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Amag: Bu makalede sac¢h deride pleksiform nérofibrom
tespit edilmis 2 olgu klinik, radyolojik goriintiileme ve
tedaviye yaklasim bakimindan sunulmustur.

Bulgular: Her iki hastada da lezyonlar total olarak
¢ikarilmig ve skalp defektleri primer olarak tamir
edilmigtir. Hastalanin takiplerinde niiks izlenmemistir.
Sonug: Pleksiform nérofibrom olgular1 konjenital
lezyonlardir. Bu lezyonlarin malign degisim risklerinin
bulunmasi nedeniyle, tam1 konuldugu anda total
eksizyonlan onerilir.
Anahtar Kelimeler: Pleksiform norofibroma,
norofibromatozis, oksipital, skalp

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.

Conclusion: 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,
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GIRIS

Epikraniyal nérofibromatozis; nérofibroma-
tozisin nadir bir bulgusudur (3,5). Ciltteki renk
degisikligi ile karakterizedir. Oksipital bolgede
daha sik olarak goriilmekte, oksipital kalvaryumda

kemik destriiksiyonuna neden olabilmektedir (3-6).
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Pleksiform neurofibromalar neurofibroma-
tozisin diger bulgular1 olmadan da goriilebilirler.
Genellikle dogumdan hemen sonra tespit edilirler
(5,6).

Bu makalede tespit edilmis 2 sach deri
pleksiform nérofibroma olgusu klinik, radyolojik
ve tedavi agisindan tartisilmistir.
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OLGU SUNUMU - OLGU 1

35 Yasinda erkek hasta, basinin arka kisminda
sislik nedeniyle poliklinigimize bagvurdu.
Oykiisiinde sisligin 15 y1ldir mevcut oldugu; kiigiik
bir findik biyikligindeyken giderek artmis
oldugu ogrenildi. Hastanin genel fizik
muayenesinde sol oksipital bolgeye lokalize 7x8
cm boyutlarinda nodiiler ve hiperpigmente lezyon
saptandi. Norolojik muayenesinde patolojik
bulguya rastlanmadi. Diger labarotuvar degerleri
normal sinirlardaydi.

Hastanin kraniyal tomografisinde, sol
oksipital bolgede 5x6 cm biiyiikliigiinde sagh
deride kalinlasma ve komsgulugundaki kemik
yapida i¢ ve dis tabulamin birbiriyle birlesmis
oldugu, kemik korteksin ileri derecede inceldigi
ancak kemikte defekt veya destriiksiyonun
olmadig: saptandi.

Manyetik rezonans goriintiilemede (MRG),
sol oksipital bélgede subgaleal 5x6 cm ¢apinda T1
agirhkl serilerde kas dokusu ile izointens, proton
dansitede ve T2 agirlikh serilerde hiperintens
lezyon izlendi. Post kontrast serilerde tanimlanan
yumusak doku lezyonunun santraldeki 2 cm
boyutundaki bir kisim disinda homojen boyandig:
goriildii. Ancak intrakranial mesafede herhangi bir
lezyon izlenmedi (Resim 1a ).

Hasta operasyona alinarak kitle subgaleal
total olarak eksize edildi. Alinan yumusak doku
kitlesinin patoloji sonucu pleksiform nérofibrom
olarak degerlendirildi (Resim 1b,c). Hastanin
operasyondan sonraki 2 yillik takiplerinde
rekiirens izlenmedi.

Resim 1a: T1 agirhkhh MR incelemede kontrasth sagital
serilerde homojen fakat santralindeki bir kisim kontrast
boyanma gostermeyen skalp lezyonu.
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Resim 1b: Oval ya da igsel nitelikte schwann hiicreleri
ve fibroblast proliferasyonundan olusan neoplazm
dokusu (HEx200).

Resim 1c¢: Immunhistokimyasal galismada schwan
hiicrelerinde S-100 protein pozitifligi (Immunperok-
sidaz-5-100 protein ).

OLGU 2

21 yasinda erkek hasta arag igi trafik kazasi
sonucu acil poliklinige getirildi. Fizik muayene de
sag oksipital bolgeyi tamamen iceren subgaleal
kalnlasma saptandi. Hastanin = Glaskow Koma
Puani 12 idi. Bilgisayarli Beyin Tomografisi
(BBT)'nde; pnomosefalus ve kontiizyo serebri
saptandu. Oksipitaldeki lezyon, ilk
degerlendirmede travmatik subgaleal hematom
olarak dustintilmiistii. Ancak Oykiistinde bu
lezyonun c¢ocukluktan itibaren var oldugu ve
zamanla biiyiidigti 6grenildi. Travmadan dolay1
hasta konservatif tedaviye alindiktan ve nérolojik
muayenesi normale dondiikten 1 ay sonra yapilan
kontroliinde; lezyona yonelik MRG'de; T1 agirlikh
serilerde kas dokusu ile izointens, proton dansite
ve T2 agirlikhi serilerde hiperintens lezyon izlendi.
Post kontrast serilerde ise lezyonun kontrast
tuttugu gorildi (Resim 2a). Kemik yapida
destiiriiksiyon saptanmadi. Hasta Plastik ve
Rekonstiiriktif ~ Cerrahi  boliimiiyle  birlikte
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operasyona alinarak total eksizyon gergeklestirildi.
Alman 11x10x1,5cm biiyiikligtindeki lezyonun
patolojik  incelemesinde  tami  pleksiform
norofibroma olarak  koyuldu (Resim 2b,c).
1,5 yillik takiplerinde rekiirens

Hastanin
izlenmedi.

