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NOROFIBROMATOZIS ZEMININDE GELISEN SPONTAN FLEKSOR TENDON
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OZET

Norofibromatozis otozomal dominant gegis gosteren ve
degisik organ sistemlerini etkileyen bir hastaliktir. Nérofibro-
matozis olgularinda, elde intratendinéz nérofibroma prolife-
rasyonuna bagh spontan fleksér tendon riiptiirii olan olgular
rapor edilmistir. Calismamizda, nérofibromatozisi bulunan 34
yasindaki bayan hastada elde tendon riptiri sunulmustur.
Literatlrden farkh olarak bu olguda tendon riptirinin no-
rofibromun kitle etkisinden ziyade hastaligin dejeneratif etki-
sinden oldugu kanaatindeyiz.

Anahtar Sozciikler: Norofibromatozis, El, Tendon rlipti-
ra.

GIRIS

Norofibromatozis bir grup genetik hastalik icin
kullanilan bir terimdir. Primer olarak néral dokulardaki
hiicre biiylimesi etkilenir. iki tipi vardir, tip 1 en yaygin
seklidir, deri, periferal ve santral sinir sistemi, kemikler,
endokrin sistem, gastrointestinal ve kardiovaskiiler sis-
tem gibi bircok sistemler etkilenebilir.!2 Calismamizda,
el palmar bolge yerlesimli nérofibromatozise bagli flek-
sor tendon riiptird gelisen bir olgu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Otuz dort yasinda bayan hasta klinigimize agir kal-
dirma sonrasi sol el 4. parmagini bikememe nedeniyle
basvurdu. Daha 6nce nérofibromatozis tanisi almis ol-
dugu 6grenilen hastanin fizik muayenesinde sol 6nkol
distalinde volar ylizden baslayan ve palmar bdlgeyi
tamamen kaplayan parmaklarda ise proksimal falanks
seviyesini etkilemis olan yumusak doku kitlesi, el bilek
seviyesinde café au lait lekeleri gozlendi. Tendon mua-
yenesinde 4. parmak derin ve ylzeyel tendon hareket-
lerinde kayip saptandi ve hasta fleksor tendon ruptird
ontanisi ile ameliyat edildi (Sekil 1). Rejyonel anestezi
(Aksiller blok) ve turnike altinda zig zag insizyonlar ile
eksplorasyon yapildi. Palmar bolge seviyesinde flek-
sor digitorum profundus tendonunun riptire oldugu,
fleksor digitorum superficialis tendonunun ise deforme
oldugu boyunun uzamis ve incelmis olarak bulundugu
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ABSTRACT

Neurofibromatosis is a disease with an autosomal domi-
nant inheritance pattern and it affects different organ sys-
tems. In neurofibromatosis cases, cases with a spontaneous
flexor tendon rupture depending on intratendinous neurofi-
broma proliferation in hand were reported. In our study, ten-
don rupture in the hand of 34-year-old female patient with
neurofibromatosis was presented. Unlike literature in this
case, we are of opinion that the disease has degenerative ef-
fect instead of neurofibroma mass effect of tendon rupture.
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gorulda. Ruptire olan 4. parmak fleksor digitorum pro-
fundus tendonu modifiye Kessler yontemi ile onarildi
(Sekil 2). Hasta istemedigi icin nérofibromatozise bagh
eldeki kitleye yonelik islem yapilmadi. Postoperatif do-
nemde komplikasyon gézlenmedi (Sekil 3).

TARTISMA

Norofibromatozis otozomal dominant gecis gos-
teren ve degisik organ sistemlerini etkileyen bir hasta-
hktir. Tip-1 Norofibromatozis genellikle 3000-4000 canli
dogumda bir gorilen 17. kromozomla kalitsal gecis
gOsteren ve ayni zamanda von Recklinghausen Hastali-
g1 olarak da bilinen bir neurodermal displazidir. Bu has-
talik ilk olarak 1882'de bir patolog olan Friederich Da-
niel von Recklinghausen tarafindan tanimlanmistir.1:2
Norofibromatozis tip 1 norofibromatozisin olgularinin
%901 olusturur.2 Nérofibromatozis tip-2 ise ayni sekil-
de otozomal dominant gecis gosteren 22. kromozom-
la kalitilan ve tipik olarak schwannom, menenjiom ve
ependimomlarin gibi benign karakterli timorlerin eslik
ettigi hastaliktir.3

Literatlirde Norofibromatozis ve elde intratendindz
norofibroma proliferasyonuna bagh spontan fleksor
tendon riipturd olan 2 olgunun rapor edildigine rast-
ladik. Kawabata ve arkadaslari nérofibromun intraten-
dindz bliylimesi sonucu fleksor pollicis longus tendon

78




Turk Plast Surg 2014;22(2)

Sekil 1. A. Preoperatif sol elin goriintisu. B. Preoperatif sol
elde fleksiyon hareketi sonrasi parmaklarin goriintiisu

Sekil 2. intraoperatif tendon onarimi sonrasi gériintii

riptUrine ve bununda basparmagin interfalangeal
eklem seviyesinde fleksiyon kaybina neden oldugu bir
olgu sunmuslardir® Arkwright ve arkadaslari da intra-
tendinéz norofibroma bagli 3. parmak derin fleksor
tendon riiptiirii olan bir genc erkek olgu sunmuslardir.
Her iki olguda da patolojinin nedeni intratendinz bol-
gede yerlesen norofibromun kitle etkisi olmustur. Calis-
mamizda sunulan olguda ise literatlirden farkl olarak
tendon rlptUrinin, norofibromun kitle etkisiyle degil
norofibromatozis hastaliginin neden oldugu inflama-
tuvar sirecten kaynaklanan dejeneratif etkiye bagl
tendonda incelme ve uzamanin sonucunda oldugunu
distinmekteyiz.

Norofibromatoziste tendon riiptlri

Sekil 3. A. Postoperatif 6. ay sol elin goriintiisu. B. Postoperatif
6. ayda sol elde fleksiyon hareketi sonrasi parmaklarin gorin-
tasa

SONUC

Sonug olarak, ekstremite yerlesimli nérofibromato-
zis olgularinda kitle nedeniyle veya inflamatuvar siirec-
ten kaynaklanan dejeneratif degisikliklere bagl tendon
patolojileri olabilecegi kanaatindeyiz.
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