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OZET

Ba puinymady, Nieofibromnetozis Tige | tosnst e ddlewen fastilar
dederlendivilinty ve JEF olguda gelisen malign ywinusak doku
Sorkewed il alte wigade sapienan opik o plisng slgulan
Sndmsgier,  Sraftbromatozis Tip 1 genimin bir  tilmiiv
sfippressir gen ofdugu ve b gemdeki mkasyonderm maliyn
frastalik  gelishmeine weden olebileceiing gilisteren galignalur
e ndtier, B hesialerda cocakiuk gadr benserd poeliyie riski %
27-1 arasinde degiymektedie. Toplume 17 hasene izlendiiid b
serise i rabdumyesarkone ve bir fibrosarkens ofausn Izienmiztin
R dhi ofpa, wygalaman winliimodel aniloiser tedavipe rafine,
sirasivle  izfewntlerinin 58 ve F20 avlarinde kavbedifmistie. Alte
egrrnen (42220 oprik: pliom gpelismiz ve semploniaiik ok olguda
radveterapl wyvgalanay,  asemipiomanik olaw difer olgular
konservatif olarak . ixlenmistiee. Nireofilromatpziv 1 bireyler,
diger kompltkasyonfarin yanara, malign tede goliytm riski
agpsinsfar eltidivipdiner yaklasondi idenmelidie,

Analiter sizclibler: Narafibromatozic [, opek plion, fibresarkom,
rabdoRtasarkam

SUMMARY

o this stedy, we evaliated cliifdeen witl wetrofihronatosis nipe
Doaud presested e cases wilio developed malignant soft tissue
surcames aud siv podenss with aptic glivmae. Newrofifromatosis-1
peie v i timar Suppressor peme and miations within this pene
miny dead o develapment of malignant oumers, The risk of
childheod cancer v poung paticnss with pewrofibromatogsis 1 is
@27 o 1% fnoahix sendy, @ omdof af 27 children with
wrewrafibromatosis tpe-l wiay evalueted and one patient
preseated witl rlrabdesgpesarcoma wed anodiiee ame developed
fibrosarcona. These o paticnss recelved midtimede! aodcancer
therapy but divd with malignaat diveave at S8° aad 127 monihs
e fillow-pp respectively, Sy ow of 27 patfeanrs (22, 2%) hoed optic
slipma. AN aptic plionpeay Rave been followed up conservaively
excepd for ane spmpiomatic case who received radiotherapy. Al
padienss with mewrefibromatosis fpe-1 showld be followed by ow
sruliidisciplinary fam for e potentiol complicatinns, especially
Sor the risk of developing maligrans tnemors.

Key words: Newrofibrematoyiy I, optic plloma, fibrosarconm,
rlabdomypasarcoma

Mirofioromatozis Tip 1 (MF1) otezomal dominant

gecgis  gisteren  multisistemik  bir  hastahk  olup,

etkileren  bireylerde  gorllebilecek en  ciddi

komplikasyon, benign ya da malign tOmér geligirmidir

i1, MF1 hastalarda  gelisen  timdriern  ¢ogu

naral krest kikenli olsa da, bu hastalarda non-
néral kdkenli bazi tGmorern gelisme riskinin de

artrmis  eldugu  bilinmektedir {2-5). Bu ¢ahismada,

klindgimizde NF1 tamisi ile lzlenen ya da tomdr

tanis) nedeniyle  refere edilerek.  incelemelsr

sitfgsinda  NFY  tamisi a@lan hastalarda  gelisen

tumdarlerin tipler we klindk seyirlerinin aragtinimas)

planiand

OLGULAR
Dgak 1930 — Ocak 2000 tarhlerinde Pediatrix Onkoloj
bBoliminde MF1
dederlendirildi, Yaglar 1= 17 {ortanca 10) yil arasinda
dedigen, 12 (%44) kiz, 15 (%58) erkek, toplam 27 NF

1'li hastanin ikisinde malign yumusak doku sarkomu

tarust  ile  izlenen  hastafar

(rabdomiyosarkom ve fibrosarkom) ve alt olguda optik
glioma gelishfi aorildG.

