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OZET:Noro fibro matozis tip I , en s ik gorulen fakomatoz tip id ir. Norofibrornatozis ler, multisistem 
orga n tutulumu ya psalar da, kran ios pinal tutulu m baskindir . Manyet ik rezonan s goruntulerne 
(M RG) , spi na l ve paraspinal lezyonlann degerl en dirilmesin de, yumusak doku ko ntrasn run yuksek 
olusu ve he r ana to mi k planda ko layca goruntu a labilmesi ile mukemrnelli gini kamtlarru s bir 
tekn ikt ir. Bu yazida , norofibrornatozis tip 1' Ii bir o lgun un M RG ile spina l bulgulanrn sun uyoruz. 
[A nahtar kelimele r: Norofi bromatoz is tip I , M RG , spina l] 
ABST RACT :Neurofibroma tosis type 1 is the most co mmo n type of the phakomatoses. A ltho ug h 
neurofib ro matoses have multisystem organ in vol vem ent, cranios pina l man ifestat ion s pred ominate. 
M agn e tic resonance imagin g (M RI) has been proven to be an exce lle nt techni qu e fo r evalua ting 
spina l and paraspinal lesion s because of its superior so ft tissue co ntras t and the ease of im aging in 
virtually any ana to mic pl an e. We report a case of neu ro fibromatosis type 1 w ith spinal find ings on 
MRI. 
[Key words : Ne urofibroma tos is type I , M R I, spine ] 

GiRiS 

Norofibromatozis (NF), temel o larak ci lt, 
sinir ve kas -iskelet sistemini tutan, otozoma l 
do minant, herediter bir hastah kti r (1-3). NF 
spek trumu icerisinde, deg isik noroloj ik 
probl emlere neden o labilecek bircok degisik 
anatomik lokalizasyon tutulumu olabi lir (4) . NF 
tip 1 turn vakalann yaklasik %90 ' ml o lusturur ve 
1/3-4000 prevalansa sahiptir (2,3). NF tip 2, daha 
nadirdir ve 1/50000 insand a goru lur. NF tip 2'nin 
karakteris tik bulgulan, 8. sinir tumor ler i ya da 
schwannomlan, diger kra nial sinirierin 
norinoml an . g ibi intrakranial ve intraspinal 
tumorler ve me nenjiomlandir (3). Bilgisayarh 
tomografi (BT) ve manyetik rezo nans 
gorunuileme (M RG) , bu tur tumorlerin ve 
bunl ann neden o ldugu noroloj ik probleml erin 
ortaya konmasmda ve takibinde degerli tarusal 
yo ntern lerdir (4). Ancak MRG, spinal ve 
paras pinal lezyonl ann degerlendirilmesinde, 
yumusak doku kontras tmm yuksek olusu ve her 
anatomik planda ko layca goruntu alabilmesi ile 
mukernmelligini karutlarrus bir tekniktir (I). 

Bu yazida, NF tip I tarust alan olguda basta 
MRG bulgulan olmak ilzere goruntu leme 
yontemleri ve tam kriterieri tarnsilmaktadir. 
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OLGUSUNUMU 

28 yas mda e rke k has ta , 1 yil once 
baslayan ve g iderek artan be l agns i sikayet i 
ned eniyl e basvurdu, H ikayesinde annesinde 
de ri a lu nda nodull er ve cafe-au-la it lek el eri , 
agabeyinde boyunda nod ille r s is lik mevc ut 
o lup, her ikisinde de norol oj ik defis it 
sa ptanrnadi. Olgunun fiz ik mu ayen esi nde , 
kan n ve bel bo lgesi ci ldi nde 3 ade t 4x3 e rn, 
6x3 ern ve 2x2 e rn bo yut lannda cafe-au-lait 
lek el e ri me vcuttu . No ro loji k m uayenes inde, 
bacak s inir germe test i negati ft i, a lt 
ekstre mi te de mo to r ve duy u kaybi yoktu. 
Dort yo nlu lo mber vertebra 
ro ntgenogramlarmda; inte rve rtebra l noral 
fo ram enlerin tum seviyelerde be li rgin seki lde 
ge nis lernis o ldugu goruldti . i nt ervert eb ral 
d iskleri gortlntule meye yo ne lik yapilan 
lomber BT te tkikinde ; kesit ler da hi linde tu m 
se viye lerde bi la te ra l spina l s inir kok leri nde 
kalmlasrna d ikkati cekti. 

