
Nörofibromatozis tip 1 (NF1) değişkenlik gös-
teren nörolojik, dermatolojik ve oftalmolojik semp-
tom ve bulgularla karakterize sistemik bir fako- 
matozdur.1 Klinik spektrumu geniş olan NF1, deri, 
sinir sistemi, kemik yapıları ve göz gibi birden fazla 
organı etkileyebilir. NF1’in oftalmolojik bulguları 

arasında Lisch nodülleri, optik gliomlar ve perioküler 
ile orbital nörofibromlar öne çıkmaktadır.2  

Nörofibromlar iyi huylu periferik sinir kılıfı tü-
mörleridir ve genellikle NF1 ile ilişkilidir. Morfolo-
jik olarak, pleksiform, soliter ve diffüz alt tipleri 
vardır.3 Nörofibromlar, ciddi şekil ve fonksiyon bo-
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ÖZET Nörofibromatozis Tip 1 (NF1), otozomal dominant geçiş gös-
teren, nörolojik, dermatolojik ve oftalmolojik bulgularla seyreden kom-
pleks bir genetik hastalıktır. NF1’li hastalarda gelişen perioküler 
nörofibromlar, hem hastaları rahatsız edebilen belirgin deformitelere 
hem de fonksiyon bozukluklarına yol açabilen lezyonlardır. Bu olgu 
sunumunda, NF1 tanısı almış ve tüm perioküler bölgede yaygın nöro-
fibromaları bulunan 46 yaşındaki kadın hastada, sağ alt göz kapağında 
tars ve palpebral konjonktivayı tutan diffüz palpebral nörofibromaya 
bağlı gelişen ektropiyon olgusu sunulmuştur. Lezyon pentagonal wedge 
rezeksiyon yöntemiyle cerrahi olarak çıkarılmış ve histopatolojik ince-
leme sonucunda diffüz nörofibroma tanısı doğrulanmıştır. Bildiğimiz 
kadarıyla bu, NF1’li bir olguda diffüz palpebral nörofibromaya bağlı 
gelişen ilk ektropiyon vakasıdır ve perioküler nörofibromaların cerrahi 
tedavisine ilişkin literatüre katkı sağlamayı hedeflemektedir. 
 
 
 
Anah tar Ke li me ler: Nörofibromatozis 1; ektropiyon;  
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ABS TRACT Neurofibromatosis Type 1 (NF1) is a complex genetic 
disorder with autosomal dominant inheritance, characterized by neu-
rological, dermatological, and ophthalmological manifestations. Peri-
ocular neurofibromas in NF1 patients may lead to significant functional 
impairment and disfiguring cosmetic outcomes. In this case report, we 
present a 46-year-old female patient with a diagnosis of NF1 and ex-
tensive periocular neurofibromas, who developed right lower eyelid ec-
tropion due to a diffuse palpebral neurofibroma involving both the 
tarsus and palpebral conjunctiva. The lesion was surgically excised 
using a pentagonal wedge resection technique. Histopathological eval-
uation confirmed the diagnosis of diffuse neurofibroma. To the best of 
our knowledge, this represents the first reported case of ectropion sec-
ondary to a diffuse palpebral neurofibroma in a patient with NF1. This 
case aims to contribute to the literature by highlighting the surgical 
management of periocular neurofibromas and expanding the clinical 
spectrum of eyelid involvement in NF1. 
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zukluğuna neden olabilir ve bu açıdan oküloplastik 
cerrahlar için büyük bir zorluk teşkil etmektedir.4,5 Li-
teratürde, hastalığın palpebral ve periorbital tutulumu 
ve bunun yönetimi ile ilgili sınırlı sayıda klinik ça-
lışma bulunmakta olup, yayınların büyük çoğunluğu 
olgu sunumu şeklindedir.4-7 Perioküler bölgede en sık 
görülen nörofibrom formu pleksiform tip olarak bil-
dirilmiş olup, üst göz kapağında S formunda pitozis 
ile ilişkilendirilmiştir.8,9 Bunun dışında perioküler, 
palpebral veya tarsal soliter nörofibromlar ve bunla-
rın mekanik etkilerine bağlı ektropiyon olguları bil-
dirilmiştir.4,10 Ancak literatürde, alt göz kapağındaki 
diffüz nörofibroma bağlı mekanik ektropiyon gelişen 
bir olgu bulunmamaktadır. 

