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Becker Neviis ve Hamartomun Eglik Ettigi
Bir Norofibromatoz Tip 1 Olgusu

Neurofibromatosis Type 1 Case with
Becker Nevus and Hamartoma

OZET Nérofibromatoz (NF), deri, sinir sistemi ve gozde belirtiler olusturan ve otozomal dominant
gecis gosteren bir hastaliktir. Becker neviis, hiperpigmente makiil ve hipertrikozla karakterize be-
nign bir hamartomdur. NF ile birlikteligi nadiren bildirilmistir. Yirmi iki yasindaki erkek olgu vii-
cudunda benler ve deriden kabarik lezyonlar sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu. Tiim viicudunda
yaygin “cafe au lait” lekeleri, nérofibromlar saptanan hastaya NF1 tanisi konuldu. Sol pektoral bol-
gede 6x8 cm capli, yumusak, elastik kivamda, soluk kirmizi renkte lezyon ve gevresini ¢evreleyen
hiperpigmente zeminde, yogun killanma izlendi. Lezyonun, klinik gériiniime dayanarak Becker
neviis oldugu, yapilan yumusak doku ultrasonu sonrasinda ise ortasinda kas hamartomu bulundugu
belirlendi. Bu ¢aligmada, sol pektoral bolgesinde kas hamartomu ve gevresinde Becker neviis izle-
nen bir NF1 olgusu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Nérofibromatozis; hamartom

ABSTRACT Neurofibromatosis (NF) is an autosomal dominantly inherited disease, commonly man-
ifested in the skin, nervous system and eyes. Becker’s nevus is a bening cutaneous hamartoma which
is characterized by hyperpigmented macule with hypertrichosis. It has been rarely reported coex-
istence with neurofibromatosis. A 22 years-old man was admitted to our department with the com-
plaints of pigmented macules and soft, elevated lesions. That patient was diagnosed as NF1 according
to diffuse “cafe au lait” macules and neurofibromas on his body. 6*8 cm soft, elastic, pale red pig-
mented lesion in the left pectoral region and a dense hypertricosis in the hyperpigmented area sur-
rounding the lesion are viewed. It is determined that the lesion is Becker’s nevus based on clinic
view and there is muscle hamartome in the middle of the lession after soft tissue ultrasound imag-
ing. A NF1 case with muscle hamartome in the left pectoral region and Becker’s nevus around it was
presented here.
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orofibromatoz (NF); deri, goz, iskelet ve sinir sistemini tutan noro-

kutanoéz bir hastaliktir. Otozomal dominant gecis gosteren hastali-

gin, NF1 ve NF2 olmak tizere iki alt tipi tanimlanmigtir. NF1, 17.
kromozomdaki, NF2 ise 22. kromozomdaki gen defekti sonucunda gelis-
mektedir.! Amerikan Ulusal Saglik Enstitiistintin 1988 yilinda belirledigi
NF1 i¢in tani kriterleri Tablo 1’de goriilmektedir.?

NF1’de deri tutulumu geneldir. Baslica deri bulgulari; “cafe au lait” le-
keleri, nérofibromlar, aksiler-inguinal ¢illenme ve iris hamartomlaridir.3# Sis-
temik olarak optik sinir gliomu, santral sinir sisteminde diger glial tiimorler,
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TABLO 1: Nérofibromatoz Tip 1 (NF1) tani kriterleri.”

sayisinin alti veya daha fazla olmasi

. Koltuk alti veya kasik bélgesinde ¢illerin bulunmasi
. Optik gliomun mevcut olmasi
. Iki veya daha fazla Lisch nodiilii (iris hamartomu) bulunmasi

-~ o &1 B~ W N

1. Piiberte 6ncesi ddnemde 5 mm veya daha blyuk, puberte sonrasi dénemde 15 mm veya daha bilyiik “cafe au lait” makdlintn bulunmasi ve

. Herhangi bir tipte iki veya daha fazla ndrofibromun veya bir adet pleksiform nérofibromun bulunmasi

