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Norofibromatozis Tip | ile
Birlikte Goriilen Intratorasik
Meningosel: Olgu Sunumu

Intrathoracic Meningocele Associated
with Neurofibromatosis Type I:
Case Report

0z

Intratorasik meningosel nadir bir hastaliktir ve genellikle nérofibromatozis ile
birlikte goriiliir. Olgularin ¢ogunda meningosel kesesi kiigiiktiir ya da
asemptomatiktir ve tam rastlantisal olarak konulur. Semptomsuz hastalar takip
edilmeli ve biiyliyen lezyonlar ve semptomatik lezyonlar opere edilmelidir. Biz
bu yazida sol iist ekstremitede radikiiler agridan yakinan ve cerrahi girigim
gerektirmeyen biiytik intratorasik meningosel olgusu sunuyoruz.

ANAHTAR SOZCUKLER: Intratorasik meningosel, Norofibromatozis

ABSTRACT

Intrathoracic meningocele is a rare disorder and is usually associated with
neurofibromatosis. In the majority of cases cyst is small or asymptomatic and
incidentally diagnosed. Patients without symptoms must be followed and
operated only in case of growing lesion or symptomatic lesions. In this report
we present a large intrathoracic meningocele case suffering from radicular pain
in left upper extremity and was not required surgical approach.
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GIRIS

Norofibromatozis Tip I (NF I) ile iliskili
intratorasik meningosel olgusu ilk kez 1933 yilinda
Phol tarafindan tariflenmistir (15). Meningosel
kesesinin kiigiik oldugu asemptomatik hastalarda,
nadiren de asemptomatik dev intratorasik
meningosel olgularinda tam ¢ogunlukla rastlantisal
olarak konulabilmektedir. NF I ile iligkili intratorasik
meningosel ya da izole intratorasik meningosel
olgularmin bir cogunda kifoskolyoz gibi iskelet cati
ile iligkili yapisal bozukluklar da goriilebilir (14).
Cerrahi girisimin endike oldugu durumlarda, kemik
yapidaki bozukluklar iyi degerlendirilmeli ve
cerrahi sonrasinda olusabilecek instabiliteyi
onlemek icin uygun cerrahi yaklasim planlanmali ve
uygulanmalidir. Buna karsi, cerrahi girisim
gerektirmeyen dev intratorasik meningosel oldukca
nadir saptanabilen, yakin klinik ve radyolojik takip
gerektiren bir durumdur (20).

OLGU SUNUMU

66 yasinda bayan hasta sol kolda agr
yakinmalar1 sebebi ile 5 y1l 6nce bagka bir merkezde
karpal tiinel sendromu tanisi alarak opere edilmis.
Gegirdigi  operasyondan sonra ve aldig:
analjeziklerle agrilari ge¢gmeyen hasta klinigimize
bagvurdu. Hastanin yapilan ilk muayenesinde sol
kolda radikiiler tarzda agn sikayeti ile birlikte
viicutta yaygin deri norofibromlari, café - au - lait
lekeleri ve pigmentasyon artisi saptandi (Sekil 1).
Hastanin yapilan nérolojik muayenesinde herhangi
bir patoloji tespit edilmedi. Bu bulgularla
Norofibromatozis Tip I olarak kabul edilen hastanin
postero-anterior akciger grafisinde solda, posterior
mediasten yerlesimli kitle ve torakal diizeyde
aciklign sola bakan rotoskolyotik deformite tespit

Sekil 1: Hastada ¢ok sayida deri nérofibromu ve
hiperpigmente alanlar izlenmekte.

edildi (Sekil 2). Takiben hastaya ileri tetkikler olarak
tim spinal kanal ve kranyal Manyetik Rezonans
Gortintiileme (MRG), toraks Bilgisayarli Tomografi

(BT) wve sol st ekstremiteye  yonelik
Elektromiyelografi (EMG) planlandi. Torakal
MRG'de T3 vertebra korpusu inferiorundan

baslayarak, T7 vertebra korpusunun inferioruna
kadar uzanan, tiim sekanslarda Beyin Omurilik
Sivist (BOS) ile izointens karakterde, 7.5X7.5X3.5 cm
boyutlarinda intratorasik lateral meningosel ile
uyumlu kitle tespit edildi (Sekil 3A, 3B, 3C).
Hastanin servikal ve lomber bélge MRG'lerinde
patolojik bir &zellik tespit edilememesine karsin,
kranyal MRG'de sol hipokampal diizeyde 18 mm
capinda kitle lezyonu tespit edildi (Sekil 4). Kitle

Sekil 2: PA Akciger grafisinde solda posterior mediasten
yerlesimli kitle ve agiklig1 sola bakan rotoskolyotik
deformite.

