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Ozet

Pleksiform norofibromalar periferik sinir hiicrelerinden
kaynaklanan ~ benign  tiimorlerdir. Genellikle,
asemptomatik olmalarina ragmen tuttuklari sinire bagl
agri, parezi veya bulunduklar1 yerde kitle etkisi nedeni
ile  semptomlar olusturabilirler. Tek vya da
norofibromatozis tip 1’in bileseni olarak multiple
olabilirler. Calismamizda norofibromatozis tip 1
tanistyla takipli 22 aylik erkek hastada, beslenme
bozukluguna neden olan alt dudak yerlesimli pleksiform
norofibroma olgusu sunulmustur. Tedavide total cerrahi
eksizyon uygulanmistir. Ameliyat sonrasi izleminde
hastanin beslenmesi diizeldi ve onsekiz aylik takibinde
niiks izlenmedi. Bu olgu nadir goriilmesi ve sira dist
sikayeti nedeniyle sunulmustur.

Abstract

Plexiform neurofibromas are benign tumors that
originate from peripheral nerve cells. Although, they
are generally asymptomatic, they may cause
symptoms related to nerve-induced pain, paresis, or
mass effect. Plexiform neurofibroma can be single or
multiple as a component of neurofibromatosis type 1.
In this study, we presented a plexiform neurofibroma
case that caused nutritional disorder in a 22-month-old
boy with neurofibromatosis type 1. Total surgical
excision was performed. During the postoperative
follow-up, the patient's nutrition improved and no
recurrence was observed in the 18-month follow-up.
This case is presented due to its rarity and unusual
clinical complaints.
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Giris

Norofibromalar benign, noral kaynakl tiimorlerdir. Kutanoz, subkutandz ve pleksiform olmak iizere alt tiplerine
ayrilirlar 2 Pleksiform norofibroma (PN) en az goriilen varyanttir. Genellikle ilk kez 1882 yilinda Von
Recklinghausen tarafindan tanimlanan deri, sinir sistemi ve gézde belirtiler olusturan, otozomal dominant gecis
gosteren 17. kromozomdaki gen defekti sonucunda gelisen nérokutandz bir sendrom olan Norofibromatozis tip 1
(NF-1) i¢in patognomoniktir 2,

PN’lar, periferik sinir hiicrelerinden kaynaklanan, benign, yavas biiyliyen kapsiilsiiz ancak iyi sinirl kitlelerdir.
Tuttuklart sinire bagh olarak agri, parestezi, hassasiyet gibi klinik semptomlar olusturabilirler. Daha da 6nemlisi
malign doniisiim gosterebilirler. Norofibromatozise eglik edenler multipl, sendromik olmayanlar ise genellikle
soliter lezyon seklindedir. PN’lar, bag-boyun bolgesindeki atipik lezyonlarda ayirici tanida goz Oniinde
bulundurulmahdir °.

Bu yazimizda, NF-1 tanistyla takipli 22 aylik erkek hastada, beslenme bozukluguna neden olan alt dudak
yerlesimli PN olgusu nadir goriilmesi nedeni ile sunulmustur.
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Olgu Sunumu

Norofibromatozis tip 1 tanisiyla takipli 22 aylik erkek cocuk hasta, alt dudakta sislik, yemek yeme sirasinda
huzursuzluk ve buna bagh beslenmeyi reddetme sikayetleri ile ailesi tarafindan klinigimize getirildi. Yapilan fizik
muayenesinde; sirtinda ¢ok sayida cafe au lait lekeleri, aksiller ¢illenme bulunan hastada, alt dudak orta hattin
solunda agirlikli olmak iizere yaklagik 2,5x2,5x1,5 cm ol¢iilerinde sert, palpasyonla agrili, multilobiiler ve
sinirlart dudak mukozasindan giigliikle ayirt edilen kitle mevcuttu (Sekil 1A). Hastanin diger muayene bulgulari
normal idi.

Hastaya kontrastli maksillofasiyal manyetik rezonans goriintiileme (MRG) yapildi. Kitlenin, alt dudakta
submukozal yerlesimli 2,5x2,5x1,5 cm boyutunda, T1A goriintiilerde izointens, T2A goriintiilerde hiperintens
oldugu ve homojen kontrastlandig1 goriildii (Sekil 1B).

Genel anestezi altinda, dudak mukozasinin hemen altindan baslayan ve cevre dokulara olduk¢a yapisik oldugu
izlenen kitle total olarak eksize edildi (Sekil 1C).

