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Tip 1 norofibromatozise bagh ossifiye subperiosteal hematom:
IKi olgu sunumu

Ossifying subperiosteal hematoma associated with neurofibromatosis type 1:
a report of two cases
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Norofibromatozisde ossifiye subperiosteal hematomdan
ekstremite hipertrofisi geligebilir. Bu yazida tip 1 norofib-
romatozisli, 10 ve 13 yaslarinda iki kiz ¢ocugu sunuldu.
Her iki olguda da sag uyluk sol tarafa gore geniglemisti.
Diiz grafilerde ossifiye olmus kistik gortintii vardi. Man-
yetik rezonans goriintiilemede ise s1vi-siv1 seviyesi izlendi.
Norofibromatozise bagli ossifiye subperiosteal hematom
tanist her iki olguda da biyopsi ile dogrulandi. Yasca daha
biiyiik olan hastada 1.5 yil sonraki radyolojik kontroller-
de femurdaki kist duvart kalinliginin 3 mm’den 5 mm’ye
¢ikmig oldugu gozlendi. Diger olguda da bes yillik izlem
sonunda tibiadaki kistik olusum dikkat ¢ekiciydi. Ancak,
sag omuzda Ewing sarkomu gelisen bu hasta kemoterapi
ve genis rezeksiyon uygulanmasina ragmen akciger metas-
tazlarindan kaybedildi.

Anahtar soézciikler: Kemik kisti/komplikasyon; hematom/komp-
likasyon; alt ekstremite; norofibromatozis 1/komplikasyon/rad-
yografi; periost/patoloji.

Neurofibromatosis may be associated with ossifying sub-
periosteal hematoma resulting in lower extremity hypertro-
phy. We presented two girls, aged 10 and 13 years, with neu-
rofibromatosis type 1, who exhibited increased thigh girth
on the right side. Plain radiographs showed an ossifying
cystic formation. Magnetic resonance scans demonstrated
a fluid-fluid level. Diagnosis of ossifying subperiosteal he-
matoma was confirmed with a biopsy in both cases. In the
older patient, radiologic studies after 1.5 years showed an
increase in the wall thickness of the femoral cyst from 3 mm
to 5 mm. In the other patient, cystic formation surrounding
the tibia became more prominent at the end of five years.
This patient died from multiple lung metastases following
chemotherapy and wide resection for Ewing’s sarcoma that
developed in the right shoulder.

Key words: Bone cysts/complications; hematoma/complications;
lower extremity; neurofibromatosis 1/complications/radiography;
periosteum/pathology.

Tip 1 norofibromatozis noroektodermal kokenli
bir doku anomalisidir. Sinir sistemi tiimérleri i¢inde
sik goriilmektedir. Viicutta pek cok sistemi etkileye-
bilir. Olgularin %10’dan az1 bir ortopedik girisime
ihtiyag gosterir.” Iskelet sorunlari ise olgularin en az
%50’sinde gozlenir. Bunlar arasinda en sik gortilenler
skolyoz, kifoz, dogustan tibial displazi ve ekstremite
hipertrofisidir.” Ekstremite hipertrofisi nérofibroma-

tozisde nadir goriilen bir durum olan ossifiye subpe-
riosteal hematomdan kaynaklanabilir. Bu durumda
genellikle hafif bir travmadan sonra hizli biiytiyen bir
kitle ortaya ¢ikar ve ekstremitede hizli bir genigle-
meye neden olur. Bu tablo elefantiazis, malignensi ve
enfeksiyonla karigabilir.*! Bu yazida, ossifiye subpe-
riosteal hematomdan ekstremite hipertrofisi gelisen,
tip 1 ndrofibromatozisli iki cocuk hasta sunuldu.
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Olgu sunumu

Olgu 1- On ii¢ yasinda kiz ¢cocugu, bes yasinday-
ken bir tiniversite hastanesinde dogustan kalca cikigi
nedeniyle sag kalcasindan ameliyat edilmis. Dokuz ya-
sinda ise ayn1 hastanenin ndrosirurji kliniginde lomber
glioma nedeniyle ameliyat olmus. Ancak, bu iglemden
sonra ¢ocukta parapleji gelismis. Hasta bu hastanede
tip 1 nérofibromatozis tanisiyla takibe alinmist.

