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SPINAL INTRADURAL EXTRAMEDULLLARY TUMORS AND RARELY SEEN
LESIONS
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Yerlesim yerlerine gore ekstradural, intradural ekstramediiller ve intramediiller olarak siniflandirilan spinal tiimérler nispeten
nadir timérlerdir. Tiim spinal tiimorlerin yaklasik %70-80 kadarin ise intradural ekstramediiller tiimérler olusturmaktadir.
Schwannomlar, nérofibromlar ve menenjiomlar daha sik olarak goriilen intradural ekstramediiller tiimorlerdir.
Paragangliomlar, metastazlar, lipomlar, spinal sinir kilifi miksomlari, sarkomlar ve vaskiiler tiimorler daha ender olarak
goriilen intradural ekstramediiller timérlerdir.

Tedavinin temelini cerrahi eksizyon olusturmaktadir ancak néral yapilar ile olan yakin komguluk veya bazen de tiimériin
veya kapsiiliiniin direkt olarak néral yapilara yapisik olmasi gibi sebepler ile gros total rezeksiyon her zaman icin miimkiin
olmamaktadir. Giiniimiizde intraoperatif néromonitérizasyon kullanimi ile nérolojik defisit gelisim riskinin anlamli oranda
azaluldigs bilinmektedir. Radyoterapinin intradural ekstramediiller tiimérlerin tedavisindeki yeri radyasyon nekrozu sebebi
ile oldukea sinirlidir; ancak, seeding veya yaygin hematojen metastazlar varliginda ise dnerilmektedir.

Anahtar Sézciikler: Intradural ekstramediiller, Menengiom, Nérofibrom, Schwannom, Cerrahi rezeksiyon

ABSTRACT

Spinal tumors which are classified as extradural, intradural extramedullary and intramedullary according to their localization
are relatively rare tumors. The intradural extramdullary tumors account for the 70-80% of all spinal tumors. Schwanommas,
neurofibromas and meningiomas are more commonly seen intradural extramedullary tumors. However paragangliomas,
metastases,, lipomas, spinal nerve sheath mixomas, sarcomas and vascular tumors are more rarely seen intradural
extramedullary tumors.

Surgical resection is the basis of the treatment, but gross total resection is not always possible due to the close proximity
or sometimes direct adhesion of the tumor or the capsule of the tumor to neural structures. Today it is known that the
risk of developing neurological deficits is significantly reduced with the use of intraoperative neuromonitoring. The use of
radiotherapy for the treatment of intradural extramedullary lesions is quite limited becasuse of the risk of radiation necrosis,
however it is recommeded in the presence of seeding or extensive hematogenous metastases.
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GIRIS

Yerlesim yerlerine gore ekstradural, intradural ekstramediil-
ler ve intramediiller olarak siniflandirilan spinal tiimérler,
tiim santral sinir sistemi tiimérlerinin yaklasik %5-10 kada-
rint olugturan nispeten nadir tiimérlerdir ve bu tiimérlerin
yaklasik %70-80 kadar: intradural ekstramediiller yerlesim-
lidir (13). Yaklagik %90’1 benign karakeerli olan intradural
ckstramediiller tiimorlerden menenjiomlara siklikla torakal
bolgede ve schwannomlara ise daha ¢ok servikal ve lomber
bolgede rastlanmaktadir. Norofibromlar ise daha ¢ok tora-
kal ve lomber bolgede karsimiza ¢ikmakrtadir (2). Schwan-
nomlar, menenjiomlar, nérofibromlar, teratomlar, lipomlar
ve metastatik tiimoérler intradural ekstramediiller yerlesimli
olarak goriilebilen lezyonlardir (6). Schwannomlar, nérofib-
romlar ve menenjiomlar daha sik olarak goriiliirken para-
gangliomlar, metastazlar, lipomlar, spinal sinir kilifi mik-
somlari, sarkomlar ve vaskiiler tiimérler daha ender olarak
goriilmektedir (3).