Tim glgularda NF 1 tanisi, Tabla I'de belidilen tanisal
kriterfere uygun olarak konuldu:

I. Optik gliom gelisen olgular

MF171 bu hasta grubunda, alti olguda cptik gliom
izlendiggl belidendi ve bu hastalara ail bazi Gzellikler
Tabla |I'de verildi,
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Tabla | Marofibromatozs Tip 1 igin 1amsal kriterder

Tani 1gin agagioaki kiterlerden ik veya fazlasi saglanmaldir

1. Prepuzenal gocukia 5 mnvden, postpubertal pocukts 15 mm'den buyik capia & veya daha (3213 cale-au-iall lekes
2. Hernangi bir bpte 2 veya daha fazia nérofioram va da bir plaksiform norofibrom

3 Aksiller veya nguinal sillenme

4 Dplik glisma

L]

Iki veya daha fazla Lisch noduil) (iris hamanomu}

G Belneyici kemik lezyanlan @ sfenoid dispiaz) veya vzun kemik koreksinde incelme = psadoartroz
T

Bu kriterlerle lam almis bit biringl dereceden akraba

= National Institures af Howlth Cipsensus Conforence 1987

Tabio Il, MF1 ve Oplik gliom tarsi aian hastalara ait azellikier

Yasiyill, NF1 tam kriterieri

Cins

_Glgu no

Café-au-lal lekes
Mérofibram
Optik gliom
Café-au-lait lekesi
Fleksiform nérofibrom
Optik gliom
Café-au-lait lekesi
Aksilleringuinal gillenme
Optik glicm
Calé-au-ail lekesi
Pleksifarm narofibrom
Cptik glicm
Cale-au-lait lokesi
axsillerfinguinal gillanme
Optix gliom
Café-au-lal lekes
Arsilieringuinal cilenme
Mérofitram

_gpﬁh gliorm

1 18, E

2 2. E

& 17, K

Alle Bykiisi

Galisen tUmor Tedawi  lzlem surosi
= layl

Optik gliom Konservatid 60

Qptik gliom Honservatif 22
Optik gliom Fansaeryahf aa
Dptik gliem Konsarvahf 40
Cptik gliom Bx, RT 11

Cptik gliam Konservalif g

ik EvEeick B Bovepst; RT: Radvaterapi

Oigu 1

16 yasmda erkek hasta, vilcudunda serllikler, bel ve
cagak agnsi yakinmalan le Aralik 1920'da getirildi,
Doflumdan itibaren gévdede kahverengi lekeler ve
ritleler  farkedildigi, 10 yasinda iken bir baska
merkezde yapilan incelemeler ve kitlelerden yvaptian
biyopsl sanucunda tedavi veya takip gerektiren bir
belirtildi,

Soygegmiginde dzelik saptanmad:, Fizik incelemede

SEILUTIUNUR clmadid s0ylendid)
govdede 20den fazla sayida ve 15 mm'den biylk

cate-au-iait lekesi, cok sayida ndrofibram ve tarakal

skolyoz sapianarak NF1 tamist kondu.  Torakal-
acdorminal BT (Bilgisayarl tomografi) ve MRG
(Manyetik  rezonans  ghrlntileme)  tetsiklennde;

