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Klinigimize tesadtifen arka arkaya ba§vuran, 19 ve 3 ya§larmda
ki iki vak'a dikkatimizi <;ekti. Her ikisinde de sol tist kapaklarda §i§
me, kalmla§ma a§agiya dogru flask bir sarkma mti§ahade edildi. 

Tek tarafb - Unilateral kapak §i§melerinin, Lokal enfectionlar, 
Traumatik veya hemorajik odemler, Herpes Zoster veya Herpes 
simplex, Sintis kavernozus Trombozlan paraziter hastahklar, nadiren 
de menenjitik vetireler ve tumoral pre<;eslerde olabilecegi bu vak'a
larda ozellikle Norofibromatozis olabilecegi dti§tintildti. 

Her iki hastanm ante~edanlarmdan diger nedenler elimine edile· 
rek Norofibromatozis olas1hgi tizerinde duruldu. 

Neurofibromatozis, ilk 1854 de Mott tarafmdan tarif ve Phachy
dermatocele diye adlandmlmi§tlr. Fakat hastahk hakkmda ilk aymc1 
galls;may1 Von Recklinghausen 1882 y1lmda yapml§ ve hastallk kendi 
ad1 ile arulmaya ba§lanmi§tlr. 

Von Recklinghausen Hastahg1, Bournevill hastahg1, Von Rippel 
Linden hastahg1 ve Sturge-Weber sendromu gibi konjenital orijinli ol
masi, ailevi olmas1 ve neoplastik §ekillerinin cild manifestasyonlarmm 
mevcut olmas1 nedeni ile PHACOMATQZ'lar grubu iginde mtitalaa 
edilir. 

Neurofibromatosiz de klinik olarak ti<; tip degis;iklik tarif edil-
mi§tir: 

1 - Facial hemi-hypertrophy 
2 - Plexiform neurofibroma 
3 - Molluscum fibrosum'dur. 

Konjenital, Heredo-Familyal, otosomik ve dominan karakterli, 
neuroectodermal dokunun gelis;en bir hastallg1 olup, Periferik sinir ki
hflarmm afetzede olmas1 ile beraber nervoz sistemin diger kisimlarm
da da geli§ebilir. ~ocukluk gagmda btittin belirtiler olmayabilir, has
tahgm diger belirtileri zamanla ortaya g1kabilir. 

( •) ~i§li <;ocuk Hastanesi ( Goz Klinigi) . 



-139-

Hastahk, iig kardinal ve birtak1m ikincil semtomlar1 ile tamm
lamr. 

1 - Deri, Deri alh tiimorleri ve bunlarm temporal ilerlemeleri 
ile Hemi Facial Hipertrophi 

2 - Nervo tronk tiimorleri 
3 - Deride, Tasche Cafe'au lait- Siitlii kahve rengi deri lekele

ridir. 

1 - Derive deri altt tumorleri: Deri Neurofibromlan Unilateral 
ve list kapag1 segerek kapak derisive deri altl bag dokusu igine enfiltre 
olurlar. Kapak kahnhg1 artml§br. Kiigiik tane ve kordonlarm olu§tur
dugu massif flask bir kiUe halini alml§hr. Kapakta gev§ek bir hiper
trofi vard1r. Kapak tiimorleri degl§ik biiyiikliikte, saph veya saps1z, 
dl§ta da bulunabilirler. Bunlar Neurompleksiformlan te§kil ederler. 
Kapak derisi sinir lilferinin Endo ve Perineriumlar1 hipertrofiye ol
mu§lardir. 

Deri alh tiimorleri, bu k1s1mdaki sinirleri nmiistakil, hazen kron
tag yapan neurofibromland1r. Deri altmda miistakil olabilirler. Bun
lara Royal tiimorler ad1 verilir. Klinikman deri ve deri altl tiimorlerini 
ay1rmak zordur. 

2 - N ervo Tronk Tiimorleri : Schwannom karakterindedirler. 
Boyun yanlan, list kol ve kol on ig yiizleri, kalga yanlarmda bulunur
lar. Agr1s1z, kab fibriner nodiiller halindedirler. 

