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Imaging Findings of Diffuse Cutaneous Neurofibroma

as a Rare Case
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ABSTRACT

Diffuse cutaneous neurofibromas are a rare variant of neurofibroma seen in children and young adults. These
lesions are cutaneous-subcutaneous localized and appear as superficial lesions. They arise from peripheral
nerves without deep involvement or may represent the superficial extension of a deep plexiform neurofibroma.
1t is important to differentiate between pleomorphic neurofibroma and diffuse cutaneous neurofibroma because
diffuse cutaneous neurofibromas are only about 10% associated with neurofibromatosis type 1, unlike pleomorphic
neurofibromas, and malignant transformation of these lesions was very rare. In this case, we aimed to evaluate
the radiological findings of diffuse cutaneous neurofibroma case with histopathological diagnosis as a rare case.
OZET

Diffiiz kutanéz nérofibromlar, cocuklarda ve geng eriskinlerde goriilen nadir bir nérofibroma varyantidiv. Bu lez-
yonlar kutandoz-subkutanoz yerlegimli olup yiizeysel lezyonlar olarak karsimiza ¢ikarlar. Derin tutulumu olmayan
periferik sinirlerden ortaya ¢ikarlar veya derin bir pleksiform norofibromun yiizeysel uzanimini temsil edebilirler.
Pleomorfik norofibrom ile diffiiz kutanoz nérofibromu ayirmak énemlidir, ¢iinkii diffiiz kutanoz norofibromlar,
pleomorfik nérofibromlarin aksine nérofibromatoz tip 1 ile sadece %10 kadar iliskilidir ve bu lezyonlarin ma-
lign transformasyonu ¢ok nadirdir. Biz bu olgumuzda nadir bir vaka olarak diffiiz kutanoz néorofibrom olgusunu
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histopatolojik tanisiyla beraber radyolojik bulgularini degerlendirmeyi amagladik.

GIRIiS

Norofibromlar, schwann hiicrelerin, perinéral hiicrelerin
ve  endondral  fibroblastlarin  proliferasyonundan
kaynaklanan yaygin bir benign periferik sinir timori
grubudur (1). Diger taraftan yaygin kutandz nérofibromlar
ise cocuklarda ve genc¢ eriskinlerde goriilen nadir bir
norofibroma varyantidir (2). Diffiiz kutan6z nérofibrom
hakkinda literatiirde sadece birka¢ olgu sunulmus olup
bu lezyonlarin manyetik rezonans goriintileme (MRG)
goriiniimleri iyi tanimlanmamisti. Bu nedenle biz de
bu olgumuzda diffiiz kutandz ndrofibrom olgusunu
histopatolojik tanistyla beraber radyolojik bulgularin
degerlendirmeyi amagladik.

OLGU

19 yasinda erkek hasta sag lomber bolgede ele gelen
kitle ve cilt renginde koyulagma sikayetleriyle genel
cerrahi poliklinigine bagvurdu. Muayenesinde sag lomber
bolgede daha belirgin olmak iizere sagda gluteal bolgeye
dek uzanim gosteren ve posteriorda orta hattin soluna
gecen, kitle benzeri kalinlik ve pigmentasyon artis1 izlendi
(Resim la, b). Hastanin rutin hematoloji ve biyokimya
sonuclar normaldi. Onemli bir tibbi gecmisi veya
ailesinde nérokutandz hastalik dykiisii yoktu. Dermatoloji
boliimiine istenen konsiiltasyon muayenesinde hastanin
lezyonu dev konjenital neviis ve eslik eden hipertrikozis
lehine degerlendirildi. Hastanin tarafimizca yapilan
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ultrasonografik incelemede cilt-cilt alt1 bolgede parmaksi
tarzda santrali hipoekoik periferi ekojen karakterde,
belirgin vaskiilarizasyon gosteren yaygin tiibiiler
lezyonlar mevcuttur (Resim 2a, b). Hastanin karin agrist
sikayeti iizerine eslik eden patolojileri degerlendirmek
icin bilgisayarli tomografi (BT) ¢ekildi. BT incelemede
lezyonlarin kas dokusu ile izodens karakterde oldugu
ve subkutan yag doku igerisinde sagda lomber bolgede
anteriorda orta hattan baslayarak posteriorda orta hattin
soluna da uzanim gosterdigi, ancak derin uzaniminin
olmadig1 saptand: (Resim 3a, b). Batin BT de ek patoloji
saptanmadi. Hastaya lezyon karakterizasyonu agisindan
MRG incelemede yapildi. MRG incelemede lezyonlarin
uzaniminin  benzer sekilde oldugu ve lezyonlarin
T1A sekanslarda iskelet kasmna gore hipointens, T2A
sekanslarda hiperintens karakterde oldugu postkontrast
incelemelerde ise belirgin kontrast tutulumu gosterdigi
izlendi (Resim 4a-e). Goriintiileme Ozelliklerinin tipik
olmamasi nedeniyle hastaya eksizyonel cilt biyopsi
yapildi. Patoloji sonucunun benign periferik sinir
kilifi timori gelmesi ve radyolojik goriintiilemesinde
de hastanin lezyonlarinin yiizeyel yayilimi beraber
diistintildiiginde literatiirdeki smirli birkag vakayla
beraber degerlendirildiginde hastanin tanisi diffiiz kutan6z
norofibrom olarak degerlendirilmistir.
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Resim 1la-1b: Dev
hipertrikozis

konjenital neviis ve eslik eden

Resim 3a-3b: Hastanin lezyonlarinin cilt-ciltaltt dokuda
sagda lomber bolgede anteriorda orta hattan baslayarak
posteriorda orta hattin soluna uzanmim gosterdigi ancak
derin uzaniminin olmadig1 kas dokusu ile izodens
karakterde oldugu izlendi (oklar).