hemen tom verdebralarda interveriebral foramenlerin

genigledidi ve paraspinal alana dodru uzanan, dedisik
gaplarda ndrofiorom  dle. uyumiy  yumusak  doku
Kitlelerinin ve aynca  batin iginde sag bébrek alt
mesiminde, bobregl yukan wve arkaya fen, boyik
Glglde deforme eden bir kitlenin bulundudu belifendi.
Kranium ve orbitaya yénelik MRG'de sol optik gliom
saptand (Fekil 1). Batindaki kitle subtotal gikarilabildi
Histopatolojik tarn nerofiorom  olarak rapor  edildi
Klinik iziemde, bébrek lojundaki kitlenin ve progresif
olarak  geligen paraspinal multiple narofibromiarn
basising bagh ndrojenik mesane, bébrek yetmazligi,
spinal kord kompresyon bulgulan gelisti; Progresit
Klinik  bulguiar nedeniyle denensn radycteragi ve
kemoterapiye yanit alinamayarak, hasta izleminin

besinc yilinda kaybadidi,
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SFekil 1. Perasagial kesitte sol oplik sinirde volum artigl ve kink

Olgu 2

Ikl yaginda erkek hasta, Ekim 1992'de yordyememe,
karinda  sislik  yakinmatan e getiildi, Oz ve
soygegmiginde Yzellik saptanmadi. Fizik incelemede,
capiart & mmiden blyik 10 adet calé-zu-iait lekesi ve
Batin UsG

(utrasonecgrafi) ve BT 'de scl hidranefroz. hidrolreter

patinda distansiyon saptand,
WE  rerrovezikal xitle goérdldd. Mesans lavani-arka
duvarda, trigon ve uretra afzindaki kitleler parsiye!

olarak  cikanlabildi.  Hisiopatolojik  tani  pleksiform
norofiorom olarak bildiriidi. Bu bulgularla NF1 tanis
alan hastamn, kranium ve orbitays yoneiik BT'sinds
sol aptik gliom sapland:, lzlemae pelvik pleksiform
norofinrom nedeniyle bilateral hidronefroz, hidrodreter
geligen hastaya Subal 1993 de totat sistektomi yapild.
Asemptomatik optik gliomu Konservatif izlenen hasia
Agustos 18%4'den sanra izlemden giktl,

Clou 3

Dért yasinda erkek hasta, gévdesinde 40 ginlikken
farkedilen ve giderek belirginiesen kahverengi lekeler
yakinmasi ile Evidl 1995'de getirildi. Babasinda da
oEnzer lexeler wve ok sayida yumrular oldugu

Sdrenildi. Fizik incelemede gavde ve eksiremitelerde

18 adetl 5 mm'den boylk café-au-lait lekesi, aksiler ve
inguinal gillenme saptand), Hasta ve babasina NF1
tarusi kondu, Kranium ve orbitaya yénelic MRG'de
bilateral opiik, kiazmatik giiom ve NF1 ile uyumlu
olarak  bazal ganglion, mezensefalon. pons ve
sergbellumda mulliple displastik odaklar saptandi.
19498 deki

MRG'de bir miktar biyimis gérinse de, klinik bulgu

Asemptomatik optik  gliomlar kontral
vermedidi igin hasta konservalif olarak iziendi.

Olgu 4

Uz yasinda iz nasta, Adustos 1996'da dilde blyUkluk
yakinmasi ile getirildi. Dodustan ibaren dilinin agzim
kapatamayacak kadar biyik oldugu, ayrica govdeds
kahwerengi  lekeler bulundufu  Sgrenildi. Oz wve
soygegmiginde ozellik saplanmad:. Fizik incelemeds
gdvda ve ekstremitelerde alt adet 5 mm'den biyilk
café-au-fait  lekesi., inguinal gillenme, dilin  iler
derecede biylmesine neden clan vaskiler géranimii
Bu  bulgularia NF1

hastamin dilindeki kitie eksize edildi Pawlojk 1an

kitle -saptand tanis)  konan
pleksiform ndrofiorom olarak rapor edildi, Kranlum ve
crbitaya ydnslik MRG'de bilateral oplik  glom ve

corpus callosum  genu  bdlgesinde 1.5 cm gapl
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narofibrem saptandr. Hasta nalen asempromatik optis
gliom yonunden konservatif izlenmekiadir.

