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OZET

Néorofibromlar ve schwannomlar, schwann hicreleri, perindral hicreler ve fibroblastlardan koken alan néroektodermal bening tumdrlerdir.
Nérofibromlar bening olmasina ragmen sadece bir vakada malign déniisiim tanimlanmstir. Intrandral ve diffiiz formlari vardir. Sagh deride
ve deri alt1 dokuda yerlesen nérofibromlar oksipital bolgede sik goriilmekle birlikte nadir olarak kemik destriiksiyonu yapmaktadir. Soliter
norofibromlar cerrahi olarak timiiyle ¢ikartilirken, diffiiz formlarda ¢evre dokulara invazyondan dolay: cerrahi siir ayrilmamaktadir.

Anahtar Kelimeler: Diffiiz nérofibroma. Kemik invazyonu. Nérofibromatozis.

A Solitary Diffuse Neurofibroma with Bone Destruction

ABSTRACT

Neurofibroma is a peripheral nerve sheath tumor of neuroectodermal origin that includes Schwann cells, perineural cells and fibroblasts.
Although neurofibromas are considered benign, only one case of malign transformation has been reported. Although neurofibroma is usually
located in the skin and subcutaneous tissue, it has led to infiltration of the bone in our patient which is a rare condition. Surgically, total
excision can be performed in the majority of solitary neurofibromas, however total excision is difficult for diffuse neurofibromas because of

invasion of surrounding tissue.
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Periferik sinir kilifi tiimorleri klasik olarak schwan-
nom ve norofibrom olmak (zere iki gruba ayrilir.
Schwann hiicreleri ile fibroblastlardan gelisenler nro-
fibrom adini alir'. Nérofibromlar net olarak tanimla-
namamis olsa da periferik sinir kilifi tiimorleri i¢inde
benign karakterleri lezyonlardir®. Siklikla ¢ocukluk ve
adolesan ddnemlerinde ve Norofibromatozis 1 ile
birlikte karsimiza ¢ikmaktadir®. Norofibromlarin soli-
ter, pleksiform ve diffiiz olmak tizere farkl {i¢ ¢esidi
tanmimlanmigtir. Diffiiz tip daha seyrek goriilmekle
birlikte farkli klinik bulgularla karsimiza ¢ikabilen,
cilt ve cilt alt1 dokuya invaze olan tam tanimlanama-
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mus lezyonlardir®. Olgumuzda literatiirde seyrek ola-
rak karsimiza ¢ikan diffiiz tip nérofibromun kemik
destriiksiyonu tanimlanmustir.

Olgu

28 yasinda bayan hasta basin arkasinda son bir ayda
giderek biiyiiyen sislik nedeniyle poliklinigimize bas-
vurdu. Ozgecmisinde o6zellik saptanmayan hastanin
yapilan fizik muayenesinde sag oksipital bolgede sagh
deriye yerlesmis 6*6 cm boyutlarinda yumusak ki-
vamli, fluktasyon gdsteren lezyon saptandi. Hastanin
beyin bilgisayarli tomografisinde sag transvers siniis
ile komsu sag oksipital bolgede cilt altinda yaklagik
2*6*6 cm boyutlarinda heterojen kitle ve komsulu-
gunda yaklasik 2 cm kemik defekti saptandi (Sekil 1).
Ileri tetkik amacryla yapilan Serebral Manyetik Rezo-
nans goriintiileme de sagda oksipital kemikte ve skalp
altt yag dokusunda silinme, diffiiz bir kalinlik artisi,
T1 agirlikli goriintiilemede hipo, T2 agirlikli goriintQ-
lemede hiperintens sinyal artisi saptandi (Sekil 2).
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Preoperatif hazirliklar1 tamamlanan hasta ameliyata
alind1. Intraoperatif diffiiz nérofibromun tipik tutulu-
mu olan dermis ve ciltalt1 yag doku invazyonuna ilave
olarak skalpte kalinlagma oldugu ve lezyonun belirgin
sekilde kemigi erode ettigi gbzlendi. Saglam kemik
dokusu sinir alinarak total rezeksiyon saglandi. Ma-
teryalin histopatolojik incelemesi sonucunda diffiiz
norofiborom olarak raporlandi. Eglik eden hastalik
olarak Ndorofibromatozise yonelik incelemede yapilan
oftalmoplejik muayene ve cilt muayenesinde herhangi
bir bulguya rastlanmadi. Postoperatif dénemde ek
norolojik defisiti olmayan hasta takibinin 4. glininde
sifa ile taburcu edildi.

Sekil 1:

Sekil 2:
Serebral manyetik rezonans gorinttleme
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Noroektodermal kokenli periferik sinir kilifi timori
olan nérofibroma heterojen bir timér olup, schwann
hiicreleri, perindral hiicreler ve fibroblastlar icermek-
tedir'. Cinsiyet ayrimi yapmaksizin en sik 3. ve 4.
dekadlarda karsimiza ¢ikmaktadir®. Benign karakterli
olmasina ragmen tanimlanan tek malign doniisiim
Enzinger ve Weiss tarafindan raporlanmistir®, Néro-
fibromlar siklikla NF Tip 1 zemininde gelismesine
ragmen diffiiz norofibromda birlikte goriilme ihtima-
li 9%10°dur’.

