HEMIHYPERTROFI YAPAN BR NOROFIBROM VAK'ASI
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O0zZET

Klinigimize, hemihyperirofi 6n tanistyla yatirilan hastaya yap:ian
gerekli tetkikler sonunda norofibromun bu kiinigi yaptigi gorildi. He-
mihypertiofi ve norofibrom hakkinda kisaca bilgi verip vak’amiz resim
ve grafileri ile takdim edildi. Hemihypertrofi tedavisinde erken teshisin
Onzsmi belirtiidi.

GiRIiS:

Hemhypertrofi viicudun yalniz bir tarafindaki asimetrik blyume-
dir. ilk defa WAGNER tarafindan 1839 da 2 vak’a olarak yayinlanmis-
tir.

Literaturde, konjenital hemicorporal disharmony, megalosomia,
hemijigantizm, hemihypertrofi olarak adlandiriir (1.2.3).
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Etyolojileri henuz acikhga cikarnlmamistir. Endokrin, vaskuter,
lemfatik anomaliler ve beyin lezyonlari (Hypotalamus), otonom siste-
min embiryonik eksiklikleri, heredite hemihypertrofinin sebepleri ara-
sinda sayilabilir. Norofibrom, periferik sinir sisteminin destek htc-
relerinin degisiklige ugramasiyla cilt, ciltalti, yumusak dokular, iske-
let sisteminde anomaliler yapan herediter bir timdrdir (3.4)
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Cilt lesyonlari cafe-au-lait-spots denilen kahverengi lekelerdir.

Ciltalt: lesyonlan, periferik sinir sisteminin diffuz olarak biylime-
siyle ele gelen sert kitlelerdir.

Kemik lesyonlar, norofibromatdéz dokunun direkt olarak kemige
yaptigi baski neticesindeki destruksiyona bagli olabilir. Ayrica eks-
tremite kismen veya tamamen uzayabilir.

Diger kemik lezyonlari da, norofibromatdéz dokunun peryostu di-
rekt irrite etmesi sonunda kortikal kemik deffekti olarak, medullar
kaviteye baski sonunda da kemik icinde kistik gériinim seklinde or-
taya cikar. Ayrica skolyoz, tibia ve fibula pseudoartrozu, kemik egil-
mesi gibi lezyonlarda ortaya cikarabilir.

Vak’amiz, 17 yasinda erkek bir hasta.

Sikdyeti, ylirimeye basladigindan beri topallamasi ve bu topal-
liginin her gecen sene artmasi.

Hikayesi, ilk defa 3 yasinda topallamanin farkina vararak muhte-
lif hastanelerde patolojik bir bulguya rastlanmamis. En son 11 yasin-
da tibia 6nylzden biopsi alinmig, netice normal gelmis.

Yapilan muayenede genel durum iyi. Sistemler normal.

(Resim : 4)

.okal muayenede, sol uyluk onyuzde kasiktan dize kadar uza-
nan kahverengi pigmentasyon fazlaligi, damar paketlerinin fazlaligi
sebebiyle plruzli bir cilt géorinimu mevcut. Cilt elle tutulup kaldiril-
diginda cok fazla bir elastikiyet gosteriyor. Cilt altinda ele puriazi ven
paketleri geliyor.
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Alt ekstremite 6lcimlerinde, Crista ilyaka anterior superior ve
femur ic kondil arasi uzunlugu solda, sagden 2 cm fazla
ic kondil ve i¢c malleol arasi uzunlugu saga nazaran
uyluk cevresi saga gore 6 cm, sol ruris gevresi 5 cm, sol ayak bilegi
cevresi de 5 cm daha fazla 6lgiildi. Sol ayak sagdan 2 cm uzun
idi {Resim: 1,2,3). Mukayeseli rontgende bu uzunluk farki ve tibia-
daki kalinlasma daha acik gdrulmektedir (Resim: 4,5,6).

(Resim : 5) (Resim : 6)
Hastanemizde anjiografi imkdani olmadig icin yapilamadi.
Uyluk on yuzdeki vaskularitesi fazla olan purizla yUzey-den ali-
nan yumusak doku patoloji raporu nérofibrom olarak geldi (Istanbul
Universitesi Tip Fakultesi Patolojik Anatomi Enstitiisii 1920/78).

Hastamizda tedavi olarak Epifiz durdurmasi (Epifizyodesiz) teda-
visinin yasi gecmis oldugu icin ekstremite esitlenmesi yapilamad:.
Haliyle taburcu edildi.

TARTISMA:

Norofibrom vak'alarinda ekstremite uzamasi ¢cok nadir goéruiur.
Mc CARROLL 46 vak'alik bir seride ancak 3 vak’ada ekstremite u-
zamasi gérmiistir. % 6. Kemik hypertrofisi 14 vak’ada % 3C. Cafe-Au-
lait-spot 33 vak'ada % 71 rastlanmistir (1).
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LIBSCOMP ve CHATTERTON i konjenital hemihypertrofi, | total
capraz hemihypertrofi 15 total konjenital segmentel hemihypertrofiyi
literatur taramasindan tespit etmis, zamaninda yapilan epifizyodesis
ile % 75 oraninda ekstremite esitlenmesi gerceklesebilecegini belirt-
mislerdir (2).

Hemihypertrofi vak'alarinda erkenden teshis konup gerekli epifiz
durdurmasi yapilirsa hastanin en énemli sikdyeti olan topallama % 75

ortadan kaldirilabilir. Bizim vak’amizda yas 17 oldugu igin hastamiz
bu sansini kaybetmistir.

SUMMARY

As a result of the necessary investigations on the patient who has aplied our
clinic with hemihypetrophie, norofibroma was found out as the cause of it. There
were given a short explanation on the hemihypertrophi
case was discussed together with fotographs and X Rays and the importance of
early diagnosis was shown.
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