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Ozet
Amagc: Pleksiform norofibromatozis, histolojik olarak benign
karakterli olmasma karsin, kozmetik/fonksiyonel

deformiteye yol agabilen nadir bir sinir kilifi timoriidiir.
Norofibromatozisin diger stigmatlari ile birlikte veya izo-
le olarak saptanabilen lezyonlar, genellikle boyun, govde
veya ekstremitelerin major sinirleri boyunca uzanma
egiliminde olup yaklasik %5 oraninda malign doniisiim
riski tasimaktadir.

Olgu Sunumu: Bu makalede gluteal bolgesinde hiperpig-
mente makiiler lezyon zemininde agrili subktuan kitleleri
olan, klinik ve histopatolojik ozellikleri ile pleksiform
norofibromatozis tanisi konulan on dort yasinda bir erkek
olgu sunuldu.

Sonu¢: Bu sunumda pleksiform norofibromatoziste eslik
edebilecek spinal deformiteler ve malign doniisiim riski-
nin vurgulanmasi amaglandi.

Anahtar Kelimeler: Pleksiform nérofibromatozis
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Summary

Objective: Plexiform neurofibromatosis is a rare nerve sheath
tumour resulting cosmetic/functional deformity although
it has histologically benign character. Lesions which are
found as isolated lesions or associated with other stig-
mata of neurofibromatosis tend to be located on major
nerves of neck, trunk or extremities and carry approxi-
mately 5% risk of malignant transformation.

Case Report: In this article, a 14-year-old boy with painful
subcutaneous masses located on his gluteal region was
presented in whom the diagnosis of plexiform neurofi-
bromatosis was based on his clinical and histopathologic
features.

Conclusion: In this presentation it was aimed to emphasize
the associated spinal deformities and the risk of malig-
nant degeneration in plexiform neuorofibromatosis.

Key Words: Plexiform neurofibromatosis
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Pleksiform norofibromatozis (PN), Schwan
hiicrelerinden koken alan, nadir goriilen bir sinir
kilif1 timoriidiir (1). Lezyonlar genellikle bir sinir
boyunca uzanma egiliminde olup (1) en sik tutulan
sinir ve sinir kokleri; boyun, gdvde ve ekstre-
major sinirleridir (2). Pleksiform
norofibromlar histolojik olarak benign karakterli
tiimorler olmasina karsin (1) hastalarda kozmetik
ve fonksiyonel deformitelere yol agabilmektedir
(1,3). Literatiirde santral sinir sistemi basisi, barsak
ve hava yolu obstriiksiyonu, makroglosssi, elde
masif biiylime ve lezyon bolgesindeki ciltte kalin-
lagsma goriilen PN olgulart bildirilmistir (1-4).

mitelerin
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Norofibromatozisin diger stigmatlariyla birlikte
veya izole olarak saptanabilen lezyonlar (1,4) yak-
lasik %5 oraninda malign doniisiim riski tagimak-
tadir (1,3).

Olgu

Ondort yasinda erkek hasta, viicudunda dogus-
tan var kahverengi lekeler ve kalcasinda, ilk defa
7-8 y1l 6nce ortaya ¢ikan ve giderek biiyiiyen, agri-
I sislikler nedeniyle poliklinigimize bagvurdu.
Ozgecmisinde bir ozellik olmadigini, ailesinde
benzer lezyonlar1 ve sikayetleri olan birinin bu-
lunmadigin ifade etti.
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Dermatolojik muayenesinde; sirtinda ve her
iki aksiller bolgede, 0,5 cm caph ¢ok sayida
hiperpigmente makiiller; boyun c¢evresinde, yumu-
sak kivamli, 0,5-1 cm caplarinda subkutan, deri
renginde nodiiller; sag gluteal bolge {izerinde do-
gustan var oldugu Ogrenilen ve sakral bolgeye
dogru giderek genisleyen 20X30 cm caph
hiperpigmente makiiler lezyon zemininde agrili
subkutan nodiiller ve sakral hipertrikoz saptandi
(Resim 1).