Alt1 ay once ev icinde diisme Oykiisti bulunan has-
tanin muayenesinde sag alt ekstremitesinde uyluk ve
krusu igeren ve elefantiazise benzeyen bir goriiniim
vardi (Sekil 1). Sag uyluk sol tarafa gére 16 cm, sag
krus ise 3 cm daha genisti. Hastanin govdesinde ¢ok
sayida café au lait lekeleri vardi. Uyluktaki kitle de-
rin palpasyonda sertti. Diiz grafilerde femurdan kay-
naklanan ve kemigi bir halka gibi ¢evreleyen, periferi
ossifiye olmus kistik goriintii vardi (Sekil 2a). Man-
yetik rezonans gortintiilemede (MRG) ise korteksin
yapisini bozmayan, sivi-sivi seviyesi veren, femuru
cevreleyen, diizgiin sinirlt kistik yapi izlendi (Sekil
2b, c). Kemik sintigrafisinde, periferinde tutulum ar-
tis1, merkezinde ise azalmig tutulum bulunan diizgiin
sinirh lezyon izlenmekteydi (Sekil 2d).

tutulum artigi izleniyor.

Sekil 2. (a) On-arka grafide femurdan kaynaklanan ve femuru saran kistik
lezyon. (b) Koronal ve (c) aksiyel plan manyetik rezonans géruntdileri.
Sivi-sivi seviyesi dikkat ¢ekiyor. (d) Sintigrafide lezyonun periferinde

Sekil 1. Bacakta elefantiatik goriinim.

Hastaya Eyliil 2005 tarihinde femurdaki kistik
lezyon i¢in igne aspirasyonu uygulandi. Aspirasyon-
da kanli mayi geldi. Sonug, periferik kan elemanlari
seklindeydi. Bundan sonra herhangi bir isleme gerek
goriilmedi ve hasta takibe alindi. Mayis 2007°de ya-
pilan kontrolde fizik muayene bulgularinda bir de-
gisiklik olmadig1; grafi ve MRG kontroliinde ise fe-
muru ¢evreleyen kist duvari kalinliginin 3 mm’den 5
mm’ye ¢ikmis oldugu gozlendi (Sekil 3).
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Olgu 2—- On yaginda kiz cocugu, Nisan 1999°da sag
bacakta sislik yakinmasiyla bagvurdu. Muayenesinde
sag uylukta 6 cm, sag krusta 5 cm ¢ap farki vardi.
Palpasyonda tiim krus ve uyluk posteriorunda kitleler
bulundu. Manyetik rezonans goriintiilemede kitlelerin
siyatik sinirden kaynaklandigi goriildi. Ayrica, gov-
dede cok sayida café au lait lekesi vardi. Hastaya uy-
luk posteriorundan siyatik sinire agik biyopsi yapildi
ve sonug¢ norofibromatozis olarak bildirildi. Olgunun
bes yil sonraki kontroliinde tibiadaki kistik olusum
dikkat cekiciydi. Diiz grafiler ve MRG’deki bulgular

Sekil 3. Son takipte lezyonun (a) én-arka grafisi ve (b) aksi-
yel plan manyetik rezonans gérunttsd.

ilk olgudakine benzer sekildeydi (Sekil 4). Ancak, bu
sirada hastanin sag omzunda Ewing sarkomu gelis-
ti. Kemoterapi ve genis rezeksiyon uygulanmasina

ragmen hasta yedi ay sonra akciger metastazlarindan
kaybedildi.

