Olgu Sunumu / Case Report

DOI: 10.4274/haseki.galenos.2019.5135
Med Bull Haseki 2019;57:441-444

Travma Sonrasl Derialti Hematomla Prezente Olan
Soliter Kalvarial Norofibroma

Scalp Neurofibroma Presenting with Hematoma After Trauma
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Abstract

Noérofibromatozis (NF) tip 1 herediter, otozomal dominant
gegis gosteren norokltandz bir sendromdur. Vicutta yaygin
norofibromlar, derite pigmentasyon artisi (cafe-au-lait lekeleri)
ve siklikla santral sinir sistemi timorleri eslik etmektedir.
Norofibromlar — sinir - kilifi ~ kékenli  tGmérlerdir,  Schwann
hicrelerinden,  perindral  hicrelerden ve fibroblastlardan
koken almaktadir. Sacl deri NF'nin nadir bir bulgusudur. Diffiiz
norofibrom, norofibromun bir formu olup belirgin  dermal
ve subkitan kalinlasma gostermektedir. Cogu yetiskinlerin
bas, boyun ve govde kisminda lokalize olmaktadir. NF veya
phakomatozis olmadan skalp yerlesimli norofibrom nadiren
kalvarial defekt olusturmaktadir. Biz bu makalemizde, kafa
travma sonrasi kanamis sacli deri nérofibromuyla ortaya cikan
NF tip 1 saptanan bir olgu sunduk. Sagli deride noérofibromu
olan NF tip 1 olgularinda gross total cerrahi énemlidir. Ozellikle
blylk lezyonlarda, kafa travmasi sonrasi lezyon icinde kanama
olabilmektedir. Bu hastalarin mutlaka bilgisayarli beyin tomografisi
ve manyetik rezonans gorintllemeleri ameliyat 6ncesinde
yapiimalidir. Kemikte destriksiyon varsa, cerrahi planlanmada
kraniyoplasti dustintlmelidir.  Postoperatif donemde, malign
doniustim ve nliks agisindan yakin takip edilmelidir.

Anahtar Sozciikler: Hematom, travma, ndrofibromatozis,
ndrofibrom, cafe-au-lait lekesi, lisch nodUlu

Neurofibromatosis (NF) type 1 is a hereditary, autosomal
dominant neurocutaneous syndrome often accompanied by
diffuse neurofibromas in the body, increased skin pigmentation
(cafe-au-lait spots) and central nervous system tumors.
Neurofibromas are tumors of nerve sheath origin, composed of
Schwann cells, perineural cells and fibroblasts. Neurofibromas of
the scalp are rare findings of NFE Being a form of neurofibroma,
diffuse neurofibroma shows marked dermal and subcutaneous
thickening. In most adults, itislocalized in the head, neck and body.
A neurofibroma located in the scalp without NF or phakomatoses
rarely generates a calvarial defect. In this report, we present a
case of NF type 1 diagnosed after a bleeding scalp neurofibroma
due to a head trauma. Gross total surgery is important in NF
type 1 cases with a neurofibroma on the scalp. Especially in large
lesions, a hemorrhage may occur within the lesion after head
trauma. In these patients, computed tomography and magnetic
resonance imaging of the brain should absolutely be performed
before surgery. If the bone is destructed, cranioplasty should
be considered in surgical planning. In the postoperative period,
close follow-up for malignant transformation and recurrence is
needed.
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Girig

Norofibromatozis (NF) tip 1 herediter, otozomal
dominant gecis gdsteren noérokitandz bir sendromdur.
Vicutta vyaygin norofibromlar, derite  pigmentasyon
artisi (cafe-au-lait lekeleri) ve siklikla SSS timorleri eslik
etmektedir (1). Norofibromlar sinir kilifi kokenli timaorlerdir,

Schwann hicrelerinden, perindral  hicrelerden  ve
fibroblastlardan koken almaktadir. Cogu yetiskinlerin bas,
boyun ve gbvde kisminda lokalize olmaktadir. NF veya
fakomatozis olmadan skalp yerlesimli nérofibrom nadir
kalvarial defekt olusturmaktadir (2). Biz bu makalemizde,
kafa travma sonrasi kanamis sacl deri norofibromuyla
ortaya cikan NF tip 1 saptanan bir olgu sunduk.
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Olgu

Yirmi dokuz vyasinda erkek hasta merdivenlerden
disme sonucu kafa travmasi nedeniyle poliklinigimize
basvurdu. Hastanin  yapilan genel muayenesinde
basinin sol temporal bdlgesinde 8x10 cm boyutlarinda
ekspanse olmus sislik saptandi (Resim 1a). Hikayesinde,
hasta bu sisliginin 7-8 yildir oldugunu, dusttkten sonra
blyddiguna ifade etti. Norolojik muayenesinde viicutta
ve ekstremitelerde yaygin cafe-au-lait lekeleri ve lisch
nodulleri gordldi (Resim 1b). Yapilan g6z muayenesinde
patoloji saptanmadi. Diger laboratuvar degerleri normal
sinirlardaydi. Hastanin bilgisayarli beyin tomografisinde
(BBT) sol temporal bélgede hiperdens lezyon izlendi
(Resim 2a). Magnetik rezonans gorintilemede (MRG)
sol frontotemporoparyetalde skalpte, mastikator bosluga
ve sol orbita superioruna uzanim gdsteren T1-agirlikli
sekanslarda hipointens, T2-agirlikli sekanslarda hafif

hiperintens, yogun kontrastlanan kitle izlendi (Resim 2b).

