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Norofibromatozis Tip | Tamli Hastada Norofibromu Taklit Eden
Intradural Ekstramediiller Yerlesimli Spinal Kavernoz

Hemanjiyom

Intradural Extramedullary Spinal Cavernous Hemangioma
Mimicking Neurofibroma in Patient with Neurofibromatosis
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Spinal kavern6z hermanjiyomlar genellikle vertebra korpuslarinda gérilmelerine ragmen oldukga nadir bir oranda intradural yerlesim
gosterebilirler. Calismada intradural yerlesim gdsteren, klinik ve radyolojik bulgulari nérofibrom ile uyumlu olan, patolojik tanisi ise
kavern6z hemanjiyom rapor edilen nérofibromatozis tip | tanili hasta tartigiimigtir.
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ABSTRACT

Although spinal cavernous hemangiomas are usually located in vertebral bodies, they can rarely be seen intradurally. In this report,
we have discussed a patient previously diagnosed with neurofibromatosis type | with intradural localisation, where the clinical and
radiological findings compatible with neurofibroma, while the pathological diagnosis was reported as cavernous hemangioma.
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B GiRIiS

Spinal kaverndéz hemanjiyomlar (SKH) vaskiler kaynakh
malformasyonlar olup, tiim spinal kaynakli vaskdiler patolojilerin
yaklagik olarak %10’unu olustururlar (2,4). Spinal kavernéz
hermanjiyomlar ¢ok blylk oranda vertebra korpuslarinda
gorilmelerine karsin, %3 oranda intradural yerlesim rapor
edilmistir (2,4).

Bu calismada intradural yerlesim gésteren, klinik ve radyolojik
bulgulari nérofibrom ile uyumlu olan, patolojik tanisi ise
kavernéz hemanjiyom rapor edilen hasta mevcut literatlr
esliginde tartigilmigtir.

B OLGU SUNUMU

Kirkbes yasinda kadin hasta ¢ aydir olan ve son iki hafta
icerisinde gittikce siddetlenen bel ve her iki bacak agrisi
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sikayeti ile poliklinigimizde degerlendirildi. Ozgegmisinde 20
yildir nérofibromatozis tip | (NF-1) tanisi olan hastanin fizik
muayenesinde diz bacak germe testleri negatif olup, motor
defisit saptanmadi. Duyu muayenesinde L, dermatomunun
distalinde bilateral hipoestezi gérildi. Derin tendon refleksleri
alt ekstremitede belirgin hipoaktif olup, diz fleksiyonu ve
ekstansiyonu esnasinda her iki kalgadan baglayip tim alt
ekstremiteye yayillan elektrik g¢arpmasi seklinde néropatik
agr tespit edildi. inspeksiyon ile tiim sirt ve bel bolgesinde
pleksiform ndérofibrom saptandi. Cekilen lomber manyetik
rezonans goérintileme (MRG) sonrasinda L,, dizeyinde
kauda ekuina lifleri arasinda intradural yerlesimli 12x15x16 mm
boyutta T1 sekansta hafif hiperintens, T2 sekansta hipointens,
kontrast sonrasi heterojen kontrast tutan, kauda ekuina liflerine
basi yapan diflizyon kesitlerinde minimal kisitlanma g&steren
lezyon saptandi (Sekil 1A-C). Hastanin NF-1 tanisi g6z
onlnde bulundurularak radyolojik olarak ndrofibrom 6n tanisi

Sekil 1: Operasyon 6nces

i cekilen lomber MR gorintileri. A) Sagital T2 agirlikh sekans, B) sagital T1-kontrastli ve C) aksiyel T1-

dustnildi ve tim néroaksis MRG ile tarandi. Ek bir lezyon
saptanmayan hasta operasyona alindi. Pron pozisyonunda
posterior orta hat yaklagimi ile L, total laminektomi sonrasi
dura insize edildi ve lezyonun dizgln sinirli olmayan koyu
kirmizi renkli vaskuler komponentli bir yapida oldugu gorultp
en-bloc rezeksiyon yapildi. Operasyon sonrasi motor defisit
olmayan hastanin sikayetlerinin tamamen geriledigi goruldu.

Patolojik tanida makroskopik incelemede 1,6x1x0,7 cm
6lculerinde siyah sar renkli yumusak yapida, kesit ylzeyi
kanamali lezyonun hematoksilen eozin (HE) ile yapilan

histopatolojik incelemesinde periferik sinir kesitine komsu
alanda limenlerinde taze eritrositler ve yer yer fibrin igeren,
tek sirall endotel hicreleri ile déseli dilate kan damarlarindan
olusan lezyon goruldi (Sekil 2A,B). Endotel hicrelerinde
atipik ozellikler izlenmedi. immiinohistokimyasal incelemede
endotel hiicreleri CD34 ile pozitif olarak boyandi (Sekil 2C).

kontrastl géruntdlerde L, , diizeyinde kauda ekuina lifleri arasinda intradural yerlesimli 12x15x16 mm boyutta T2 sekansta hipointens ve
hemosiderin halkasinin izlenmedigi, kontrast sonrasi heterojen kontrast tutan, kauda ekuina liflerine basi yapan lezyon. Buna ek olarak
lomber boélgede cilt altinda yerlesmis ¢ok sayida nérofibromlar gérilmektedir.
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).
B) Tek sirali endotelyal hiicreler ile doseli ince duvarli kan damarlari ve limenlerinde taze eritrositler ve fibrin (HE, X40). C) CD 34 ile pozitif
boyanan endotel hiicreleri ile ddseli kan damarlar (immunperoksidaz, X100).
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Sekil 3: Operasyon sonrasi 1. ayda ¢ekilen lomber MR gérintuleri. A) Sagital T2 agirlikll sekans, B) sagital T1-kontrastl ve C) aksiyel
T1-kontrastli gérintilerde laminektomi defekti izlienmekte olup rezidi doku izlenmedi.