Kontrastsiz ve kon trastli lomber MRG 
tet ki kler inde ; T 1 ,T 2 agirhkh sag ita l imaj larda 
multipl seviyede bilat eral in trafora mina l s in ir 
koku ka lmhklan nda artis me vcu ttu (Re si m I). 



Resim I: Spinal MRF bulgulan ile bir norofibrornatori s tip I olgusu. 

Gadolin ium-DTPA enjeksiyonu sonrast (Resim II). T2 agirhkh yag baskih koronal 
alinan T , agirhkh aksiyal imajlarda, tarumlanan irnajlarda, sakral pleksusta multipl paraspinal 
lezyonlann ve kauda equinada intradural tumor saptand: (Res in: III). Hastaya klinik ve 
nodtiler kitlelerin kontrastlandigi izlendi MRG bulgulan ile NF tip I tams! kondu . 

;r.......
 

Resim II: Spin al MRF bulgulan ile bir norofibrornatori s tip I olgusu. 
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Resim III: Spinal MRF bulgulan ile bir norofibrornatoris tip I olgusu. 

TARTISMA	 erken cocukluk donerninde konmaktadir (2). 
Olgumuz 28 yasmda bir eriskin olrnas ma 

NF tip I olgulanrnn %30-50 'si spontan ragmen ilk tarusmi hastanemizde goruntulerne 
mutasyon sonucu gelisir (2,3). Geri kalam yonternleri sonucunda alrmsur . 
otozomal dominant gec is gos terir, NF tip I'de National Institutes of Health (NIH)' m 
anormal gen 17. kromo zomun kisa kolunda (q) 1987' deki konferansmda tablo I'deki tarusal 
lokalizedir (2). NF tip I 'de spinal tumorl er, kriterler tanunlanrrns ve kabul edilrnistir (2). 
yaklas ik % 2 hastada noroloj ik semptoma Bu kriterlerden 2 veya daha fazlasmm olrnasi 
neden olur . Bircok intraspinal ekstramedUller NF tip I'i tamrnlamaktadir. Olgumu z cafe-au­
tumor, primer olarak ekstradural ve lait makUlieri, multip l spinal norofibrornlan ve 
intraforaminaldir (5).	 birinci derecede yakmlannda NF tip I 

NF tip I tamsi, hastalann buylik bulgulan olmasi ile 3 tamsal kriteri 
. cogunlugunda, klinik hikaye ve muayene ile tasrdigmdan kolayca tam alrmsnr . 

TabIo I: NF I icin tam kriterleri (NIH). iki ya da daha fazla kriter NF tip l'i tarumlar. 
1.	 Prepubert al donernde 5 mm, postpubertal donernde 15 mm'den bUyUkcapta, 6 veya daha fazla 

cafe-au-lait makulleri. 
2.	 iki ya da daha fazla herhangi bir tipte norofibrom ya da bir pleksifonn norofibrom. 
3.	 Optik gliom . 
4.	 Aksiller ya da inguina l bolg ede ci llenrne. 
5.	 iki ya da daha fazla Lisch nodUIU (iris hamarlomu). 
6.	 Sfenoid displazi ya da psodoartroz olsun veya olmas in, uzun kemik korteksinde incelme gibi 

kemik lezyonlanrun aynmlanrnasi. 
7.	 Yukandaki kriterleri tasiyan NF tip I 'li birinci derecede akrabas i olrnas r ( anne-baba, kardes, 