Histopatolojik olarak igsi, dalgali ve uniform hiicreler
iceren diizensiz smurli  heterojen  timorlerdir’.
Schwann hiicresi, perindral hicreler, nonspesifik fib-
roblastlar, endotelial hicreler, mast hiicreleri gibi
gesitli hiicreler ve kollogenden yogun bir matriks
icermektedir® (Sekil 3). S-100 proteini nérofibromlar
icin sensitif fakat nonspesifik bir markerdir® (Sekil 4).
CD34 diffiiz norofibromlarda immunreaktivite gdste-
rir'. Diffiiz norofibromlarda Wagner Meissner cisim-
cikleri karakteristiktir fakat her zaman karsimiza ¢ik-
maz°. EMA perindronal hiicreler igin énemli bir bulgu
olsa da nérofibromlarda sik karsilasiimaz’.

Soliter ndrofibromlarin biiyiik kisminda cerrahi olarak
total eksizyon saglanmaktadir fakat diffiiz nérofibrom-
lar etraf dokuya invaze oldugundan dolay: total eksiz-
yonu giigtir®. Makroskopik olarak yumusak jelatindz,
gri-beyaz goriinimde timoérlerdir’. infiltratif olarak
blyuyen diffiiz tip norofibromlarda komsu sinir ve
yumusak doku siklikla tiimor ile birlikte ¢ikarihr®. Bu
nedenle diffiiz ndrofibromlarda cerrahi sonrasi ndrolo-
jik defisit gelisme riski diger periferik sinir kilifi tl-
mérlerine gore daha fazladir™®. Ayrica infiltratif 6zel-
liginden dolay1 cerrahi olarak total eksizyon saglansa
da niiks ile kargilagilabilmektedir®.
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Sekil 3:

Lezyon igerisinde metakromatik boyanan ¢ok sayida
mast hiicresi dikkati ¢cekmektedir (Toluidin blue x 400)



Soliter Diffliz Norofibrom

Sekil 4:
Hicreler S-100 proteini ile diffiz ve kuvvetli
pozitiftir (S-100 x 200)

Yapilan ¢aligmalarda yumusak doku timdrleri tanisty-
la opere edilen hastalarin yaklasik %5 inde nérofibrom
tanisi koyulmusturs. MR ayirict tant igin gegerli bir
yontem olsa da esas olarak nérofibrom ve cevredeki
kas, damar, yag, sinir dokular ile tiimor arasi iliskiyi
degerlendirmek amaciyla kullanilmaktadir, kesin
tanida yeri yoktur’. Farkli lokalizasyonlarda, farkli
klinik bulgularla karsimiza ¢iktigindan dolay1 ameli-
yat Oncesi donemde norofibrom tanisini radyolojik ve
klinik olarak saptamak zordur?. Nérofibromlar siklikla
cilt ve cilt alt1 dokuda yer almasina ragmen vakamizda
seyrek olarak karsilagilan kemik infiltrasyonuna yol
acmustir. Norofibromatozis zemininde gelisen malign

karakterli norofibromlar da kemik yikimi tanimlanmig
olmakla birlikte sundugumuz olgumuzda yapilan
sistem muayenelerinde nérofibromatozise (fizik mua-
yenede ve radyolojik incelemelerde cafe au lait lekele-
ri, Lisch noddlleri, bilateral akustik timarler) ait bulgu
saptanmam1$t1r4.

Tim bulgulara ilaveten vakamizda lezyonun bir ay
gibi kisa bir siirede biiyiimesi ve radyolojik olarak
saptanan transvers siniis komsulugundan dolayr tani
koyulur koyulmaz hasta ameliyata alinmis ve total
eksziyon saglanmigtir. Bu sayede lezyonun hayati
tehdit eden bir durum olusturmasi engellenmistir.

Kaynaklar

1. Riccardi VM. The genetic predisposition to and histogenesis of
neurofibromas and neurofibrosarcoma in neurofibromatosis ty-
pe 1. Neurosur Focus 2007; 22(6): E3

2. Khan AK, Deb S, Ray DK, et al Diffuse Neurofibroma of Scalp.
Neurol India 2002; 50: 516-518

3. Enzinger FM, Weiss SW Soft tissue tumors. Moshy—Year Book,
INC, St. Louis, 1995

4. Traistaru R, Rogoveanu O, Roxana P, et al Periarticular diffuse
neurofibroma of the upper limb. Rom J Morphol Embriyol
2011; 52(4): 1377-1383

5. Ismail JN, Shehu BB, Lasseini A, et al Solitary Giant Neurofib-
roma of the Scalp with Calvarial Defect in a Child. J Surg Tech
Case Rep 2010; 2(1): 24-26

6. Van Zuuren EJ, Posma AN Diffuse Neurofibroma on the lower
back. J Am Acad Dermatol 2003; 48: 938-940

7. Yoo K, Kim B, Rho Y, et al A case of Diffuse Neurofibroma of
the Scalp. Ann Dermatal (Seoul) 2009; 21(1): 46-48

8. Sharath Kumar BC, Gopal MG, Talwar A Diffuse Neurofibro-

ma of the scalp Presenting as Circumscribed Alopecic Patch.
Int J Trichology 2012; 2(1): 60-62

31



