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Klinigimize tesadiifen arka arkaya bagvuran, 19 ve 3 yaslarinda-
ki iki vak’a dikkatimizi cekti. Her ikisinde de sol iist kapaklarda sis-
me, kalinlasma asagiya dogru flask bir sarkma miisahade edildi.

Tek tarafl - Unilateral kapak sismelerinin, Lokal enfectionlar,
Traumatik veya hemorajik 6demler, Herpes Zoster veya Herpes
gimplex, Sinils kavernozus Trombozlar: paraziter hastaliklar, nadiren
de menenjitik vetireler ve tiimoral pregeslerde olabilecegi bu vak’a-
larda ozellikle Norofibromatozis olabilecegi diisiiniildii.

Her iki hastanin antesedanlarindan diger nedenler elimine edile-
rek Norofibromatozis olasilig iizerinde duruldu.

Neurofibromatozis, ilk 1854 de Mott tarafindan tarif ve Phachy-
dermatocele diye adlandinlmistir. Fakat hastalik hakkinda ilk ayirie
caligmay1 Von Recklinghausen 1882 yilinda yapmis ve hastalik kendi
adi ile anilmaya baslanmigtir,

Von Recklinghausen Hastaligi, Bournevill hastaligi, Von Hippel
Linden hastalig1 ve Sturge-Weber sendromu gibi konjenital orijinli ol-
masi, ailevi olmasi ve neoplastik gekillerinin cild manifestasyonlarinin
mevcut olmasi nedeni ile PHACOMATOZ lar grubu iginde miitalaa
edilir.

Neurofibromatosiz de klinik olarak ii¢ tip degigiklik tarif edil-
migtir:

1 — Facial hemi-hypertrophy

2 — Plexiform neurofibroma

3 — Molluscum fibrosum’dur.

Konjenital, Heredo-Familyal, otosomik ve dominan karakterli,
neurcectodermal dokunun geligen bir hastaligi olup, Periferik sinir ki-
liflarinin afetzede olmas ile beraber nervoz sistemin diger kisimlarin-
da da geligebilir. Cocukluk caginda biitiin belirtiler olmayabilir, has-
taligin diger belirtileri zamanla ortaya cikabilir.

(*) Sisli Cocuk Hastanesi (Goz Klinigi).
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Hastalik, ii¢ kardinal ve birtakim ikincil semtomlar: ile tanim-
lanir.

1 — Deri, Deri alt1 timorleri ve bunlarin temporal ilerlemeleri
ile Hemi Facial Hipertrophi
2 — Nervd tronk tiimorleri

3 — Deride, Tasche Cafe’au lait - Siitlii kahve rengi deri lekele-
ridir.

1 — Derive deri alts tiimdrleri: Deri Neurofibromlari {inilateral
ve list kapagi secerek kapak derisi ve deri alti1 bag dokusu icine enfiltre
olurlar. Kapak kalinlig: artmistir, Kiiciik tane ve kordonlarin olustur-
dugu massif flask bir kitle halini almigtir. Kapakta gevsek bir hiper-
trofi vardir. Kapak tiimorleri degigik bilyiikliikte, sapli veya sapsiz,
digta da bulunabilirler. Bunlar Neurompleksiformlar: tegkil ederler.
Kapak derisi sinir lilferinin Endo ve Perineriumlar: hipertrofiye ol-
muglardir,

Deri alt1 tiimdérleri, bu kisimdaki sinirleri nmiistakil, bazen kron -
tag yapan neurofibromlaridir. Deri altinda miistakil olabilirler. Bun-

lara Royal tiimérler adi verilir. Klinikman deri ve deri alt1 tiimorlerini
ayirmak zordur.

2 — Nervo Tronk Tiimorleri : Schwannom karakterindedirler.
Boyun yanlari, iist kol ve kol 6n i¢ yiizleri, kalga yanlarinda bulunur-
lar. Agrisiz, kat1 fibriner nodiiller halindedirler.

