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Norofibromatozis, deri, sinir sistemi ve gozl tutan otozomal dominant gegis gdsteren bir hastaliktir. Mediyastinal dev
noérofibromu olan nérofibromatozisli bir olgu rezeksiyon esnasinda ¢ok kanamast oldugu igin sunulmustur. Olgu:
Yirmiyedi yasinda erkek hasta g6gus agrisi sikayeti ile bagvurdu. Muayenesinde pektus karinatum, skolyoz, ciltte yaygin
ciller, kahverengi makiler lezyonlar ve multipl nodiiller mevcuttu. Bilateral Lisch nodilleri tespit edildi. Toraks
BT’sinde posterior mediyastende, 15x20 cm, vertebraya bast yapan kitle mevcuttu. Ciltteki nodiillerden birinden alinan
biyopsi nérofibrom olarak geldi. Bu bulgularla N6rofibromatozis Tip1 tanist aldi. Torakotomi yapildi. Téimérden gok
ciddi kanama olmast nedeniyle timorin rezeksiyonu hizlt yapildi. Uygun kanama kontroli yapilmasina ragmen,
postoperatif drenaji oldu ve retorakotomi gerekti. Timérin yatagindan yaygin sizintt seklinde kanamasi vardi.
Hemostatik ajanlar ve kompresyon ile kanama kontrol edildi. Ameliyat esnasinda 24 Gnite kan kullaildi. Spesmenin
histopatolojik tetkiki atipik nérofibrom olarak geldi. Postoperatif 4. ayda torakotomi hattinda, spontane olarak 15x20
cm’lik hematom gelisti ve kendiliginden rezorbe oldu. Norofibromatozis hastalarinda mediyastinal biyiik cesamette
noérofibrom gelisebilir. Uygun olgularda rezeksiyon énerilir. Tiimérde ve diger damarlarda vaskiiler bozukluklar olmast
nedeniyle nérofibromatozisli hastalarda nérofibromalarin rezeksiyonu esnasinda masif kanama olabilir.

Anahtar Kelimeler: Norofibromatozis; Masif Kanama; Spontan; Mediyasten.

Massive and Spontaneous Recutrent Hemorrhage in a Neurofibromatosis Patient with Severe Pectus
Carinatum and Huge Mediastinal Neurofibroma

Neurofibromatosis is a an autosomal dominantly inherited disease manifested in the skin, netvous system and the eyes.
A neurofibromatozis patient with a huge mediastinal neurofibroma is presented since a severe bleeding occurred
during the resection of the tumor. Case: A 27-year-old man applied with a chest pain. On physical examination pectus
carinatum and scoliosis were present, and he had widespread freckles, cafe au lait spots and nodules in the skin.
Bilateral Lish nodules were determined. Thoracic CT revealed a 15x20 cm postetior mediastinal mass compressing
adjacent vertebra. Biopsy of one of the skin nodule was reported as neurofibroma. The patient was diagnosed as
neurofibromayosis type 1 by means of these findings. A thoracotomy was performed. The mediastinal mass was
needed to be resected quickly because of a very serious bleeding from the tumor. In spite of a good bleeding control, a
serious drainage occurred, and a rethoracotomy was needed. There was a serious oozing from the bed of the resected
tumor. The bleeding was controlled with hemostatic agents and compression. We used 24 units of blood.
Histopathological examination revealed atypical neurofibroma. A 15x20 cm chest wall hematoma arised over the old
thoracotomy incision after four months, and resolved spontaneously. Huge mediastinal neurofibroma may develope in
patients with neurofibromatosis. Resection is recommended in approprite patients. Massive hemorrhage may occur
during resection of the neurofibromas due to vascular abnormalities from the tumor and the other relevant vessels in
patients with neurofibromatosis.

Key Words: Neurofibromatosis; Massive Hemorrhage; Spontaneous; Mediastinum.

Girig 1882 yilinda tanimlanan hastaligin NF tip1 (NF1) ve NI

tip2 (NF2) olmak tizere 2 tipi vardir. NF tip 1 17.
Norofibromatozis (NF) deri, periferik ve santral sinir kromozomdaki, NF tip 2 ise 22. kromozomdaki gen
sistemi ve gbzde karakteristik lezyonlar olusturan, defekti sonucunda gelisir. NF tip 1, 3000 dogumda bir
otozomal dominant gegis gosteren bir hastaliktir. Tlk kez gOrilir.
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NF tdp 2 sikhig ise yaklastk 1/50.000 olarak tahmin
edilmektedir. NF ve masif kanama bildirilmistit.!

Olgu

Yirmiyedi yasinda erkek hasta g6gis agrist, g6gus duvart
cikikhigy, cilt lekelerinde artis sikayeti ile basvurdu. Fizik
muayenesinde sol skapula altinda 5x7 c¢cm mobil kitle,
iskelet sisteminde skolyoz ve ileri derecede pektus
karinatum, ciltte yaygin c¢iller, 2-10 mm boyutunda
makiler lezyonlar (cafe au lait) ve multipl ve farkl
buyiikliklerde nodiller Her iki g6zde

mevcuttu.

karakteristik Lisch nodiilleri tespit edildi (Resim 1,2,3 ve
4).