Bu olguda, NF1 tanısı bulunan ve bilateral mul-
tiple perioküler nörofibromları olan hastada diffüz 
palpebral ve tarsal nörofibroma bağlı mekanik ektro-
piyonun yönetimi ve güncel literatürün gözden geçi-
rilmesi amaçlanmıştır.  

 OLGU SUNUMU 
Son 1 haftadır sağ alt göz kapağında ektropiyon ve 
buna eşlik eden oküler irritasyon semptomları nede-
niyle kliniğimize başvuran 46 yaşındaki kadın olgu-
nun muayenesinde tüm yüz, boyun ve bilateral 
perioküler bölgede yaygın multiple nörofibromlar iz-
lendi (Resim 1 a). Yapılan biyomikroskopik muaye-
nede sağ alt göz kapağındaki multiple perioküler 
nörofibromlara ilave olarak, alt kapak palpebral kon-
jonktiva ve tarsı içeren nörofibrom izlendi. Hem pe-
rioküler nörofibromların hem de palpebral 
nörofibromun etkisi ile alt kapakta mekanik ektropi-
yon geliştiği saptandı (Resim 1 b).  

Olgudan alınan anamnezde, perioküler bölge-
deki nörofibromların yaklaşık 30 yıldır mevcut ol-
duğu, göz kapağındaki ektropiyonun ve palpebral 
nörofibromun başvurudan 1 hafta önce ortaya çıktığı 
öğrenildi. En iyi düzeltilmiş görme keskinliği her iki 
gözde 0,8 olup, göz içi basıncı sağ gözde 16 mmHg, 
sol gözde 15 mmHg olarak ölçüldü. Ön segment 
muayenesinde bilateral multiple Lisch nodülleri ve 
sağ göz kornea inferiorunda punktat erozyon defekti 
izlendi (Resim 1 c). Dilate fundus muayenesi doğaldı. 
Yapılan gonyoskopi muayenesinde açının açık ol-
duğu izlendi. Olgudan detaylı klinik öykü alındı-

ğında, 30 yıl önce NF1 tanısı aldığı öğrenildi. Yapı-
lan sistemik muayenesinde, perioküler bölgede ve 
tüm yüzünde izlenen nörofibromlara benzer şekilde 
tüm vücudunda yaygın nörofibrom, aksiller ve ingui-
nal bölgesinde kahverengi renkli pigmentasyonların 
bulunduğu görüldü. Olası orbita ve beyin tutulumunu 
dışlamak amacı ile orbita ve beyin manyetik rezonans 
görüntülemesi yapıldı ve herhangi bir tutulum izlen-
medi.  

Sağ alt kapağında ektropiyona neden olan pal-
pebral nörofibrom, devamındaki tars ve ön lamelde 
ilgili alana denk gelen perioküler nörofibrom ile bir-
likte, lokal anestezi altında pentogonal wedge rezek-
siyon ile total olarak eksize edildi (Resim 2 a). Tars 
5.0 Vicrly, cilt ise 6.0 Vicrly sütür ile onarıldı. Pe-
rioküler bölgedeki diğer multiple nörofibromların sa-
yısı ve birbiriyle olan yakın komşulukları nedeni ile 
daha fazla eksizyon yapılmamasına karar verildi. 
Cerrahi sırasında ve sonrasında yapılan 6 aylık taki-
binde kapak pozisyonunda herhangi bir komplikas-
yon izlenmedi ve eksizyon bölgesinde herhangi bir 
nüks gelişmedi (Resim 2 b).  

RESİM 1: a) Yüz ve bilateral perioküler bölgede multiple nörofibromlar,  
b) Kapakta ektropiyona neden olan perioküler, palpebral ve tarsal nörofibrom,  
c) Lisch nodülleri

RESİM 2: a) Alt kapaktaki lezyonun wedge rezeksiyon ile ekzisyonu,  
b) Postoperatif altıncı ay görünümü
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Eksize edilen dokunun yapılan histopatolojik in-
celemesi diffüz nörofibrom olarak raporlandı. He-
motoksilen-Eosin boyamada cilt altı yağ dokuya 
uzanım gösteren, düzensiz sınırlı, ince fibriller ze-
minde dalgalı veya virgül şeklinde nükleusa sahip nö-
rofibrom hücreleri izlendi (Resim 3a ve Resim 3b). 
İmmünohistokimyasal olarak tümör hücreleri S100 
ve CD34 açısından pozitifti (Resim 3c ve Resim 3 d). 