GOz muayenesi ve diger sistemlere ait fizik
muayenesinde patolojik bir bulgu saptanmadi. Sag
gluteal bolgedeki lezyondan alinan inzisyonel bi-
yopsi materyalinin histopatolojik incelemesinde;
derin dermiste diizgiin sinirli, pleksiform yapi olus-
turan yuvarlak cekirdekli noronal hiicreler, igsi go-
riintimdeki fibroblastlar izlendi (Resim 2). Bulgular
pleksiform norofibromla uyumlu olarak degerlendi-
rildi. Boyun sol tarafindaki yumusak kivamli,
tiimoral lezyonlardan alinan punch biyopsi materya-
linin histopatolojik inceleme sonucu norofibromla
uyumlu bulundu. Rutin biyokimyasal, hematolojik
ve serolojik tetkiklerinde herhangi bir patoloji sap-
tanmayan hastanin abdominal ultrasonografisinde
herhangi bir patoloji saptanmadi.

Kalca, pelvis ve lomber bolgenin direkt radyo-
lojik ve MR incelemelerinde; norofibromatozis ile
uyumlu olarak degerlendirilen keskin kenarli,
displastik tipte kamalagma izlendi. Ancak hastada
skolyoza rastlanmadigi icin bu bulgularla 6 ayda
bir takibine karar verildi.

Resim 1. Gluteal bolgede hiperpigmente makiiler lezyon
zemininde subkutan nodiiller ve sakral hipertrikoz.
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Resim 2. Derin dermiste diizgiin sinirli, pleksiform yapi olus-
turan, yuvarlak cekirdekli noronal hiicreler, igsi goriiniimiin-
deki fibroblastlar (Masson Trikrom X40.)

Tablo 1. Tip 1 norofibromatozisin tami kriterleri

8)

1.  Puberteden 6nce 5 mm’den biiyiik, puberteden sonra 15
mm’den bilyiik 6 veya daha fazla sayida cafe’-au-lait le-
keleri (Crowe belirtisi)

iki veya daha fazla sayida norofibrom veya bir
pleksiform norofibrom

Aksiller veya inguinal ¢illenme

Optik gliom

iki veya daha fazla Lisch nodiilii

Cesitli kemik lezyonlar1

Norofibromatozisli birisiyle 1.derece akrabalik

N

Nawnksw

Tartisma

Tip 1 norofibromatozis cafe’-au-lait lekeleri,
aksiller/fleksural cillenme ve norofibromlarla ka-
rakterize genetik bir dermatoz olup (5) tani igin;
Tablo 1’de ozetlenen kriterlerden iki veya daha
fazlasinin birarada bulunmasi gerekirken (8) 1 adet
pleksiform norofibromun varligi da yeterli kabul
edilmektedir (6).

Pleksiform norofibromlar direkt olarak dorsal
sinir kokleriyle baglantili olan genis plaklar seklin-
deki nodiiler pleksiform norofibromlar seklinde
goriilebilecegi gibi derinin tiim katmanlarini, kasla-
r1, kemikleri ve i¢ organlar tutabilen daha invaziv
diffiiz pleksiform norofibromlar seklinde de gorii-
lebilir (5). Kranyal veya periferik sinirlerden ve
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sinir koklerinden koken alan pleksiform norofib-
romlarin; en sik fasyal sinir, paraspinal bolge,
mediasten, lomber ve brakiyal pleksusta tutulu-
ma yol actig1 bildirilmistir (4). Olgumuzun kli-
nik muayenesinde sag gluteal bolgeden santral
bolgeye yayillan agrili  subkutan nodiiler
lezyonlar tespit edilirken MR incelemesinde
lumbosakral bolgede sinir kiliflarinda dural
ektazi izlendigi i¢in olgumuz bir nodiiler PN
olgusu olarak degerlendirildi.