Olgu 5

On yedi yasinda kiz hastanin Gykisiinden 11 yasinda
tom vicutta kasilma idle giden bir nébet gecirdidi,
antiepileptik ile nébetin kontrol altina alindigr, 15
vaginda sal gozde gormece azalma farkedildigi
dgrenildi. Morosiruri klinidine basvuran hastada, sol
gozde gorme keskinfidinde azalma, optik atrofi, scl
gozde yukar wve disa bakig lkesthhd saptanmas
izerine Istenen kranial MRG'de sol sfenocid biigede
ekstraaksiyal yerlesimii, orbita ve beyin parankimine
uzanimy otan tumdr (optik gliom) ve kronik hidrosefaii
saplanarak Ocak 1999da opere edilerek, biyops
alinoigl. histopatolojik tams: diferansive astrositam-
grade 1l olarak  rapor edildigl  ogrenildi.  Fizik
Incelamede gdvde ve ekstremitelerde alli adetten
fazia 15 mm'den blyik café-au-lait lekesi, aksiler ve
inguinal gillenme saptandl. Bu bulguiaria NE1 tars)
alan hastamn soygegmisinde anne-t:aba akrabahg
digingda Szellik saptanmadi.  Radyolerapi  sonrasi
rastarn sag gdzde gérme keskinlifinin tam, sal
gozde 30 cm'den parmak sayma dizeyinde cldugu
saplandi, Ancak sonrasinda kontrollere gelmeyen ve
iziemden gikan  hastammn  duromunda dedigikik
otmadii telefonla cgremidi

Olgu &

On yedl yaginda Kiz hasta Mart 1989'da vicudunda
ritlaler yarinmas: ile getinldi. Oykusiinden dogumdan
tibaren vilcudunda kahverengl lekeler ve sitinda bir
«ille cldugu, son 10 yildir vicudunun gesitli yerierinds
sifleler olusiugu ve 1998'de sad opacaktan, 15953'da
saj lomber bdlgeden kitle ¢ikanldigl ve histopatolojik
wamnin ndrefibrom oldudue dgrenildi. Dedesinde
penzer sekilde cok sayida kitieler oldugu belidildi
Fizik incelemede, givde ve ekstremitelerde 10 adet
tmi 15 mm'den blyok café-au-lait lekesi, aksiller ve
inguinal ¢illeame ve bir adet ndroficrem saptandi. Bu
ouigutaria: NF1 tanist aldn Kranium BT'de: solda
sfencid kanat displazisi, kranium MRG'de ise bilateral

aptik glicm ve NF1 ile uyumlu clarak corpus callosum

vz talamus lateralinde dispiastik fokisler saptano
($ekil 2a-b). Hasta halen asemplomatik optix gliomu
vanonden konservalif izienmektedir

I, Yumugak dohu sarkomu gelisen olgular ;

MNFE1l hasta grubumuzda ki olguda ki farkh yumusas
doku sarkomu izlenmiz olup, bu hastalara ait baz
dzellikler Tablo I'de verilmistir.

Qlgu 1

Bir yasinda kiz hasta, bir aydir kabizlik, kakasindan
kan gelmesi ve ikinurken vajenden sarkan  kitle
yakinmalar ile Kasim 1892'de getinldi, Doddugundan
beri gtivdede kahverengi lekeler olduiu, arnede de
benzer lekeler olup, annenin abdominal yerlesimli
anjiomyalipom nedeniyle opere oldudu O9renildi. Fizik
incelemede, gaplar 2-3 em, olan 10 adet café-au-lan
tekesi, aksiller gilenme ve vajenden sarkan tomdral
kitle saptandi (Sekil 3). Annenin incelemesinde; 15
mm'den biylk gok sayida café-au-lait lekesi, multiple
narofioromiar beliendi. Anng ve gooukta NF1 tanis)
kondu Vajinal kitleden abinan bivopsi materyalinn
histopatolojik tanisi embriyonal rabdomyosarkom —
botricid tp idi. Multiajan sistemik kemoterapi ile klinik,
radyolojik, cerrahi ve histopatolojik clarak: kanstlanan
tam yanil elde edildi. Ancak kemoterapl kesimindsen
Ug ay sonra erken relaps gelisti. (king sira kemoterapi,
radyoterapl ve gerraniye ragmen izleminin 58. ayinda
progresif hastalikla kaybedildi.

