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Olgu bildirisi
Multipl pelvik norofibromalarla ortaya c¢ikan tip 1
norofibromatozis vakasinda manyetik rezonans goriintilleme

Magnetic resonance imaging in a neurofibromatosis
Type 1 case presenting with multiple pelvic neurofibromas

Ahmet Mesrur HALEFOGLU, Zehra Berna ARIK

Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi Radyoloji Departman:

OZET

Narofibromaiozis tip | ve tip 2 j‘(i."m.t'm' olarak adlandirilan
iki farkll kalusal hastalik seklinde sumiflanduiinignr, Tip |
hastalik periferik formu olusturur ve von Recklinghausen
hastaligr olarakta bilinir. Bu tip 2 hastaliga gore ¢ok daha
vavemn olarak g¢oriilmekre olup, henign periferik sinir kilift tii-
mdrleri ve deri tizerindeki cafe au lait lekeleri ile karakterize-
dir. Narofibromlar veya Schwannomlarim disinda tip I noro-
Jibromatozis hastalart, optik sinir gliomalari ve displastik ay-
rica da hamartomatéz lezvonlar gibi santral sinir sistemi
anonmalilerinin gelismesine karst bir yatkinhiga sahiptirler.
Biz olgumuzda 29 yasinda ndrofibromatozis tip | hikayesi
olan bir kadin hastayr sunduk. Hasta pelvis icerisinde, sakral
sinir kaklerinde ve cilt altn yagh doku boyunca dagiiim goste-
ren ¢ok sayida norvofibromalara sahipti. Manyetik rezonans
gariintiileme bu lezyonlarin karakteristik sinyal intensite ézel-
liklerini agiga ¢ikardy ve lezyonlar ile komgu yaplar arasin-
daki iligki hakkinda yararh bilgiler sagladi. Béylece sonug
olarak manyetik rezonans goriintiilemenin tip | néorofibroma-
tozisli hastalarim hem tamsinda hem de izlenmesinde énemli
hir role sahip modalite oldugu sonucuna varabiliriz,
Anahltar Kelimeler: Nirofibromalar, manyetik rezonans
edriintiileme.

SUMMARY
Neurofibromarosis is classified into two different inherited di-
sorders that are known as type I and type 2 forms. Type |
consists of the peripheric form and is also known as von
Recklinghausen disease. It is far more common than rype 2
disease and is characterised by benign peripheral nerve she-
arh tumors and cafe au lait spots on the skin. Other than ne-
urofibromas or schwannomas, neurofibromatosis type | pati-
ents have a predilection for developing central nervous
system abnormalities which include such as optic nerve gli-
omas and dysplastic as well as hamartomatous lesions.
In our case, we demonstrated a 29 year old female patienr
with known history of neurofibromatosis type I. Patient had
multiple neurofibromas in the pelvis, at the sacral nerve roots
and scattered throughout the subcutaneous region. Magnetic
resonance imaging revealed characteristic signal intensity fe-
atures of these lesions and provided useful information ahout
the relationship of these lesions with adjacent structures.
Thus we can conclude that it is a very useful modality hoth in
terms of diagnosis and follow-up of patients with neurofibro-
matosis type 1.
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GIRIS

Amerikan Ulusal Saglik Enstitiisii (INH =
The Institute National of Health) yapmis oldu-
gu konsensus panellerinin neticesinde kalitimla
gecen birbirinden farkli iki ayri sinir kilif1 has-
taligr oldugunu tanumlayarak, bunlart Norofib-
romatozis tip 1 ve tip 2 adr altinda gruplandir-
mustir. (1)
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Nérofibromatozis tip 1 klasik von Reckling-
hausen veya periferik tip hastahiktr. Tip 2’ye
nazaran ¢ok daha yaygin olarak goriilen noro-
fibromatozis tip 1, klinik olarak taminmasini ko-
laylagtiran yiizeysel tiimorler (nérofibromalar)
ve makiiler hiperpigmentasyon (cafe au lait
spots) gibi cok bilinen ve klinikte tanmmas: ko-
Iay olan eksternal lezyonlarla ortaya cikar.

Nérofibromatozis tip 1 gercek noérofibroma-
tozis olup, iyi huylu periferik sinir kilif1 tiimor-
leri (nérofibromalar) ile gercek neoplazmlar
(genellikle optik sinir gliomlar1) ve ayrica disp-
lastik ve hamartomatéz / heterotopik lezyonlar
kapsayan onemli santral sinir sistemi anomali-
lerinin gelisimi yoniinde kaliimsal bir predis-
pozisyonun olmasi ile karakterizedir.
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Genetik baglanti analizleri nérofibromatozis
tip 1 gelisiminden sorumlu olan genin kromo-
zom 17°nin uzun kolu iizerinde oldugunu gos-
termistir. (2)

Norofibromatozis tip 1 vakalarinda, perife-
rik sinir kilift tiimorleri benign (schwannoma
ve noérofibroma) ve malign olarak smiflandiri-
lirlar.

Schwannomalar hemen daima soliter lez-
yonlar olarak goriiliirlerken, nérofibromalar tek
baglarina ortaya cikabilir ya da 6zellikle von
Recklinghausen hastalifinin periferik formuna
sahip hastalarda oldukca fazla sayida olarak go-
riilebilirler.

OLGU BILDIRISI

Biz olgu bildirimizde miiltipl sayida pelvik
norofibromalarla seyreden bir norofibromatozis
tip | olgusunu sunduk.