Schwannomlar

Dorsal sinir koklerinden ¢tkan, malign schwannomlar gibi
bazi malign subtipleri olsa da genellikle benign olan, 4.-6.
dekatlar arasinda daha sik olarak gérillen timérlerdir (3).
Tim intradural spinal tiimérlerin yaklagik %25’ini olustu-
rurlar (7). Yavas biiyiimeleri sebebi ile uzun bir siire asemp-
tomatik olarak kalabilirler ancak tiimér spinal kordu veya
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sinir koklerini komprese veya infiltre ederse semptomatik
hale gelirler. Genellikle baslarda radikiiler agr1 ile prezante
olan bu timérlerde sonrasinda nérolojik defisic gelisir (12).
Cerrahi karar genellikle klinik veya radyolojik bulgulara
gore verilir (Sekil 1) (7,15).

teknikler  kullanilarak

giivenli ve etkin bir gekilde eksize edilebilmektedir. Fernan-

Schwannomlar  mikrosiriirjikal
des ve ark. tarafindan yapilan ve 30 hastay1 kapsayan calis-
maya gore, total rezeksiyon orani %96 ve rekiirrens orani
da %3.3 olarak bildirilmistir (5). Hohenberger ve ark. tara-
findan yapilan ve 90 hastay: kapsayan ¢alismaya gore timér
yerlesimine gore predominant bélge lomber spinal bolge
(%50) ve lomber bolgede en ¢ok etkilenen segmentler de
L1-2, L2-3 ve L3-4 olarak tespit edilmistir. Ayni caligmada
%27.8 hastada postoperatif yeni nérolojik defisit gelistigi
goriiliirken, intraoperatif néromonitdrizasyon kullanimi ile
nérolojik defisit gelisim riskinin anlamli oranda azaluldig:
da belirtilmistir (7).

Otozomal dominant bir nérokiitanéz hastalik olan Nérofib-
romatozis Tip II (NF 2) varliginda schwannomlarin goriil-
me siklig1 artar. NF 2’li adélesanlarda ve geng eriskinlerde
multiple schwanomlara ve hatta malign transformasyona
daha sik rastlanir (3,7). NF varliginda tedavinin amact da
degismektedir, NF’li olgularda amag semptomlarin ve lokal
hastaligin kontroliidiir; bu sebeple, NF varliginda sadece
semptomatik tiimérler icin rezeksizyon dnerilmektedir (12).
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Sekil 1: Torakolomber MR'da T'12 vertebra seviyesinden L1 korpus iist seviyesine kadar uzanan intradural, spinal kordu saga dogru iterck
korda basi yapmus, ¢epersel-yogun kontrast tutulumu olan yaklastk 2.7 ¢cm uzunlugunda, 1.9 cm capinda kitle ile uyumlu gériiniim
mevcut.
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Norofibromlar

Nérofibromlar schwannomlara oranla daha nadir olarak
goriilen, cevre yapilardan belirgin klivaj veren, sporadik ola-
rak tek lezyon geklinde veya Norofibromatozis Tip I (NF 1)
varliginda multiple lezyonlar olarak ortaya ¢ikan diger bir
sinir kilifi tiimériidiir (10,16) (Sekil 2).

Herhangi bir yasta ortaya ¢ikabilen bu lezyonlarin itk veya
cinsiyet se¢cimi de yoktur. Norofibromlarin siklikla i¢ mor-
folojik formu goriiliir: kiitanéz nérofibromlar, periferik
sinirde intrandral norofibromlar, majér bir sinir trunkusu
veya pleksusun multiple fasikiillerini etkileyen pleksiform
norofibromlar (10,14).

Spinal nérofibromlar siklikla servikal bélgede ortaya cikar-
lar, total rezeksiyon sansinin daha az oldugu ve rekiirrens
riskinin ise daha ytiksek oldugu lezyonlardir (14). Kapsiilli
ve siniri de icine alan bir yapist olan bu lezyonlarda aksonlar
direkt olarak tiimériin i¢inde seyreder. Bu sebeple kokii feda
etmeden eksizyon neredeyse olanaksizdir (10,16).

