
5. Bu hastalar ayr ıntı lı  tetkiki al ınmamal ıdırlar. Zira ne-
ticede Organopatolojik bir proçes bulunmayaca ğı  için has-
talığı nın sebebi bulunacağı na inanan hasta ümitsiz ve daha 
kötü duruma dü şebilir. 

6.Yakınmalann baz ı  anatoma-fizyolojik nedenlere ba ğ la-
mak ve bu konuda inand ırıcı  olmak çok yerinde olacakt ır. 
hiç unutulmamal ı dır ki, hekimin ikna etme gücü her yerden 
burada daha önemlidir. 

7. Hastaların anlatmaktan kaç ı nd ıklan veya anlatamad ı -
klan derin korkular ınr aç ıklamalarına yard ımc ı  olunmandır. 
Sürekli sağ lığı  ile uğraşmaktan kurtulmas ı  için kendine gü-
venini artt ıracak bir u ğraş  bulması  uygundur. Böylece de te-
davide olumlu ad ı mlar at ı lmış  olacakt ır. 

8. Az ilaç kullanmal ı  demi ş tik, zira bunlar çok ilaç kul-
landıkları  için ilaca güvenleri kalmam ış t ır ve çoğu kez ilac ı  
tarifi yap ı lan şekliyle değ il kendilerine göre düzenleme yön-
temi ile al ırlar. Yine hat ırlanmal ıdır ki, ilaç hekim-hasta 
aras ında bir bağ  olarak işe yarar. hastalar ın çoğu hastal ığı  ile 
uğ ra şma nedeniyle hafif depression içindedir demi ş tik. bu 
nedenle aylarca amitiriptilin grubundan bir drog verilmesin-
de büyük yarar vard ır. İmipramin grubunun yak ı nmal ınn 
polerizse etti ğ i gözlenmi ş tir. 
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"NÖROFIBROMATOZIS" İLE BIRLIKTE BULUNAN 
CEREBELLUM'DA LOKALİZE "PRIMER MENINGEAL 

SARKOMATOZİS" (MENINGEAL GLİAMATOZİS) 

Çiçek Bayind ırx, Halil Toplamaoğ luxx, Zeki Oral 

Olcay Tüzx, Cem Tüzxx, Nadir Erenoğ lu", 

Mercan Saner" 

ÖZET:  Bu yaz ıda, otozomal dominant geçi ş li olduğı  
gösterilebilen bir "Nörofibramatozis" olgusu sunulmu ş tur 
Bu olguda, nörofibramatozis yan ı sıra, cerebellumda lokali• 
ze, sol cerebellar hemisferi, araknoidea, pia ve korteksin yü• 
zeyel bölümünde adeta bir k ı l ı f tarz ında diffuz olarak sarar 
bir tümör mevcuttur. Bu tümörün ışı k ve elektron mikros. 
kopik düzeyde histopatolojik özellikleri üzerinde durulmu ş -
tur. 

,SUMMARY : A case of confirmed autosomal dominant 
linked "Neurofibromatosis" is the subject of this report, Ir 
this case beside neurofibromatosis, a tumor that located ir 
the left cereballar hemisphaerium, arachonidea, pia and 
upper surface of the cortex covering it as a sheath diffusely 
was present also. The histopathologic features of this tumor 
in light and alectron microscopy is evaluted. 

GIRIŞ  
Nörofibromatozis, nörokutanöz fakomatozislerden biri-

dir.Nörofibromatozisde çok say ıda, genellikle nörofibrorn 
olmak üzere schwannomlar ve malign nörojenik tümörler 
bulunur. Aynca "Cafe au lait" tarz ı nda ciltte pigmentasyon-
lar, elefantiasis gibi deri de ğ iş iklikleri, Merkezi sinir Siste-
mi'nde glial ve menin geal tümörler ile karakterizedir. 

Hastalığı n herediter özelli ğ i olmakla birlikte her zaman 
gösterilmeyebilir. 