3 - Taches Cafeaux Laits - Siitlii kahve lekeleri : % 90 ora
nmda saf pigman olu§umlandlr. Deride aynca atrofik ve lipoidik le
keler de goriilebilir. 

Tali - ikincil semptomlar : 

Goze ait tali belirtilerin portorliik karakterleri vard1r. 
Orbitada: 
Primer veya sekonder neurofibromatoz bulgular vard1r. 
Primitif olanlar daha gok on k1s1mlarda yerle§irler. Kapak derisi 

altma ilerleme gosterir. Hayatm ilk aylarmda goriiliir. Yava§ seyirli 
selim bir tiimordiir. Bulundugu diyara gore Oblik E:xoftalmi yapar, 
Grafide orbita kemik duvarmda dissemine osteit lakiinleri tesbit edilir. 

Sekonder olanlar : Bir Neero-Plexiformun orbita igine yayllma
Sl ile olu§urlar. Globu on a§agi iterek oblik bir exoftalmiye sebep te§kil 
eder. Bu exoftalmi de bazan nabazan ahmrsa da serebral piilzasyonun 
intikali durumundad1r. Konjenktiva, episklera ve sklerada, saph, sap
SlZ Neurofibromlar halinde goriilebilir . .Sklerada malanik lekelere rast-
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lanabilir. Kornea bulamk olabilir. iris gosterileri tipiktir. Gri pig
mentle nodtiller halindedir. Pupillaya yakm olanlar deformasyon ya
pabilirler. 

Silyar sicim ve Trabektillerde, Ciliar sinir Schwannomlan halin
de bulunarak sekonder glokcma sebep olurlar. 

Korioidde : Korio-Retiniyen spiril-diskler §eklinde, fakomato dis
semine olu§umlar yaparlar. Schwannom karakterindedirler. Ayr1ea !a
minal, oval §ekilli Pachioni korptisktillerl gortilebilir. Unilateral Buf
talmi yaparlar. 

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

Optik sinirlerde : Primitif selim ttimorleri arasmda o/o 75 i te§kil 
eder. 10 ya§mdan once <;Ikar. Vizyon dli§tikltigii genellikle exoftalmi
den once goztiktir. Germe geri kahrsa tUmor optik sinir k1hfmdan 
men§eli denilir. 

Papillada primer veya sekonder-post odemato-atrofi geli§ir. Se
yir yava§tlr. Grafide optik kanahn geni§ledigi gortiltir. intra kraniyel 
yay1lma olabilir. Axial irredtiktibl exoftalmi yapar. Asosiye olarak 
motor sinir fel<;leri de olabilir. Levitt 10 ya§mdan kti<;tiklerde gorti
len basit optik sinir gliyomasmda, pubertede% 60-70 Periferik Neuri
nomlara raslanmi§tlr. 

Kiyazmada: Oligo-Dendro-Cytom Schwaannoid nattirtinde gliyo
malara rastlamr. gocuk ve gen<;lerde gorilltir. Germe alanmda bila
teral asimetrik defektler vard1r. Sella TUrcica deformedir. 

Kafa i<;inde, Menegoblastom, Viserler ve mukozalar Schwanniyen 
Syncytiumlar halinde Neurofibromlar bulunabilir. Selim tabiatlarma 
ragmen yerleri lritleleri ile ag1r komplikasyonlara sebep olabilirler. 
(Abcrtif §ekil. ) VIII <;ift, Sipinal sinirler Sinir gangliyonlarmda da 
Neurofibromlara rastlanmi§tlr. Temporal ve Sfenoid kemik defektle
ri, Noropsi§ik ve sansifif bozukluklar da bulunabilir. 

