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OZET

intestinal obstriiksiyon nedeniyle opere edilen 57 yaginda
norofibromatozisli bir kadinin ileal rezeksiyon materyalinde
adenokarsinoma ile birarada olan bir gangliondroma ve bundan
10 ¢cm uzaklikta subserozal yerlesimli bir ileal stromal timor
(Small Intestinal Stromal Tumor, SIST) saptanmigtir. Norofi-
bromatozisli hastalarda intestinal gangliondromatozis
bildirilmis olmakla beraber adenokarsinom ile beraber olusu
oldukga nadirdir. Aymi sekilde SIST'de nérofibromatozisli hasta-
larda oldukga nadir olarak bildirilmigtir. leunda gangliondroma
iizerinde geligmis bir adenokarsinoma ile beraber SIST'in es
zamanli olarak saptanmasi norofibromatozisli bir hastada aligil-
madik bir birlikteligi gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Norofibromatozis, gan-
gliondroma, adenokarsinoma, stromal timaor

GiRIS

Gastointestinal sistem, Neurofibromatozisli (NF) hastalarda
% 10-25 oraninda tutulmakta olup, bagta noral veya diiz kas
diferansiasyonu gdsteren gastrointestinal stromal timarler
olmak iizere, submukozal ve mezenterik sinir pleksuslannda
hiperplazi, ganglionéromatozis veya duodenal karsinoidlere
sikca rastlanmaktadir (1). Gastrointestinal ganglionoromalar,
sinir lifleri, ganglion hiicreleri ve enterik sinir sisteminin destek
hiicrelerinden olugan benign tiimorlerdir. Soliter ve diffiiz olarak
iki formu mevcut olup NF ile daha ¢ok diffiiz formu beraber
bulunmaktadir (2,3).

Skeinoid lifler ieren SIST veya myenterik pleksomalar ise
immiinhistokimyasal olarak diiz kas veya sinir kilifi yoninde
diferansiasyon gostermedikleri igin histogenetik orijinleri merak
konusu olan timarlerdir (4).

OLGU SUNUMU

Norofibromatozis Tip | olarak takip edilen hastamiz 57
yasinda bir kadin olup, acil servise intestinal obstriksiyon bul-
gulan ile bagvurmusg ve acil olarak opere edilmigtir.
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Makroskopik Bulgular

Gonderilen ince barsak rezeksiyon materyali 34 cm uzun-
|ukta olup, agildiginda serozal yiizde izlenen retraksiyon bolge-
sine uyan kisimda mukozadan kabarik, polipoid 7x6x3 cm
boyutta, lobiile goriinimde bir kitle bulunmugtur. Bu kitle
serozayl agmamaktadir. Kesit yiizii homojen gri kahverengi ve
solid goriiniimdedir. Bu kitleden 10 cm uzaklikta subserozal
yerlesimli 0.5 cm gapinda gri beyaz renkte ve solid kivamda bir
noddl saptanmigtir.

Mikroskopik Bulgular

Polipoid kitleden hazirlanan kesitlerde, igsi hiicrelerden ve
matiir ganglion hiicrelerinden olugan ganglionoromanin
iizerindeki mukozadan gelistigi anlagilan iyi diferansiye ade-
nokarsinoma izlenmektedir (resim 1). Yer yer oldukca az difer-
ansiye oldugu alanlarda mevcut olup bu kisimlarda tek tek
ilerleyen malign epitelyal hticreler ve irregiiler adenoid yapilar
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halinde ganilgiondroma igine dodru ilerleme géstermekte ve
lenfatiklerde de tiimér invazyonu gézlenmektedir. Ganglionéro-
ma komponentinde hiicresel atipi veya mitoz mevcut degildir.
Gangliondromaya komsu alanlarda pleksiform nérofibroma ile

Resim 1: Uzerindeki mukozadan adenokarsinoma gelisen bir gan-
glingroma (H&E, x115)

Resim 3 : Skenoid lifler igeren ileal stromal timdr, (H&E, x460)

uyumlu nodller mevcuttur. immiinohistokimyasal incelem-
lerde, ganglionéromanin S-100 pozitif igsi hiicrelerden ve
synaptophysin pozitif matiir ganglion hiicrelerinden olugtugu
izienmektedir. Adenokarsinom komponenti ise sitokeratin ile
pozitif, kromogranin ile negatif sonug vermektedir. ince barsak
segmentinde subserozal yerlesimli 0.5 cm ¢apindaki nodiilden
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alinan kesitlerde S-100 negatif hafif sigkin igsi hiicrelerden ve
aralarinda eozinofilik globiiler halinde skeinoid liflerden olusan
bir stromal timér izlenmektedir. Hiicre gekirdekleri uniform
olup, atipi veya mitoz izlenmemektedir*(resim 2,3).