TARTISMA

Norofibromlar, schwann hiicrelerin, perindral hiicrelerin ve
endondral fibroblastlarin proliferasyonundan kaynaklanan
yaygin bir benign periferik sinir tiimdrii grubudur. Tiim
yumusak doku tiimérlerinin yaklasik %5’ini temsil ederler
(1). Lokalize norofibromlar, pleksiform nérofibromlar ve
yaygin kutandz noérofibromlar olmak iizere {i¢ histolojik
tipe ayrilirlar (2).

Lokalize form en sik goriilen ve en yaygin olarak rapor
edilen, tiim norofibromun yaklasik %90’m1 temsil
ederken, pleksiform alt tip esasen ndrofibromatozis 1
(NF-1) patognomonik olup ve goriintiileme o6zellikleri
iyi bilinmektedir (3). Diger taraftan yaygin kutandz
norofibromlar, c¢ocuklarda ve gen¢ eriskinlerde
goriilen nadir bir ndrofibroma varyantidir. Pleomorfik
norofibromlarin aksine NF-1 ile sadece %10 kadar1
iliskilidir (3). Bu nadir birliktelik nedeniyle hastamizda
NF-1 tam kriterleri arastirildi ve kranyal MRG inceleme
yapildi ancak NF-1 lehine bulgu saptanmadi. Onceki
literatiir diffiiz kutanéz nérofibromun en sik bas ve boyun
bolgesinde bulundugunu 6ne siirmesine ragmen, yakin
zamanda Hassel ve arkadaglar1 gévde ve ekstremitelerin
en sik goriilen yerler oldugunu bildirmistir (4). Bizim
olgumuzda da lezyonlar Hassel ve ark. ¢aligmasindaki
gibi batinda subkutan dokuda sagda lomber bolgede
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Resim 2a-2b: Cilt-ciltalti bolgede derin parmaksi
cikintilara sahip santral kesimleri hipoekoik goriiniimde
hiperekojen  tiibiiller  vaskiiler lezyonlar  olarak
izlenmektedirler.

Resim 4a-e: Aksiyal T2A ve yag baskili aksiyal T2A
goriintillerde sagda lombar bolgede anteriorda orta
hattan baglayarak posteriorda orta hattin soluna da
uzanim gosteren hiperintens goriiniim mevcuttu. Koronal

T2A gorintilerde lezyonlarin yiizeysel uzanimlar
izlenmektedir. Kontrast sonrasi incelemede lezyonlarda
yogun kontrast tutulumu izlendi (oklar).

anteriordan baslay1p posteriorda orta hattin soluna uzanim
gosterdigi izlendi.

Subkiitan nodrofibromlar ultrasonografik olarak derin
parmaks1 ¢ikintilara sahip santral kesimleri hipoekoik
goriiniimde hiperekojen tiibiiller vaskiiler lezyonlar
olarak izlenmektedirler (5). Bizim olgumuzda da literatiir
bilgisiyle uyumlu olarak cilt alt1 dokuda yaygin parmaksi
uzanimlara sahip belirgin vaskiilarizasyonu saptanan
santal kesimleri hipoekoik, ekojen tubiiler lezyonlar
mevcuttu. Literatlirde MRG incelemede subkutan doku
icerisinde T1A sekanslarda iskelet kasi sinyaline gore
izo veya hafif hiperintens goriinimde, T2A sekanslarda
iskelet kasi sinyaline gore hafif hiperintens karakterde
olup postkontrast incelemede yogun kontrast tutulumu
gosterirler (2,4). Bizim olgumuzda da MRG bulgular
literatiir ile korele idi.

Pleksiform norofibroma ve yaygin kutandz nérofibroma
arasindaki ayrim konusunda bazi karisikliklar vardir ve
¢ogu kaynak ikisi arasinda agik¢a ayrim yapamamaktadir.
Genel olarak pleksiform nérofibromlar sinir pleksuslarimnin
dorsal sinir koklerini ve derin yapilart etkileyen major
sinirlerin seyrini takip eden derin yerlesimli fuziform
lezyonlardir ve belirgin bir ylizeysel uzantis1 yoktur (1,6).
Diffiiz kutan6z nérofibromlar ise kutandz veya subkutandz
yerlesimli olup ylizeysel lezyonlar olarak karsimiza
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cikarlar. Derin uzanimi olmayan periferik sinirlerden dayanarak, diffiiz kutandz norofibromlar tipik olarak
ortaya cikarlar veya derin bir pleksiform nérofibromun derin muadillerine benzer bir gériiniime sahip degildir ve
yiizeysel uzanimini temsil edebilirler. MRG c¢alismalari vendz malformasyonlar gibi diger ayirici tanilarla kolayca

derin pleksiform nérofibromlarda hedef isaretine benzer karistirilabilir. Oysaki pleomorfik nérofibrom ile diffiiz
bir goriiniim tanimlarken diffiiz kutan6z norofibromlarda kutandz nérofibromu ayirmak o6nemlidir, ¢iinkii diffiiz
bu goriiniim izlenmemektedir (7). kutan6z nérofibromlar, pleomorfik ndrofibromlarin aksine
Sonug¢: Diffiiz kutanéz nérofibrom hakkinda literatiirde norofibromatoz tip 1 ile sadece %10 kadar iliskilidir ve
sadece birkag olgu sunulmus olup bu lezyonlarin MRG malign transformasyonu ¢ok daha nadirdir (7,8).
goriiniimleri iyi tanimlanmamisti. Bu smirh olgulara

Cikar Catismasi: Yazarlar ¢ikar ¢atigsmasi olmadigini beyan eder.
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