OLGU 
Başağnsı , bulantı -kusma, yürüyememe, idrar kaç ırma 

yakanmalar ı  ile Bak ırköy Ruh ve Sinir Hastal ıkları  Hasta-
nesi Nöroloji Klini ğ i'ne yat ınlan 38 yaşı nda, kadar, evli 4 
çocuklu hastan ı n alınan anamnezinde iki - üç y ı ldır ortalama 
15 günde bir , ba şı nın tümünü tutan, analjeziklere iyi yan ıt 
vermeyen ba şağ rı sı , baş  dönmesi, bir buçuk ayd ır bunlara 
ek olarak denge kusuru, yürüyememe, sabahlar ı  bulantı -
kusma, hastaneye ba şvurmas ından 3-4 gün önce de idrar in. 
kontinans ı  olduğu öğ renildi. 

Özgeçmiş inde doğ uş tan bütün vücudundaki deri alt ı  no. 
dülleri ve ciltteki kahverengi lekelerden ba şka bir özellik 
saptanamadı . 

Soygeçmiş inde, annesinde derialt ı  nüdelleri, hastan ın iki 
çocuğ unda ciltte lekelr mevcuttu (Tablo 1) 

Fizik muayenede, genel durum iyi de ğ il, bilinç açık 
ancak yeterli ileti ş im kurulam ıyordu. Pozitif bulgu olarak 
bütün vücudunda deri alt ında değ iş ik boyutlarda "cafe au 

X Istanbul T ıp Fakültesi Patoloji Anabilim Dal ı  
XX Bak ırköy Ruh ve Sinir Hastal ıkları  Hastanesi 
XXIII . Ulusal Psikiatri ve Nörolojik Bilimler Kongresinde (14-18 Eylül 1987-ISTANBUL) tebli ğ  edilmiş tir. 
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t" tarz ında kahverengi pigmente al ınlarve deri alt ı  nodülle-
mevcuttu (Resim). 
Nörolojik muayenede, pozitif bulgu olarak Fundus Opti-

i'de bilateral Grade II papilla ödemi, dört ekstemitede taraf 
ulgusu vermeyen azalm ış  kas gücü ( +3/5), gövde ataksisi, 
erin Tendon Reflekslerinde azalma (+), Taban Cildi Ref-

eksi (TCR) solda dorsal sa ğda planter yan ı t, cerebellar sis-
em muayenesinde başarı s ı zlık,. oturma dengesinde bozuk-
uk, gövde ataksisi nedeni ile yürüyememe mevcuttur. 

Yap ı lan Bilgisayarl ı  Beyin Tomografisinde: Sol cerebel-
ar hemisferde kitle imaj ı , dördüncü ventrikül deplasman ı , 
ubdural effüzyon ve sol cerebellopontin kö şede tümör 
maj ı " sonucuna var ı ldı  (Resim). 

Bu bulgular üzerine hasta Nöro ş irurji Klini ğ i'ne sevk 
ilmi ş  ve burada yap ı lan suboksipital kraniektomi ile sol 

erebellar doku ile klivaj veren, aspiratöre kolay gelmeyen 
lastik k ıvamda koyu kahverengi sincabi renkte tümör 
okus görülüp subtotal olarak ç ıkartı lmış tır. Ayr ıca derialt ı  
odüllerden bir tanesi de ç ıkartı lıp Istanbul T ıp Fakültesi 
atoloji Anabilim Dal ında incelemeye al ındı . 

Patolojik incelemede : Makroskopik olarak 
A)Cerebellumdan ç ıkarı lan doku parçac ıkları= tamam ı  

x7x1.5 cm. ölçüsünde olup en büyük doku parçac ığı  
x2x1.5 cm. dir, k ısmen tümör dokusu vas ıfında ve grisan 
enkte, yumu şak kıvamda, kist yüzü parlak, k ısmen ise ce-
ebellumun makroskopik özelliklerini göstermekte idi. 