Tartisma

Viicuttaki pek ¢ok sistemi etkileyen tip 1 néro-
fibromatozis, olgularin %50’sinden fazlasinda iskelet
sistemini de etkilemektedir. En sik goriilen kemik
sorunlar1 skolyoz, kifoz, dogustan tibial displazi ve

Sekil 4. (a) On-arka ve yan grafilerde kistik gérinim dikkat ¢ekiyor. (b) Aksiyel pIanf*nanyetik rezo-

nans kesitlerinde subperiosteal kist ve sivi-sivi seviyesi gézleniyor.
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ekstremite hipertrofisidir.>* Subperiosteal hematom
ise ekstremite hipertrofisinin nadir bir nedeni olabil-
mektedir.!"*! Travma olmaksizin ya da hafif bir trav-
ma ile ani gelisen ekstremite sisligi s6z konusudur.
Literatiirde elefantiazise de benzetilmis olan bu go-
riintli ortopedistin aklina ilk planda lenfanjit ya da
norofibrosarkom gibi malign bir olusumu da getire-
bilmektedir.'>>7!

Norofibromatozisli hastalarda subperiosteal he-
matomun neden meydana geldigi tam olarak belirle-
nememistir. Ancak, bu hastalarda var olan mezoder-
mal displazi, olgularin %65’inde periosteal dokuda
zayifliga neden olmaktadir.”! Bu durum, belirgin bir
travma olmaksizin ya da hafif bir travma sonucunda
genigleyen, biiytlik bir subperiosteal hematom olugu-
muyla iligkili olabilir. Sonugta, periost tabakasinin
ylikselmesi ve periostta bulunan osteojenik hiicrele-
rin aktivasyonu rontgendeki periferi ossifiye olmus
kistik gortintiiye yol agabilir.>*#% Ancak, bu noktada
farkli gortigler de vardir. Bir gortise gore, norofibro-
ma infiltrasyonu sonucunda periostta yapisal zayifla-
ma olugsmakta; boylelikle, kemik tizerine gelen hafif
siddette bir travmada dahi subperiosteal olarak bii-
yiik bir hematom meydana gelebilmektedir.”’ Bagka
bir goriis ise, travma ile kolayca subperiosteal hema-
tom meydana gelmesini periost ile kemik arasindaki
baglantilarda zayiflamaya baglamaktadir.[”?

Lezyondan aspirasyon yapilip yapilmamasi da
tartigsmali bir konudur. Yeni olusan lezyonlarda aspi-
rasyon Onermeyen Herrera-Soto ve ark.,*! aspirasyo-
nun tekrarlayan lezyonlarda ya da lezyonun seklinde
degisiklik oldugu durumlarda yapilmasi gerektigini
bildirmislerdir. Ancak, bizce tani netligi acisindan
igne aspirasyonu yapilmasi, uygulama kolayligi ve
cok degerli patolojik sonuglar verebilmesinden dolay1
daha uygun olmaktadir. Lezyonun eksizyonu ise tam
olarak netlik kazanmisg bir konudur; yiiksek niiks ora-
nindan dolay1 cerrahi girisime gerek gériilmemekte
ve gozlem yeterli olmaktadir.”

Lezyon klinik olarak enfeksiyonla da karisabil-
mektedir. Ciinkii, her iki durumda da gériilebilen
eritem, selliilit ya da flebolit nedeniyle bacak ¢apinda

artis olmaktadir. Ancak, goriintiileme yontemleri ile
ayirici tantya gitmek zor olmamaktadir.>'! Radyolo-
jik olarak subperiosteal hematom ve periost ytiksel-
mesi kolayca ortaya konur ve enfeksiyon tanisindan
uzaklagilabilir. Ayrica, MRG’de sivi-sivi seviyesinin
gozlenmesi de ayirici tani i¢in 6nemli bir bulgudur.

Sonug olarak, tip 1 norofibromatozisde meydana
gelebilen ekstremite hipertrofisinin ayirici tanisinda
ossifiye olmus ya da heniiz ossifiye olmamig uzun ke-
mik subperiosteal hematomu da akla getirilmelidir.
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