Goztepe Tip Dergisi 26(2):93-95, 2011
doi:10.5222/J.GOZTEPETRH.2011.093

ISSN 1300-526X

OLGU SUNUMU

Gogiis Hastaliklar:

Norofibromatozis ve plevral norofibroma

Hadice SELIMOGLU SEN (*), Ayse AYDIN (*¥), Abdurrahman ABAKAY (¥%%),

Abdurrahman SENYIGIT (###%)

OZET

Norofibromatoziste farkli akciger tutulumlart mevcuttur. Bu
calismada toraks bilgisayarl tomografisinde (BT) plevral kitle
gortiniimii veren norofibromatozisli bir olgu sunulmugstur. 44
yasinda erkek hastamin cocuklugundan beri viicudunun bircok
yerinde ciltte nodiilleri mevcuttu. Hastaya batin BT ve toraks
BT cekilmis. Toraks BT’de, sol ac alt lob siiperior segmentte
plevraya uzamm gosteren 43*22 mm boyutunda nodiiler lez-
yon tespit edilmis. Rutin tetkikler, tiimor markirlari, fiberoptik
bronkoskopi, solunum fonksiyon testleri, karbon monoksit
difiizyon kapasitesi normal surlardaydi. Cilt lezyonlarindan
bir adet biopsi alindi. Cilt biopsi sonucu norofibrom olarak
geldi. U¢ aylik takip sonucunda, Toraks BT deki lezyonda hic-
bir degisiklik saptanmadigindan lezyonun nérofibromatozisin
akciger tutulumu oldugu diisiiniildii. Norofibromatozis tanist
konan olgularda farkli ploropulmoner lezyonlar saptanabilir.
Bizim olgumuzda oldugu gibi norofibromatozis tanili olgular-
da plevral kitle goriiniimii saptandiginda primer hastaliga
bagli norofibrom da diigiiniilmelidir.

Anahtar kelimeler: Norofibromatozis, akciger, kitle

SUMMARY
Neurofibromatosis and pleural neurofibroma: Case report

There is various pulmoner attacks of neurofibromatosis. We
presented a neurofibromatosis case with pleural lesion in this
study. Fourty four years old male patient. There is a lot of der-
mal nodules in different sides of his body since childhood.
Thorax and abdominal Computed Tomography (CT) has taken.
There was a noduler lesion in left lung lower lobe superior
segment. It was 43%22 mm size and spurred to pleura. Routine
examinations, tumoral markers, fiberoptics bronchoscopy, res-
piratory function tests and carbon monoxide diffusion capacity
test were assessed in normal limits. One biopsy material has
taken from dermal lesion. Dermal biopsy result was neurofib-
rom. After three mounths there was not any difference in lesion
at control Thorax CT. The pleural lesion considered as thora-
cic neurofibroma. There is different pleuropulmoner lesions in
neurofibromatosis patients. When we detect pleural mass in
neurofibromatosis cases, we must think neurofibrom origina-
ted from primer disease in seperator diagnose.
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Norofibromatozis en sik goriilen ndrogenetik has-
taliklardan biridir. Klinik ve genetik olarak hastalik
iki ayr1 formda tanimlanmigtir. Bunlar Von
Recklinghausen hastaligi olarak da bilinen N&ro-
fibromatozis tip 1 (NF 1) ve Norofibromatozis tip
2 (NF 2)’dir.

NF 1, otozomal dominant gegisli herediter bir
norokiitandz sendrom olup, multipl siitlii kahveren-
gi lekeleri (café au lait spots), Lisch nodiilleri ve
benign norofibromlarla tanimlanir (1. Periferik
sinirlerin toraksta yaygin olmasi nedeniyle,NF
1’de gogiis duvari, akcigerler ve mediasten gesitli
sekillerde etkilenmektedir 2. Bazen timér biiytik
boyuta ulagabilir. Cogu olgu asemptomatik seyre-

der. Tedavi yontemi cerrahidir ®). Norofibromato-
ziste farkli akciger tutulumlari saptanmistir. Bu
calismada Toraks BT’de plevral kitle g6riintimii
veren norofibromatozisli bir olgu sunulmustur.

OLGU

44 yasinda erkek hasta. Cocuklugundan beri viicu-
dunun bir¢ok yerinde ciltte nodiilleri olmasi nedeni
ile norofibromatozis 6n tanist ile tetkik edilmig
ancak kesin tanit konulamamig. Hastaya, Haziran
2008'de kontrol amagh batin bilgisayarli tomografi
(BT) ve Toraks BT cekilmis. Toraks BT de sol AC
alt lob stiperior segmentte plevraya uzanim goste-
ren 43*22 mm boyutunda nodiiler lezyon tespit
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edilmis. Hasta,Akciger karsinomu, nérofibromato-
zis 6n tanilar ile yatirildi. Ozgeg¢misinde cocuklu-
gunda ortaya cikan cilt lekeleri ve lezyonlari mev-
cuttu (Resim 1). Soy ge¢misinde 6zellik yoktu.
Fizik muayenede ciltte “Cafe au lait” lekeleri ve
fibr6z natiirlii lezyonlar1 mevcuttu. Oskiiltasyonda
normal solunum sesleri aliniyordu. Diger sistemle-
rin muayeneleri dogaldi. Hastanin ¢ekilen postero-
anterior akciger grafisinde, Solda,list-orta zon
ayiriminda,periferik bolgede,plevra tabanli yakla-
sik 4*2 cm boyutlarinda,diizgiin sinirli,oval, homo-
jen dansite artimi izleniyordu (Resim 2).