Bu olgu sunumu, etik kurul onayı gerektirmeyen 
bir çalışma olup, hastadan yazılı bilgilendirilmiş 
onam alınmıştır. Kimlik bilgileri gizli tutulmuş ve 
yalnızca bilimsel amaçlarla kullanılmıştır. 

 TARTIŞMA 
NF1, otozomal dominant geçiş gösteren, multisiste-
mik tutulumla karakterize nörokutanöz bir hastalık-
tır.1 NF1 ile ilişikli nörofibromlar genellikle benign 
özellik gösteren lezyonlardır.1,2 Literatürde baş ve 
boyun tutulumu %1-22 arasında değişen oranlarda 
bildirilmiştir.4-7 Hastalarda orbita, perioküler, tempo-
ral bölge ve yüz bölgesinde görülen nörofibromlar, 
orbitotemporal nörofibromatozis (OTNF) olarak ad-
landırılmıştır.4,11 Histolojik olarak malign lezyonlara 
dönüşme ihtimalleri çok düşük olsa da, ciddi kozme-
tik ve fonksiyonel bozukluğa neden olabilecek boyut 
ve sayılara ulaşabilirler.4,11,12 Literatürde en sık kul-

lanılan terim OTNF olmakla birlikte orbitopalpebral 
nörofibromatozis, orbitofasiyal nörofibromatozis, 
kranio-orbital nörofibromatozis ve kranio-orbital-
temporal nörofibromatozis dâhil olmak üzere çeşitli 
isimlerle bildirilmiştir.1,13-15  

Perioküler bölgede izlenen nörofibromlar genel-
likle pleksiform tipte görülür ve sıklıkla pitozis, üst 
göz kapağında S-şekilli deformite ve kaş asimetrisi 
gibi bulgularla kendini gösterir.8-10 Alt göz kapağında 
yerleşen nörofibromlar ise daha nadir olup genellikle 
izole veya nodüler yapıdadır.4,5,10 Literatürde, OTNF 
ve perioküler nörofibromlar ile ilgili bildirilmiş geniş 
olgu serilerinden biri Lee ve ark. tarafından bildiril-
miştir.4 Bu yayında toplam 33 olgunun yalnızca 
%6’sında bilateral tutulum saptanmış olup, tüm ol-
gularda üst kapak tutulumu varken, olguların yarı-
sında alt kapak tutulumu bildirilmiştir. Bununla 
birlikte alt kapak tutulumu olduğunu bildirdikleri ol-
gulardan yalnızca birinde, nodüler nörofibroma bağlı 
ektropiyon gelişmiş ve pentagonal wedge rezeksiyon 
yapılmıştır. Olgunun histopatolojik incelemesi hak-
kında ise bilgi verilmemiştir. Olgumuzda, perioküler 
tutulum her iki gözde de görülmekteydi ve sağ alt ka-
pakta hem perioküler nörofibromlara, hem de tars ve 
palpebral nörofibroma bağlı ektropiyon gelişimi 
mevcuttu ve histopatolojik inceleme diffüz nörofib-

RESİM 3: a) Cilt altı yağ dokuya uzanım gösteren düzensiz sınırlı neoplastik hücreler (H&E, x40),  
b) İnce fibriller zeminde dalgalı veya virgül şeklinde nükleuslu nörofibrom hücreleri (H&E, x200), c) CD34 pozitifliği (DAB, x200), d) S100 pozitifliği (DAB, x200)
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rom olarak raporlandı. Literatürde, perioküler nöro-
fibromlar, ya olgu sunumları ya da daha geniş vaka 
serileri şeklinde sunulmuştur ve perioküler diffüz nö-
rofibroma bağlı ektropiyon daha önce bildirilmemiş-
tir. Çoğu vaka, pleksiform nörofibromlara bağlı 
gelişen kapak pitozu ile nodüler ya da soliter kapak 
tutulumuna bağlı deformitelere odaklanmıştır.4,5 
Kapak pitozu yanında kaş pitozu ve lateral kantal tu-
tulum bildirilmiş ancak histopatolojik özelikler hak-
kında bilgi verilmemiştir.  