Sekil 1 : A; Alt dudak yerlesimli kitle, B; (sar1 ok) Aksiyel T2A MRG’de hiperintens kitle, C; cerrahi spesmen

Histopatolojik incelemede sinir dokusunun tortioz geniglemeler gosterdigi, atipi icermedigi ve S100 pozitif
boyandig1 goriildii (Sekil 2). Bu bulgular ile PN tanist konuldu.
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Sekil 2 : A; Tiikiiriik bezi komgulugunda tortioz genislemeler gosteren kivrintili, prolifere sinir kesitleri
(H&Ex40), B; ileri derecede proliferasyon gosteren ancak atipi icermeyen sinir kesitleri (H&Ex100), C; S100
pozitif prolifere sinir kesitleri (x40)

Hastanin ameliyat sonrasi izlemlerinde oral alimi diizeldi ve 18 aylik takibinde niiks izlenmedi.

Tartisma

Norofibromalar sinir kilifi kaynakli, benign, yavas biiyiliyen, kapsiilsiiz olmasina ragmen iyi sinirh kitlelerdir.
Viicutta cilt, cilt alti, kas doku, paraspinal bolge, gingiva, dil, larinks, abdomen, skalp gibi bircok bolgede
yerlegebilirler 2 En sik bag-boyun bolgesinde bulunmasina karsin (%14-37), alt dudakta oldukca nadirdir. PN,
NF-1 bir komponenti olabilecegi gibi NF-1 olmayan hastalarda da goriilebilir y

NF-1 tanis1 klinik bulgulara gore konur. Asagidaki 7 kriterden en az 2’sinin bulunmasi tant icin yeterlidir ‘

Puberteden 6nce 5 mm’den, sonra 15 mm’den biiyiik 6 veya daha fazla siitlii kahve renginde leke
Iki veya daha fazla norofibroma ya da bir PN

Aksiler veya inguinal ¢illenme

Iki veya daha fazla iris hamartomu

Optik gliyom

Tipik kemik lezyonlart

Birinci derece yakininda NF-1 bulunmasi

NoUnkAE WD =

Hastamizda tam kriterlerinden cafe au lait lekeleri, bir adet alt dudakta lokalize PN, aksiler cillenme, sol tarafta
Lish nodiilii ve aile hikayesi mevcuttu.

Norofibromalar genellikle belirgin klinik bulgu vermezken, PN, klinikte agrn sikayetiyle karsimiza cikar.
Hastamizin esas problemi yemek yeme sirasinda olusan agriya bagli beslenme giicliigii idi. Hastalifin
goriintiilenmesinde en stk MRG kullanilmaktadir. T1A hipointens, T2A hiperintens multilobiile kitle goriintiisii
PN’u diisiindiiriir >. Ozelikle nérolojik belirtileri olan hastalarda intrakraniyal ve orbital tutulum acisindan beyin
ve orbital MRG de yapilmalidir.

Patolojik incelemede; hemotoksilen eosin ile boyanmada, sinir dokusunda atipi olmaksizin tortioz genislemeler ile
krvrintili proliferasyon goriiliir ve immiinohistokimyasal olarak S100 ile pozitif boyanma izlenir >,

Tedavide total cerrahi eksizyon yeterlidir. Literatiirde PN’un malignlesme orani %10-15 olup daha ¢ok NF-1’e

eslik eden derin yerlesimli biiyiik lezyonlarda beklenmektedir *. Metastaz bildirilmemistir ancak lokal niiks %20’
ye yakindir 67, Geng yas, tiimoriin yerlesim yeri, inkomplet rezeksizyon tiimoriin rekiirrensi ile iligkilidir ! Bu
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nedenle, bizim hastamizda cerrahi operasyon esnasinda, kitle, total olarak ve salim cerrahi sinir ile eksize edildi.

Sonug olarak, alt dudaktaki lezyona baglh agr1 ve kitle etkisi nedeniyle beslenme zorlugu olan hastamizin total
eksizyon sonrasinda beslenme problemi diizeldi ve onsekiz aylik kontrollerinde niiks izlenmedi. Olgumuz, atipik
yerlesim ve klinik sikayeti nedeniyle literatiir esliginde sunulmusgtur.

Bag-boyun bolgesindeki atipik lezyonlarin ayirici tanisinda PN g6z 6niinde bulundurulmalidir.
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