Toraks BT de sol akciger alt lob siiperior segmentte
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plevraya uzanim gosteren 43*22 mm boyutunda
nodiiler lezyon mevcuttu (Resim 3, 4). Rutin tetkik-
ler, timor markirlart normal siirlardaydi. Bronkos-
kopi yapildi. Patolojik bulgu saptanmadi. Solunum
fonksiyon testleri, karbon monoksit difiizyon kapa-
sitesi normal idi. Doppler ekokardiyografi normal
sinirlarda idi. Cilt lezyonlarindan bir adet biopsi
alindi. Cilt lezyonlarinda yapilan biyopsi, nérofibro-
ma olarak raporlandi. Akciger lezyonu i¢in transto-
rasik biopsi planlandi ancak hasta kabul etmedi.
Hasta radyolojik takibe alind1. Ug aylik takip sonu-
cunda, Toraks BT’de akcigerdeki lezyonda hicbir
degisiklik saptanmadigindan lezyonun nérofibroma-
tozisin akciger tutulumu oldugu diistintildi.

Resim 2. Postero-anteriro akciger grafisinde kitle lezyonu.

Resim 3,4. Toraks BT de sol akcigerde 43*22 mm boyutunda nodiiler lezyon.
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TARTISMA

Norofibromatozis en sik goriilen nérogenetik has-
taliklardan biridir. Klinik ve genetik olarak hastalik
iki ayr1 formda tanimlanmigtir. Bunlar Von
Recklinghausen hastaligi1 olarak da bilinen
Norofibromatozis tip 1 (NF 1) ve Norofibromatozis
tip 2 (NF 2)’dir. NF1, tiim viicutta yaygin ndrofib-
romlar, café au lait lekeleri, optik gliomalar, Lisch
nodiilleri (benign melanotik iris hamartomlar1) ve
kemik lezyonlar: ile pek ¢ok sistemin etkilendigi,
stk (2500-3000 dogumda bir) rastlanan formudur.
NF 1 otozomal dominant bir hastalik olmakla bir-
likte, % 30-50 olguda sporadik olarak (mutasyon
sonucu) ortaya ciktigr bildirilmektedir. NF 1 hava
yollarini, akciger parankimini, gogiis kafesini ve
duvarini tutabilir. Bu nedenle NF 1 tanisi olan has-
talarda respiratuar sistemin ayrintili degerlendiril-
mesi zorunludur.

Norofibromlar genellikle asemptomatiktir, ancak
zaman zaman sinir basisina bagli veya intervertebral
foramenden gecerek spinal kanal basisina baglt ola-
rak agri olusur, oksiiriik, gogiis agrisi, dispne gibi
nonspesifik semptomlar gelisebilir (4-5. Benign
norofibromlarin tedavisi basit eniiklasyon yada
cevre sinir dokusu ile birlikte genis eksizyondur
6.7, Norofibromatozisli hastalarda, yeni norofib-
romlarin yada scwannomalarin gelismesi miimkiinse
de benign lezyonlarm lokal ntiksleri mutad degildir.
Benign lezyonlarda kiir saglanmaktadir. Norojenik
tiimorler, mediyastinal neoplazilerin eriskinlerde %
15-20, ¢ocuklarda ise % 40'lik kismini olusturur
(3.8). Norojenik tiimoérlerin yaklagik % 901 arka
mediyasten yerlesimlidir. Mediyasten-deki periferal
sinir sistemi kaynakli tiimorler siklikla arka medi-
yasten kaynaklidir . Primer arka mediyastinal
neoplazilerin % 75'1 nérojenik tiimordiir. Cocukluk
caginda gozlenen nérojenik tiimorlerin % 50'si
malign iken, erigkinlerde ise ¢cogunlukla benigndir
(3.10), Hastalarin yaris1 asemptomatiktir. Soliter néro-
fibroma 3. ve 4. dekadlarda erkeklerde ve kadmlar-
da esit oranda goriiliir. Tiimor buiyiik boyuta ulagma-
sina ragmen ¢ogu hastada asemptomatiktir 3),
Olgumuzun da herhangi bir yakinmasi yoktu.

Radyolojik olarak norofibromlar keskin smurli, dai-
resel ve nadiren lobiile olabilen arka mediyasten
yerlesimli kitlelerdir. Genellikle bir veya iki kot ara-
Iig1 biiytikliikte olmakla birlikte daha biiyiik boyut-
lara da ulagabilir G-1D),

Sonug olarak norofibromatozis tanist konan olgu-
larda farkli pléropulmoner lezyonlar saptanabilir.
Bizim olgumuzda oldugu gibi nérofibromatozis
tanil1 olgularda plevral kitle goriiniimii saptandi-
ginda primer hastaliga bagli norofibrom da diisii-
ntilmelidir. Torakstaki ndrojenik timorler siklikla
benigndir. Norofibrom da bunlardan birisidir.
Timor biiyiik boyuta ulagsmasina ragmen, cogu
hasta semptomsuzdur. Tedavi yontemi cerrahidir.
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