. Sfenoid displazisi veya psddoartrozla birlikte veya artroz olmaksizin uzun kemiklerin korteksinde incelme gibi kemik anomalilerinin olmasi
. Birinci dereceden akrabalarinda yukaridaki tani kriterlerine gére NF1 tanisi konulmus olmasi

* Tani igin yukaridakilerden ikisi veya daha fazlasi olgularda bulunmalidir.

ossedz lezyonlar ve endokrin anomaliler izlenebi-
lir.>7 Becker neviisii, epidermal ve dermal kompo-
nentlerinden olusan benign kutanéz hamartomdur.
Genellikle iist govde ve omuzlarda gozlenen neviis,
irregiiler kenarh hiperpigmente makiille karakteri-
zedir. Uzerinde siklikla hipertrikoz izlenmektedir.
Siklikla erkeklerde goriilmektedir. Diiz kas hamar-
tomu ve tek tarafli gogiis hipoplazisi Becker neviis
ile iligkilendirilmigtir.®? Bununla birlikte, Becker
neviis ve NF1 birlikteligi nadir olarak bildirilmistir.

Bu ¢aligmada, ortasinda kas hamartomu olan
Becker Neviisiin eslik ettigi bir NF1 olgusu sunul-
mustur.

OLGU SUNUMU

Yirmi iki yasindaki, Irak uyruklu erkek olgu, polik-
linigimize yaklasik 10 yildir viicudunda fark ettigi
deri degisiklikleri yakinmas ile bagvurdu. Olgunun
yapilan dermatolojik muayenesinde, viicudunda
caplar1 3 mm-7 cm arasinda degisen, ¢ok yaygin
kahverengi makiiller mevcuttu. Bu lezyonlar “cafe
au lait” lekesi olarak degerlendirildi. Bu lekelerin en
biiyligii, sag alt bacak i¢ yliziinde 6x8 cm ¢apinda
idi (Resim 1). Sol ve sag aksiller bolgede, 2-3 mm
capli yaygin goriiniimde makiiler lezyonlar, aksiler
cillenme olarak degerlendirildi (Resim 2). Sag ve sol
meme cevresinde daha yogun olmak tizere, gévdede
alti-yedi adet, ¢aplar1 1-2 cm arasinda degisen, bas-
makla iceri dogru ¢oken, yumusak, elastik kivamda,
sapsiz, nodiiler lezyonlarin norofibromlar oldugu
diistiniildii (Resim 3). Sol pektoral bolgede 6x8 cm
capli, yumusak, elastik kivamda, soluk kirmizi
renkte lezyon ve etrafini ¢evreleyen hiperpigmente
zeminde, yogun killanma izlendi. Lezyonun do-

RESIM 1: “Cafe au lait’ lekeleri.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

gumdan itibaren oldugu ve yasla birlikte progresif
olarak ilerledigi 6grenildi. Klinik olarak Becker
neviis tanis1 konan lezyonun ortasinda yapilan yu-
musak doku ultrasonografisi (USG) sonrasinda kas
hamartomu oldugu belirlendi (Resim 4, 5). Derma-
tolojik ve fizik muayenesinde bagka patoloji izlen-
meyen olgunun, goz muayenesinde Lisch nodiilleri
saptandi. Beyin manyetik rezonans goriintiilemede
(MRG) patoloji saptanmayan olgu, néroloji ve gas-
troenteroloji boliimleri tarafindan normal olarak
degerlendirildi.
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Deri bulgularindan siitlii kahverengi lekeler
(cafe-au-lait) en erken bulgulardandir. Bunlar kes-
kin sinirl, agik kahverengi, ¢aplar1 0,5-50 c¢m ara-
sinda degisen makiiler lezyonlardir. Bu makiil-
lerden 1,5 cm ve iizerindekilerin alt1 ya da daha
fazla bulunmasina “Crowe” belirtisi denmektedir.
Dogumda var olan bu lekeler daha sonra da ortaya
¢ikabilmektedir. Yasla biiyiikliikleri ve sayilarinda
artig gozlenebilmektedir.'®!* Olgumuzda en buyugi
sag alt bacak i¢ yiiziinde yerlesen, tiim viicudunda
yaygin “cafe au lait” lekeleri saptandi. NF1’in diger
deri bulgulari; aksiler ¢illenme, periferik sinirlerden
kaynaklanan nérofibromlardir. Bunlar yumusak,
mor-pembe renkli, kubbe seklinde, sapli ya da sap-