3 — Taches Caféaux Laits - Siitlii kahve lekeleri : 9% 90 ora-
ninda saf pigman olugumlaridir. Deride ayrica atrofik ve lipoidik le-
keler de goriilebilir.

Tali - Ikincil semptomlar ;

Goze ait tali belirtilerin portorlitk karakterleri vardir.

Orbitada:

Primer veya sekonder neurofibromatdz bulgular vardir.

Primitif olanlar daha ¢ok ¢n kisimlarda yerlesirler. Kapak derisi
altina ilerleme gosterir. Hayatin ilk aylarinda goriiliir. Yavas seyirli
gelim bir tiimérdiir. Bulundugu diyara gére Oblik Exoftalmi yapar,
Grafide orbita kemik duvarinda dissemine osteit lakiinleri tesbit edilir.

Sekonder olanlar :  Bir Neero-Plexiformun orbita icine yayilma-
s1ile olugurlar. Globu 6n agagi iterek oblik bir exoftalmiye sebep tegkil
eder. Bu exoftalmi de bazan nabazan alinirsa da serebral piilzasyonun
intikali durumundadir. Konjenktiva, episklera ve sklerada, sapli, sap-
s1z Neurofibromlar halinde goriilebilir. Sklerada malanik lekelere rast-
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lanabilir. Kornea bulamik olabilir. Iris gosterileri tipiktir. Gri pig-
mentle nodiiller halindedir. Pupillaya yakin olanlar deformasyon ya-
pabilirler.

Silyar sicim ve Trabekiillerde, Ciliar sinir Schwannomlar: halin-
de bulunarak sekonder glokcma sebep olurlar.

Kcerioidde : Korio-Retiniyen spiril-diskler geklinde, fakomaté dis-
semine olugsumlar yaparlar. Schwannom karakterindedirler. Ayrica la-
minal, oval gekilli Pachioni korpiigkiilleri goriilebilir. Unilateral Buf-
talmi yaparlar.

Papillada : Bugday tanesi kadar, beyaz sedef renkli kistik fa-
komlar olarak bulunurlar. Bunlara Fibr miyelinler de eglik eder.

Cptik sinirlerde : Primitif selim tiimorleri arasinda % 75 i tegkil
eder. 10 yasindan once cikar. Vizyon diisiikliigii genellikle exoftalmi-
den 6nce goziikiir. Gérme geri kalirsa tiimor optik sinir kilifindan
mengeli denilir.

Papillada primer veya sekonder-post ddematd-atrofi geligir. Se-
yir yavastir. Grafide cptik kanalin genigledigi goriiliir. Intra kraniyel
yayilma olabilir. Axial irrediiktibl exoftalmi yapar. Asosiye olarak
motor sinir felgleri de olabilir. Levitt 10 yasindan kiigiiklerde gorii-
len basit optik sinir gliyomasinda, pubertede % 60-70 Periferik Neuri-
nomlara raslanmistir.

Kiyazmada: Oligo-Dendro-Cytom Schwaannoid natiiriinde gliyo-
malara rastlanir. Cocuk ve genglerde goriiliir. Gorme alaninda bila-
teral asimetrik defektler vardir. Sella Tiircica deformedir.

Kafa icinde, Menegecblastom, Viserler ve mukozalar Schwanniyen
Syncytiumlar halinde Neurofibromlar bulunabilir. Selim tabiatlarina
ragmen yerleri kitleleri ile agir komplikasyonlara sebep olabilirler.
(Abcertif gekil.) VIII ¢ift, Sipinal sinirler Sinir gangliyonlarinda da
Neurcfibromlara rastlanmigtir. Temporal ve Sfenoid kemik defektle-
ri, Noropsisik ve sansifif bozukluklar da bulunabilir.

