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A saccus endolymphaticus tumor egy rendkivil ritka daganat,
ami eléfordulhat sporadikusan vagy von Hippel-Lindau(vHL)
-betegséghez tarsultan. Egy sporadikus saccus endolympha-
ticus tumorban szenvedd beteg esetét ismertetjik a nemzet-
kozi szakirodalom attekintésével. A 44 éves nébetegnél | |
éve jobb oldali fllzigas, forgd jellegli szédulés lépett fel, ké-
s8bb progressziv, idegi jellegli hallascsdkkenés, fél évvel felvé-
telét megeléz&en jobb oldalon periférias arcidegbénulds ala-
kult ki. MR- és CT-vizsgélatok a jobb sziklacsontban ndveke-
dést mutatd, érdus képletet igazoltak, ami a belsé halldjaratba
tért és a hatsé koponyagddor felé terjedt. A radioldgiai kép
alapjan felmerdlt saccus endolymphaticus tumor lehetésége,
igy a betegnél subtotalis petrosectomia, az oticus capsula tel-
jes eltdvolitasa és nervus facialis rekonstrukcidja tortént suralis
grafttal. A szévettani vizsgdlat saccus endolymphaticus tumort
véleményezett. Genetikai vizsgalat soran a vHL gén teriletén
nem taldltunk mutéciét. A beteg hallasrehabilitacidja csontba
horgonyzott implantatum (BAHA® Attract) behelyezésével
egy évvel a tumoreltavolitast kdvetden megtdrtént.

A saccus endolympaticus tumor ritkasagabdl adéddan jelenleg
nincs egységes megallapodds sem a terdpiat, sem a betegek
utankovetését illetden. Esetismertetéstink célja, hogy ramutas-
sunk a saccus endolymphaticus tumor diagnézis felallitdsanak
nehézségeire, kihangstlyozva a subtotalis petrosectomia fllse-
bészeti jelentdségét, valamint a halldsrehabiliticié fontossagat.
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VON HIPPEL-LINDAU-BETEGSEG

Endolymphatic sac tumor - case report
and literature rferences

SUMMARY

Endolymphatic sac tumor (ELST) is a very rare neoplasm which
may occur sporadically or as part of von Hippel-Lindau (vHL) dis-
ease. We report a sporadic case of endolymphatic sac tumor
with an overview of the literature. A 44-year-old woman pre-
sented with | l-year history of right sided tinnitus and vertigo,
later right sided progressive sensorineural hearing loss. Six
months prior to her admission total facial nerve paralysis was
recorded on the right side. MR and CT examinations demon-
strated a slowly growing, hypervascular tumor mass destroying
the temporal bone on the right side, extending to the internal
auditory meatus and posterior cranial fossa. Radiological findings
suspected ELST, so the patient underwent subtotal petrosecto-
my plus removal of the otic capsule with facial nerve reconstruc-
tion with sural nerve. Histological examination demonstrated en-
dolymphatic sac tumor. Genetic testing for mutations of VHL
was performed with negative result. The patient has undergone
hearing rehabilitation with bone-anchored hearing aid (BAHA®
Attarct).

Endolymphatic sac tumors are very rare laesions. As a conse-
quence at present, there is no consensus regarding the therapy
and follow up of these patients. Our goal is to present the diffi-
culties the diagnosis of ELST and draw the attention to the im-
portance of subtotal petrosectomy and/or simultaneous or re-
sulting hearing rehabilitation.
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A saccus endolymphaticus tumor (ELST) egy rendkivil ritka,
neuroektodermalis eredett, szévettanilag jéindulatd, lokalisan
agressziv, csontdestrukciét okozé, lassan névekvé tumor, amit
elséként Hassard irt le 1984-ben (I). Korabban koézépfiil
adenomanak, adenomatosus tumornak vagy adenocarcinoma-
nak nevezték, saccus endolymphaticus eredetét Heffner fedez-
te fel 1989-ben (2). A szakirodalomban Heffner-tumornak, ala-
csony gradusu saccus endolymphaticus adenocarcinomanak,
invaziv papillaris saccus endolymphaticus cystadenomanak
vagy agressziv papillaris kézépfiilltumornak is nevezik (3). A tu-
mor a saccus endolymphaticus proximalis részébdl indul ki,
lassan névekedve a sziklacsontba, a mastoid liregrendszerbe,
a félkoros ivjaratokba, a kisagy-hid szogletbe, elérehaladott
esetekben a kézépsé vagy hatsé scalaba torhet, az agyidegek
destrukciodjat okozhatja. Leggyakoribb tiinete az idegi jellegti
hallascsokkenés, fiilztgas, forgd jellegli szédiilés, valamint a