Bu bulgular egliginde olgu kavernéz hemanjiyom olarak
raporlandi. Operasyon sonrasi ¢ekilen 1. ay kontrol lomber
MRG sonucunda herhangi bir rezidl olmadigr gérildi (Sekil
3A-C).

B TARTISMA

Kaverndz hemanjiyomlar konjenital malformasyonlar olup
siklikla cilt, karaciger, ylzeyel ve derin yumusak dokuda
gbrilmesine karsin santral sinir sisteminde ender olarak
gérulurler. Neoplastik kabul edilen bu lezyonlar belirli bir
genetik gecisle ortaya cikabilecedi gibi sporadik olgular da
tanimlanmistir (1).

Spinal kavern6z hemanjiyomlar lifleri besleyen arterlerden,
dura materin ic katmanindan veya spinal kordun pia tabaka-
sindan kdken alabilirler (3). Olusturduklar klinik tablo lezyonun
boyutu, bulundugu lokalizasyon veya kéken aldigi dokuya gére
farklilklar gdsterir. Genellikle yer kaplayici lezyon etkisinden
6turd nérolojik tabloda progresif kdtlilesme ile karsimiza gikan
bu lezyonlar, vaskuler kaynakl olduklarindan éttrti kanamaya
meyilli lezyonlar olduklari unutulmamaldir (5). Tekrarlayan
kanamalar ve bu kanamanin rezorpsiyonu dikkate alinirsa,
goruntllemede farkli intensitelerin varhgr SKH tanisi agisindan
akilda tutulmalidir. Kanama sirecinde 6zellikle néral dokunun
beslenememesine baglli hizli progresyon gosteren defisitler
olabilir. Bizim olgumuzda hastanin sikayetleri 3 ay dncesinde
baslamis ve hizli bir progresyon ile karsimiza ¢ikmigtir.

intradural ekstramediiller (IDEM) yerlesimli lezyonlar distintil-
digiinde en sik olarak nérofibromlar ve schwannomlar akla
gelmektedir. IDEM yerlesimli lezyonlarin ayirici tanisinda 6zel-
likle son yirmi yilda radyolojik gértnttileme teknolojilerinin de
gelisimine paralel olarak histopatolojik taniya en yakin radyo-
lojik tani operasyon dncesi ortaya konulabilmektedir. Ozellikle

MRG kullanilarak lezyonun farkli ddnemlere ait kanama bul-
gulari ve bunlara bagh intensite degisiklikleri klinisyenleri 6n
tani agisindan aydinlatabilir. Lezyonda hem subakut hem de
kronik ddéneme ait intensite degisiklikleri, olasi hemosiderin
halkasinin varlidi, kontrast sonrasi heterojen kontrast tutulumu
gibi 6zellikler 6ncelikle vaskiler patolojileri akla getirmelidir.
Ancak, bu siraladigimiz radyolojik bulgular tipki sundugumuz
olguda oldugu gibi, her zaman gdrilmeyebilir.

Spinal kavernéz hemanjiyomlarin asil tedavisi cerrahi rezek-
siyondur. En-bloc rezeksiyon saglanan SKH olgularinda ek
bir adjuvan tedavi gerekliligi yoktur. Fakat éncesinde kanamig
olan lezyonlardaki en énemli sorun, kanamaya bagl lezyon
ile lezyonun komsulugundaki cevre liflerde olusan yogun
yapisikliklardir. Bu durum cerrahi sirasindaki diseksiyon
veya manipullasyonlara bagl ortaya c¢ikabilecek ek defisitleri
akla getirmektedir. Sundugumuz olguda operasyon 6ncesi
elde edilen gérintilemelerde subaraknoid alanda herhangi
bir kanama ile uyumlu goérinim olmadigi gibi, per-operatif
yapisiklik gérulmedi ve hastada herhangi bir ek defisit gézlen-
medi. Norofibromlar ile SKH’In tedavisi temelde cerrahi olsa
da noérofibromlarda tutulan sinir kékinin tamami sakrifiye
edilirken, SKH’da ise sadece vaskller lezyonu rezeke etmek
yeterlidir. Bu nedenle pre-op. dénemde lezyonun ayiriminin iyi
yapllmasi énemlidir. GUnki{ operasyon esnasinda sakrifikasyo-
na bagl ortaya gikabilecek ek nérolojik kayiplar hasta ve hasta
yakinlari ile detaylica paylasiimaldir.

intradural ekstramediiller yerlesimli kavernéz hemanjiyomlar
her ne kadar nadir gdrulseler de, radyolojik agcidan kendilerine
6zgul bulgularn mevcuttur. Bu ¢alismanin sonucunda kaverndz
hemanjiyomlarin tim bu ayirt edici 6zelliklerine ragmen NF-1
tanili hastalarda bile nérofibromlar taklit edebilecegi akilda
tutulmalidir.
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