John ve arkadaslari, yaslar1 1-15 arasinda de-
gisen 16 pleksiform norofibromlu hastayr kapsa-
yan c¢alismalarinda; 4’tinde govdede, 5’inde
ekstre-mitelerde ve 7’sinde servikal/list torasik
bolgede tiimoral lezyonlar, 8’inde 4 veya daha
fazla cafe’-au-lait lekesi ve 3’linde norofibro-
matozis acisindan aile anamnezi saptamislardir
(1). Ayrica tiimoral lezyonlar iizerinde hiperpig-
mentasyon veya yumusak doku hipertrofisi de
sik¢a bildirilmektedir (2).

Bizim olgumuzun dermatolojik muayenesinde
lumbosakral bolgedeki hiperpigmente zemindeki
pleksiform norofibrom lezyonlarinin yanisira
norofibromatozisin diger stigmatlart agisindan,
govdede cok sayida cafe’-au-lait lekeleri, aksiller
cillenme, kutan6z norofibromlar ve sakral
hipertrikoz tespit edildi. Ancak literatiirde
norofibromatozisin diger stigmatlar1 olmaksizin
bildirilen olgular da bulunmaktadir (3.4,7).

PN’te semptomlar lezyonlarin yerlesim yerine
(1,2) ve komsu yapilarin tutulumuna baghdir (4).
Pleksiform norofibromlara bagli barsak/hava yolu
obstriiksiyonu (1), hidrosefali, mental retardasyon,
demans, epilepsi, beyin ve kranyal sinir sistemi
bulgular1, lordoz, kifoskolyoz, psodoartroz ve
spina bifida gibi kemik degisiklikleri, akromegali,
kretenizm, hipoparatiroidizm, miksddem, feokro-
masitoma gibi endokrin bozukluklar da goriilebilir
(8). Yamada ve arkadaslar1 larenks tutulumuna
bagl oliimle sonuclanan 7 aylik bir bebek olgu
bildirmiglerdir (9). Servikal pleksiform norofib-
romu olan eriskin hastalarin biiylik boliimiiniin
asemptomatik vakalar oldugu ancak boyunda agr1,
kitle, deformite ve norolojik defisitlere de yol aca-
bilecegi bildirilmistir (10). Bizim olgumuzun da
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kalcasinda kitle ve agr1 yakinmast mevcut olup
norolojik  muayenesi normaldi.  Pleksiform
norofibrom lezyonlarinin diger norofibromlar gibi
(6) %5 civarinda malign doniisiim riski tasidigi
bilinmektedir (2). Kitlenin capinda ani biiyiime,
agrt yakinmasinin ortaya cikmasi, kitlede kalin-
lagsma ve nodiiler ¢ikintilar olugsmas1 malign donii-
simil diisiindiiren belirtilerdir (2). Malignite siip-
hesi ortaya ¢iktiginda cerrahi girisim Onerilmekte-
dir (4). Olgumuzun kalgasinda dogustan var olan
lekenin lizerinde zamanla biiyliyen, agrili, nodiiler
lezyonlar ortaya ¢ikmasina ragmen lezyonlardan
alman deri biyopsilerinde malignite bulgusu goz-
lenmedi ve bolgenin MR incelemelerinde nekroz
veya kitlede 1sinsal goriiniim gibi malignite siiphesi
uyandiran bulgulara rastlanmadi.

Norofibromatoziste spinal kolonun tutulumu
siktir. Olgularin %60°1nda spinal kolon patolojileri
eslik etmektedir. Skolyoz; idiopatik spinal egrilik
seklinde veya keskin kenarli kisa segmentli
kifoskolyozla beraber olan, orta veya alt torasik
vertabralar1 iceren, hizli ilerleme gOsteren,
displastik sekliyle ortaya cikabilir (11). Bizim ol-
gumuzun, c¢ekilen direkt radyografilerinde ve MR
goriintiilemelerinde, keskin kenarl displastik tipte
kamalagmanin olmasina ragmen skolyoza rastlan-
mad1 ve hastamiz ortopedi klinigince kilinik takibe
alindi. Bu bulgularla PN tanis1 konulan hasta tab-
lonun nadir goriilmesi, eslik edebilecek ciddi
spinal deformiteler ve malign doniisiim riski agi-
sindan dikkatli olunmasi gerektigini vurgulamak
amactyla sunuldu.
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