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SPINAL MRG BULGULARI iLE BiR NOROFIBROMATOZIS TiP 1 OLGUSU
A CASE OF NEUROFIBROMATOSIS TYPE 1 WITH SPINAL MRI FINDINGS
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OZET:Norofibromatozis tip 1, en sik goriilen fakomatoz tipidir. Norofibromatozisler, multisistem
organ tutulumu yapsalar da, kraniospinal tutulum baskindir. Manyetik rezonans goriintiileme
(MRG), spinal ve paraspinal lezyonlarin degerlendirilmesinde, yumusak doku kontrastinin yiiksek
olusu ve her anatomik planda kolayca goriintii alabilmesi ile miikemmelligini kanitlamig bir
tekniktir. Bu yazida, norofibromatozis tip 1’1i bir olgunun MRG ile spinal bulgularini sunuyoruz.
[Anahtar kelimeler: Norofibromatozis tip 1, MRG, spinal]

ABSTRACT:Neurofibromatosis type 1 is the most common type of the phakomatoses. Although
neurofibromatoses have multisystem organ involvement, craniospinal manifestations predominate.
Magnetic resonance imaging (MRI) has been proven to be an excellent technique for evaluating
spinal and paraspinal lesions because of its superior soft tissue contrast and the ease of imaging in
virtually any anatomic plane. We report a case of neurofibromatosis type 1 with spinal findings on
MRIL
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GIRIS OLGU SUNUMU

28 yasinda erkek hasta, 1 yil Once
baslayan ve giderek artan bel agrisi sikayeti
nedeniyle basvurdu. Hikayesinde annesinde
deri altinda nodiiller ve cafe-au-lait lekeleri,
agabeyinde boyunda nodiiler sislik mevcut

Norofibromatozis (NF), temel olarak cilt,
sinir ve Kkas-iskelet sistemini tutan, otozomal
dominant, herediter bir hastaliktir (1-3). NF
spektrumu  igerisinde,  degisik  norolojik
roblemlere neden olabilecek bircok degisik o) . .. o
gnatomik lokalizasyon tutulumu olagilir (4).gNF olup, her ikisinde de n&rolojik defisit
tip 1 tiim vakalarin yaklagik %90’ olusturur ve ~ Saptanmadi. Olgunun - fizik muayenesinde,
1/3-4000 prevalansa sahiptir (2,3). NF tip 2, daha ~ Karin ve bel bolgesi cildinde 3 adet 4x3 cm,
nadirdir ve 1/50000 insanda goriiliir. NF tip 2‘nin X3 ¢m ve 2x2 cm boyutlarinda cafe-au-lait
karakteristik bulgulari, 8. sinir timorleri ya da  lekeleri mevcuttu. Norolojik muayenesinde,
schwannomlari,  diger  kranial sinirlerin bacak ~ sinir germe testi negatifti, alt
norinomlar: -+ gibi intrakranial ve intraspinal ek"stremnede“ motor ve duyu kaybr yoktu.
timorler ve menenjiomlandir (3). Bilgisayarlh DOt yonli lomber vertebra
tomografi (BT) ve manyetik rezonans rontgenogrgml.z'lrmda;. mtervertgbrgl ngral
goriintileme (MRG), bu tir timorlerin ve foramenlerin tim seviyelerde belirgin sekilde
bunlarin neden oldugu norolojik problemlerin genislemis ‘,O,l,du_g” goriildi. Intervertebral
ortaya konmasinda ve takibinde degerli tamisal ~ diskleri ~ goriintiilemeye yonelik —yapilan
yontemlerdir (4). Ancak MRG, spinal ve lomber BT tegklkmde; k.esnler‘ cilahll‘l.nde Lim
paraspinal  lezyonlarm  degerlendirilmesinde, seviyelerde bilateral spinal sinir koklerinde
yumusak doku kontrastnin yiiksek olusu ve her ~ Kalinlasma dikkati gekti.

anatomik planda kolayca goriintii alabilmesi ile _Kontrastsiz ve kontrastli lomber MRG
mukemmelhglm kamtlarm$ bir tekniktir (1) tetklklerlnde; Tl _Tg aglrhkll sagltal lmajlarda

B da, NF tip 1 t lan olenda bast multipl seviyede bilateral intraforaminal sinir
MRG uglflzgjuldan oﬁ;ak an;iszle:;ean Sgr'fmfmé';g koki kalinliklarinda artis mevcuttu (Resim I).
o

yontemleri ve tani kriterleri tartigilmaktadir.
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Resim I: Spinal MRF bulgulari ile bir noérofibromatoris tip 1 olgusu.

Gadolinium-DTPA enjeksiyonu sonrasi (Resim II). T, agirhikli yag baskili koronal
alinan T, agirhikh aksiyal imajlarda, tanimlanan ~ imajlarda, sakral pleksusta multipl paraspinal
lezyonlarin ve kauda equinada intradural tiimor saptandi (Resim IIT). Hastaya klinik ve
nodiiler kitlelerin kontrastlandig: izlendi MRG bulgulari ile NF tip 1 tanis1 kondu.
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Resim III: Spinal MRF bulgulari ile bir nérofibromatoris tip 1 olgusu.

TARTISMA

NF tip 1 olgularinin %30-50’si spontan
mutasyon sonucu gelisir (2,3). Geri kalani
otozomal dominant gegis gosterir. NF tip 1’de
anormal gen 17. kromozomun kisa kolunda (q)
lokalizedir (2). NF tip 1’de spinal tiimorler,
yaklasik % 2 hastada norolojik semptoma
neden olur. Bir¢ok intraspinal ekstramediiller
tiimor, primer olarak ekstradural ve
intraforaminaldir (5).