cocuk v.b.). 
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NF'in spinal bulgulannm cogu konvansiyonel 
radyografi ve miyelografi ile demonstre edilebilir (I). 
Konvansiyonel radyografide, posteriorvertebral 
skalloping, intervertebralforamenlerde genisleme, 
skolyoz, kifoz, vertebral kompresyon, baziler 
impresyongibi kemikdegisiklikleri saptanabilir (1,3). 
Olgumuzundart yonlu lombervertebra 
rontgenogramlannda, tUm seviyelerdeintervertebral 
noral foramenlerin belirgin sekilde genislernis oldugu 
gorulmektedir, Miyelografide kontrast madde 
kolonundadolmadefektlerine nedenolan intraspinal 
lezyonlargoru lebilir. Ancakinvaziv bir tekniktir ve 
paraspinal bolge hakkmda bilgi vermez (1,3). 

BT, paraspinal lezyonlan goruntuleyebilmekte 
ancak intratekal kontrast madde uygulanmadikca 
intraspinal patoloji hakkmdabilgi verememektedir 
( I). Olgumuzun paraspinal lezyonlanmn ilk 
dernonstrasyonu lomberBT tetkiki ileyapilrrus, 
bilateral spinal sinir koklerinde multipl seviyede 
kalmlasma saptannusnr. lleri tetkikicin, ozellikle 
hastahgm intra ve paraspinal yayilnrunda,diger 
modalitelere gore cokdahafazlabilgiveren ve 
noninvazivbiryontem olan MRG tetkiki tercih 
edilrnistir ( I). 

NF tip I' liolgularda MR tetkiki ile, direk 
grufide saptanabilecek kemiklezyonlannaek olarak 
duralektazi, lateral meningosel, psodomeningosel 
gibipatolojilerde saptanabilir (3). MR tetkikinin asil 
amaci, genellikle sinir yapilarmdaitilme ve 
kompresyona neden olmus biiyuk tiirnorleri 
tanunlamaknr, Aynca intraspinal,ekstramedtlller ile 
intrameduller lezyonlararasmdaki iliskiyiortaya 
koyrnak, ve hattaintradurallezyonlanepidural 
olanlardan ayrrmaknr (1). 

T1agirhkh imajlarda, tumor ilecevre doku 
arasmdaki smir, bircok olguda,ozellikle intraspinal 
tiirnorlerde iyigortlntulenir,T1agirhkh irnajlarda 
tumorsinyal intensitesi, kordabenzer ya dahafifce 
korddan az olabilir ve genellikle komsu kas 
yapilanndan hafifce yuksektir (I). Bizimolgumuzda 
intraspinal lezyon saptanmadi.T1agirhkh imajlarda, 
intraforaminal lezyon intensitesi, kord ile izointensti 
vecevreleyen hiperintensyag dokusu nedeniyle cok 
iyidemonstre ediliyordu(Resim I). 

T2aglrhkh imajlarda, lezyonunsinyal intensitesi, 
korddan daha fazl adrr, bazen yag intensitesine 
yakmdirve bundandolayi sapranmasi kolaydtr, 

Koronal T2agrrlIkh imajlar paraspinal lezyonlan ve 
bunlann intraspinal mesafe ileiliskisinigostermede 
ve aynca periferik sinir lezyonlanrnn 
dernonstrasyonundacok degerlidir (I). Olgumuzun 
yag baskih T2aglrhkh koronal imajlannda, 
intraforaminal lezyonlannyarunda sakral pleksusta 
multipl tumor saptanrrnsur (Resim Ill). 

Sonneolarak, spinal NF'in saptanmasmda MR 
en yararh modalitedir. incelemeT, ve T2agtrhkh 
sekanslarda yapilmali ve ozellikle paraspinal 
lezyonlann gortlnnllenmesindeonemli olankoronal 
projeksiyonlaralinmahdir (I ). 
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