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OZET

Yirmilg yasinda bir hastada gérilen paratestikiler
von Recklinghausen olgusu sunulmus, ilgili kaynaklar
gbzden gegirilmistir.

GiRiS

Meurofibromatezis Ggbinde bir oraninda gérilen oto-
zomal dominant bir hastaliktir."*7 Anormal deri pigmen-
tasyonlan ve ¢ok sayida deride, sinir sisteminde ve diger
organlarda neural krest orijinli timorlerle karakterlidir ?
Klasik neurofibromatozis (=Von Recklinghausen) en sik
gérilen tipi olup; vicudun herhangi bir bdlgesindeki ne-
urofibromlar, ¢ok sayida sOtld kahverenginde pigmente
deri lezyonlan ve iris hamartoma’'si (=Lisch noddlleri) ile
karakterizedir.®

Urogenital sistem tutulumu ender olup literatiirde
yaklasik 50 mesane olgusu rapor edilmigtir. Genital tutu-
lumlu 10 olgu iginde 3 gocuk ve 1 erigskin olmak (zere
sadece 4 olguda paratestikiler yerlesim rapor edilmis-
tir 21

OLGU SUNUMU

C.T.23 yasindaki hasta dért yildan beri sag testisinde
agnsiz gigligin zamanla blylddagd yakinmasi ile bagvur-
du. Fizik muayenede radix penisin sagindan basglayip
scrotum raphesinin sad tarafim tamayle tutan semisaolid,
elastik kivamli, multinoddle kitle saptand (Resim 1). Kitle-
nin testisle sinirlan ayirt edilemedi. Vicutta yaygin hiper-
melanotik deri lezyonlari ve iriste hamartoma vard..

Testikdler ultrasonografide 15x20 cm'lik hiperekojen,
milimetrik gaplarda noddl yapilar iceren kitle rapor edil-
di.

Epidural anestezi altinda total eksize edilen kitle mak-
roskopik olarak 19x12x7 cm boyutlannda, elastik kivam-
da, kesit y0zl beyaz, milimetrik caplarda noddl yapisin-
da ve dlzguln yuzeyli idi. Mikroskopik olarak doku érne-
ginin; neurofibromatoz bir doku igine gdmilimus, kivrintil
yapida ve gesitli kalinlklardaki hipertrofik sinir dallann-
dan olugtugu, sinir yapilannin musindz matriks iginde, ka-
GUk ig ve sekilli hiicreler ile perinerium’da kalinlasmalarla
izlendiginden tarm Pleksiform neurcfibroma olarak belir-
lendi (Resim 2).

SUMMARY

A case of paratesticular von Recklinghausen in a
23 years-old patient is presented and relevant litera-
ture reviewed.
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Resim 1: Paratestikiiler von Recklinghausen
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Resim 2: Pleksiform neurofibroma (H.E. x 400).

TARTISMA

MNeurofibromatozis herediter bir hastalik olup neuro-
fibromlar, deride sitld kahverengi pigmentasyonlar ve
gozde Lisch noddilleri ile karakterlidir. Bazen klglk neu-
rofiromlar ve deri pigmentasyonlar seklinde belirsiz ola-
bilir. Neurofibromatozis Gen'inin kromozom 17°'deki 17g
12-17qg 22'de lokalize oldugu gdrusl genelde hakimdir.*

MNeurcofibromlar engok boyun, gévde ve ekstremiteler-
de kutantz veya derin yumusak dokuda gordldr. Ender
konusglandigy bélgeler mesane, gastrointestinal kanal, dil,
nazofarinks, farinks ve inguinal kanaldir. Genellikle
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1cm’den kiguk olmalanna karsin 20 cm'yi asan blyUkId-
fe ulagabilirler. Lokalize oldufju bélge ve buyakligine
gdre o balgenin islevini etkileyebilmektedirler ?
Olgumuzda sag paratestikller kitleye patolojik olarak
pleksiform neurofibrom tanisi konulmasi Uzerine neurofib-
romatozis tamsi verdik. Neurofibromatozisteki tmaorler
nodul ve pleksiform olmak Gzere iki tiptir."* Gergekte her
olgu bu iki tipten birine uymaktadir. Neurofibromatozis
ok nadiren eksternal genital organlar sarar. Literatlr ta-
ramamizda ancak 11 erkek ve 9 kadin hasta sapta-
dik."1214% Sadece 2 olguda skrotumda bulunmasina kar-
sin,™'® 5 erkek hastada penil kitle halinde,’®'% &'sinda
geniglemis penis ile beraber mesane sanhmi,'" 5'inde

ise penis giriginde yer aliyordu.'

Meurofibromlarda %3 craninda malign degigim sap-
tanmaktadir 2 Nitekim malign schwannom, malign feckro-
mositoma, malign melanoma ve yaygin neuroblastoma
gelistigi bildirilmigtir. Ancak periferik yuzeyel neurofib-
romlarda malign degigim olmamaktadir.®® Bu nedenle
hastamiza total eksizyon uygulanmasi yeterli olmustur.
Hastaligin kiratif etkisinin olmadig goz éndne alinarak
periodik kontroller sirasinda, lokalize oldugu bélgede ig-
levi etkileyebilecedi distnilen lezyonlar ve de malign-
lesme olasiig gdzénlne alinarak total eksizyonlarn ge-
reklidir,
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