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Amaç: Bu makalede saçli deride pleksiform nörofibrom

tespit edilmis 2 olgu klinik, radyolojik görüntülerne ve

tedaviye yaklasim bakimindan sunulmustur.

Bulgular: Her iki hastada da lezyonlar totalolarak

çikarilmis ve skalp defektIeri primer olarak tamir

edilmistir. Hastalarin takiplerinde nüks izlenmemistir.

Sonuç: Pleksiform nörofibrom olgulari konjenital

lezyonlardir. Bu lezyonlarin malign degisim risklerinin

bulunmasi nedeniyle, tani konuldugu anda total

eksizyonlari önerilir.

Anahtar Kelimeler: Pleksiform nörofibroma,

nörofibromatozis, oksipita!, skalp

GIRIs

Epikraniyal nörofibromatozis; nörofibroma

tozisin nadir bir bulgusudur (3,5). Ciltteki renk

degisikligi ile karakterizedir. Oksipital bölgede

daha sik olarak görülmekte, oksipital kalvaryumda

kemik destrüksiyonuna neden olabilmektedir (3-6).
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Aim: Here we discuss clinical, neuroradiological

findings and management of 2 cases of plexiform
neurofibroma.

Results: Total excision of the lesions was achieved at both

of the patients and no recurrences were detected at
follow-ups.

Candusian: Although plexiform neurofibromas are

congenital lesions, they have a risk of malignant
transformation. Total excision is recommended at the

time of diagnosis.

Key Words: Plexiform neurofibroma, neurofibromatosis,

oecipitali scalp

Pleksiform neurofibromalar neurofibroma

tozisin diger bulgulari olmadan da görülebilirler.
Genellikle dogumdan hemen sonra tespit edilirler
(5,6).

Bu makalede tespit edilmis 2 saçli deri
pleksiform nörofibroma olgusu klinik, radyolojik
ve tedavi açisindan tarhsilrnishr.
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OLGU SUNUMU - OLGU 1

35 Yasindaerkek hasta, basinin arka kisminda
sislik nedeniyle poliklinigimize basvurdu.
Öyküsünde sisligin 15yildir mevcut oldugu; küçük
bir findik büyüklügündeyken giderek artmis
oldugu ögrenildi. Hastanin genel fizik
muayenesinde sol oksipital bölgeye lokalize 7x8
cm boyutlarinda nodüler ve hiperpigmente lezyon
saptandi. Norolojik muayenesinde patolojik
bulguya rastlanmadi. Diger labarotuvar degerkçi
normal sinirlardaydi.

Hastanin kraniyal tomografisinde, sol
oksipital bölgede 5x6 cm büyüklügünde saçli
deride kalinlasma ve komsulugundaki kemik
yapida iç ve dis tabulanin birbiriyle birlesmis
oldugu, kemik korteksin ileri derecede inceldigi
ancak kemikte defekt veya destrüksiyonun
olmadigi saptandi.

Manyetik rezonans görüntülernede (MRG),
sol oksipital bölgede subgaleal 5x6 cm çapinda Tl
agirlikli serilerde kas dokusu ile izointens, proton
dansitede ve T2 agirlikli serilerde hiperintens
lezyon izlendi. Post kontrast serilerde tanimlanan
yumusak doku lezyonunun santraldeki 2 cm
boyutundaki bir kisim disinda homojen boyandigi
görüldü. Ancak intrakranial mesafede herhangi bir
lezyon izlenmedi (Resim la ).

Hasta operasyona alinarak kitle subgaleal
totalolarak eksize edildi. Alinan yumusak doku
kitlesinin patoloji sonucu pleksiform nörofibrom
olarak degerlendirildi (Resim lb,c). Hastanin
operasyondan sonraki 2 yillik takiplerinde
rekürens izlenmedi.

Resim la: Tl agirlikli MR incelemede kontrastli sagital
serilerde homojen fakat santralindeki bir kisim kontrast
boyanina göstermeyen skalp lezyonu.

Kuzeyii: Ska/p Pleksiforni Nörofibroniasi

Resim 1b: Oval ya da igsel nitelikte schwann hücreleri
ve fibroblast proliferasyonundan olusan neoplazm
dokusu (HEx200).

Resim le: Immunhistokimyasal çalismada schwan
hücrelerinde 5-100 protein pozitifligi (Immunperok
sidaz-S-100 protein ).

OLGU 2

21 yasinda erkek hasta araç içi trafik kazasi
sonucu acil poliklinige getirildi. Fizik muayene de
sag oksipital bölgeyi tamamen içeren subgaleal
kalinlasma saptandi. Hastanin Glaskow Koma
Puani 12 idi. Bilgisayarli Beyin Tomografisi
(BBTYnde; pnömosefalus ve kontüzyo serebri
saptandi. Oksipitaldeki lezyon, ilk
degerlendirmede travmatik subgaleal hematom
olarak düsünülmüstü. Ancak öyküsünde bu
lezyonun çocukluktan itibaren var oldugu ve
zamanla büyüdügü ögrenildi. Travmadan dolayi
hasta konservatif tedaviye alindiktan ve nörolojik
muayene si normale döndükten 1 ay sonra yapilan
kontrolünde; lezyona yönelik MRG'de; Tl agirlikli
serilerde kas dokusu ile izointens, proton dansite
ve T2 agirlikli serilerde hiperintens lezyon izlendi.
Post kontrast serilerde ise lezyonun kontrast
tuttugu görüldü (Resim 2a). Kemik yapida
destürüksiyon saptanmadi. Hasta Plastik ve
Rekonstüriktif Cerrahi bölümüyle birlikte
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operasyona alinarak total eksizyon gerçeklestirildi.
Alinan llx10x1,5cm büyüklügündeki lezyonun
patolojik incelemesinde tani pleksiform
nörofibroma olarak koyuldu (Resim 2b,c).
Hastanin 1,5 yillik takiplerinde rekürens
izlenmedi.