siz olabilen lezyonlardir. Bir tane olabilecegi gibi,

RESIM 2: Aksiller cillenme.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

RESIM 4: Becker nevis ortasinda kas hamartomu.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

RESIM 3: Norofibromlar.
(Renkli hali icin Bkz. http:/www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

TARTISMA

NF1 tanisi genellikle cocukluk ¢aginda, deri ve sis-
temik bulgularin degerlendirilmesiyle konulmak-

tadir.’® Daha 6nceki ¢caligmalarda, NF1’in erkekler-

RESIM 5: Becker nevils ortasinda kas hamartomu-lezyonun uzaktan
] > ] gérinimd.
esit goruldiigi bildirilmektedir. (Renkii hali igin Bkz. http://wwiw.turkiyekinikleri.com/journalidermatoloji-dergisiF1300-0330/)

de daha sik oldugu, son yillarda ise her iki cinste de
11,12
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say1llamayacak kadar ¢ok irili ufakh gesitli formlarda
olabilirler. Genellikle 10 yasindan sonra ve siklikla
govdede belirmekte, puberteden sonra sayilar: art-
maktadir.”® Olgumuzda 6zellikle gévde yerlesimli,
boyutlar1 0,5-1 cm arasinda degisen, sapsiz norofib-
romlar dikkat gekiyordu. Altta bulunan dermal de-
fekt nedeni ile tizerlerine hafif basin¢ uygulaninca
tabana dogru gomiilmektedirler, buna “diigme-
delik betirtisi” denilmektedir.*¢ Olgumuzda baz:
norofibromlarda bu bulguya rastlanmistir. Pleksi-
form norofibromlar ise siklikla yiiz bolgesinde bu-
lunur.' Sinir kihifindan koken alan nérofibromlarin
yapisinda mast hiicrelerinin bulunmasindan dolay:
hastalarin %10’ unda kagint1 sikdyeti mevcuttur.'’
Daha 6nce yayimlanan bagka bir ¢calisgmamizda yay-
gin norofibromlara bagh olarak siddetli kagint: ya-
kinmas: mevcuttu.’® Olgumuzda en dikkat ¢ekici
deri bulgusu, sol pektoral bolgede Becker neviis
tizerinde saptanan kas hamartomu idi. Becker
neviis, epidermal ve dermal komponentlerinden
olusan benign kutantz hamartomdur. Genellikle er-
keklerde izlenen lezyon, iist govde ve omuzlarda
yerlesen, irregiiler kenarl, hiperpigmente makiille
karakterizedir. Uzerinde siklikla hipertrikoz izlen-
mektedir. Becker neviisiin NF1 ile birlikteligi nadi-
ren bildirilmistir. Kar ve ark., 22 yagindaki bir erkek
hastada NF1 ve Becker neviis birlikteligini sunmus-
lardir.® Kim ve ark. adolesan dénemde “cafe au lait”
makdilleri gelisen, NF1 ve Becker neviis birlikteligi
olan bir hasta bildirmislerdir.”” Bizim olgumuzda,
Kar ve ark.nin ¢aligmasinda oldugu gibi lezyon do-
gumdan itibaren izlenmekte idi. Uvaraj ve ark. da
benzer bir olgu sunmuglardir.?’