periférias arcidegbénulas. Szovettani feldolgozas soran
papillaris, cisztikus vagy glandularis formaval talalkozhatunk.
Megjelenése tobbnyire sporadikus, de megkiilonboztetiink
von Hippel-Lindau-betegséghez tarsult format is (10-30%) (4,
5). A von Hippel-Lindau-betegség el6fordulasa 1:30 000 a fel-
nétt populacidéban (5), ezen betegek 10%-anal jelentkezik
saccus endolymphaticus tumor, esetiikben szamolni kell a da-
ganat kétoldali megjelenésének emelkedett kockazataval. Ritka
eléfordulasa, szovettani sokszinlisége, lassi névekedése miatt
Osszetévesztheté mas, gyakoribb tumorokkal (paraganglioma,
kozépfil adenoma, adenocarcinoma, plexus choroideus
papilloma) (2).

Koézleménylinkben egy 44 éves saccus endolymphaticus tumor-
ban szenvedd nébeteg tanulsagos esetét és mitéti megoldasat
ismertetjik, akit 9 évvel korabban epidermoid tumorral mas in-
tézetben helyteleniil diagnosztizaltak.
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|. abra: Preoperativ képalkoto felvételek. Sagitalis T| stlyozott (A) és axialis (B) T2 sulyozott MR-felvételeken jol ab-
razolédik a hyperintenz tumor (fehér nyil). Axialis CT-felvételen a csontdestrukciét okozé terime (fehér nyil), a mastoid

sejtrendszerben kovetkezményes retencié lathatoé
Esetismertetés

T. A. 44 éves n8betegnél | | évvel a felvételét megelézéen,
2004-ben jobb oldali, mély frekvenciaju, allandé jellegti fulzu-
gas, napokig tartd, hanyingerrel, hanyassal kisért forgé jellegl
szédliléses rosszullét jelentkezett, az ekkor készitett nativ agy-
koponya CT-vizsgalaton térfoglalas nem latszott. Fiilztgasa al-
landésult, a szédiiléses rosszullét a kovetkezé 3 évben évi 2 al-
kalommal ismétlédott, majd megsz(int. 2006-ban jobb oldalon
hallascsokkenést észlelt, Weber-teszt soran a 256 Hz-es hang-

villa hangjat balra lateralizalta, Rinné-teszt (1024 Hz) mindkét
oldalon pozitiv volt, kiiszéb-audiometria jobb oldalon kisfoku
idegi jellegl hallascsékkenést mutatott bal oldali ép hallas mel-
lett. Az ekkor késziilt nativ koponya MR-felvételen jobb olda-
lon a sziklacsontban a belsé fiil képleteihez képest posterior
poziciéban egy |5x7x13 mm-es, csontdestrukciét okozo, T2
sulyozott felvételeken hiperintenziv terime abrazolédott, amit
epidermoid tumornak véleményeztek. Emiatt idegsebészeti
vizsgalat tortént, a kontrasztanyagos agykoponya CT-vizsgalat
jobb oldalon pontocerebellarisan egy 5 mm-es (?), kifejezetten

rat hatsé fala) B: a hatsé skala durdjat, a retrofacialis térséget roncsold tumor (Tu: tumor, SS: sinus sigmoideus) C: a belsé hallé-
jarat képletei (NF: nervus facialis, NC: nervus cochlearis, NVI: nervus vestibularis inferior, NVS: nervus vestibularis superior)
D: arcideg rekonstrukcié suralis grafttal a belsé halléjarat és a periférias csonk kozétt (NF: nervus facialis, NS: nervus suralis)
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3. abra: Saccus endolymphaticus tumor szévettani
képei. A: Papillaris-acinaris szerkezet és csontinfiltracié
(csillag) [haematoxylin-eosin (HE), 40 X] B: A daganatos
hamsejtek erés PAS pozitivitasa nagy glikogén tartalomra
utal (fehér nyil), kolloidszer(i szekrétum az acinaris kompo-
nens lumenében (fekete nyil) [PAS reakcié, 40x] C: A da-
ganatos hamsejtek szelektiv CK7 pozitivitasa j6l elkiiloniil
az alatta fekvé stromatdl (fehér nyil) [CK7, 200X] D: Erds
NSE pozitivitas a tumorsejtek neuroektodermalis eredetét
tamasztja ala (fehér nyil) [NSE, 40 X]

