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ÖZET 

Kliniğimize, hemihypertrofi ön tanısıyla yatırılan Iıastaya yapdan 

gerekli tetkikler sonunda nörofibromun cu kliniği yaptığı görüldü. He
mihypertrofi ve noroiibrom hakkında kısaca bilgi v8rip vak'amız resim 

ve grafileri ile takdim edildi. Hemilıypertrafi tedavisinde erken teşhisi n 

önemi belirtildi. 

GiRiş: 

Hemhypertrofi vücudun yalnız bir tarafındaki asimetrik büyüme
dir. ilk defa WAGNER tarafından 1839 da 2 vak'a olarak yayınlanmış
tır. 

Literatürde, konjenital hemicorporal disharmony, megalosomia, 
hemiiigantizm, hemihypertrofi olarak adlandırılır (1.2.3). 

WARD ve LERNEN hemihypertrofileri aşağıdaki şekilde sınıfla n-
dırmışlardır, 'R ·(:tr�",�! 
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Etyolojileri henüz açıklığa çıkarılmamıştır. Endokrin, vaskuler, 
lemfatik anomaliler ve· beyin lezyonları (Hypotalamus). otonom siste
min embiryonik eksiklikleri, heredite hemihypertrofinin sebepleri ara
sında sayılabilir. Norofibrom, periferik sinir sisteminin destek hüc
relerinin değişikliğe uğramasıyla cilt, ciltaltı, yumuşak dokular, iske
let sisteminde anomaliler yapan herediter bir tümördür (3.4) 
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(Resim: 2) 

(Resim: 3) 
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Ci lt lesyonları cafe-au-Iait-spots denilen kahverengi lekelerdir. 
Ciltaltı lesyonları, periferik sinir sisteminin diftuz olarak büyüme

siyle ele gelen sert kitlelerdir. 
Kemik lesyonları, norofibromatöz dokunun direkt olarak kemiğe 

yaptığı baskı neticesindek,i destruksiyona bağlı olabilir. Ayrıca eks
tremite kısmen veya tamamen uzayabilir. 

Diğer kemik lezyonları da, norofibromatöz dokunun peryostu di
rekt irrite etmesi sonunda kortikal kemik deftekti olarak, medullar 
kaviteye baskı sonunda da kemik 'içinde kistik görünüm şeklinde or
taya çıkar. Ayrıca skolyoz, tibia ve fibula pseudoartrozu, kemik eğil
mesi gibi lezyonlarda ortaya çıkarabilir. 

Vak'amız, 17 yaşında erkek. bir hasta. 
Şikôyeti, yürümeye başladığından beri topallaması ve bu topal

lığının her geçen sene artması. 
Hikôyesi, ilk defa 3 yaşında topallamanın farkına vararak muhte' 

lif hastanelerde patolojik bir bulguya rastlanmamış. En son 11 yaşın
da tibia ön yüzden biopsi alınmış, netice normal gelmiş. 

Yapılan muayenede genel durum iyi. Sistemler normaL. 

(Resim: 4) 

.okal muayenede, sol uyluk önyüzde ·kasıktan dize kadar uza
nan kahverengi pigmentasyon fazlalığı, damar paketlerinin fazlalığı 
sebebiyle pürüzlü bir cilt görünümü mevcut. Cilt elle tutulup kaldırıl
dığında çok fazla bir elastikiyet gösteriyor. Cilt altında ele pürüzü ven 
paketleri geliyor. 
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Alt ekstremite - ölçümlerinde, Crista ilyaka anterior superior ve 
femur iç kondil arası uzunluğu solda, sağdem 2 cm fazla, . Sol femur 
iç kondil ve iç malleol orası uzunluğu sağa nazaran 15 cm uzun. Sol 
uyluk çevresi sağa göre 6 cm, sol ruris çevresi 5 cm, sol ayak bileği 
çevresi de' 5 cm daha fazla Ölçüldü. Sol ayak sağdan 2 cm uzun 
idi (Resim: 1,2,3). Mukayeseli rontgende bu uzunluk farkı ve tibia
daki kalınlaşma daha açık görülmektedir (Resim: 4,5,6). 

(Resim: 5) (Resim: 6) 

Hastanemizde anjiografi imkônı olmadığı için yapılamadı. 
Uyluk ön yüzdeki vaskularitesi fazla olan pürüzlü yüzeyden alı

nan yumuşak doku patoloji raporu nörofibrom olarak geldi (istanbul 
Üniversitesi Tıp Fakültesi PatolOjik Anatomi Enstitüsü 1920178). 

Hastamızda tedavi olarak Epifiz durdurması (Epifizyodesiz) teda
visinin yaşı geçmiş olduğu için ekstremite eşitlenmesi yapılamadı. 
Haliyle taburcu edildi. 

TARTIŞMA: 

Nörofibrom vak'alarında ekstremite uzaması çok nadir görülür. 
Mc CARROLL 46 vak'alık bir seride ancak 3 vak'ada ekstremite u
zaması görmüştür. % 6. Kemik hypertrofisi 14 va'k'ada- % 30. Cafe-Au
lait-spot 33 vak'ada % 71 rastlanmıştır (1). 
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LlBSCOMP ve CHATTERTON ii konjenital hemihypertrofi, i total 
çapraz hemihypertrofi 15 total konjenital segmentel hemihypertrofiyi 
literatür taramasından tespit etmiş, zamanında yapılan epifizyodesis 
ile % 75 oranında ekstremite eşitlenmesi gercekleşebileceğini belirt
mişlerdir (2). 

Hemihypertrofi vak'alarrnda erkenden teşhis konup gerekli epifiz 
durdurması yapılırsa hastanın en önemli şikôyeti olan topallama % 75 

ortadan kaldırrlabilir. Bizim vak'anıızda yaş 17 olduğu icin hastamız 
bu şansını kaybetmiştir. 

SUMMARY 

As a result of the necessary investigations on the patient who has aplied our 

clinie with hemihypetrophie, norolibroma was lound out as the eause ol it. There 

were given a short explanation on the hemilıypertrophi. e and norofibroma. Our 

ease 'Was diseussed together with lotographs and X Rays and the importanee of 

early diagnosis was shown. 
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