Olgu 2

14 yasinda kiz hasta, boynunda agnl sisiik yakinmas!
ile Ccak 1997 'de balimimize basvurdu. Oykisinden
B yazinda bir bagka merkezde MF1 tamis: aldid), bu
tarihe kacar izlendigi, Ekim 1986 boyunda giderek
bUylyen agnli kitle belirdigi, bir ay analjezik kullandif,
Kasim 1996'da yapilan kitle eksizyonu e maliyn
pariferik sinir kilif tOmard tamist alan hastarmn, ailenin
istedi ile getiridigi Sgrenild. Soygecmisinde baba.
erkek kardes ve iki amcanin NF1 tanisi aldig) ve bir
amcanin yumusak doku sarkomu e kaybedildigi
belirlendi.. Fizik incelemede, gdvdede 15 mmiden
blylk multiple café-au-lait leketer, aksiller cillenme
multiple nérofioromlar, sol posteriar servikal bdlgede
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525.5x3.7 om sernt fkse xitle lezyonu saptand
Cerrani sonras: elde olunan servikal bélgeye yonellk
MREG 0e sad suboksipital 6x3 cm, sol paravertebral
alanda 10x8 cm boyutlannda Kitle lezyonlan belirlendi
[ Sekil 4). Kitlenin eksizyon matenyalinin histopaiolojik

xonsUltasyonu  sonucunga. ndral

TONLT EVLLA Wl YERLTESD

TaLiN
500

ee-E]

Ferii 2 a-b. Bilaizral ootk ghorm

pelireyicilen

gksprese etmemesi nedeniyle fiorosarkom e uyumlu
oldudu  bildirildi, Ocak 1997 de resksizyon, ardingan
radyoterapt ve es zamanh kemoterapiye ragmen
tedavi alinda primer Kitlenin progresyonu ve akciger
metastazr saptand. Ikinci sira kemolerapiye yanit

varmeyen hasta izierminin 12, ayinda kaybedildi,
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Tahlo I, KFY ve yumusak doku sarkamu tamsi alan hastalara ail dzellikier

Oiguno Yas(yil), Gins _ NF1 tan kriterleri _Aila oykiss _ Gelisen timor “Tedavi
1 1K Cafe-au-lail lekes: + Embriyanas KT/RT feerrahi
Aksiller cillenme rabdomyosarkom
2 14, K Cafe-au-lait lekesi - Fibrosarkam KT! RT/cerahi
Marafibromiar

R:kiz KT: Kemorerapi; RT: Radyoterapi

Sekil 3. Vajenden sarkan rabdomyasarkom Kitles
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TARTISMA
ME 7'l hastalarda gocukluk cail kansen gelisme riski
w271 arasinda degismektedir {1.5). Bu hastalarda
vasamn hertangl bir déneminds malign  hastalik
gelistirme niskleri ise: genel populasyona gire %5
daha fazladir {6} Ancak genel populasyonda sik

gorilen  tomdrlerden  farkh  olarak, bBu  bireylerde
gordlan maign tumarlerin yaklagis 9655081 optik gliom,
narofibrem, malign schwannoma gibi sinir sistemi

<ekenhdir (1).