B) S ırttan al ınan doku parças ı , elips şeklinde 2x1x0.8 
m. Büyüklü'ğ ünde deri alan ı  içermekte olup, deri alt ında 0.8 
m. çap ında orta sertlikte nodüler bir yap ı  mevcuttu. Mik-
skopik olarak; 
A)Cerebellumdan, haz ırlam H+E ile boyal ı  parafin kesit-

erin histopatolojik incelemesinde kromatinden zengin, 
ısmen yuvarlak, oval, k ı smen uzun -oval nukleuslu, asido-
il boyanan , bol uzant ı lı  sitoplazma hücrelerin olu ş turduğ u 
ümör dokusu görülmü ş tür. Hücreden zengin tümür doku-
unda, seyrek olarak mitoz, bol miktarda damar kesitleri 
evcuttu. Tümör dokusu sol cerebellar hemisfer üzerinde, 
aknoiden, pia ve korteksin yüzeyel bölümünde diffuz ola- 

adeta bir k ılıf tarz ında yay ılmaktad ır. (Resim 4). Parafin 
esitlerer uygulanan "Fosfofungistik asit hematoksilen" ve 

"Holzer Glia" özel boyalar ı  ile tümör uzantı lann ın (+) reak-
siyon verdi ğ i görülmü ş tür. Retikulum lifleri için yap ı lan 

omori boyama tekni ğ i ile leptomeningslerde retikulum lif-
lerinin damarlar çevresinde belirgin olmak üzere artt ığı  dik- 

ti çekmiş tir. Taze materyalden al ınan 1 mm. çap ındaki 5 
adet örnek, Glutardehit içinde tespit edilip rutin takipten 
sonra 1 kal ınlığı nda yarı  ince kesitler haz ırlanm ış tır. Bun-
lardan ince kesitler haz ırlan ıp Elektron Mikroskopisi dü-
zeyinde incelenmi ş tir. Tümör hücrelerinde, sitoplazmik glial 
filamentler saptanm ış tır. 

(Resim 5). 
B) Deri alt ındaki tümör nodülünden haz ırlanan H+E ve 

Elastika van Giezon boyama metodlan ile boyanan kesitler-
de, dermis içinde kapsül içermeyen çevre dokudan iyi hudut-
lu tümör dokusunu oval, i ğ imsi nukleuslu uniform asidofil 
sitoplazmal ı  hücrelerin olu ş turduğ u görülmü ş tür. Kı smen 
Schwann Hücresi, k ısmen kollagen doku hücresi 

tümör hücreleri tek tek ya da demetler halinde dizilim 
özelliğ i göstermekte idi. Histopatolojik tan ı  "Nörofibrom"  

olarak konuldu. 

TARTIŞMA 
Kaynak bilgilerine göre, olgumuzda sol cerebellar hemis-

ferde gördü ğ ümüz tümörün özelliklerini gösteren tümörler 
çok enderdir ve tarnmlanmalan oldukça güçtür. 

leusden, ilk kez leptomeningslerde diffuz olarak yay ı lan 
bir tümör göstermi ş  ve bu tümöril "Gliosarkom" olarak ad-
landırmış t ır (8). 

Kernohan. 1947 y ı lında yay ınladığı  bir makalesinde lep-
tomeningslerin nöroektodermel kökenli ve mezodermalele-
mentli tümörlerini "Meningeal Gliamatozis" ad ı  altında top-
lam ış tır. Burada 1922-1942 y ı lları  aras ında, "Mayo Klinik" 
te 20 medulloblastom, 6 glioblastom, 5 ependimom, 5 oli-
godendrogliom, 3 astrositom, 2 retinoblastom, 1 pinea-
lom'u kapsayan 42 olguluk bir grup sunulmu ş t ıı r (3). 

