HMB45 ve GFAP negatif olarak saptandi. CD56, kromogranin
ve sinaptofizin az sayida hiicrede pozitiflik gosterirken, BCL2,

Resim 1. Dokuz kardinal bakig pozisyonu. Sol gézde periorbital 6dem ve proptozis
mevcut. Yukart bakis disinda her yone bakis kisitliligi izlenmekte

Resim 2. Renkli fundus fotografi. (A) Sag goz dogal goriiniimde, (B) sol gozde
optik disk hiperemisi, retina venlerinde artmis vaskiiler kivrim ve genisleme
izlenmekte

Resim 3. Manyetik rezonans ve bilgisayarli tomografi goriintiisii. Koronal (A),
transvers (B) ve sagittal (C) kesitlerde sol burun boglugu ile 6n-arka etmoid sintisleri
tamamen dolduran, medial rektus kasini gecerek kon icinde yerlesim gisteren ve
optik sinire bast yaparak inferiora deplase eden kitle izlenmekte
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NF ve S100 ise nadir hiicrede pozitif olarak saptandi. KI67 ise
%25 oraninda pozitiflik gosterdi (Resim 4).
EXETR R
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:.'"’.“"

Resim 4. (A) Niikleolusu segilemeyen, belirsiz niikleer membranli, dar stoplazmali
ve nispeten uniform, nonkoheziv tiimér hiicreleri (hematoksilen ve eozin; x400).
(B) Tiimér hiicrelerinde immunhistokimyasal yontemle CD56, chromogranin,
synaptophysin pozitifligi ve Ki-67 ile yiiksek proliferasyon indeksi goriilmekte

Tartisma

ONB’de en sik goriilen belirti, Dulguerov ve Calcaterra’
tarafindan bildirilen ve 26 hastanin %71’inde goriilen tek tarafls
burun tikaniklifidir. Diger sik goriilen belirtiler ise anozmi,
bag agrisi, lakrimasyon, proptozis ve girmede azalmadir. ONB
nadiren antiditiretik hormon (ADH) salinimu ile uygunsuz ADH
sendromuna veya ektopik adrenokortikotropik hormon iiretimi
ile Cushing sendromuna yol acabilir. Rakes ve ark.” 38 ONB
olgusunu iceren genis serisinde hastalarin %53’tintin orbital
veya okiiler semptomu oldugunu ve en sik saptanan semptomun
periorbital agri ve lakrimasyon oldugunu raporlamistir. Ayrica
hastalarin %8’inde baglangic goz belirtisinin diplopi oldugu
belirtilmigtir.” Olgularin ¢ogunda diplopi tiimoriin orbitay:
invaze etmesine ikincil olarak gelismektedir. Diger taraftan
ONB'li olgularda kitle orbitaya invazyon gostermeden de
kraniyal sinir paralizisine neden olabilmektedir. Rakes ve ark.”
serilerinde bir hastada orbita tutulumu olmaksizin kraniyal sinir
paralizisi raporlamigtir. Lee ve Tang® tarafindan orbita tutulumu
olmadan kitlenin kaverndz siniise uzanmasina bagli pupil
tutulumu olan 3. kraniyal sinir paralizisi de bildirilmistir. Bizim
olgumuzda ilk klinik bulgu 4. kraniyal sinir paralizisi idi, ancak;
hasta izlemini devam ettirmedigi i¢in tanisini ikinci bagvuruda
olasilikla tiimor dokusunun orbita iginde biiyiimesine bagli
olarak meydana gelen oftalmopleji ve proptozis bulgulariyla
aldi. ONB iligkili optik néropati kompresif ve/veya infiltratif
nedenli geligebilir.” Olgumuzda orbita goriintiilemesinde tiimor
dokusunun optik siniri inferiora dogru deplase etmesinden
dolay: néropatinin kompresif nedenli oldugu diisiiniildii,
ancak; histopatolojik degerlendirme yapilmadan,
infiltrasyonunun diglanamayacagini belirtmek gerekir.

Histolojik olarak ONB Hyams ve ark.'® tarafindan 4 evreye
ayrilmugtir. Evreleme mitotik indeks, nekroz, rozet formasyonu,
kalsifikasyon, pleomorfizm, lobiiler yap: ile norofibriller matriks
degerlendirilerek yapilmaktadir. Evre 3 ve 4 kotii prognoz
ile iligkilendirilmistir.'" Giintimiizde kitlenin total cetrahi
eksizyonu (agik ya da endoskopik kraniyofasiyal rezeksiyon) ve
adjuvan radyoterapi ONB’de standart tedavi yontemidir.'"'?
ONB'li hastalarda en yaygin metastaz yeri servikal lenf nodlaridir
ve hastalarin %20-25'inde goriiliir. Tani sirasinda hastalarin
%5-8’inde boyun metastazi oldugu gosterilmistir.
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timor

Sonug olarak ONB nadir goriilen endonazal bir tiimordiir.
Bu tiimdr, baglangi¢ bulgusu olarak kraniyal sinir paralizisi,
proptozis ve/veya kompresif optik noropati ile kendini
gosterebilir. Dolayisiyla kraniyal sinir paralizisi, eksternal
oftalmopleji ve proptozisin ayirict tanisinda bu nadir goriilen
sebebin akilda bulundurulmasi gerekmektedir.
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