Hasta bilinen bir nérofibromatozis tip 1 hi-
kayesine sahip 29 yasinda bir kadin hasta idi ve
6 ayda bir manyetik rezonans inceleme ile takip
ediliyordu.

Biz aksial SE T1 (TR: 800 msec., TE: 14
msec.), ve hem sagittal hem de aksial yag bas-
kilamali FSE T2 (TR: 6000 msec., TE: 120
msec. ve TR: 5500 msec. TE: 120 msec.) agur-
likli goriintiileri 1.5 tesla cihazla elde ettik.

Bu goriintiilerde sakral sinir koklerinde, pel-
visin her tarafina yayilmis halde ve cilt alt1 yag
dokusuna uzanan miiltipl sayida round karak-
terde lezyonlar saptadik.

Bu lezyonlar T1 agirhikh goriintiilerde hete-
rojen hiperintens ve T2 agirhikli goriintiilerde
ise santrali heterojen hipointens, periferi ise hi-
perintens olarak izlendi. (Resim 1 ve Resim 2)

Gadolinium verilmesini takiben alinan post
kontrast goriintiilerde ise lezyonlar hafif kont-
rast tutulumu gosterdi.

TARTISMA

Manyetik Rezonans (MR) goriintiileme Tip
I nérofibromatozis’ in gerek tamisinda ve ge-
rekse hastalarin takibinde onemli bir yere sahip
olan bir modalitedir.

Resim 1: FSE yag baskilamali T2 agirhikh sagittal
goriintii, heterojen yiiksek sinyal intensite dzelligi
gosteren miiltipl sayida norofibromalar pelvis,
sakrum ve cilt altt yagh doku icerisinde goriilmekte.
Uterus basiya sekonder anterosiiperiora deplase
olmus izleniyor
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Resim 2: FSE yag baskilamali T2 agirhikh aksial
goriintii, solda subkiitan yerlesimli biiyiik bir
nirofibroma goriilmekte, ayni zamanda sakral sinir
koklerinde ve pelviste cok sayida nérofibromalar
meveut
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Resim 3: Karaciger domu diizeyinden gegen FSE
yag baskilamali T2 agirlikli aksial goriintii, dorsal
vertebra posteriorunda paravertebral kas planlari ile
subkiitan yagli alan arasinda yerlesim gosteren
round, periferi hiperintens, santrali hipointens
karakterde tipik target sign goriiniimiine sahip
norofibroma izleniyor

Manyetik rezonansla incelenen Norofibro-
matozisli hastalarda tiim lezyonlarin T1 agirlik-
l1 gériintiilerde komsu muskiiler yapilara oranla
hafif yiiksek sinyal intensite ozelligi gosterdik-
leri ortaya konmustur.

Bhargava ve arkadaglan calismalarinda né-
rofibromalarin santralinde hipointens ve bunun
periferinde ise hiperintens sinyal intensite gos-
terdiklerini ortaya koymuslar ve bunu hedef go-
rintimine (target sign) benzetmislerdir. T2
agirlikl manyetik rezonans goriintiilerinde or-
taya ctkan bu target sign norofibromalarin ma-
lign periferal sinir kilifi tiimérlerinden ayirt
edilmesinde oldukga faydalidir. (3)
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Bizim olgusunda da bu bilgi lezyonlarin no-
rofibromlar olarak tan1 almasinda faydali oldu.
(Resim 3)

Stull MA. ve arkadaslar ¢ogu nérofibroma-
larin T1 agurhikl goriintiilerde minimal hetero-
Jenite ile birlikte orta ile yiiksek derece arasinda
ve T2 agirlikh goriintiilerde ise yine degisen
derecede heterojenite ile birlikte orta derecede
yiiksek sinyal intensite dzelligi gosterdiklerini
ortaya koymuslardir. Ayrica MR incelemede
lezyonlarin kontrast tutulum derecelerinin degi-
siklik gosterebilecegini ve homojen veya inho-
mojen tarzda kontrast tutabileceklerini belirt-
mislerdir. (4)

Bizim vakamizda tanimladigimiz norofibro-
malar hafif derecede ve inhomojen tarzda kont-
rast madde tutulum ozelligi gosterdiler.

MR géoriintiileme lezyon ile komsu kaslar ve
norovaskiiler yapilar arasidaki iliskiyi dogru
bir gekilde ortaya koyma 6zelligine sahiptir.
Benign sinir kilifi tiimorlerinin MR ile goriintii-
lenmesinde; genellikle iyi sinirh, oval, sferik
veya fiisiform &zellikte, diizgiin konturlu ve
keskin simrlar olan, cilt alti yag dokusu iceri-
sinde ya da bir sinire ait beklenen anatomik lo-
kalizasyonda komsu yumusak dokularda yer
degisikligine yol acarak yerlesim gosteren bu
tiimorler kolayca ortaya konurlar.

MR gériintiileme sinir kilifi tiimérlerinin
anatomik lokalizasyonlarinm belirlenmesinde,
kontur 6zelliklerinin ortaya konmasinda ve tii-
morlerin komsu noral, vaskiiler ve kas yapilar
ile iligkilerinin ortaya konmasinda seckin bir
modalite olmustur. Sonu¢ olarak MR gériintii-
leme Norofibromatozis tip 1 gibi periferik sinir
kilifi tlimérleriyle ortaya cikan hastaliklarin
hem ilk tanilarinda hem de bu hastalarn takip
edilmelerinde kullanilabilecek bir modalitedir.
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