Resim 1a. Sol temporal bdlgesinde 8x10 cm boyutlarinda
ekspanse olmus sislik

i d %

Resim 1b. Sol kolda yaygin cafe-au-lait lekeleri ve lisch noduli

Lezyonun santralinde yaklasik 86x34 mm boyutlarinda
T2-gradient eko sekansta hematom ile uyumlu olusum
gorildl. Hasta operasyona alinarak kitle subgaleal

olarak gross total eksize edildi. Lezyon deri alti, subgaleal
doku ve temporal adaleye invaze idi. Temporal kemikte
destrlksiyon yapmamisti. Timorle birlikte ortasindaki
organize hematom bosaltildi (Resim 3a). Postoperatif

Resim 2a. BBT'de sol temporal bélgede hiperdens lezyon
BBT: Bilgisayarli beyin tomografisi

Resim 2b. MRG'de sol frontotemporoparyetalde skalpte,
mastikator bosluga ve sol orbita superioruna uzanim gdsteren
T1-agirlikli sekanslarda hipointens yogun kontrastlanan kitle

MRG: Manyetik rezonans goruntileme
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dénemde cekilen MRG'de timorin total olarak ¢ikarildigi
gorildi (Resim 3b). Histopatolojik inceleme sonucunda
igsi sitoplazmali ve serpentine nikleuslu hcrelerin

olusturdugu kanamali lezyon izlendi. Vaskuler yapilardan
zengin, gevsek miksoid bir stroma igerisinde seyrek
mononukleer enflamatuvar hicre infiltrasyonlari goralda.
Arada yogun fibriller zeminde birbirinden itilmis igsi hicre
topluluklari (Wagner meissner body) goruldi (Resim 4a, b).
Nérofibroma olarak raporlanan hastanin 2 yillik takibinde
herhangi bir nlks ve rezidu izlenmedi.

Resim 3a. Preob sol temporal durayi
kanamali lezyon

geren, yer yer nekroze,

Resim 3b. Postop cekilen MRG'de T1 lesitlerde timaérin total
olarak c¢ikarildigi gérilmektedir

MRG: Manyetik rezonans gdrinttleme

Tartigma
Sacli deride lipom, fibrom, nérofibrom ve miyojenik
timorler kitlesel lezyon yaparlar. Sacli deri nérofibromlari,
NF'nin nadir bir bulgusudur (3).
bir olup belirgin

Diffiz no6rofibrom,

nérofibromun formu dermal ve

subkutan kalinlasma gdstermektedir. Sacl deride soliter

Resim 4a. igsi sitoplazmali ve serpentine niikleuslu hiicrelerin
olusturdugu kanamali lezyon, vaskiler yapilardan zengin, gevsek
miksoid bir stroma icerisinde seyrek mononikleer enflamatuvar
hlcre infiltrasyonlari

Resim 4b. Arada yogun fibriller zeminde birbirinden itilmis igsi
hiicre topluluklari (Wagner meissner body) gorilmektedir
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norofibroma, NF'yi olmayanlarda nadir gorulir, bununla
ilgili literatUrlerde birka¢ tane olgu bildirilmistir (2,4). Bu
bildirilen olgular yetiskin olup, timaorlerin blylime oranlar
da yavastir. Sacl deride norofibrom en sik oksipital bolgede
gorilmektedir. Sacl deride kalinlasma ve pigmentasyon
artisl ile gostermektedir. Hastamizda temporal bolgedeki
sislik zaman icinde yavas yavas blylimus (7-8 yil) ve travma
sonrasinda hematom ile birlikte sikayeti belirginlesmistir.

Kalvariyal kemik defektleri altta yatan pleksiform
nérofibroma ve meningiomanin kemik rezorbsiyonuna
baglanabilir (5,6). Bu tip kafatasl defektlerinin gelisiminde
patoloji net degildir. Bizim olgumuzda kemik dis tabulasina
invaze ama destriksiyon yapmamisti. Bu tip kafatas
defektlerinin yonetimiile ilgili olarak NF-1 olgularinda tedavi
protokoll bulunmamaktadir. Kemik defektli olgularda
metil akrilik ile sonrasi, kraniyoplasti niksi oldugunu
bazi yazarlar bildirmistir (7,8). Mevcut literatirlerde,
kraniyoplastinin zamanlamasi net degildir. Ismail ve ark. (7)
yaptiklari calismada timérin c¢ikarilmasi ve kraniyoplasti
isleminin tek seferde yapilmasini dnermislerdir. Bdylece
hasta, kemik defekti nedeni ile kozmetik agidan sikinti
yasamayacag! ve ikinci seans cerrahiye gerek kalmayacagini
bildirmislerdir.

Sacli deride gorllen nérofibromlarda en énemli sorun
malign donusim ve gelisebilecek gross kanamalardir (6).
Olgumuz travma sonrasi kanama ile prezente olmustu,
literatire baktigimizda komplikasyon hari¢ travma ile
prezente olan olgu goérmedik. Tanida Kontrastli BBT ve
MRG 6nemlidir. Klinik teshis bu gorintileme ydntemleri ile
dogrulanamayabilir, histopatolojik tani gerekebilmektedir
(7). Tedavide gross total eksizyon hem rekirensi hem de
malignite gelisimini engellemektedir. Ayirici tanida lipom,
fibrom, nérofibrom ve miyojenik timorler distndlmelidir

(9).

Sonug¢

Sagl deride ndrofibromu olan NF tip 1 olgularinda
gross total cerrahi dnemlidir. Ozellikle bilyik lezyonlarda,
kafa travmasi sonrasi lezyon icinde kanama olabilmektedir.
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Bu hastalarin mutlaka BBT ve MRG'leri ameliyat dncesinde
yapilmalidir. ~ Kemikte  destriiksiyon  varsa, cerrahi
planlanmada kraniyoplasti dustndlmelidir. Postoperatif
dénemde, malign doéndsim ve niks agisindan hastalar
yakin takip edilmelidir.
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