hipodenz, nagyrészt zsirintenzitasd, kontrasztanyaghal-mozast
nem mutaté képletet igazolt szintén epider-moidra gyanus vé-
leményezéssel. Idegsebészeti és fiil-orr-gégészeti obszervacié
kezdédott. 2007-ben jobb oldalon hallasa tovabb romlott,
kontroll MR-vizsgalat Iényeges valtozast nem mutatott. 2010-
ben jobb oldali arczsibbadas Iépett fel, hallas jobb oldalon mar
nem volt mérhetd, kontroll MR-felvételen egy 14x20 mm mé-
ret intrameatalis acusticus neurinomat véleményeztek (?).
Idegsebészeti mlitéti eltavolitast nem tartottak lehetségesnek,
benignusnak véleményezték az elvaltozast, biopsziavételtd|
ugyancsak eltekintettek. 2015 elején jobb oldali periférias teljes
arcideg paralysis alakult ki, az ekkor késziilt kontrasztanyagos
MR-felvételeken a kozép- és belsé fiil teriiletén, a sziklacsont
hatsé falat destruald, a kisagy-hid szoglet felé terjedd,
36x32x54 mm-es szdldfiirtszerd, T2 jellegli képeken interme-
dier jelintenzitasu, jellegzetes T| hiperintenzitast mutaté tér-
foglal6 folyamat abrazolédott (/. dbra). Ezt kovetéen idegse-
bészeten jobb oldali paramedian hatsé skala feltarasbdl a tu-
mor intracranialisan elhelyezkedd részét eltavolitottak. Az igy
nyert szévettani mintat cholesteatoma falrészletnek vélemé-

4. abra: 8 honappal a suralis grafttal tortént
rekonstrukcié utan a beteg mimikai izmainak
reinnervacidja megkezdédott

nyezték, azonban lapham nyilvanvalé hianyaban nem tartottak
az eredményt diagnosztikus értékiinek (sic!).

Klinikankon elészér 2015 nyaran jelentkezett a beteg. Radiolé-
giai konzultaciét kévetéen a panaszok, azok lefolyasa, valamint
az elvaltozas radiomorfolégija alapjan saccus endolymphaticus
eredet(i tumor lehet&sége merdiilt fel. Felvételekor fizikalis vizs-
galat soran jobb oldalon fénytelen, kissé benyomdédott dobhar-
tya, mogotte kékesen attliné terime volt lathaté Valsalva
negativitas és ép ellenoldali viszonyok mellett. Statuszabdl ki-
emelendd tovabba a jobb oldali House-Brackmann szerinti VI/VI-
os facialis paralysis. Az orr, szdjlireg, garat, gége, nyak és egyéb
— jobb oldali nervus facialison kiviili — agyidegek vizsgalata negativ
volt. Jobb oldalon maradvanyhallas sem volt kimutathaté, mig bal
oldalon a kiiszébaudiometria soran ép hallast mértiink.
Tekintettel a daganat hypervascularizaltsagara preoperativan
angiographiat végeztettiink a Pécsi Idegsebészeti Klinikan,
amelynek soran a tumort ellaté arteria pharyngea ascendens és
arteria auricularis szelektiv embolizacidjara kerdlt sor. Ezt kéve-
téen jobb oldali subtotalis petrosectomiat végeztiink (op. Prof.
Gerlinger), ennek soran a labyrinthus és a cochlea elvételére ke-
riilt sor; azok makroszképos beszlrtsége miatt, a belsé halldjarat
képleteinek megkimélése mellett. A subtotalis petrosectomia
soran identifikalt distalis és a belsé halléjaratban kidolgozott
proximalis facialis csonkot suralis ideggrafttal rekonstrualtuk. A
fullkurtszajadékot izommal és csontviasszal, a m(itéti teriletet
hasfali zsirral obliteraltuk. A kiilsé halléjaratot ,,coul-de-sac”
megoldassal zartuk (2. abra).

