5. Bu hastalar ayrintih tetkiki alinmamahdirlar. Zira ne-
ticede Organopatolojik bir proges bulunmayacag igin has-
taliginm sebebi bulunacagina inanan hasta iimitsiz ve daha
kotii duruma diisebilir,

6. Yakinmalarin baz1 anatoma-fizyolojik nedenlere bagla-
mak ve bu konuda inandiric1 olmak ¢ok yerinde olacaktr.
hi¢ unutulmamalidir ki, hekimin ikna etme giicii her yerden
burada daha 6nemlidir.

7. Hastalarin anlatmaktan kagindiklan veya anlatamadi-
klan1 derin korkularini agiklamalarina yardimci olunmahdir.
Siirekli saghg ile urasmaktan kurtulmast igin kendine gii-
venini arttiracak bir ugrag bulmasi uygundur. Boylece de te-
davide olumlu adimlar atilmig olacaktir.

8. Az ilag kullanmal: demistik, zira bunlar ¢ok ilag kul-
landiklan igin ilaca giivenleri kalmamigtir ve gogu kez ilaci
tarifi yapilan gekliyle degil kendilerine gore diizenleme yon-
temi ile alirlar. Yine hatirlanmalidir ki, ilag hekim-hasta
arasinda bir bag olarak ige yarar. hastalarin ¢ogu hastalig1 ile
ugragma nedeniyle hafif depression i¢indedir demigtik. bu
nedenle aylarca amitiriptilin grubundan bir drog verilmesin-
de bityiik yarar vardir. Imipramin grubunun yakinmalirm
polerizse ettigi gozlenmigtir.
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"NOROFIBROMATOZIS" iLE BIRLIKTE BULUNAN
CEREBELLUM'DA LOKALIZE "PRIMER MENINGEAL
SARKOMATOZIS" (MENINGEAL GLIAMATOZIS)

Cicek Bayindir®, Halil Toplamaoglu®X, Zeki OraP™®
Olcay TiizX, Cem Tiiz**, Nadir Erenoglu®*
Mercan Sarier™

OZET; Bu yazida, otozomal dominant gegisli oldug
gosterilebilen bir "Noérofibramatozis” olgusu sunulmustur
Bu olguda, norofibramatozis yanistra, cerebellumda lokali-
ze, sol cerebellar hemisferi, araknoidea, pia ve korteksin yii
zeyel boliimiinde adeta bir kilif tarzinda diffuz olarak sarar
bir tiimOr mevcuttur. Bu tiimoriin 151k ve elektron mikros
kopik diizeyde h1stopat01011k Ozellikleri tizerinde durulmusg-
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.

GIRIS

Norofibromatozis, norokutandz fakomatozislerden biri-
dir.Norofibromatozisde ¢ok sayida, genellikle nérofibron
olmak iizere schwannomlar ve malign norojenik tiimorler
bulunur. Ayrica "Cafe au lait" tarzinda ciltte pigmentasyon-
lar, elefantiasis gibi deri degigiklikleri, Merkezi sinir Siste-
mi'nde glial ve menin geal tiimorler ile karakterizedir.

Hastahigin herediter 6zelligi olmakla birlikte her zamar
gosterilmeyebilir.

OLGU

Bagagrisi, , bulanti-kusma, yiiriiyememe, idrar kagirmz
yakanmalan ile Bakuwkdy Ruh ve Sinir Hastaliklart Hasta-
nesi Noroloji Klinii'ne yatirilan 38 yaginda, kadar, evli 4
¢ocuklu hastanin alinan anamnezinde iki - ii¢ yildir ortalam:
15 giinde bir, baginin tiimiinii tutan, analjeziklere iyi yanit
vermeyen bagagrisi, bag donmesi, bir buguk aydir bunlar
ek olarak denge kusuru, yiiriiyememe, sabahlar1 bulanti-
kusma, hastaneye bagvurmasindan 3-4 giin 6nce de idrar in.
kontinansi oldugu 6grenildi.
~ Ozgegmiginde dogustan biitiin viicudundaki deri alt1 no-
diilleri ve ciltteki kahverengi lekelerden bagka bir dzellik
saptanamadi.