Resim 2a : Tl agirlikli MR incelemede kontrastli aksiyal
kesitlerde homojen kontrast boyanma gösteren skalp
lezyonu.

Kuzeyii: Skalp Pleksiform Nörofibromasi

TARTISMA

Epikraniyal nörofibromatozis, nörofibroma
tozis i (Von-Recklinghausen hastaligi) ile beraber
görülebildigi gibi, nörofibromatozisin diger
bulgulari olmaksizin da görülebilir ve konjenital
nörofibromlar arasinda siniflandirilir (5,6).
Nörofibromatozis I; herediter, otozomal dominant
nörokutanöz sendromlardandir. Vücutta yaygin
olarak bulunan nörofibromlar ve ciltte yaygin
pigmentasyon arhsi yani cafe-au-Iait lekeleri ile
karakterizedir ve Santral Sinir Sistemi tümörleri

siklikla eslik edebilir (2 ).

Saçli deri pleksiform nörofibromasi (SDPN)
neurofibromatozisin nadir bir bulgusudur (3,5).
Genellikle oksipital bölgede görülmektedir.
Kendisini saçli deri kalinliginda artma ve
pigmentasyon degisikligi ile gösterir. Pleksiform
nörofibromlar en sik boyun, pelvis ve
ekstremitelerde görülmektedir. Mezenterik
pleksiform nörofibromanin Von-Recklinghausen
hastaligi için patognomonik oldugu belirtilmek
tedir (3-7).

SDPN kemikte destürüksiyona neden olabilir
ve bu durum genellikle oksipital kemikte
izlenmektedir. Lambdoid sütürü destürükte ederek
transvers sinüse kadar uzanabilirler. SDPN

genellikle dogumda tespit edilir ve yasla birlikte
boyut arhsi yaninda pigmentasyonunda da artis
görülebilir (3-6).

Resim 2b: Demetler olusturan schwann hücreleri ile
karisik fibroblastik proliferasyon (HEx200).

Resim 2c: Masson

boyamasinda "Tactil
(M.Trichrome x 200).
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Trichrome histakimyasal
cisimcikleri" izlenmekte

Bu tümörler genellikle benign karakterli olup
malign dönüsüm gösteren olgular da bildirilmistir.
Genellikle diffüz vasküler dagilim gösteren
SDPN'ler büyük boyutlara ulashklarinda kanama
egilimindedirler (1-3).

Pleksiform neurofibromanin histopatoloji
sinde, periferal sinirlerde fusiform genisleme,
siklikla miksoid matriks, schwan hücreleri,
fibroblastlar ve kollajen lifler görülür (1,2).

Genelikle MRG'de multinodüler

karakterdedirler. Tl agirlikli serilerde hipointens,
T2 agirlikli kesitlerde hiperintens ve multiple
lobüler ring yapisindadirlar. Vasküler yoguriluga
göre orta veya yüksek derecede kontrast tutarlar
(1,5-7).
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Tedavinin planlamasinda anjiografi ve
somasi eksizyon önerilir. Total eksizyon somasi
total kür mümkündür (1,2). Total eksizyon bazen
subgaleal yada saçli derinin tutuldugu
tabakalardan disseksiyonla mümkünse de (Olgu 1)
bazen lezyonun saçli deriden diseksiyonu söz
konusu olamaz. Bu olgular da (Olgu 2) saçli derinin
hemen hemen tamami lezyondan ibarettir ve total
eksizyon somasi primer tamirin mümkün olmadigi
olgularda rekonstürüktif greftlemeyi gerektirirler.
Bu makalede sunulan iki olguda da total eksizyon
gerçeklestirilmis ve greftleme gerekmemistir. 2
olguda da nörofibromatozisin diger bulgu ve
semptomlarina ratlanmamistir. Tedavilerinden
soma sirasiyla 1 ve 1,5 yil geçmesine ragmen
rekürrens izlenmemistir.
SDPN da izlem için en önemli sorun literatürde de
belirtilmis olan malign degisim ve büyüklüge bagli
olarak meydana gelebilecek gross kanarnalardir
(6). Ayni zamanda kemik yapida meydana
getirebildikleri destürüksiyon ve sonuçta sinüs
tutulumlari da benign davranis sergileyen
SDPN'lerin, hayati tehdit eden lezyonlara
dönüsmelerine neden olabilir (4,6). Cerrahi islem
suasinda karsilasilabilecek en önemli sorunlar ise
rekonstürüksiyonun gerekebilmesi ve gross
kanarnalardir. Total eksizyon hem rekürrensi hem
de malign degisimi engelleyen bir yaklasrmdir. Bu
nedenle gelisebilecek komplikasyonlarin
önlenmesi açisindan bu lezyonlarin görüldükleri
zaman büyümeleri beklenmeden total eksizyonu
önerilir.
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