A daganat szovettani feldolgozasa soran csontot destruald
papillaris és acinaris szerkezetet mutaté cysticus hamdaganatot
igazoltunk. A papillak és a mirigyszer(i képletek egysejtsoros
cubiodalis, alacsony columnaris hammal boritottak voltak. Tébb
hamsejt citoplazmajaban jellegzetes glikogén akkumulacié és
haemosiderin depozicié volt feltiintetheté PAS (perjédsav-
Schiff), illetve Berlini-kék reakciéval. Az acinaris komponens lu-
menében kolloidszerd, PAS pozitiv secretum helyezkedett el.
Mitézist nem lattunk, a proliferaciés aktivitas elhanyagolhaté
volt. Immunhisztokémiai vizsgalatokkal a daganatsejtek homo-
gén, erds pozitivitast mutattak cytokeratin 7-tel (CK 7) és
cytokeratin 8-cal (CK 8), neurospecifikus enolazzal (NSE) és
vimentinnel; negativ reakciét adtak chromograninnal, synapto-
physinnel és glialis fibrillaris sav proteinnel (GFAP) (3. dbra).

A kiterjedt daganat inkomplett eltavolitasatél tartva 2 hénappal
késébb ismételt biztonsagi idegsebészeti feltaras tortént. A Pécsi
Idegsebészeti Klinikan a korabbi retromastoid craniectomias fel-
szinen keresztil kisagy-hid szogleti feltarast végeztiink (op. Prof.
Doczi), amelynek soran ép durat talaltunk, tumorresiduum,
intracranialis tumor nem igazolédott a m(tét soran.

Genetikai konzultacié is tortént, periférias vérbdl a von
Hippel-Lindau-gén teljes kédolé szakaszat vizsgaltuk polimeraz
lancreakciot kovetd DNS szekvanalassal. A vizsgalt génszakaszon
nem igazolédott mutacié.

I. tablazat: Saccus endolymphaticus tumorok
osztalyozasa

fok Tumor

A tumor a sziklacsontra, a kdzépfiilre éspvagy a kilsé
halléjératra korlatozddik

2. Terjedés a hatsé koponyagddor irdnyaba
3. Terjedés a hatsé és a kdzépsd koponyagdddr iranyaba
4. A clivusra és/vagy az ékcsont irdnyaba terjedd tumor

N.C. Bambakidis, CA. Megerian, R.A. Ratcheson Otology and Neurootology 2004
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5. abra: A: subtotalis petrosectomia utan késziilt
audiogram. A jobb fiil siiket, bal oldalon ép hallas.
B: BAHA implantaciot kévetéen szabad hangtérben
mért hallaskiiszob a bal fiil maszkolasaval

A beteg 8 hénappal az ideganasztomézist kdvetéen a széj korili iz-
mok mozgasanak visszatérését figyelte meg (4. dbra). Hallas-reha-
biliticidjara 2016 juniusaban keriilt sor jobb oldali BAHA® Attract
implantatum behelyezésével (5. dbra). Egyéves kontroll MR-vizsga-
lat soran recidivara utalé elvaltozas nem abrazolodott (6. dbra).

Megbeszélés

A saccus endolymphaticus tumor a sziklacsont primer; neuro-
ectodermalis eredetli daganata. Megjelenése rendkiviil ritka,
a szakirodalomban alig tobb, mint 100 esetrél szamoltak be.
Enyhe ndi pre-dominancia jellemzi, altalaban a 3.-4. évtized-
ben jelentkezik. Tuilnyomérészt sporadikus megjelenésti, 10-
30%-ban von Hippel-Lindau-betegséghez tarsul (4). Utébbi
esetben a nemek aranya 2:1 a nék javara, a betegek atlagélet-
kora egyes tanulmanyok szerint alacsonyabb mint a sporadikus
esetekben, és szamolni kell a tumor kétoldali megjelenésének
emelkedett kockazataval (6). A von Hippel-Lindau-betegség
egy ritka auto-szomalis dominans 6roklédési kérkép, amit a
3. kromoszéma révid karjan elhelyezkedé tumor szupp-
resszor gén mutacidja okoz. A mutacié magaban hordozza a
tobbszoros, estszerete eléfordulé j6- és rosszindulatd tumo-
rok kialakulasanak fokozott kockazatat (gerincvel6-, agytorzsi-,
cerebellaris-, retina haemangioblastoma, vesesejtes carcino-
ma, pancreascysta, phaeochro-mocytoma, neuroendokrin tu-
morok) (7, 8).

