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OLGU SUNUMU

ÖZET

Nörofibromatoziste farklı akciğer tutulumları mevcuttur. Bu 
çalışmada toraks bilgisayarlı tomografisinde (BT) plevral kitle 
görünümü veren nörofibromatozisli bir olgu sunulmuştur. 44 
yaşında erkek hastanın çocukluğundan beri vücudunun birçok 
yerinde ciltte nodülleri mevcuttu. Hastaya batın BT ve toraks 
BT çekilmiş. Toraks BT’de, sol ac alt lob süperior segmentte 
plevraya uzanım gösteren 43*22 mm boyutunda nodüler lez-
yon tespit edilmiş. Rutin tetkikler, tümör markırları, fiberoptik 
bronkoskopi, solunum fonksiyon testleri, karbon monoksit 
difüzyon kapasitesi normal sınırlardaydı. Cilt lezyonlarından 
bir adet biopsi alındı. Cilt biopsi sonucu nörofibrom olarak 
geldi. Üç aylık takip sonucunda, Toraks BT’deki lezyonda hiç-
bir değişiklik saptanmadığından lezyonun nörofibromatozisin 
akciğer tutulumu olduğu düşünüldü. Nörofibromatozis tanısı 
konan olgularda farklı plöropulmoner lezyonlar saptanabilir. 
Bizim olgumuzda olduğu gibi nörofibromatozis tanılı olgular-
da plevral kitle görünümü saptandığında primer hastalığa 
bağlı nörofibrom da düşünülmelidir. 
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SUMMARY

Neurofibromatosis and pleural neurofibroma: Case report

There is various pulmoner attacks of neurofibromatosis. We 
presented a neurofibromatosis case with pleural lesion in this 
study. Fourty four years old male patient. There is a lot of der-
mal nodules in different sides of his body since childhood. 
Thorax and abdominal Computed Tomography (CT) has taken. 
There was a noduler lesion in left lung lower lobe superior 
segment. It was 43*22 mm size and spurred to pleura. Routine 
examinations, tumoral markers, fiberoptics bronchoscopy, res-
piratory function tests and carbon monoxide diffusion capacity 
test were assessed in normal limits. One biopsy material has 
taken from dermal lesion. Dermal biopsy result was neurofib-
rom. After three mounths there was not any difference in lesion 
at control Thorax CT. The pleural lesion considered as thora-
cic neurofibroma. There is different pleuropulmoner lesions in 
neurofibromatosis patients. When we detect pleural mass in 
neurofibromatosis cases, we must think neurofibrom origina-
ted from primer disease in seperator diagnose.
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Nörofibromatozis en sık görülen nörogenetik has-
talıklardan biridir. Klinik ve genetik olarak hastalık 
iki ayrı formda tanımlanmıştır. Bunlar Von 
Recklinghausen hastalığı olarak da bilinen Nöro-
fibromatozis tip 1 (NF 1) ve Nörofibromatozis tip 
2 (NF 2)’dir. 

NF 1, otozomal dominant geçişli herediter bir 
nörokütanöz sendrom olup, multipl sütlü kahveren-
gi lekeleri (café au lait spots), Lisch nodülleri ve 
benign nörofibromlarla tanımlanır (1). Periferik 
sinirlerin toraksta yaygın olması nedeniyle,NF 
1’de göğüs duvarı, akciğerler ve mediasten çeşitli 
şekillerde etkilenmektedir (2). Bazen tümör büyük 
boyuta ulaşabilir. Çoğu olgu asemptomatik seyre-

der. Tedavi yöntemi cerrahidir (3). Nörofibromato-
ziste farklı akciğer tutulumları saptanmıştır. Bu 
çalışmada Toraks BT’de plevral kitle görünümü 
veren nörofibromatozisli bir olgu sunulmuştur.

OLGU

44 yaşında erkek hasta. Çocukluğundan beri vücu-
dunun birçok yerinde ciltte nodülleri olması nedeni 
ile nörofibromatozis ön tanısı ile tetkik edilmiş 
ancak kesin tanı konulamamış. Hastaya, Haziran 
2008'de kontrol amaçlı batın bilgisayarlı tomografi 
(BT) ve Toraks BT çekilmiş. Toraks BT’de sol AC 
alt lob süperior segmentte plevraya uzanım göste-
ren 43*22 mm boyutunda nodüler lezyon tespit 
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edilmiş. Hasta,Akciğer karsinomu, nörofibromato-
zis ön tanıları ile yatırıldı. Özgeçmişinde çocuklu-
ğunda ortaya çıkan cilt lekeleri ve lezyonları mev-
cuttu (Resim 1). Soy geçmişinde özellik yoktu. 
Fizik muayenede ciltte “Cafe au lait” lekeleri ve 
fibröz natürlü lezyonları mevcuttu. Oskültasyonda 
normal solunum sesleri alınıyordu. Diğer sistemle-
rin muayeneleri doğaldı. Hastanın çekilen postero-
anterior akciğer grafisinde, Solda,üst-orta zon 
ayırımında,periferik bölgede,plevra tabanlı yakla-
şık 4*2 cm boyutlarında,düzgün sınırlı,oval, homo-
jen dansite artımı izleniyordu (Resim 2).