Balumumizde zienen toplam 27 hastadan albsinda
(YEd 2 optik gliom gelisimi 50z konusudur, Hope ve
Muinill {7 362° pediatrik NF1) olguda 32 (%8.8)
optik glioma bildirmislerdir. MeGaughran ve ark (8)
oda  oloulik Dir seride 25 olguda oplix  gliom
saptayarak. optik gliom sikhdgm %4.8 olarak rapar
atmislerdis.  WNF11I hastalarda. tam arunda rutin
goruntiieme tetkeklen wygulanmas) durumunda optik
gliom buldnma siklidl %15 clarak bildiriimistic {9).
Bizim serimizdeki relatif yiksek oran, biyik clgide bu
nastalann bir pedatrik onkelop Onitesine sevk edilen
MET

nastatarga optik glomiar tan) aldiktan sonra siklikla

hastalar  olmasmaan kaynaklanmakiadir.
stal =xalr we nadiren progresyon gostenrler (&)
Asemptomabik. sptik gliomlann  boyok  coguniugu
nerfvangi bir soruna yol agmaziar ve codunlukla erigkin
yasamoa regrese olurlar (9] Cptk ghomiu -ait
nasiamizin oranca iziem sures| 30.5 ay (9 - 60 ay)
Slup, gbrme fonksivonunda bozulmaya yol agan bin
narkg,  digensr  konservalif olarak  zlenmiglir. Tek
semplomatis clguda radyoterap wygulanmis, ancak
Bl hastanin sonraki iziemi kontraliere: gelmemesi
nedeniyle yapilamamishr. Semptomatik optik gliomu
alan NE1 hastalann Yeb2'sinde gdrme
muayenesinde ancrmallik saptanmasing karsin, ou
anormallikier:n nadiren

progresyen  gostardigl

oihinmekiedic (160), Semptomatik clgulann  optimum
izdavisi tartismal olmakla birikte, cerrahinin yer

airll olup, radyoterap ve kemeateraginin etxili oldugu

gsterlmigtir {11,12), Optik gliom tamnse alan olgulann
W12.5'unda NF1 iliskisi saptanmasi nedenivle, optik
gllemlu  fim hastalar ve ailelerd NF1  ydndnden
aragtinimaldir {5). NF 1'li bireylerde optik gliomlar en
sik 4-6 yasia gordlmektedir {(10), Bu nedenle NFE1U
tum gocuklar, goz bulgulan agismdan uzman bir

oftalmelog tarafindan izlenmelidir (13},

Bu seride WNFTh bir gocukia rabdomyosarkom, i

diger gocukta fibrosarkom  izlenmisti.  NF 170
bireylerde rabdomyasarkom, Wilms timorl ve [dsemi
gitn non-ndral malignansienn gehgme rskimn genel
populasyondan yowksek oldugu bilinmekiedir {2-5)
Hartley ve ark. (3) 157 cocukluk gad yumusak doku

sarkomlu  hastada NF1

sikhgirn %3.9  olarak
bildirmiglerdir, Watswi we ark (5) bugine kacar
yayinlanan én genis seride. 15 yas alinda 26084
kanserli  gocugun

kayitlann  incelemigler  ve

rabdomyosarkomlu  olgularda WFE 1 Insidansinmn
%1.36 oldudunu rapar etmisierdir. S4z konusu seride
rebdomyosarkomlann  genitedriner  primerli  olusu
chikkat gekizidir, Bizim hasta grubumuzda gelisen
rapdomyasarkem olgusu da genital sistem primeridie
Hasta primer kemoterapi rejimine gok iy yanit
varmesing  karsin,

vasimin  kbgoklogine  bagh

potansiyel  morbidite  nedenivle  radyolerapinin
cneelikle kullanilamamasi, total sistektomiyi de igeren
radikal cerrahinin ciddi morbiditelen nedeniyle aile
farafindan kabul edilmemesi gibi nedenlerle uyaun
zamanda lokal tedavl alamamisiir. Bu clgu relaps
sonrasi  rezistan  hastzhik sonucuy  kayoedilmistic.
Fibrosarkom tamisi alan hasiamiz Ise norofiorosarkom
ve  fibrosarkom

