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Skalp Yerlesimli Plexiform Norofibromatozis: Olgu Sunumu

Plexiform Neurofibromatosis on Localized Scalp: Case Report
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Ozet

Epikranial nérofibromatosis, nérofibromatosisli hastalarda
nadir olarak teshis edilirler. Sikhkla oksipital bolgede
gorulir ve kemik destriiksiyonuna neden olabilir. Biz
norofibromatosis tip ligin patognomonik olan skalp sol
temporo-mandibular  bolgeyi  etkileyen  plexiform
norofibromali bir hastayi bildirdik.

Anahtar Kelimeler: Plexiform nérofibroma, skalp.

Abstract

Epicranial neurofibromatosis is a rare diagnosis in
Neurofibromatosis patients, frequently seen in the occipital
region, which can be the cause of bone destruction.

We report a patient with plexiform neurofibroma, which is
pathognomonic for neurofibromatosis type 1 (NF1)
affecting the left temporo-parietal region of the scalp.

Keywords: Plexiform neurofibroma, scalp.

Giris

Norofibromatozis tip 1  (NF-1, Von
Recklinghausen hastaligl) en yaygin fakomatoz
olup diinyada gorilme orani vyaklasik
1/3500’dir. NF-1 olgularinin  %50’si spontan
mutasyonla, geri kalan olgular ise otozomal
dominant gecis ile olusmaktadir.
Norofibromatozis tip 1 geni 17. kromozomda
yerlesiktir. Norofibromatozis tanisinin
konulabilmesi igin su bulgulardan en az ikisinin
olmasi gerekmektedir: Puberte Oncesinde 5
mm’den, puberte sonrasinda 15 mm’den
bilyiik 6 veya daha fazla pigmentasyon "cafe au
lait", bir tane pleksiform norofibrom veya 2 ya
da daha fazla herhangi bir tipte nérofibrom,
aksiller veya inguinal ¢illenme, optik gliom,
gbzde iki veya daha fazla "lisch" nodulu (iris
hamartomu), kemik lezyonlari, birinci derece
akrabasinda bu klinik bulgulardan en az birinin
bulunmasi.

Norofibromatozisin ana bulgularindan olan
norofibromlar, pleksiform ve non-pleksiform
olmak Gzere ikiye ayrilir. Non-pleksiform
norofibromlar daha sik gozlenir.

Sacli deri pleksiform noérofibromasi (SDPN)
norofibromatozisin  nadir bir  bulgusudur.
Genellikle oksipital bolgede gorilmektedir.
Burada sach deri plexiform norofibromatozis
tanisi konulan ve manyetik rezonans tetkiki ile
dogruladigimiz bir erkek hasta sunulmaktadir.

Resim-1a 1b. Kraniumun sol yarisini kaplayan, sol
aurikula 6ninden mandibulaya kadar uzanan
bolgede sa¢ yogunlugunda ve renginde artma ve bu
bolgenin palpasyonla muayenesinde subkutan
dokuda artis tespit edildi
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Resim-2. Aksiyel flair agirlikli kesitte periventrikiiler
intensite artisi izlenmekte.

Olgu Sunumu

On yedi yasinda norofibromatozisi olan erkek
hasta, sach deride kalinlasma ve renkte
koyulasma sikayeti ile poliklinigimize basvurdu.
Sikayetinin uzun siredir oldugu 06grenildi.
Dermatolojik muayenesinde kraniumun sol
yarisini  kaplayan, sol aurikula ©nlinden
mandibulaya kadar uzanan boélgede sag
yogunlugunda ve renginde artma, bu bdlgenin
palpasyonla muayenesinde ise subkutan
dokuda artis tespit edildi (Resim-1). Hastada
norofibromatozis tanisini destekleyen gévde ve
ekstremitelerde cafe au lait lekeleri, aksiller
¢illenmesi ve gbz muayenesinde iriste lish
nodilleri tespit edildi. Sagl derideki lezyon
plexiform noérofibrom olarak degerlendirildi.
Taniyt  dogrulamak igin yapilan manyetik
rezonans tetkikinde aksiyel T2+C kesitte
periventrikiiler intensite artisi, sol parietal
bolgede cilt ve cilt alti dokuda heterojen
intensitede  kalinlasma  (Resim-2) izlendi.
Kraniumda herhangi bir defekt saptanmadi.
Hastaya gerekli bilgilendirmeler yapilarak hasta
beyin cerrahi bélimine konsilte edildi.