NF tip 1 tanisi, hastalarin biyik
cogunlugunda, klinik hikaye ve muayene ile

erken ¢ocukluk doneminde konmaktadir (2).
Olgumuz 28 yasinda bir eriskin olmasina
ragmen ilk tanisini hastanemizde goriintiileme
yontemleri sonucunda almigtir.

National Institutes of Health (NIH) 1n
1987°deki konferansinda tablo I’deki tanisal
kriterler tanimlanmis ve kabul edilmistir (2).
Bu kriterlerden 2 veya daha fazlasinin olmasi
NF tip 1’i tantmlamaktadir. Olgumuz cafe-au-
lait makiilleri, multipl spinal nérofibromlar: ve
birinci derecede yakinlarinda NF tip 1
bulgulari olmast ile 3 tanisal kriteri
tasidigindan kolayca tani almistir.

Tablo I: NF 1 icin tan1 kriterleri (NTH). iki ya da daha fazla kriter NF tip 1’i tanimlar.
1. Prepiibertal donemde 5 mm, postpiibertal donemde 15 mm’den biiyiik ¢apta, 6 veya daha fazla

cafe-au-lait makiilleri.

Optik gliom.
Aksiller ya da inguinal bolgede ¢illenme.

DU

kemik lezyonlarinin ayrimlanmasi.

Iki ya da daha fazla herhangi bir tipte nérofibrom ya da bir pleksiform nérofibrom.

Iki ya da daha fazla Lisch nodiilii (iris hamartomu).
Sfenoid displazi ya da psodoartroz olsun veya olmasin, uzun kemik korteksinde incelme gibi

7. Yukaridaki kriterleri tastyan NF tip 1°li birinci derecede akrabasi olmasi ( anne-baba, kardes,

cocuk v.b.).
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NF’in spinal bulgularinin ¢cogu konvansiyonel
radyografi ve miyelografi ile demonstre edilebilir (1).
Konvansiyonel radyografide, posterior vertebral
skalloping, intervertebral foramenlerde genisleme,
skolyoz, kifoz, vertebral kompresyon, baziler
impresyon gibi kemik degisiklikleri saptanabilir (1,3).
Olgumuzun dort yonlii lomber vertebra
rontgenogramlarinda, tiim seviyelerde intervertebral
noral foramenlerin belirgin sekilde genislemis oldugu
goriilmektedir. Miyelografide kontrast madde
kolonunda dolma defektlerine neden olan intraspinal
lezyonlar goriilebilir. Ancak invaziv bir tekniktir ve
paraspinal bolge hakkinda bilgi vermez (1,3).

BT, paraspinal lezyonlar goriintiileyebilmekte
ancak intratekal kontrast madde uygulanmadikca
intraspinal patoloji hakkinda bilgi verememektedir
(1). Olgumuzun paraspinal lezyonlarinin ilk
demonstrasyonu lomber BT tetkiki ile yapilmus,
bilateral spinal sinir koklerinde multipl seviyede
kalinlasma saptanmustir. {leri tetkik icin, 6zellikle
hastaligin intra ve paraspinal yayiliminda, diger
modalitelere gore ¢ok daha fazla bilgi veren ve
noninvaziv bir yéntem olan MRG tetkiki tercih
edilmistir (1).

NF tip I'li olgularda MR tetkiki ile, direk
grafide saptanabilecek kemik lezyonlarina ek olarak
dural ektazi, lateral meningosel, psddomeningosel
gibi patolojiler de saptanabilir (3). MR tetkikinin asil
amact, genellikle sinir yapilarinda itilme ve
kompresyona neden olmus biiytik timdrleri
tanimlamaktir. Ayrica intraspinal, ekstramediiller ile
intramediiller lezyonlar arasindaki iliskiyi ortaya
koymak, ve hatta intradural lezyonlar1 epidural
olanlardan aywmaktir (1).

T, agirlikli imajlarda, timar ile gevre doku
arasindaki sinir, bircok olguda, 6zellikle intraspinal
tiimorlerde iyi gorlintiilenir. T agirlikli imajlarda
tiimor sinyal intensitesi, korda benzer ya da hafifce
korddan az olabilir ve genellikle komsu kas
yapilarindan hafifce yiiksektir (1). Bizim olgumuzda
intraspinal lezyon saptanmadi. T, agirlikli imajlarda,
intraforaminal lezyon intensitesi, kord ile izointensti
ve cevreleyen hiperintens yag dokusu nedeniyle ¢ok
lyi demonstre ediliyordu (Resim I).

T, agirlikl imajlarda, lezyonun sinyal intensitesi,
korddan daha fazladir, bazen yag intensitesine
yakindir ve bundan dolay: saptanmasi kolaydir.
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Koronal T,agirlikli imajlar paraspinal lezyonlari ve
bunlarin intraspinal mesafe ile iliskisini gostermede
ve aynica periferik sinir lezyonlarinin
demonstrasyonunda ¢ok degerlidir (1). Olgumuzun
yag baskil T,agirlikli koronal imajlarinda,
intraforaminal lezyonlarin yaninda sakral pleksusta
multipl tiimor saptanmustir (Resim III).

Sonug olarak, spinal NF’in saptanmasinda MR
en yararl modalitedir. Inceleme T, ve T,agirlikli
sekanslarda yapilmal ve 6zellikle paraspinal
lezyonlarin goriintiilenmesinde énemli olan koronal

projeksiyonlar alinmahdir (1).
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