TARTISMA

NF'li hastalarda gastrointestinal sistemde adenomatéz polip
veya juvenil polipozis gibi epitelyal tiimdrlere ve nadiren
kolonik, pankreatik ve incebarsak yerlesimli adenokarsinomlara
rastlandigr belirtilmektedir (5-9). Bu epitelyal timdérler, daha
¢ok norofibroma geklindeki ndrojenik tiimorler ile beraber
bulunmaktadir. Ancak literatiirde, burada sunulan vakamizda
oldugu gibi, gastrointestinal sistemde gangliondroma ile
beraber adenokarsinom saptanan iki vaka bildirilmektedir (7,8).
Her ikisinde de ganglionéroma, bizim vakamizda oldugu gibi
polipoid ve soliter nitelikte olup, birinde bizim vakamizdaki gibi
adenokarsinom, ince barsakta yerlesimli olan polipoid gan-
gliondroma (zerined geligmis gérinimdedir (8). Digeri ise
kolonda yerlesimli olup, adenokarsinomanin 32 cm proksima-
linde bulunmusgtur. Aymi vakada ayrica adenomatoz degisiklik-
ler gosteren tubuler adenomlarin varligi da belirtilmektedir (7)
(tablo 1).

Ingilizce literatiirde birkag NFIi hastada incebarsata ade-
nokarsinom bulunmustur. Ayirici tamida 6zellikle, NF ile
beraberlik gosteren ve duodenal bolgede izlenen, glandiiler tip
karsinoidlerin iyi diferansiye adenokarsinom ile kangabilecek-
leri belirtiimektedir (1,5,6,10). Vakamizda bu nedenle uygu-
lanan kromogranin immunreaksiyonu negatif sonug vermistir.

Primer incebarsak adenokarsinomlar oldukga nadir
goriilen timarlerdir. Buna gerekge olarak incebarsaklarda fekal
akimin hizh olmasi gosterilmekte ve nérofibromatozisde gas-
trointestinal tutulum sonucu barsak motilitesinde bozulma ve
transit zamaninda uzama olabilecegdi 6ne siiriilmektedir (1,6).

Burada sunulan vakamizda ayrica ileumda yerlegimli
skeinoid lifler ieren SIST olarak tamimlanmig bir stromal timér
bulunmaktadir. Literatirde gastrointestinal stromal timorler
(GIST) konusu oldukga tartigmalidir. Klasik diz kas timarleri
olan leiomyomalar GIST'lerden farkl olarak kas belirleyicileri ile
kuvvetli (+) reaksiyon veren tiimorlerdir. GISTler ise gogun-
lukla kas belirleyicileri ile (<), néral belirleyiciler ile (+) reaksiy-
on veren grup olarak kabul edilmek istenmesine kargin, bunun
aksini gsteren caligmalar da literatiirde yeralmaktadir (11-13).

GiSTlerden farkh olarak, son yillarda tanimlanmig olan diiz
kas belirleyicileri ile (-) reaksiyon veren ve skeinoid lifler igeren
SiST'erde bulunan eozinofilik globiillerin, oldukga spesifk ve
ultrastriiktiire] olarak néral diferansiasyonun bir gdstergesi
oldugu belirtilmektedir. Literatiirde NF'li alti hastada saptanan
bu timdrlerin otonom sinir pleksusundan koken aldigi ileri
suriilmektedir (10,13,14).

Sonug olarak, burada sunulan kiitanoz NFli vakamizda,
skeinoid lifler iceren SIST ile es zamanli ve ayni ileal segmentte
bulunan, izerinde adenokarsinom gelismis bir gangliondro-
manin beraberligi gosterilmistir. Her iki lezyonun da oldukga
nadirolmasindan dolay! bu beraberligin sadece sanstan daha
ileri olabilecegi digiintiimektedir.
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Tablo 1: Literatiirde ganglinéroma ile beraber adenokarsinoma igeren olgularda izlenen bulgular
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