NF71’in en sik ve 0zgiil bulgusu; iristeki fokal
hamartom olan Lisch nodiilleridir. Lisch nodiilleri
iris ve ag1 bolgesinde, yuvarlak kubbe seklinde, de-
gisik boyutlarda, yiizeyden kabarik, portakal-kah-
verengi, tek tek veya birlesmeye egilimli melano-
sitik hamartomlardir. Siklikla alt1 yagin tistiinde go-
riilmektedir.”!® Bir diger gz bulgusu olan optik gli-
yom, NF1'de en sik goriilen santral sinir sistemi
timoriidir. Ancak bes hastadan birinde belirtilere
yol agmaktadir. Benign seyirli olan bu tiimorler na-
diren maligniteye dontstirler.?! Olgumuzda sapta-
nan tek goz bulgusu; Lisch nodiilleri idi.

Saglikli kardegslerle yapilan c¢aligmalarda,
NFT’li hastalarda IQ ortalamasinin anlamli olarak
daha disiik oldugu, 6grenme giigligii gelistigi sap-
tanmistir.”> Ancak mental retardasyon ve epileptik
nobetler daha az siklikla gorillmektedir.'” Olgu-
muzda noroloji konsiiltasyonu sonrasinda gerek
zeka gerekse mental motor gelisim agisindan geri-
lik ya da norolojik bir defisit saptanmamagtur.

Ayrica hastalarda makrosefali, viicut yapisinin
kisa olmasi, uzun kemiklerde, 6zellikle tibia ve fi-
bulada psddoartroz, skolyoz da seyrek olarak go-
rilmektedir. Daha 6nce yayimlanan olgumuzda
kisa boy ve makrosefali dikkat cekici idi.’® Olgu-
muzda iskelet sistemi ile ilgili patoloji saptanma-
mistir.

NF1’de noéro-radyolojik goriintiileme, hastali-
gin yayginlhigin tespit etmek, eslik eden patoloji-
leri saptamak ve komplikasyonlarin gelismesini
takip etmek icin gerekli goriilmektedir. Bu amagla
duyarliligy ve 6zgiilliigi nedeni ile MRG tercih
edilmektedir.??* Olgumuzda beyin MRG bulgular
normal sinirlarda idi.

Bugiin itibariyla NF1 i¢in tibbi tedavi bulun-
mamaktadir. Deride agr1 verici ya da kozmetik
sorun yaratan lezyonlar plastik cerrahi tarafindan
eksize edilebilir. Ancak tekrarlama olasilig1 her
zaman vardir. Iskelette meydana gelen degisimler,
cerrahi olarak tedavi edilebilir. Bilgisayar destekli
egitim, hem 6zel 6grenme zorluklar1 agisindan hem
de dikkatini verememe zorlugu ve kotii ince moto-
rik durumlarinda yardim i¢in 6nemlidir.

NF1’li hastalarda akciger kanseri riskinin
fazla oldugu bildirilmistir.? Sinir kilifi tiimoérleri,
gastrointestinal stromal tiimoérler, feokromasi-
toma, jiivenil miyelositik 16semi ve cocukluk ¢ag:
rabdomiyosarkom, osteosarkom, noroblastom,
anaplastik biiyiik hiicreli lenfoma da goézlendigi
bildirilmigtir.?® Bu hastalarda yagam siiresi de ki-
salmigtir. Daha 6nceki olgumuzda kolon kanseri
izlenmisti.'® Olgumuzda yapilan tetkikler sonucu
prekanserdz ya da kanserdz bir lezyon saptanma-
mistir.

Goruldugu gibi, NF bircok sistemi tutabil-
mekte ve ciddi komplikasyonlara neden olabil-
mektedir. Bu nedenle hastaligin erken ve tanisi
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onem kazanmaktadir. Bu nedenle prenatal tani i¢in neviis ve kas hamartomu birlikteligi saptanmais

DNA analizleri yapilabilir. Bu olguda literatiirde olup, bu 6zelligi ile ¢alismamizin literatiire katki

daha 6nce ¢ok rastlanmayan NF1 ile birlikte Becker =~ saglayabilecegi diistiniilmektedir.
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