Meningiomalar

En sik primer ekstramediiller tiimérler menenjiomlardir
ve tiim spinal neoplazmlarin yaklasik %25’ini olustururlar
(12). Daha ¢ok yasli ve kadin hastalarda goriilmekte olan bu
timérler siklikla torakal bolgede ve posterolateral yerlesimli
olmaktadirlar. Histolojik olarak psammomatoz, fibroblastik
veya meningotelyal olarak siniflandirilabilirler. Genellik-
le ¢evre yapilardan klivaj veren, sinirlari belirgin ve yavasg
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izlenmekte.

biiyiiyen lezyonlardir. Tedavileri cerrahi rezeksizyondur

(4,12) (Sekil 3).

Yoon ve ark. Simpson Derece I-11I arast rezeksiyon yaptiklari
hastalarda rekiirren lezyonlart gormemislerdir ve bu sebeple
Simpson derecelendirmesini rekiirren hastaligi 6ngérmek
agisindan iyi bir kriter olarak belirtmislerdir (17). Araknoid
ve pianin tutulumu bagimsiz bir negatif prognostik faktor-
diir (12). Minimal invaziv yaklagimlarin postoperatif topar-
lanma siireci daha iyi olsa da bazi biiyiik ve kalsifikasyonlar
iceren lezyonlarin giivenli bir sekilde eksizyonu icin daha
genis kapsamli cerrahi yaklagimlar gerekebilmektedir (8).

Spinal menenjiomlarda komplet rezeksiyon sonrast fonksi-
yonel sonuglar yiiz giildiirtictidiir ve rekiirrens oranlari ise
oldukea diisiikeiir (5 ve 10 yullik rekiirrens oranlar sirast ile
%3 ve %6dir) (3,12). Total rezeksiyonun miimkiin olmadi-
g1 veya rekiirrens olan olgularda radyoterapi veya radyocer-
rahi segenekleri de tedavi siirecinde giindeme gelmektedir
(3,12).

Ependimomlar

Spinal ependimomlarin yaklagik %40 kadart ekstramediil-
lerdir, filum terminaleden koken alan bu lezyonlar siklikla
conus medullaris diizeyinde ortaya ¢ikarlar ve genellikle
miksopapiller tipte ependimomlardir (WHO Grade 1)
(3,12). Schwannomlar ve menenjiomlar L1 diizeyinin altin-
da daha ender olarak goriildiikleri i¢in bu seviyenin altn-
daki intradural lezyonlarda genellikle ependimomlar akla
getirilmelidir (16) (Sekil 4).
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Sekil 2: Torakal MR'da T2 agirlikli kesitlerde hiperintens (A, C), ¢epersel kontrast tutan (B) kordu posteriora deplase eden kitle lezyonu
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Sekil 3: Torakal MR'da T8-9 seviyesinde spinal kordu sagdan komprese eden intradural, ekstramedullar yerlesimli yaklasik boyutlar:

4.6x2 cm olan kontrast madde ile homojen boyanim gosteren kitle ile uyumlu goriiniim izlenmekte.
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Sekil 4: Lomber MRG'de L3 vertebra korpusunun hizasindan baslayip, L4-5 disk araligi seviyesine kadar uzanan, kontrast madde ile

yogun ve homojen boyanim gésteren, intradural ve kauda lifleri arasinda lokalize, 6,5x1,5 boyutlarinda kitle ile uyumlu goriiniim mevcut.

Filum terminale ependimomlarinin kapsiillii olanlarinda,
kapsiiliin bitiinligii tiimoriin enblok rezeksiyonuna imkan
sagladig1 igin cerrahi sonuglar yiiz giildiiriici ve rekiirrens
oranlari da oldukca diisiiktiir. Kapsiillii olmayan lezyon-
larda ise lokal rekiirrenslerin daha sik olarak goriildiigiint
bildiren calismalar literatiirde mevcuttur (9).