ayirct tamisl  agsindan  Gzellikle

incelenmigtir.  Merkezimize bagvurusundan  dnce
yapilan cerranl eksizyon sonucu malign penferi simir
KIlfL Wmdrd (makgn schwannoma, nérofibrosarkom
olarak da adlandinimaktadin tams) alan olgunun
timdr dokusu drneklen konsilte edimeg, merfolg)ix
yanden norofiprosarkom ve fibrosarkom  dzellikler
lasiyan  ou  tamdr, néral

marker  exspresyont
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yanunden arastirnimis ancark 3 100 negatif boyvanmasi

nedeniyie

fibrosarkarm clarak

tanimlanmistir,

MNédrofibrosarkom genel populasyonda nadir
garulmesing karsin, NF 1 bireylerde sik gorilmekie
Ydllinda MNF1
ile NF1

arasinds Ddyle QUGN nir fiski rapor ediimemis olup,

&  norofibrosarkomlu hastalarin

saptanmakiadir (3), Ancak  fibrosarkom
NF1'li bireyierce nadir bildinlen tUmdrlerden birisidir ve
MNF1 ile cocukluk gad) kanserlerinin diskisini aragtiran
en genis sende bile sadece bir fibrosarkem olgusu
bildirimigtic (5), Wasserman (14) dider bir clguda NF1-

fibrosarkom  iligkisini rapor etmistic. Sunulan
fibrosarkomiu olgu  cerrahl,  radyolerapi ve
kemoterapiye ragmen metastatik rastalikla

kayoediimistic, Fibrosarkomlar,  kemoterapi ve

radyoterapi  yanitl  yeiersiz oglan  yumusak doku

SarEamianair.

Bir diger hastamiz ise spinal kanal cevresinde sayl ve
blyiklokien progresif artan “kum saali” tarzndaki
nerofioramlann basisina bagh renal kompliikasyonlar
ve spinal kord. kompresyond e izleminin 690.ayinda
xaybedimistir. NF1'de en sik gordlen tomdrler oplik
gliomiar we nérofipromiardir. Kutandz ndrofbromiar
sikhkla preaddiesan déneme dek gorulmezier; sayica
ne wadar ¢ok olursg oOlsunlar. malign tOmdrlere
ransforme  olmazlar  (13),  Ancak  “kum  saah”
narofibromiann yol -aghiklan basi komplkasyontan
nedeniyle, bu grup hastalar izlem ve tedavi yonindan

problemli bir grubu . elugturmakiadir {13,18), Pleks-

ifarm ndrofioromiar ise hemen daima konjeniiaidine:
butunduklan bolgeds kemik ve yumusak dokuga
aberan biyimeye vol agarlar ve en dnemlisi malign
transformasyon

gosterebitirler  (B).  Plaksiform

narofibromlar zemininde narofibrosarkomiar
gelisebilirse de, NF 1 clgularinda de novo gelisen

narafibrosarkomiar da oilinmektedir (15},

Bu hasta grubunda, altl olguda izlenen optik
gliermalann bir olgu disinda asemptomatik seyseimesi,
bu thmorierin beklenen klinik seyri ile uyumludur
Literalirde bildirlenden daha yuksek orandas optik
ghom saptanmasi ise, bir pediatnk onkaolojl Unitesinds
izlenen  hasta grubunun sonuctan olmas e
agiklanabilir. Bu grupta aynca birisi genital sistem

primerl|

rabdamyosarkom, servikal

giger
paravertebral yerlesimli fibrosarkom oimak Gzere (ki
malign yumusgak doku sarkomu izlenmis clup, dzelikle
fivrosarkom  NF1'l nastalarda son derece nadir
bildirilen  hir ilging

bulunmugtur. NF1 geninin bir fUmér supresssr gen

timar  oimast  nedeniyle
oldugu ve bu gendeki mutasyonlann malign nastaik
gelisimine neden clabilecedinl gbsteren calismalar
meveuttur (16.17). Bu npedenigé, NF1 tanis: aian
oureyler. buomulisistemik Rastalgin yol acabileced:
difier komplikasyonlanin yanmisira, Gzelikle malign
tamér gelisim riski agisindan multidisiphner bir ekio
tarafindan izlenmelidir. Bayle bir izlem, diger klinik
kemplikasyenlann yamsira, temdrlerin erken tam va
tedavisi agisindan son derece tnemiidi,