Elséként Hassard és Boudreau feltételezték a sziklacsont lassan
névekvé tumorainak saccus endolymphaticus eredetét, meg-
kilonboztetve ezzel a kozépfiil egyéb daganataitdl (1). Heffner
1989-ben 20 papillaris-cysticus sziklacsont daganatos eset fel-
dolgozasa kapcsan allapitotta meg azok saccus endo-
lymphaticusbdl torténd kiindulasat (2). A modern képalkoték
elterjedésének koszénhetden a daganatok eredete mar sokkal
egyértelm(bb, 1993-tdl Li javaslatara a saccus endolyphaticus

6. abra: Kontroll MR (A: sagittalis T| sulyozott, B: axialis
T2 sulyozott) felvételek | évvel a tumorresectiot kévetden.
Posztoperativ éllapot, a korabbi hyperintenz tumor eltavoli-
tasra keriilt

tumor elnevezés keriilt bevezetésre (endolymphatic sac tumor
— ELST) (9).

Egy amerikai egyesiilt dllamokbeli tanulmany tobb mint 100 be-
teg anyagat dolgozta fel retrospektiv médon. A betegek 70%-a
sporadikus eset volt, a sporadikus esetek nemek kozti megosz-
lasa I: 1 aranytinak mutatkozott, mig a von Hippel-Lindau-beteg-
séggel tarsult esetekben a néi-férfi arany 2:1 volt (6). A von
Hippel-Lindau-betegségben szenveddk atlagéletkora 31,3 év
volt szemben a sporadikus eléfordulas betegek 52,5 éves atlag-
életkoraval. A tiinetek megjelenésétdl a diagnozis feldllitasaig at-
lagosan 10 év telt el (7-63 év). A kiterjedés alapjan négy csoport-
ba soroltak a tumorokat (/. tdbldzat). Az 1. gradusi tumorok a
sziklacsontra lokalizalédnak, érinthetik a kozépfiilet és/vagy a
kiilsé halléjaratot, a 2. gradusu folyamatok a hatsé koponyagé-
dor iranyaba terjednek, a 3. gradust daganatok a hatsé skala
mellett a kbzépsé skalaba is betornek, mig a 4. gradust tumorok
a clivust és az ékesontot is destrualjak. A beteganyag feldolgoza-
sa soran azt talaltak, hogy a von Hippel-Lindau-betegséghez tar-
sult eseteknél a tumor gradusa szignifikansan kisebb, mint a spo-
radikus eseteknél (6).

A tlinetek kozott szinte mindig szerepel idegi jelleg(i hallascsok-
kenés, ami feltehetéen a ductus endolymphaticus hydropsanak
kovetkezménye a Corti-szerv destrukcidjaval egyiitt. A hallas-
csokkenés tobbnyire fokozatosan alakul ki, azonban kézdéltek
mar hirtelen hallascsokkenést is, amelynek hatterében saccus
endolymphaticus tumor allt (10). A kézépfill felé terjedé tumo-
rok esetében kevert tipusu hallascsokkenés Iéphet fel (11). Gya-
kori tlinet még a fiilztgas, a forgd jellegl szédiilés, az arcidegbé-
nulas, ami a tumor 3 cm-t megkozelité mérete esetén jelentke-
zik (6). Utébbi tlinetek a sporadikus esetek kézétt nagyobb
aranyban fordulnak elé. Eléfordulhat még foramen jugulare
szindréma (glossopharyngeus neuralgia, nervus hypoglossus és
nervus vagus paresis) és kisagy-hid szogleti szindréma (nervus
facialis paresis, idegi jellegli hallascsékkenés, forgé jellegli szédii-
Iés). A tiinetek hasonldsaga miatt a kérképet gyakran tévesen
Méniere-betegségként kezelik. A daganat terjedhet a kozépfiil
felé, ekkor a dobhartyan érdus szévetmassza tlnik at, ami
paraganglioma gyanujat keltheti.