Miksopapiller ependimomlar WHO Grade 1 olmasina ve
iyi bir prognoza sahip olmasina ragmen bazi hastalarda BOS
ile yayilimi (seeding) goriilmektedir, bu durum kétii prog-
noza sebep olmaktadir. Nakamura ve ark. tarafindan bildiri-
len 25 vakalik caligmada 6 vaka seeding sebebi ile dlmiistiir.
Bu caligmada, tiimériin tani aninda ne kadar yayiliminin
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oldugu ve tiimériin total olarak ¢ikarilmasinin prognoz tize-
rinde belirgin bir olumlu etkisi oldugundan bahsedilmekte
ve timor kapsiilii cerrahi 6ncesinde veya cerrahi sirasinda
parcalanmis olan hastalarda BOS ile yayilim riskinin daha
yitksek oldugu vurgulanmakeadir (11).

ENDER GORULEN INTRADURAL
PATOLOJILER

Egzofitik olarak ekstramediiller yerlesim gosteren astrosi-
tomlar, epidermoid kistler, dermoid kistler, ndroenterik
kistler, paragangiomlar ve metastazlar gibi pek ¢ok lezyonlar
da intradural ekstramediiller yerlesim gosterebilen ve ender
goriilen diger patolojilerdir.

Epidermoidler spinal kord disrafizmleri ile birlikte gériilebi-
lecegi gibi bazen de lomber ponksiyon veya cerrahi sonrasi
epidermal hiicrelerin yer degistirmesine bagli iatrojenik ola-
rak olusabilirler (12). Kapstilleri ile birlikte en-blok olarak
eksizyonlar: rekiirrens riskini belirgin olarak azaltmakeadur;
ancak, kapsiiliin noral yapilarak yapisik olmast nérolojik
defisitlere yol acabilmektedir. Spontan veya iatrojenik kist
ruptiirii ise kimyasal menenjit sebebi olabilir (12).

Cocuklarda oldukca ender ortaya ¢ikan ve siklikla kateko-
lamin salgilanmasina sebep olan paragangliomlar, 6zelllikle
lomber bolgede goriilen oldukea vaskiiler yapidadirlar ve bu
tiimorler otonom sinir sisteminin néroendokrin tiimorleri-
dir (12). Rezeksiyon 6ncesi embolizasyon bu sebeple 6ne-
rilir (12).

Intraspinal teratomlar ise ektodermal, endodermal ve mezo-
dermal elemanlardan olusan yetiskinlere oranlara gocuklar-
da ve neonatallerde daha sik olarak goriilen ve radikal rezek-
sizyonu onerilen tiimérlerdir (12).

Leptomeninksleri tutan metastatik hastalik  intradural
ekstramediiller lezyonlarin olduke¢a az bir miktarini olug-
turmaktadir. Santral sinir sistemi kaynakli patolojilerin
baslicalar;, medulloblastomlar (%48), yiiksek dereceli ast-
rositomlar (%14), ependimomlar (%12), oligodendrogli-
omlar (%12), retinablastomlar (%5), pineal tiimérler (%3),
koroid pleksus papillomlart (%1) iken sistemik neoplas-
tik kaynaklardan leptomeninkslere seeding yapan baslica
metastatik patolojiler meme, akciger, melanom, lenfoma,
gastrointestinal tiimérler, genitoliriner tiimorler ve bag ve
boyun kanserleridir (1).

SONUC

Sonug olarak, pek cogu benign karakterde olan intradu-
ral ekstramediiller timérlerin tanist giiniimiizde modern
goriintilleme yontemleri ile kolayca yapilabilmektedir. En

stk goriilenleri schwannomlar ve takiben menenjiomlar-
dir. Tedavileri cerrahi rezeksiyona dayanan bu lezyonlarin
cksizyonlar1 sirasinda intraoperatif noromonitdrizasyon
kullanimi, nérolojik defisit gelisimi riskini belirgin olarak
azaltmaktadir.
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