111 : Arijini mtinaka§ahd1r. Baz1 miiellifler Von Recklinghau
~en'in (1882) klasik gortistinti benimserler ki, Penfield (1927), Bailey 
ve Herrmann (1938) gibi bu mtielliflere gore neurofibromatoz geli§me 
mejodermal orijinli olup endo ve perineurim'un fibroblastik bir ttire
·mesi olarak kabul edilir. Verocay 1910) Stewart ve Copeland (1991) 
Manson (1932) ve diger bir<;ok mtiellif ise ttimortin neural ba§llgm 
ectodermal derivasyonu olup Schwann k1hf1 hticrelerinden tliremi§ ol
duklanm savunurlar, yeni Del Rio Hortega ve ba§kalar1 ise her iki 
elemamn da rol oynad1gm1 kabul ederler. 
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Histopatoloji : Tli.rnori.in ni.ivesi gev§ek bir konjonktiv doku iQin
de beyaz kordonlar halindedir. Hi.icreler fi.iziform yay1lma gosterirler. 
Bu kordonlar Schwanne k1hfmm nervo bir odak Qevresinde hiperpla
ziye olmas1 halidir. Nerv6 ni.iv·ede hiperplaziye olmu§tur. iQlerinde ge
ni§ li.imenli damarlar vard1r. 

Evoli.isyon : Lezyon deride oldugunda prognaz iyidir. intra or
biter lntra kraniyen ve intraspinal vak'alar gravd1rlar. Maligniteye 
doni.i§i.im o/o 1 kadard1r. 

Tedavisi : Otorlerin azmhg1 kaanma ve maligniteye doni.i§i.im 
ihtimalini di.i§i.inerek mi.idahaleden kaQimrsalar da Qogunluk Elektro
bisti.iri ile fonksiyonel ve estetik amaQh cerrahi mi.idahaleyi uygun gor
mektedirler. 

1. N. Gok S1vash 19 ya§mda, Kadm 

Hikayesi : iki ya§mdan beri sol list kapagmda bi.iyi.ime ve kahn
la§ma gormi.i§ler. Ya§I ilerledikQe kapak orta dl§ k1smmdan a§ag1ya 
dogru sarkar olmu§. Her hangi bir enfeksiyon, travma tarif etmiyor. 

Muayenesi : Sol list kapak kahnla§ml§, dl§ taraftan yanak isti
kametinde a~ag1ya sarkmi§, palpalb, agns1z, deri hiperemik, deri alb 
dokusu flask, kapak iki parmakla palpe edildiginde elastik bir k1vam 
iQinde sicin demetleri gibi yumaklar hissediliyor, sert topluluklar mev
cut. Sol temporal k1s1m ve yan yi.iz deri ve deri alb dokusunda hi
pertrofi mevcut. (Hemi facial hipertrofi) G6zi.in diger katlarmda 
6nemli bir bulgu tesbit edilmedi. 

Dermotoloji Klinigi konsi.iltasyonu : Hastanm yap1lan muayene
sinde, Neurofibromatozisin bir senptomu olan Tache hepatik ve Len
tiki.iler lekeler tesbit edildi. 

Noroloji Klinigi konsi.iltasyonunda: Hastada norolojik bulgu 
tesbit edilmedi. Vi.icutta Cafe au lait §eklinde lekeler mevcutsa da 
Neurofibromatozisi di.i§i.indi.irecek nodi.iller tesbit edilmedi. 

Radyolojik muayenede : A.P. Lateral ve oblik ahnan orbita gra
fisinde sol orbita iQinde hudutlan oldukQa vaz1h tUmoral te§ekki.il g6-
ri.ilmektedir. 

Biopsi raporunda ise : Geni§ fibriller bag dokusu arasmda de
gi§ik geni§likte kesitler gosteren sinir dokusu gori.ilmektedir. Kapil
leder eritrositten zengindir. 

lkinci vak'am1z 3 ya§mda Erdal Angi.il daha hafif olarak aym 
bulgulan vermektedir. 
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Disklisyon : Yap1lan klinik ve Laboratuvar muayeneleri sonun
da vak'anm Neurofibromatozis Recklinghausen hastahg1 oldugu ka
naatma vanlml§ ve tebligi uygun gorillmfu;;tlir. 

Ozet 

Summary 

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