KAYNAKLAR

1 Bager L Meuwrofibromaioss and cancer. Ann MY Acad
Scl. 1986, 486 5765

2 Mec Keen EA, Bodurina J, Meadows AT, Douglass EC.

Mubvikill ). Rhabdomyosarcoma complicating muitipie

neurcfibromatosis. J Pedsate 1978; 53 9332-933,

Hartey AL Birch M, Marsden HE, Neurofioromalosis

e

in children wilh sefl tissue sarcoms. Pediatr Hematsl
Oncol 1988 & T-16

E Bader JL, Milier BW. Neurcfibramatosiz and childhood
ieuxem:ia, 4 Pediatr 1878, 82; 825-924

6  Matsul |, Tanimura M, Kobayashi N, Sawadga T
Magahara N, Axatsu J. Meurcfibeomalosis type 1 ang
childhood cancer. Cancar T952.72: 2746-2T754

6. Riccardi WM, Eichner JE Neurofibromatosis:
Phanotype, Matural History ang Pathogenesis, 2. Eg
Baltimoré: The John Hopkins Unjversity Press, 1988 1-
305,

¥ Hape DG, Mulvinlll JJ: Malignaney in neurofivromatosis
Adv Nedrol 1981, 28 33-56

8. Mo Gaugngan M, Hams DI, Donnai G at-al. & clinicat

- 360 -



ey

Dokuz Eviul Universilest Tip Fakldes Dergis
Yl 2000 Ciit: 14 Sayi 4

slody of twpe ' neurofibromatosis i noth west
England. J Med Genel 1993, 36997203,
Letorniel B Charow -, Greerwald MY Mets M,
Namral ustary of oglic pathway tumars in chuldren with
neurglibromatosis fypae 1 a longdudinal stusy.-J Pedialr
1E84 128 BE-BE

Listerpich R, Daring G, Greenwald M. Slrauss L
Charrgw | Optic pathway tumorsan children: tha affac)
of negrofibromatosis 1 on clinical manifestalions and
natural histary, J Pedialr 1995 127, 718-722

Fierce SM. Barnes PL. Loeffier 5. WS Ginne C. Tarbell

MJ, Cefirtve mtiatian herapy in the managemeant of

the symplom@ime galienls with optic glioma. Cancer
1940, Bh. 45-52.

Facker RJ, Lange B Aler 4, ef al Carboplatinum and
singristing (g recurrent and rewsy diagnosed law orade
giramas of childhood. J Clin Oncoel 1983 11 850-558.

14

- 361 -

Gusmann DH. Avlswardh A Carey JC, et al The
diagnestic evalugiion and mullidisciplinary managemen
of neurofibromatosis 1 and neurgfibromalgsis 2-JAaMA
1897 278:51-57
VWasserman R Fibrosarcoma  in & child  wilth
neurofibromatosis. Med Ped Onool 198917 271-273
Karnos PSS Neurcfioromatosis, A common neuroouia-
neaus disarder. Mayo Sha Prog 189873 1071-1078.
Shannon KM, O'Connail P, Marun GA, Paderanga D,
Qlson ¥, Dindort P, et ab Loss of normal NF 1 allels
fram- the. boas marrow of cheldren st type
neyrcfisromatosis and malignant myslo disgrdecs. M
Eng J Med 1524; 33¢: 597-601,

Basu TH, Gutmann DH, Fletcher Ja, Glovar TW, Colling
FS. Downward J. Aberani regulation of ras proteins
functicnally related to mammalian GAP and yeast [RA

proteins. Matura 1992, 356 713-715