Soygecmiginde, annesinde derialti nudellerl hastanin ik
¢ocugunda ciltte lekelr mevcuttu (Tablo 1)

Fizik muayenede, genel durum iyi degil, biling aglk
ancak yeterli iletigim kurulamiyordu. Pozitif bulgu olarak
biitiin viicudunda deri altinda degisik boyutlarda "cafe at

X Istanbul Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dali
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t" tarzinda kahverengi pigmente alinlarve deri alt1 nodiille-
i mevcuttu (Resim),

Norolojik muayenede, pozitif bulgu olarak Fundus Opti-
i'de bilateral Grade II papilla 6demi, dort ekstemitede taraf
ulgusu vermeyen azalmig kas giicii ( +3/5), gévde ataksisi,

erin Tendon Reflekslerinde azalma (+), Taban Cildi Ref-
eksi (TCR) solda dorsal sagda planter yanit, cerebellar sis-
em muayenesinde bagarisizlik,. oturma dengesinde bozuk-
uk, gévde ataksisi nedeni ile yiiriiyememe mevcuttur.

Yapilan Bilgisayarl: Beyin Tomografisinde: Sol cerebel-
ar hemisferde kitle imaji1, dordiincii ventrikiil deplasman,

ubdural effiizyon ve sol cerebellopontin kosede tiimor
maj1" sonucuna varildi (Resim).

Bu bulgular iizerine hasta Nérosirurji Klinidine sevk

ilmig ve burada yapilan suboksipital kraniektomi ile sol
erebellar doku ile klivaj veren, aspiratore kolay gelmeyen
lastik kivamda koyu kahverengi sincabi renkte timor
okus goriiliip subtotal olarak ¢ikartilmigtir. Ayrica derialt
odiillerden bir tanesi de ¢ikartibp Istanbul Tip Fakiiltesi
atoloji Anabilim Dalinda incelemeye alindi.

Patolojik incelemede : Makroskopik olarak :

A) Cerebellumdan ¢rkarilan doku pargaciklarmmn tamami
x7x1.5 cm. 6l¢iisiinde olup en biiyikk doku pargacifi
x2x1.5 cm. dir, kismen tiimor dokusu vasifinda ve grisar
enkte, yamugak kivamda, kist yiizii parlak, kismen ise ce-
ebellumun makroskopik ozelliklerini gostermekte idi.

B) Sirttan ahnan doku pargasi, elips seklinde 2x1x0.8
m. Biiyiikliigiinde deri alam icermekte olup, deri altinda 0.8
m. ¢apinda orta sertlikte nodiiler bir yap1 mevcuttu. Mik-

skopik olarak; ~

A) Cerebellumdan, hazirlam: H+E ile boyall paraﬁn kesit-
erin histopatolojik incelemesinde kromatinden zengin,

1smen yuvarlak, oval, kismen uzun -oval nukleuslu, asido-
il boyanan , bol uzantih sitoplazma hiicrelerin olusturdugu
timor dokusu- goriilmiigtiir. Hiicreden zengin tiimoér doku-
unda, seyrek olarak mitoz, bol miktarda damar kesitleri

evcuttu. Tiimor dokusu sol cerebellar hemisfer iizerinde,
aknoiden, pia ve korteksin yiizeyel boliimiinde diffuz ola-
adeta bir kilif tarzinda yayilmaktadir. (Resim 4). Parafin
esitlerer uygulanan "Fosfofungistik asit hematoksilen" ve
"Holzer Glia" 6zel boyalan ile tiimor uzantilarmimn (+) reak-
siyon verdigi goriilmiigtiir. Retikulum lifleri icin yapilan
omori boyama teknigi ile leptomeningslerde retikulum lif-
lerinin damarlar ¢evresinde belirgin olmak iizere arttig dik-

ti cekmigtir. Taze materyalden ahnan 1 mm. ¢apmndaki 5
adet ornek, Glutardehit iginde tespit edilip rutin takipten
sonra 1 kalmlifinda yar ince kesitler hazirlanmigtir. Bun-
lardan ince kesitler hazirlanip Elektron Mikroskopisi dii-
zeyinde incelenmigtir. Tiimor hiicrelerinde, sitoplazmik glial
filamentler saptanmgtar.

(Resim 5).