Bir başka geniş vaka serisinde, tüm olgularda pi-
tozis bildirilmişken, ektropiyon gelişen olgu bildiril-
memiştir. Bu çalışmada olguların yarısında orbita 
tutulumu, yaklaşık %60’ında lateral kantus tutulumu 
izlenmiştir.5 Olgumuzda, yaygın yüz ve perioküler 
bölgeyi kaplayan multiple nörofibromlara rağmen or-
bita tutulumu, lateral kantus tutulumu ve pitozis iz-
lenmemiştir. Rekürren ve primer periorbital 
plexiform nörofibromların histopatolojik incelemesi-
nin yapıldığı retrospektif bir çalışmada, primer olgu-
ların çoğunda pleksiform nörofibrom saptanırken, 
bunların arasında nüks gelişen olguların histopatolo-
jik incelemesinde diffüz nörofibromların daha baskın 
olduğu saptanmıştır.12 Çalışmalarında immünohisto-
kimyasal inceleme de yapılmış ve pleksiform nöro-
fibromların diffüz fenotipe dönüşümünde mast 
hücrelerinin ve infiltrasyon belirteçlerinin ekspres-
yonunun bir rolü olabileceği ileri sürülmüştür. Ay-
rıca yazarlar, nörofibromlara bağlı her operasyon 
sonrasında nüks gelişme riskinin arttığını bildirmiş-
lerdir. Diffüz nörofibrom saptanmış olan olgumuz, 
daha önce herhangi bir göz kapağı operasyonu geçir-
memiş olup, 6 aylık takibinde herhangi bir nüks iz-
lenmemiştir.  

Perioküler nörofibromda göz kapağı tutulumu 
farklı şekillerde olabilir ve olguya özgü plan yapmak 
gerekir.4,5,10 Çocukluk ve adölesan çağındaki nöro-
fibromlar agresif büyüme eğilimi gösterirken, yetiş-
kinlerde ilerleme hızı azalmaktadır.4,14 Bu nedenle 
erken yaşlarda daha aşamalı cerrahiler ile yakın izlem 
yapılırken, kalıcı ve daha agresif cerrahiler erişkin 
dönmeme saklanabilir. Bununla birlikte bu olgulara, 
nüks riski ve uygulanan cerrahilere bağlı gelişebile-
cek komplikasyonlar nedeniyle, uygulanacak olan 
cerrahiler hastanın semptomlarına ve hastalığın iler-

leme hızına göre planlanmalıdır. Sunulan olguda ol-
duğu gibi, tüm kapağın tutulmuş olduğu bir olguda, 
bütün nörofibromların eksize edilmesi önerilmez, 
çünkü cerrahinin yaratacağı fonksiyon kaybı, mevcut 
nörofibromların neden olduğu fonksiyon kaybından 
daha büyük olacaktır. Ayrıca, nörofibromların tama-
men çıkarılması, yaygın yumuşak doku infiltrasyonu 
ve lezyonun gerçek bir kapsülünün bulunmaması ne-
deniyle hiçbir olguda teorik olarak mümkün değildir. 
Bu nedenle de nörofibromların neden olduğu fonksi-
yon kaybını azaltacak ve lezyonu küçültecek kısmi 
eksizyonlar tercih edilmektedir.  

Bu olguda, NF1 ile ilişkili bilateral multiple pe-
rioküler nörofibromları olan bir hastada, alt göz ka-
pağında diffüz palpebral ve tarsal nörofibroma 
infiltrasyonu nedeniyle gelişen mekanik ektropiyon 
ve bunun yönetimi sunulmuştur. Yapılan wedge re-
zeksiyon ile ektropiyon düzeltilmiş ve olgunun fonk-
siyonel kaybı giderilerek oküler semptomlarda 
düzelme sağlanmıştır. Olgudaki yaygın nörofibrom 
tutulumuna bağlı olarak sınırlı eksizyon tercih edil-
miştir. Perioküler bölgede görülen nörofibromlar ge-
nellikle plexiform tip olarak bildirilmiş olup, 
olgumuz, diffüz palpebral nörofibromaya bağlı geli-
şen ilk ektropiyon vakasıdır. Literatürde, perioküler 
tutulumların ve bunlara uygulanan tedavilerin çeşit-
liliği göz önüne alındığında, olgu sunumumuzun te-
davi yaklaşımına ve Türkçe literatüre katkıda 
bulunması amaçlanmaktadır. 
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