Resim 1. Norofibromatozisde cafe au lait lekeleri.

subkutan

Resim 2. Sirtta
norofibromlar.

degisik  boyutlarda
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Norofibromatozisli hastada Lish nodiilleti;
irisde melanositik hamartom.

Resim 3.

Resim 4. Tleri derecede pektus karinatum.

Toraks BT’sinde solda, posteriorda 15x20
vertebraya basi yapan kitle tespit edildi (Resim 5).

cm

Resim 5. Toraks BT. Solda vertebraya bast yapan dev
mediyastinal kitle.



Soysal ve ark.

Bronkoskopi ve kranial MR normaldi. Bir cilalti
nodilden alinan biyopsi nérofibrom olarak geldi. Bu
bulgularla ~ Norofibromatozis  Tipl — tamst  aldi
Torakotomi yapildl. Timor ve ¢evresinden yaygin
kanama oldu. Hizla timdr eksize edildi. Ttimor, pleksus
brakiyalis alt dallarina yakindi ve pleksus korundu.
Ayrica goégus  duvarindaki  kitle komplet  gtkarilds.
Postoperatif kanama nedeniyle revizyona alindi.
Timorin  mediyastene oturan bolimiinden yaygin
sizintt seklinde kanama izlendi. Hemostatik ajanlar ve
kompresyon ile kanama kontrol edildi. Ameliyat
esnasinda 24 tnite kan kullanddi. Postop birinci giin
sagda, dizaltinda, muhtemelen uzun ameliyat suresi,
ameliyat pozisyonu ve postoperatif hipotansiyon
kontrolii i¢in yapilan alt ekstremite bandajinin fazla
stkilmasina bagli, kompartman sendromu gelisti.

Fasiyotomi ile diizeldi. Spesmenin histopatolojik tetkiki
atipik nérofibrom olarak geldi. Immiinohistokimyasal
bulgular S-100 diffiiz pozitif, CD34 (+), SMA (-),
vimentin (+), demsin (-) seklinde idi (Resim 0).
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Resim 6. Atipik nérofibrom. Seyrek atipik hiicreler
(ok). HE x400

Postop. 7. gin taburcu edildi. Postoperatif 4. ayda
torakotomi hattinda, kas altinda, spontane olarak 15x20
cm’lik hematom gelisti ve kendiliginden rezorbe oldu.
Muhtemelen uzun stireli kompresyona bagl alt pleksus
brakiyalis hasart gelismisti. Fizyoterapi ile, postoperatif
6. ayda tama yakin diizeldi.

Tartigma

NF1 ik defa von Recklinghausen tarafindan
tanimlanmustir. Gen defekti, otozomal dominat gegis
gosterir veya spontan mutasyon sonucunda gelisir. NF1
tant kritetleri; 1. Puberte 6ncesi dénemde 5 mm veya
daha buyuk, puberte sonrasi donemde 15 mm veya daha
biiyiik cafe au lait makiiliiniin bulunmasi ve sayisinin altt
veya daha fazla olmasi, 2. Herhangi bir tipte iki veya
daha fazla nérofibromun veya bir adet pleksiform
nérofibromun bulunmasi, 3. Koltuk alt veya kasik
bélgesinde cillerin bulunmasi, 4. Optik gliomun mevcut
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olmast, 5. Tki veya daha fazla Lish nodilda (iris
hamartomu) bulunmasi, 6. Sfenoid displazisi veya
psodoartrozla birlikte veya artroz olmaksizin uzun
kemiklerin ~ korteksinde  incelme  gibi = kemik
anomalilerinin =~ olmasi, 7.  Birinci  dereceden
akrabalarinda yukanidaki tani kriterlerine gbre NF1
tanist  konulmus  olmasi, seklindedir. Tant icin
yukaridakilerden ikisi veya daha fazlasi olgularda
bulunmalidir.! Bu kriterlerlere gére olgumuz NF1
olmaktadir. Ayrica yaklagtk %71 oraninda pektus
karinatum  bulunabilmektedir.2 ~ Olgumuzda  ileri
derecede pektus karinatum mevcuttu.

Norofibromatozisi olan bir hastada mediyastende de
nérofibromlar gelisebilmektedir. Vagus, firenik sinir,
interkostal sinitler ve pleksus brakiyalisten koken

alabilirler. Mediyastinal norojenik timorlerin;  tan
konmast, ¢evresel bast ile agr veya diger bagka
palyasyon gerektiren semptomlar, vertebra

destritksiyonu, intraspinal uzanim riski veya varhigy,
malign dejenerasyon ve akciger basist nedenleriyle
benign olsa bile ¢ikartiimast 6nerilmektedir. Komplet
rezeksiyon seckin  yaklasimdir. Fakat inkomplet
rezeksiyonlarin =~ da  kabul  edilebilir  oldugu
bildirilmektedir.> Olgumuzda, timériin buytik olmast ve
torasik outlette yerlesmis olmasi eksizyon igin ilave
endikasyonlardl.  Ayrica goégls agrist  ve  dispne
mevcuttu. Solunum fonksiyon testleri orta restriktifti.
Kictk timérler torakoskopik olarak ¢ikartilabilir.
Torasik outlet yetlesimli ve buyik timotlerde agik
torakotomi daha uygundur.