CT-felvételeken vaszkularizalt, kontrasztanyagot halmozé, irre-
gularis hatart, destruktiv elvaltozas lathaté a saccus
endolypmhaticus régiéjaban. MR-vizsgalattal heterogén szerke-
zetl, T| és T2 sdlyozott felvételeken egyarant hyperintenz el-
valtozas lathaté (1. dbra). Két nagy csoportot kiilonitiink el ra-
dioldgiai differencialdiagnosztikai szempontbdl;

1) a sziklacsont csticsot érintd elvaltozasokat (sziklacsont csticsi
cholesteatoma, meningeoma, plexus choroideus papilloma, pa-
pillaris ependymoma, chordoma, osteomyelitis, tavoli meta-
sztazis [pajzsmirigy, tiidS, vese],

2.) a kozépfiil vagy a sziklacsont destrukcidjat okozé kérképeket
(kézépfiil adenoma, adenocarcinoma, paraganglioma, cholesterol
granuloma). Mind kéziil kiemelendd a paraganglioma a dobhar-
tyakép és a radiolégiai megjelenés hasonldsaga miatt (8).

A daganat makroszképosan kékes, livid, puha tapintatu, gyakran
bevérzéseket tartalmaz. Mikroszképosan papillaris, cysticus és
glandularis mintazatot mutathat. A papillaris formara jellemzé a
sejtgazdag, j6l korilhatarolt strukturaltsag, mig a glandularis for-
mara pajzsmirigy parenchymara emlékeztetd, stromagazdag
szoveti kép jellemzd, amelynél a folliculusokat kolloidszer(i anyag
tolti ki. Immunhisztokémiai analizis soran pozitivitas jellemzi
cytokeratinnal, epithelialis membran antigénnel, PAS pozitiv.
S100 fehérjével, synaptophysinnel, GFAP-nel valtozé reakciét
mutat, mig calponinnel, calcretinnel reaktivitas nem lathato (8).
A betegség terapiaja — ritka eléfordulasabdl adédéan — még
nem egységes, mindeg esetben individualizaltnak kell lennie. A
nem sebészi kezeléseknek (sugarkezelés, kemoterapia) a

NEPP ES MTSAI

@



FulOrrGege_2016_3_Layout 1 2016.09.14. 12:06 Page 52

o

OTORHINOLARYNGOLOGIA HUNGARICA

tumorné-vekedésre gyakorolt hatasara, valamint primer keze-
|ésként torténd alkalmazasara jelenleg nem all rendelkezéstink-
re megfelelé6 mennyiségli adat (6, 12). A kezelés gerincét a se-
bészi beavatkozas adja, ami lehet transmastoidealis,
retrosigmoidalis, trans-petrosalis, de torténhet a hatsé skala fe-
18] is. Preoperativan kiterjedt tumorok esetén szelektiv
embolizacié végezhetd, a tumor vérellatasaért leginkabb két
arteria carotis externa ag felel, az arteria tympanica inferior (a.
palatina ascendens aga) és az arteria stylomastoidea (a.
occipitalis vagy auricularis posterior ag) (12). A tumor kornye-
zetének anatémiai komplexitasa miatt elérehaladott esetekben
a teljes eltavolitas gyakran nem lehetséges. A posztoperativ su-
garkezelés sziikségessége napjainkban is vitatott kérdés a szak-
irodalomban, vannak akik a sztereotaxias sugarkezelést valaszt-
jak, mig masok a ,,wait and scan” elvet valljak (13). A betegek
utankovetését illetéen sem alakult ki megallapodas, évenkénti
kontroll MR-vizsgalat javasolt a residuum, recidiva, von Hippel-
Lindau-betegeknél egyéb intracranialis vagy ellenoldali saccus
endolymphaticus tumor kizarasara (14, 15).

Az altalunk ismertetett eset a elsé j6| dokumentalt hazai saccus
endolymphaticus tumor komplex kértorténete. Az idegsebésze-
ti, radiolégiai és patolégiai konzultacién alapulé management so-
ran subtotalis petrosectomia alkalmazasaval az arcidegbénulas és
az egyoldali siketség teljes rehabilitacidjat értiik el.