Toraks BT’de sol akciğer alt lob süperior segmentte 

plevraya uzanım gösteren 43*22 mm boyutunda 
nodüler lezyon mevcuttu (Resim 3, 4). Rutin tetkik-
ler, tümör markırları normal sınırlardaydı. Bronkos-
kopi yapıldı. Patolojik bulgu saptanmadı. Solunum 
fonksiyon testleri, karbon monoksit difüzyon kapa-
sitesi normal idi. Doppler ekokardiyografi normal 
sınırlarda idi. Cilt lezyonlarından bir adet biopsi 
alındı. Cilt lezyonlarında yapılan biyopsi, nörofibro-
ma olarak raporlandı. Akciğer lezyonu için transto-
rasik biopsi planlandı ancak hasta kabul etmedi. 
Hasta radyolojik takibe alındı. Üç aylık takip sonu-
cunda, Toraks BT’de akciğerdeki lezyonda hiçbir 
değişiklik saptanmadığından lezyonun nörofibroma-
tozisin akciğer tutulumu olduğu düşünüldü. 

Resim 1. Ciltte nörofibrom ve Cafe au lait lekesi. Resim 2. Postero-anteriro akciğer grafisinde kitle lezyonu.

Resim 3,4. Toraks BT’de sol akciğerde  43*22 mm boyutunda nodüler lezyon.
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TARTIŞMA

Nörofibromatozis en sık görülen nörogenetik has-
talıklardan biridir. Klinik ve genetik olarak hastalık 
iki ayrı formda tanımlanmıştır. Bunlar Von 
Recklinghausen hastalığı olarak da bilinen 
Nörofibromatozis tip 1 (NF 1) ve Nörofibromatozis 
tip 2 (NF 2)’dir. NF1, tüm vücutta yaygın nörofib-
romlar, café au lait lekeleri, optik gliomalar, Lisch 
nodülleri (benign melanotik iris hamartomları) ve 
kemik lezyonları ile pek çok sistemin etkilendiği, 
sık (2500-3000 doğumda bir) rastlanan formudur. 
NF 1 otozomal dominant bir hastalık olmakla bir-
likte, % 30-50 olguda sporadik olarak (mutasyon 
sonucu) ortaya çıktığı bildirilmektedir. NF 1 hava 
yollarını, akciğer parankimini, göğüs kafesini ve 
duvarını tutabilir. Bu nedenle NF 1 tanısı olan has-
talarda respiratuar sistemin ayrıntılı değerlendiril-
mesi zorunludur. 

Nörofibromlar genellikle asemptomatiktir, ancak 
zaman zaman sinir basısına bağlı veya intervertebral 
foramenden geçerek spinal kanal basısına bağlı ola-
rak ağrı oluşur, öksürük, göğüs ağrısı, dispne gibi 
nonspesifik semptomlar gelişebilir (4,5). Benign 
nörofibromların tedavisi basit enüklasyon yada 
çevre sinir dokusu ile birlikte geniş eksizyondur 
(4,6,7). Nörofibromatozisli hastalarda, yeni nörofib-
romların yada scwannomaların gelişmesi mümkünse 
de benign lezyonların lokal nüksleri mutad değildir. 
Benign lezyonlarda kür sağlanmaktadır. Nörojenik 
tümörler, mediyastinal neoplazilerin erişkinlerde % 
15-20, çocuklarda ise % 40'lık kısmını oluşturur 
(3,8). Nörojenik tümörlerin yaklaşık % 90'ı arka 
mediyasten yerleşimlidir. Mediyasten-deki periferal 
sinir sistemi kaynaklı tümörler sıklıkla arka medi-
yasten kaynaklıdır (9). Primer arka mediyastinal 
neoplazilerin % 75'i nörojenik tümördür. Çocukluk 
çağında gözlenen nörojenik tümörlerin % 50'si 
malign iken, erişkinlerde ise çoğunlukla benigndir 
(3,10). Hastaların yarısı asemptomatiktir. Soliter nöro-
fibroma 3. ve 4. dekadlarda erkeklerde ve kadınlar-
da eşit oranda görülür. Tümör büyük boyuta ulaşma-
sına rağmen çoğu hastada asemptomatiktir (3). 
Olgumuzun da herhangi bir yakınması yoktu. 

Radyolojik olarak nörofibromlar keskin sınırlı, dai-
resel ve nadiren lobüle olabilen arka mediyasten 
yerleşimli kitlelerdir. Genellikle bir veya iki kot ara-
lığı büyüklükte olmakla birlikte daha büyük boyut-
lara da ulaşabilir (3,11).

Sonuç olarak nörofibromatozis tanısı konan olgu-
larda farklı plöropulmoner lezyonlar saptanabilir. 
Bizim olgumuzda olduğu gibi nörofibromatozis 
tanılı olgularda plevral kitle görünümü saptandı-
ğında primer hastalığa bağlı nörofibrom da düşü-
nülmelidir. Torakstaki nörojenik tümörler sıklıkla 
benigndir. Nörofibrom da bunlardan birisidir.
Tümör büyük boyuta ulaşmasına rağmen, çoğu 
hasta semptomsuzdur. Tedavi yöntemi cerrahidir.
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