Meningslerin diffuz sarkomatozis'i olarak tamlanan 
tümörlerde, diffuz tümör yay ı lı m ı  mevcuttur. Geni ş  bir 
tümör nodülü yerine küçük bir nodül bulunabilir. Bunlar, 
genç ve orta ya ş lı  olgularda görülür. Black ve Kernohan 
"maningeal Ameningomatozis" tan ı m ı n ı  kullanm ış lard ır. 
(1). Ancak meningiomlar, leptomeningeal kökenli tümörler 
olduklarından bu deyimin kullan ı lmas ı  yanlış  anlamalara 
neden olabilir. 

Bu tümörlerde multisentirik orijin tart ışı lmış tır. 
Eksperimental sarkomatozis, raus virusu ile geli ş tiril-

miş tir (7). 
"Primer meningeal sarkomatozis" de, histolojik olarak 

leptomeningsler içindeki tümör, bol retukulum lifi içerir ve 
korteksin ilk tabakas ına infiltredir. Beyaz cevhere kadar ina-
zyon görülebilir.Tümör hücreleri lenfoid, poligonal ve fuzi-
formdur, kronr ıatinden zengin, az sitoplazmal ıdı r. 

Bizim olgumuzda, cerebellumdaki tümör dokusuna ait 
hücreler, k ı smen yuvarlak-oval, k ısmen fuziformhiperkro-
matik nukleuslu hücreler olup, uzant ı l ı  sitoplazmalan mev-
cuttur. Bu uzant ılar, glia fibrilleri için uygulanan özel boya-
ma metodlan ile pozitif boyanm ış t ır. Elektron 
mikroskopisinde tümör hücrelerinde sitoplazmik filamentler 
gözlenmi ş tir. (Resim 5). Bu özellikleri ile tümörü glial 
kaynakl ı  olarak kabul etmek gerekmektedir. Tümör dokusu 
içinde bol retikulurn lifi mevcuttur. 

Kernohan ve Sayre, "Meningeal Gliarr ıatozis", "Menin-
geal Gliosarkom" "Meningela Sarkomatozis" tan ımlama-
lann ı  ayni kabul etmi ş ler ve tümörlerin tamam ın ın glial 
kökenli olduğ una dikkat çekmi ş lerdir (4). 

Sonuç olarak, olgumuz otozomal dominant geçi ş li bir 
nörofibromatozis'dir, beraberinde kaynaklarda çok ender 
görülen ve nörofibromatozis'e e ş lik ettiğ ine ratlayamad-
ığı m ız, sol cerebellar hemiferi k ı lı f tarz ında saran, glial 
kökenli, bol miktarda retikulum lifleri içeren bir tümör 
mevcuttur. 
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A : Hastan ın Annesi 
B : Hasta 
C,D : Hastan ı n çocuklar ı  

Resim -4: Serebellum üzerindeki tümörün 
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Resim- 2: Derideki modüllerin görünümü. 

Tablo -I Vakan ın soy ağ ac ı n ı  gösterir tablo 

RESIMLER 

RESIM 1 : Bacakta tipik "Cafe au lait" görünümü. 

X Istanbul T ı p Fakültesi Patoloji Anabilim Dal ı  
XX Bak ı rköy Ruh ve sinir Hastal ı klar ı  hastanesi 
23. Ulusal Psikiatri ve Nörolojiek bilimler Kongresinde (14 Eylül 
1987 - ISTANBUL ) Tebli ğ  edilmi ş tir. 

Resim -3: Sol serebellar hemisferdeki kitlenin BT görünümü 

RESIM 1 : Bacakta tipik "Cafe au lait" görünümü. 

X Istanbul Tı p Fakültesi Patoloji Anabilim Dal ı  
XX Bak ı rköy Ruh ve sinir Hastal ıklan hastanesi 
23. Ulusal Psikiatri ve Nörolojiek bilimler Kongresinde (14 Eylül 
1987 - ISTANBUL ) Tebliğ  edilmiş tir. 
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