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Nérofibrematozisli Hastada Nadir Gorillen Malignite: Malign Melanom
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Giris

Nérofibromatozisin anatomik 6zellikleri 1849 yilinda Smith tarafindan tarif edilmistir. Von
Recklinghausen, 1882 yilinda hastaligin yapisini agiklamis ve Von Recklinghausen Sendromu ismi ile
anilmaya baglanmistir. Nérofibromatozis (NF), yaklasik 1/3000 dogumda gériilen bir hastaliktir (1).
Nérofibrornatozis tip 1 ve tip 2 olarak siniflandirilir. Tip 2 de bilateral 8. sinirde kitleler bulunur.1987
Yilinda National Institutes of Health Consensus Konferansi’na gore Von Recklinghausen
Sendromu’nun tani kriterleri:

1- Cafe au-lait lekeleri: Prepubertal dénemde 5 mm capindan daha biiyiik ve post pubertal dénemde
15 mmden daha blyiik 6 veya daha fazla CFL

2- Herhangi bir tipte 2 veya daha fazla nérofibrom veya bir pleksiform nérofibrom

3- Optik Gliom

4- Aksiler veya inguinal cillenme

5- 2 veya daha fazla Lich lekesi

6- Psddoartrozu olan ve ya olmayan uzun kemik korteksinde incelme veya sfenoid kanat displazisi gibi
ozellik arz eden osseoz lezyonlar

7-Yukandaki kriterleri tasiyan biri ile birinci dereceden akrabalik

Bu kriterlerden 2 veya daha fazlasi bulunuyorsa nérofibromatozis-1 tanisi konmus olur,
Nérofibrornatozisin cerrahi tedavisi palyatiftir. Genel bir kural olarak; géze hos goriinmeyen ve
yumusak lezyonlar ya da vital 6zelliklere zarar verenler cikanlabilir. Yillar icinde multiple subtotal
eksizyon tercih edilen yaklagimdir. Ozellikle agri, kanitlanmis malignensi ve hizli ve ani biiyiyen
tdmdrlerde genis cerrahi eksizyon uygundur. En sik olarak, bas ve boyun bélgelerindeki
norofibromalar géze hos gériinmedigi igin ve fonksiyonelligi olumsuz olarak etkiledigi icin cerrahi
olarak uzaklastirilir.

Bu sunu ndrofibromatozis hastaliginda malign timérlerin sik gériilebilecegini hatirlatmak igin
hazirlanmistir,

Olgu Sunumu

K.D. 68 yasinda kadin hasta sagl derideki mevcut kitlesinin kanamasi sebebiyle poliklinigimize
basvurdu. Oykiisiinde 15 yasindan itibaren nérofibromlari olusmaya baslamis, giderek artmis ve tim
viicuduna yayilmis oldugunu belirtti(Resim 1-2). Meme ca nedeniyle 12 yil 6nce sol modifiye
mastektomi gecirmis. Hipertansiyon sikayeti sebebiyle antihipertansif ilag kullanmaktayd.
Bélumiimuzde cesitli defalar norofibroma eksizyonu sebebiyle opere olmustu ancak tim viicunda ¢ok
sayida kitle mevcut idi. Her iki gézde lish nodulu bulunmakta ve iriste pigmentasyon artisi vardi. Her
iki el tirnaklarinda koilonisi mevcuttu. Kanamaya sebep olan kitle frontal sacli deride yaklasik 2em
capll, ciltten kabarik, pedikilli, enfekte goériinimli, yumusak kivamli ve tabaninda
hiperpigmentasyon icermekteydi (Resim 3-4). Kitle eliptik insizyonla eksize edildi. Olugan defekt
primer suture edilerei kapatildi. Cikarilan kitlenin patoloji raporu Clark level V; Breslow kalinligi 7
mm, nodiler tip malign melanom olarak geldi (Resim 5-6). Daha sonrasinda kontrole ¢agirilan ve
tedavi onerilen hasta tedaviyi reddetti.