111 : Arijini miinakasalidir. Baz1 miiellifler Von Recklinghau-
gen’in (1882) klasik goriisiinii benimserler ki, Penfield (1927), Bailey
ve Herrmann (1938) gibi bu miielliflere gore neurofibromatéz geligsme
mejodermal orijinli olup endo ve perineurim’un fibroblastik bir tiire-
megi olarak kabul edilir. Verccay 1910) Stewart ve Copeland (1991)
Manson (1932) ve diger bircok miiellif ise tiimoériin neurol baghgin
ectodermal derivasyonu olup Schwann kilif1 hiicrelerinden tiiremis ol-
duklarim savunurlar, yeni Del Rio Hortega ve basgkalar: ise her iki
elemanin da rol oynadigini kabul ederler.
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Histopatoloji : Tiimdriin niivesi gevsek bir konjonktiv doku igin-
de beyaz kordonlar halindedir. Hiicreler fiiziform yayilma gosterirler.
Bu kordonlar Schwanne kilifinin nervo bir odak gevresinde hiperpla-
ziye olmas: halidir. Nervé niivede hiperplaziye olmustur. Iclerinde ge-
nig liimenli damarlar vardir.

Evoliisyon : Lezyon deride oldugunda prognaz iyidir. Intra or-
biter Intra kraniyen ve intraspinal vak’alar gravdirlar, Maligniteye
doniisiim 9% 1 kadardir.

Tedavisi : Otorlerin azinhigl kaanma ve maligniteye doniisiim
ihtimalini diisiinerek miidahaleden kacinirsalar da gogunluk Elektro-
bistiiri ile fonksiyonel ve estetik amaclh cerrahi miidahaleyi uygun gor-
mektedirler.

Vak’alarimiz :

1. N. Gok Sivash 19 yasinda, Kadmn

Hikayesi : Iki yagindan beri sol iist kapaginda biiyiime ve kalin-
lagma gérmiisler. Yasi ilerledikce kapak orta dig kismindan agagiya
dogru sarkar olmug. Her hangi bir enfeksiyon, travma tarif etmiyor.

Muayenesi : Sol iist kapak kalinlagmis, dis taraftan yanak isti-
kametinde agagiya sarkmis, palpalb, agrisiz, deri hiperemik, deri alt1
dokusu flask, kapak iki parmakla palpe edildiginde elastik bir kivam
icinde sicin demetleri gibi yumaklar higsediliyor, sert topluluklar mev-
cut. Sol temporal kisim ve yari yiiz deri ve deri alt1 dokusunda hi-
pertrofi mevcut. (Hemi facial hipertrofi) Goézin diger katlarinda
6nemli bir bulgu tesbit edilmedi.

Dermotoloji Klinigi konsiiltasyonu : Hastanin yapilan muayene-
ginde, Neurofibromatozisin bir senptomu olan Tache hepatik ve Len-
tikiiler lekeler tesbit edildi.

Noroloji Klinigi konsiiltasyonunda : Hastada norolojik bulgu
tesbit edilmedi. Viicutta Café au lait seklinde lekeler mevcutsa da
Neurofibromatozisi diigiindiirecek nodiiller tesbit edilmedi.

Radyolojik muayenede : A.P. Lateral ve oblik alinan orbita gra-
fisinde sol orbita iginde hudutlar: oldukca vazih tiimoral tegekkiil go-
riilmektedir.

Biopsi raporunda ise : Genig fibriller bag dokusu arasinda de-
gigik geniglikte kegitler gosteren sinir dokusu goriillmektedir. Kapil-
lerler eritrositten zengindir.

Ikinei vak’amiz 3 yaginda Erdal Argiil daha hafif olarak ayni
bulgular: vermektedir.
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Digkiisyon : Yapilan klinik ve Laboratuvar muayeneleri sonun-
da vak’anin Neurofibromatozis Recklinghausen hastaligi oldugu ka-
naatina varilmig ve tebligi uygun gorilmiigtiir.

Ozet

Summary

We have reported two cases of Neurofibromatosis (Von Recling-
hausen Diseases)
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