Sekil 3A:
Sagittal T2ZW
MRG
kesitlerinde T3-
T7 arasinda
BOS ile
izointens
meningosel
kesesi. Spinal
korda ait bir
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etkisi bulunmayan lezyona yonelik yapilan MR
Spektroskopik incelemede, neoplazik kolin artisi
saptanmadigl ve 6n tam olarak hamartamatoz
lezyon disiiniildiigii rapor edildi. Torakal bolge
BT'sinde noral foramenlerde (T4-5, T5-6, T6-7)
genisleme ve sol lateralde posterior mediasten
yerlesimli, BOS ile ayni dansitede kitle izlendi (Sekil
5). Hastanin EMG'sinde patolojik bir &zellik tespit
edilmedi. Goz Hastaliklar ile konsiilte edilen

hastada iriste multiple Lisch nodiilleri tespit edildi.
Dahiliye ve Gogiis Hastaliklart konsiiltasyonu
sonucunda hastada intratorasik kitleye sekonder
solunum sistemi yetmezligi veya ilgili baska bir
patoloji olusmadig: saptandi. Norolojik olarak da
stabil durumda olan hastaya sonug olarak cerrahi

Sekil 4: Koronal planda TIW kontrasth kranyal MRG'de
hipokampal sahada saptanan hamartamatéz kitle.

Sekil 5: Toraks BT'de genislemis intevertebral foramen ve
sol lateral intratorasik meningosel kesesi.
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girisim yapilmamasina, klinik ve
izlemeye alinmasmna karar verildi.
TARTISMA

izole bir hastallk olarak da goriilebilen
intratorasik meningosel, biiyiik oranda NF I ile
birliktelik gosterir (13,16). Feokromositoma ve
gliomlar gibi bagka neoplaziler ile birlikte de
gortilebilen intratorasik meningoselin, travma veya
mikrotravmalar sonucunda da olusabilecegi
bildirilmistir (12). Hastaligin etyopatogenezinde
bugiin icin en gecerli goriis ise, vertebradaki bir
defekt ya da genislemis intervertebral foramen yolu
ile meninkslerin intratorasik mesafeye protriizyonu
seklindedir (12). Pulsatif BOS basinci ve inspiryum
sirasindaki negatif intratorasik basincin olusturdugu

radyolojik

plevral  traksiyon, subaraknoid mesafenin
intratorasik  bosluga  fihklasmasim1  artiran
faktorlerdir.

Degisik penetrasyon dereceleri gosteren NF I
otozomal dominant gecis gosteren kalitimsal bir
hastaliktir ve tiim NF olgularimin yaklasik %90t
olusturur (10). Café-au-lait lekeleri gibi tamisal deger
tagiyan patolojilerin yaninda, iskelet anomalileri,
norofibromlar, akustik nérinomlar (hemen daima tek
tarafli) gibi eslik eden patolojiler de NF I'in
karakteristik tablosunu olusturur. Rubin ve
Stratmeier'e (16) gore intratorasik meningosel
olgularinin 7%68.8'1 NF I ile iligkilidir.

Hastabk daha ¢ok orta yas kadinlarda
goriilmesine Kkarsi, literattirde 18 giinliik ve 73
yasinda olgular da Dbildirilmistir (11,17,19).
Meningosel kesesi vertebral kolon boyunca herhangi
bir bolgede goriilebilmesine karsi vakalarin biiyiik
boliimiinde kese torakal alandadir (6,9).

NF I ile iligkili olsun ya da olmasin, intratorasik
meningosel nadir rastlanilan bir durumdur ve bizce
bu  hastaligin  insidansim1  dogru  olarak
saptayabilmek her zaman miimkiin degildir. Ancak
teshis metodlarindaki gelismeler ve MRG
uygulanmasinin yayginlagsmasi, tami konulabilen
hasta sayisindaki artisi aciklayabilir.