Kovetkeztetés

Idegi hallascsokkenés, képalkotd felvételeken a sziklacsontot
destrualé szévetszaporulat esetén meriiljon fel benniink a diffe-
rencialdiagnézis soran saccus endolymphaticus tumor lehet8sé-
ge is. Korai szakaszban, kisméretti tumor esetén korrekt diagné-
zissal és j6l megvalasztott m(itéttel megkimélhetd a hallas, elke-
riilhetd a facialis paralysis kialakulasa. Pozitiv szovettani diagnézis
esetén végeztessiink genetikai vizsgalatot von Hippel-Lindau-be-
tegség kizarasara. Utdbbi pozitivitasa esetén képalkotd vizsgala-

tokkal zarjuk ki az egyéb, a betegségre jellemzé daganatok jelen-
létét (gerinc MR, mellkas CT, hasi ultrahang, teljestest-szcinti-
grafia, szemészeti vizsgalat) és végeztessiink genetikai vizsgalatot
a beteg elséfoku rokonainal is.

Irodalomjegyzék

1. Hassard AD, Boudreau SF, Cron CC. Adenocarcinoma of the endolym-
phatic sac. J Otolaryngol 1984; 13: 213-216.

2. Heffner DK. Low-grade adenocarcinoma of probable endolymphatic ori-
gin: a clinicopathologic study of 20 cases. Cancer 1989; 64: 2292-2302.

3. Reijneveld J, Hanlo B Gorenewoud G, et al. Endolymphatic sac tumor: a
case report and review of the literature. Surgical Neurology 1997; 48:
368-373.

4. Yilmaz |, Bolat F Demirhan B, et al. Endolymphatic sac papillary tumour: a
case report and review. Auris Nasus Larynx 2008; 35: 276-281.

5. Manski TJ, Heffner DK, Glenn GM. Endolymphatic sac tumors: a source
of morbid haering loss in von Hippel-Lindau disease. Journal of the
American Medical Association 1997; 1461-1466.

6. Bambakidis NC, Megerian CA, Ratcheson RA. Differential Grading of En-
dolymphatic Sac Tumor Extension by Virtue of von Hippel-Lindau Disease
Status. Otology & Neurotology 2004; 25: 773-781.

. Choyke PL, Glenn GM, Walther MM. Von Hippel-Lindau disease: genetic,
clinical and imaging features. Radiology 1995; 194: 629-642.

8. Yan-Hua Sun, Wen Wen, Jun-Hui Wu, et al. Endolymphatic sac tumor:
case report and review of the literature. Diagnostic Pathology 2012; 7: 36.

9. Li JC, Brackman DE, Lo WWM, Carberry JN, et al. The reclassification of
aggressive adenomatous mastoid neoplasms as endolymphatic sac tu-
mors. Laryngoscope 1993; 103: 1342—1348.

10. Gaeta M, Blandino A, Minutoli - Sudden unilateral deafness with endolym-
phatic sac adenocarcinoma: MRI Neuroradiology 1999; 41: 799-801.

11. Ferri E, Amadori M, Armato E, et al A Rare Case of Endolymphatic Sac Tu-
mour: Clinicopathologic Study and Surgical Management. Case Reports
in Otolaryngology 2014; 376: 761.

12. Inanli S, Tutkun A, Oztrik O, et al. Endolymphatic sac tumor: a case re-
port. Auris Nasus Larynx 2001; 4: 245-248.

13. Yang X, Liu XS, Fang Y, et al. Endolymphatic sac tumor with von Hippel-
Lindau disease: report of a case with atypical pathology of endolymphatic
sac tumor2014; 5: 2609-2614.

14. Timmer FC, Neeskens LJ, van de Hoogen FJ, et al. Endolymphatic sac tu-
mors: clinical outcome and management in series of 9 cases. Otol Neu-
rotol 2011; 32: 680-685.

15. Virk JS, Randhawa PS, Saeed SR. Endolymphatic sac tumour. case report
and literature review. J Laryngol Otol 2013; 4: 408-410.

~

NEPP ES MTSAI

@

52