Resim 2a : T1 agirhikli MR incelemede kontrasth aksiyal
kesitlerde homojen kontrast boyanma gosteren skalp
lezyonu.
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Resim 2b: Demetler olusturan schwann hiicreleri ile
karsik fibroblastik proliferasyon (HEx200).

Trichrome
cisimcikleri”

histokimyasal
izlenmekte

Resim 2¢:  Masson
boyamasinda  “Tactil
(M.Trichrome x 200 ).
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TARTISMA

Epikraniyal nérofibromatozis, nérofibroma-
tozis I (Von-Recklinghausen hastalig1) ile beraber
goriilebildigi gibi, norofibromatozisin diger
bulgular1 olmaksizin da goriilebilir ve konjenital
norofibromlar arasinda smiflandirilir  (5,6).
Norofibromatozis [; herediter, otozomal dominant
norokutandz sendromlardandir. Viicutta yaygin
olarak bulunan noérofibromlar ve ciltte yaygin
pigmentasyon artis1 yani café-au-lait lekeleri ile
karakterizedir ve Santral Sinir Sistemi tiimoérleri
siklikla eslik edebilir (2 ).

Sach deri pleksiform nérofibromas: (SDPN)
neurofibromatozisin nadir bir bulgusudur (3,5).
Genellikle oksipital bolgede goriilmektedir.
Kendisini saclhi deri kalinhiginda artma ve
pigmentasyon degisikligi ile gosterir. Pleksiform
norofibromlar en stk boyun, pelvis ve
ekstremitelerde goriilmektedir. Mezenterik
pleksiform nérofibromanin Von-Recklinghausen
hastalig1 icin patognomonik oldugu belirtilmek-
tedir (3-7).

SDPN kemikte destiiriiksiyona neden olabilir
ve bu durum genellikle oksipital kemikte
izlenmektedir. Lambdoid stitiirii destiirtikte ederek
transvers siniise kadar wuzanabilirler. SDPN
genellikle dogumda tespit edilir ve yasla birlikte
boyut artis1 yaninda pigmentasyonunda da artis
goriilebilir (3-6).

Bu tiimorler genellikle benign karakterli olup
malign doniisiim gosteren olgular da bildirilmistir.
Genellikle diffiiz vaskiiler dagilim gdosteren
SDPN'ler biiyiik boyutlara ulastiklarinda kanama
egilimindedirler (1-3).

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

Genelikle MRG'de multinodiiler
karakterdedirler. T1 agirlikli serilerde hipointens,
T2 agirhikh kesitlerde hiperintens ve multiple
lobiiler ring yapisindadirlar. Vaskiiler yogunluga
gore orta veya yiiksek derecede kontrast tutarlar
(1,5-7).
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Tedavinin planlamasinda  anjiografi ve
sonras1 eksizyon oOnerilir. Total eksizyon sonrasi
total kiir mtimkiindiir (1,2). Total eksizyon bazen
subgaleal yada sagli derinin  tutuldugu
tabakalardan disseksiyonla miimkiinse de (Olgu 1)
bazen lezyonun sach deriden diseksiyonu séz
konusu olamaz. Bu olgular da (Olgu 2) sagh derinin
hemen hemen tamami lezyondan ibarettir ve total
eksizyon sonrasi primer tamirin miimkiin olmadig:
olgularda rekonstiiriiktif greftlemeyi gerektirirler.
Bu makalede sunulan iki olguda da total eksizyon
gerceklestirilmis ve greftleme gerekmemistir. 2
olguda da norofibromatozisin diger bulgu ve
semptomlarina ratlanmamistir. Tedavilerinden
sonra sirasiyla 1 ve 1,5 yil ge¢mesine ragmen
rekiirrens izlenmemistir.

SDPN da izlem igin en 6nemli sorun literatiirde de

belirtilmis olan malign degisim ve biiyiikliige bagh

olarak meydana gelebilecek gross kanamalardir
(6). Aym zamanda kemik yapida meydana
getirebildikleri destiiriiksiyon ve sonugta siniis
tutulumlar1 da benign davranig sergileyen
SDPN’lerin, hayati tehdit eden lezyonlara
doniismelerine neden olabilir (4,6). Cerrahi islem
sirasinda karsilagilabilecek en énemli sorunlar ise
rekonstiiriiksiyonun  gerekebilmesi ve gross
kanamalardir. Total eksizyon hem rekiirrensi hem
de malign degisimi engelleyen bir yaklagimdir. Bu
nedenle gelisebilecek komplikasyonlarin
onlenmesi agisindan bu lezyonlarin gériildiikleri
zaman biiylimeleri beklenmeden total eksizyonu
Onerilir.
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