B) Deri altindaki tiimér nodiiliinden hazirlanan H+E ve
Elastika van Giezon boyama metodlan ile boyanan Kesitler-
de, dermis icinde kapsiil igermeycn ¢evre dokudan iyi hudut-
lu tiimOr dokusunu oval, igimsi nukleuslu uniform asidofil
sitoplazmal1 hiicrelerin olugturdugu goriilmiigtiir. Kismen
Schwann Hiicresi, kismen kollagen doku hiicresi 6zelligin-
deki tiimor hiicreleri tek tek ya da demetler halinde dizilim
zelligi gostermekte idi. Histopatolojik tan1 "Norofibrom"

olarak konuldu.

' TARTISMA

Kaynak bilgilerine gore, olgumuzda sol cerebellar hemis-
ferde gordiigiimiiz tiimoriin ozelliklerini gbsteren tiimorler
¢ok enderdir ve tanimlanmalar1 oldukga giictiir.

leusden, ilk kez leptomeningslerde diffuz olarak yayilan
bir tiimor gostermig ve bu timorii "Gliosarkom" olarak ad-
landirmigtir (8).

Kernohan. 1947 yilinda yaymladig: bir makalesinde lep-
tomeningslerin néroektodermel kokenli ve mezodermalele-
mentli tiimorlerini "Meningeal Gliamatozis" adi altinda top-
lamigtir. Burada 1922-1942 yillan arasinda, "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 sunulmugtur (3).

Meningslerin diffuz sarkomatozis'i olarak tamlanan
timorlerde, diffuz timér yayilimi mevcuttur. Genis bir
tiimor nodiilii yerine kiigiik bir nodiil bulunabilir. Bunlar,
geng ve orta yagh olgularda goriiliir. Black ve Kernohan
"maningeal Amenringomatozis" tamimimi kullanmiglardir.
(1). Ancak meningiomlar, leptomeningeal kokenli tiimorler
olduklarindan bu deyimin kullanilmas1 yanlig anlamalara
neden olabilir.

Bu tiimorlerde multisentirik orijin tartigilmigtrr.

Eksperimental sarkomatozis, raus virusu ile geligtiril-
mistir (7).

"Primer meningeal sarkomatozis" de, histolojik olarak
leptomeningsler igindeki tiimor, bol retukulum lifi igerir ve
korteksin ilk tabakasina infiltredir. Beyaz cevhere kadar ina-
zyon goriilebilir. Tamor hiicreleri lenfoid, poligonal ve fuzi-
formdur, kromatinden zengin, az sitoplazmalidur.

Bizim olgumuzda, cerebellumdaki tiimor dokusuna ait
hiicreler, kismen yuvarlak-oval, kismen fuziformhiperkro-
matik nukleuslu hiicreler olup, uzantili sitoplazmalar1 mev-
cuttur. Bu uzantilar, glia fibrilleri i¢in uygulanan 6zel boya-
ma metodlar1 ile pozitif boyanmistir. Elektron
mikroskopisinde tiimér hiicrelerinde sitoplazmik filamentler
gozlenmigtir. (Resim 5). Bu ozellikleri ile timérii glial
kaynakli olarak kabul etmek gerekmektedir. Tiumor dokusu
iginde bol retikulum lifi mevcuttur.

Kernohan ve Sayre, "Meningeal Gliamatozis", "Menin-
geal Gliosarkom” "Meningela Sarkomatozis" tanimlama-
larin1 ayn: kabul etmigler ve tiimorlerin tamaminm glial.
kokenli olduguna dikkat ¢ekmiglerdir (4).

Sonug olarak, olgumuz otozomal dominant gegisli bir
norofibromatozis'dir, beraberinde kaynaklarda ¢ok ender
goriillen ve norofibromatozis'e eglik ettigine ratlayamad-
1Zimiz, sol cerebellar hemiferi kilif tarzinda saran, glial
kokenli, bol miktarda retikulum lifleri iceren bir timor
mevcuttur.
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A : Hastanin Annesi
B : Hasta
C,D : Hastanin gocuklan

Tablo -1 Vakanin soy agacim gosterir tablo

RESIMLER

ﬂ;‘v.’flﬁ--‘f -

Resim -4: Serebellum iizerindeki tiimoriin hiicre 6zelligi (H.E. X50).

RESIM 1 : Bacakta tipik "Cafe au lait" gorinimii. RESIM 1 : Bacakta tipik "Cafe au lait" goriiniimii.
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