Resim-3. Koronal T1 +C kesitte aol parietal bolgede
cilt ve cilaltt dokuda heterojen intensitede
kahnlasma.

Resim-4. Aksiyel T2 kesitte periventrikiler intensite
artisi, sol parietal bolgede cilt ve cilt alti dokuda
heterojen intensitede kalinlagsma izlenmekte.

Tartisma

Norofibromatozis |; herediter, otozomal
dominant gecisli nérokutandz bir sendromdur.
Viicutta yaygin olarak bulunan nérofibromlar,
ciltte yaygin pigmentasyon artisi yani cafe-au-
lait lekeleri, cillenme, lish noddilleri, optik gliom
ve kemik deformiteleri ile karakterizedir ve
santral sinir sistemi tlimorleri siklikla eslik
edebilir (1,2).
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Hastaligin onemli bulgularindan olan
norofibromlar pleksiform ve non-pleksiform
olmak Uzere iki tipte gozlenirler. Cogunlukla
non-pleksiform  tip  gorulir.  Pleksiform
norofibromlar noérofibromatozis tip 1 igin
patognomonik kabul edilir ve santral, periferik
veya organ tutulumu seklinde lokalize
olabilirler. Santral tutulumda her zaman optik
gliom ve 8. kranial sinir tutulumu goézlenirken
organ tutulumu gastrointestinal trakt, larinks,
kalp ve hatta peniste bile rapor edilmistir.
"Elefantiazis néromatoza" olarak da
isimlendirilien periferik yerlesimli pleksiform
norofibromlar, norofibromatozisin
patognomonik  bulgusudur. Bu lezyonlar
yerlestikleri ekstremitede deformite,
hiperpigmentasyon vyaratirken altta bulunan
kemik yapilarda hipertrofiye neden olurlar. Bu

lezyonlar gorindsleri  nedeniyle lenfédem
olgulari ile karistirilabilirse de,
norofibromatozis olgularinada

hiperpigmentasyonun varligi ve lezyona eslik
eden "cafe au lait" ve aksiller inguinal
cilenmeler ile lenfédem olgularindan ayrilirlar.
Bu olgular makroskopik olarak yerlestikleri
sinirde distorsiyona neden olurak palpasyonla
klasik "kurt torbalar" seklinde ele gelirler.

Sacli deri pleksiform norofibromasi
neurofibromatozisin nadir bir bulgusudur.
Genellikle oksipital bolgede gorilmektedir.
Kendisini sagh deri kalinhginda artma ve
pigmentasyon degisikligi ile gbsterir (2,3). Bu
timorler genellikle benign karakterli olup
malign  donlisim  gosteren olgular da
bildirilmistir. Genellikle diffiiz vaskiler dagilim
gosteren SDPN'ler blyuk boyutlara
ulastiklarinda kanama egilimindedirler. SDPN
kemikte destiriksiyona neden olabilir ve bu
durum genellikle oksipital kemikte
izlenmektedir. Lamboid sitlrl destirikte
ederek transvers sinlse kadar uzanabilirler.
Kemik destriiksiyonun nedeni bilinmemekle
birlikte NF1 geninin osteoprogenitorlerin
regildsyonunda 6nemli rol oynamaktadir (4,5).
Tedavinin planlamasinda anjiografi ve somasi
eksizyon onerilir. Total somasi eksizyon ile tam
kiir saglanabilir fakat teknik olarak zordur ve
kanama riski tasir. Total eksizyon bazen
subgaleal ya da sagl derinin tutuldugu
tabakalardan diseksiyonla mimkinse de,

bazen lezyonun sagli deriden diseksiyonu soz
konusu olamaz (4-6).

Sonug¢ olarak skalp yerlesimli plexiform
norofibromatozis olgularinda, birlikte kemik
deformiteleri bulunabileceginden komputorize
tomografi ve manyetik rezonans tetkikleri
mutlaka yapilmalidir. Bizim hastamizda da tani
manyetik rezonans tetkiki ile dogruland.
Hastada kemik destilriksiyon gézlenmedi. Biz
bu vakayi taninin hem dogrulanmasi hem de
lezyonun kemik  defekti ile birlikte
bulunabileceginden  radyolojik  tetkiklerin
onemine dikkat cekmek icin bildirdik.
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