Norofibromlar benign periferal sinir kilifi timorlerdir.
Nadiren malignlesebilirler. Norofibromlar  yumusak
mor-pembe renkli kubbe seklinde veya saplt olabilen
lezyonlardir.  Sayilari  bir tane olabilecegi  gibi
sayllamayacak kadar ¢ok irili ufaklt cesitli formlardan
norofibromlar goriilebilir. Tki haftadan daha fazla siiren
agriya sebep oluyorsa, yeni ndrolojik defisite sebep
oluyorsa, ani olarak yumugaktan sert dokuya degisim
varsa, daha hizli biyime baslamissa, norofibromlarin
cikartilmast Onerilir. Fakat cevrede 6nemli sinir ve
damar yapilarinin bulunmast sebebiyle eksizyon zor
olabilir.!

NF’de vaskiler tutulum %3,6 tahmin edilmektedir.* Bu
oran muhtemelen daha yiiksektir, ¢iinkii ¢ogu klinik
bulgu vermemekte ve kanama oldugunda da bagka
sebeplere baglanmaktadir.> Biyik ve kugik damar
tutulumu olabilit. Damar bozulmasi; mezodermal
displazi veya timoriin direkt vaskiler invazyonuna bagl
olabilir. Buytuk damarlarda anevrizma; damar duvarinin
nérofibrom tarafindan invazyonu, vasa vasorumlarin
basisi, damar duvart iskemisi ve zayiflamasi sonucu
gelisir. Timoérin damar duvari adventisyasinin yerine
gecdigi vakalar da bildirilmistir.* Kiiclik damarlarda ise
miskuler tabakada ve intimada fibrohyalin kalinlasmaya
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yol acan displazi olur, damarda stenoz ve daha sonta
arter duvarinda zayiflama ortaya ¢ikar. Bu durum
damarda gevreklik ve cabuk pargalanmaya yol acar.*
Arteriyel  kirllganliga  bagli, stenoz, anevrizma,
arteriyonendz fistiil ve riptir gibi vaskiler patolojiler
ortaya ctkar. NI’ hastalarin  timiinde bir miktar
vaskilopati  oldugu  dusunilmektedir>  Vaskiler
bozukluklar nedeniyle spontan veya operatif masif
kanamalar olabilmektedir. NF1’de spontan hemotoraks
gelisen 25 olguda mortalite %36 olarak bildirilmistir.

Ameliyat edilen 15 hastanin 5’1 kaybedilmis, 3 hasta
otopside tant almis ve kalan 7 hastadan biri ikinci bir
kanama ile kaybedilmis. Embolizasyon ile tedavi edilen
olgularda 6lim olmamis.* Hemotoraks yaninda. NF1’de
baska spontan masif ve fatal kanamalar olabilir. Bu,
timo6r icine kanama, ciltalt hematomu, batin icine
kanama, GIS kanama veya hemoptzi seklinde olabilir.
Hayati tehdit edici bu kanamalarda ilk tercih cerrahi
yaklasimdir. Fakat cerrahi, agresif ve zor olabilir, ayrica
arteriyal kirilganlik nedeniyle tamir stkintilidir.

Transarteriyel embolizasyon az invaziv ve etkin olarak
nérofibromatozisli hastalarda tek basina veya cerrahi
oncesi  bir uygulama olarak kullanilabilmektedir.6
Hastamizda T2 ve T3 interkostal sinirden kéken alan
10x15x20cm lik kitle kapsiiliiyle ¢ikarild. Islem sirasinda
ve sonrasinda sizinti tarzinda ciddi boyutta kanama
olustu. Tesbit edilebilen kanayan bir biyik damar
yoktu.

Yaygin, masif ve sizintt seklinde bir arteriyel kanama idi.
24 iinite kan kullanimi gerekti. Tkinci revizyon ameliyati
yedi saat stirdi. Hemostatik birka¢ cesit ajan kullanildi
fakat kanama daha ¢ok kompresyon ile spontan olarak
kontrol altina alinabildi. Kanamanin, néfibromatozis
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nedeniyle yapist bozulmus mediyatinal ve gégis duvari
damarlarina bagli olabilecegi diistintilmistir.

Norofibromatozis tip 1’e baglt nérofibrom eksizyonu
planlanan hastalarda vaskiler patolojiler agisindan
preoperatif ciddi  bir degerlendirme  yapilmalidir.
Hastalara bu dénemde angiografi yapilarak vaskiler
yapilar degerlendirilmeli ve uygun olgularda ameliyat
oncesi embolizasyon yapilmalidir. Béylece hayatt tehdit
edebilecek kanamalarin 6nlenmesi mumkiin olabilir.
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