Intratorasik mesafedeki bir lezyon boyutu ile
orantili olarak genellikle solunum sistemi sikayetleri
ile prezente olur. Ancak lezyon meningosel kesesi
gibi noral doku ile devamhilig1 olan bir kitle ise ya
solunum sistemi ya da noral doku ile ilgili sikayetler
meydana getirecektir. Buna karsi, eger meningosel
kesesi kiiciik ise hastalik asemptomatik olabilir ve
tan1 ancak rastlantisal olarak konulabilir. Direkt X-
ray grafilerde siiphenilen bir mediastinal kitle
sonugta intratorasik meningosel olarak teshis
edilebilir. Wilhelm'e (18) gore ise, kese sag
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hemitoraks yerlesimli ise teshis daha kolaydir.
Ciinkii sol hemitoraks yerlesimli bir kese kalp ve
aort golgesi ile superpoze olarak gozden
kacirilabilir.

NF I birgok orgam etkileyen bir hastaliktir ve
iskelet anomalileri de eslik edebilir (3). Intratorasik
meningosel olgularinda, NF I ile birlikte olsun ya da
olmasin ozellikle kifoskolyoz benzeri vertebra
anomalilerine olduk¢a sik rastlamir. Ancak
meningosel ile birlikte olmayan NF I olgularinin %9
ile 7%38'inde de bu tiir iskelet anomalileri ile
kargilasilabilir (12).

Intratorasik meningosel saptanan olgularda eslik
eden kemik patolojiler ¢ok iyi degerlendirilmeli ve
uygun cerrahi girisim belirlenmelidir. Ancak
ozellikle asemptomatik olgular klinik ve radyolojik
olarak takip edilmeli ve kese biiylidiigii veya
semptomatik hale geldiginde cerrahi girisim
uygulanmalidir (2,20). De Andrade ve ark (5) kendi
olgular1 disinda, 1992 yilindan sonra 16 intratorasik
meningosel olgusu saptadiklarini, bunlarin 12'sinin
NF I ile iligkili oldugunu ve sadece 2 olguya cerrahi
girisim uygulanmayarak takip edildigini bildirmis-
tir. Laminektomi ve kesenin intradural tamiri,
posterolateral ekstradural yaklasim ve transtorasik
yaklagim cerrahi girisim secenekleri olarak kesenin
lokalizasyonu ve boyutuna gore tercih edilebilir (4).
Cerrahi sirasinda karsilagilabilecek en sik
komplikasyon meningoplevral fistiil olarak Martelli
(12) tarafindan bildirilmistir. Rekiirrens ¢ok nadirdir
ve literatiirde sadece iki olgu rapor edilmistir (1,8).
Ancak Ebara ve ark.'min (7) yaymmladiklar olguda
oldugu gibi cerrahi sirasinda karsilasilabilecek en
biiytik zorluk postlaminektomi sonrasinda olusan
anstabil kifoskolyozdur. Bu vakada uzun posterior
spinal fiizyon ile birlikte halo yelek ile stabilizasyon
uygulanmistir ve Ebara ve ark. (7) anterior ve

posterior fiizyonun birlikte uygulandiklarn
olgularda daha iyi sonuglar alinabilecegini
belirtmistir.

Sonug olarak, intratorasik meningosel nadir
rastlanilan, fakat 6zellikle kifoskolyozun eslik ettigi
posterior mediastinal kitle saptanan olgularda
ayiric tanuda goz oniinde bulundurulmas: gereken
bir klinik durumdur. Meningosel kesesinin
boyutlarimin kiiclik oldugu ve semptom olugmamus
olgularda tami1 genellikle rastlantisal olarak
konulabilmektedir. Bu olgularda cerrahi girigim
secenegi kesenin biiylime gosterdigi veya norolojik
ya da solunumsal semptom gelisen olgularda tercih
edilmelidir. Meningosel kesesinin boyutlar1 biiyiik
dahi olsa asemptomatik hastalarda klinik ve
radyolojik izlem en uygun secenektir.
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