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OzET

inkomplet von Recklinghausen hastalidi ile birlikte feokromositoma tanisi konulan
37 yasindaki kadin hasta takdim edildi. Hastada tek tarafli feokromositoma yanin-
da cafe-au lait lekeleri saptandi. Biyokimya ve biopsi bulgulari taniyi destekledi.
iskelet anormallikleri saptanmadi. Ayni olgunun kizinda da von Reclinghausen has-
talii mevcut idi. Ancak aile taramasinda ne hipertansiyon ne de feokromositoma
bulunamadi. Preoperatif devrede nifedipin ve prazosin kombinasyonuna cevap alin-
di. Komplikasyonsuz operasyon ile klinik dizenleme sagiand..

Sonugta, inkomplet nérofibromatosis olgularinin hipertansiyon yéntinden arasti-
riimasinin gere@i ve endokrin neoplaziler bulunabilecedi hatirlandi.

SUMMARY

A Case with Pheochromocytoma and Incomplet Form of ven Recklinghausen
Disease (Case Report)

An 37 years old woman with pheochromocytoma and incomplet form of von Reck-
linhausen disease was presented. Beside the unilateral pheochromocytoma, cafe-
au lait spots was determined in the case. Diagnosis was supported by the bioche-
mical and pathological Findings. There was no skelatal deformity. Neither hyperten-
sion nor pheochromocytoma was diagnosed in family members. Good results were
taken with the combination therapy of nifedipine and prazosin during the preopera-
tive period. Clinical improvement was observed after surgery.

According to the statements above we can assume that the investigation of the
pheochromocytomas also should be carried out in hypertensive cases with neuro-
fibromatosis.

GiRiS
Von Reclinghausen hastaligi otozomal dominant gegisli multiple nérofibromlarla
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birlikte cilt pigmentasyonunda artis ile karakterize nadir gérilen bir hastaliktir (g6-
rilme sikhi@: 10.000'de 30) (1,2). Timorlerin gogunun asemptomatik ve hastaligin
genel olarak iyi huylu oldu@u iyi bilinmektedir. Sadece% 5-10 olguda timérin sar-
komatéz olabilecegi yazilmistir (1,2). Olgularda ayrica fibréz displaziler, konjenital
vertebra anormallikleri, extremitelerde lokal gigantizm, skolyoz, kifoskolyoz, su-
bperiostal kemik kistleri ile tibianin psédoartrozunun sik géruldigi haber verilmistir
(1,2).

Von Recklinghausen hastaligi ile feokromositoma arasindaki iliskinin sik olmayip,
nadir gorilen bir patolojik durum oldugu bildirilmistir. Olgularin % 5’inde birlikte
olabilecekleri yazilmistir (3,4,5). Arastirmalar, nérofibromatosisin inkomplet form-
lari feokromositoma ile iligkili olabilecegi igin, Cafe-au lait lekeleri, vertebral anor-
mallikler ya da kifoskolyoz mevcudiyeti bulunan hipertansif hastalarda feokromo-
sitomanin ciddi bir sekilde arastirilmasi gereg@ini ortaya koymustur (3,4,5).

Bir anne ve kizinda tespit ettigimiz inkomplet nérofibromatozis olgularina ilave ola-
rak annede feokromositomanin mevcut olmasi, bunun yaninda preoperatif devre-
de segilen antihipertansif tedaviye alinan cevap yéninden olgularin takdimi uy-
gun bulundu.

OLGU: 37 yasindaki kadin hasta 2 aydan beri siklagsan g¢arpinti, titreme ve terleme
nébetleriyle basvurdu. Anamnezinde birka¢ kez tansiyon arteriyelinin yiksek &l-
¢uldagu, ancak bu nedenle ilag almadigi 6grenildi. Vicudunda gocuklugundan beri
mevcut lekelerin 16 yagindaki kizinda da oldugu 6grenildi (Sekil 1). Fizik muaye-
nesinde A 36.2 C, N 72/dk, yatarken TA 180/110mmHg, ayakta 180/105 mmHg,
boy 168, cm, agirlik 50 kg. Goéguste, Ust ekstremite proksimalinde, sirtta, kalga
ve uyluklarda ciltten kabarik, kahverengi, sinirlan diizensiz, orta sertlikte, bazilari
loblle ve adirsiz lezyonlari mevcuttu. Verterbal ya da ekstremite deformitesi goz-
lenmedi. Gozlerde hafif kemosisi saptandi. Tiroid ve servikal lenf bezleri muaye-
nesinde 6zellik yoktu. Fundus muayenesinde arter ven oraninin 1/3 olmasi digin-
da patoloji saptanamadi. Kalp tepe atimi 5 interkostal aralikta ve midklavikiler hatta
idi. Kalp ritmik ek ses Gfurim yok. Sz hafif sertlesmis olarak bulundu.

Norolojik defisiti yoktu. Laboratuar incelemesine; Hct % 42,43,40, birer giin aray-
la bakildi. Beyaz kire 6.200 mm3, eritrosit sedimentasyon hizi normaldi. Kan ure
azotu, kreatinin, elektrolitler, kalsiyum ve fosfor degerleri normal sinirlarda idi. Te-
le kardiografik incelemede; kardiotorasik index normal, akciger parankim alanlari
temizdi. Mediastinal genisleme saptanamadi. intravendz pyelografide nefrogram
fazinda ve daha ge¢ fazlarda da gdzlenebilen sol bébrek st polinde, sirrenal
lojunda 4x5 cm ebadinda dlzgiln sinirl yumusak doku imaji mevcuttu. Kalisiyel
sistemler dogal, tasa rastlanmadi. Mesande dolma defektine rastlanmadi (Resim
1). Kompiterize axial tomografi ile abdomenin incelenmesinde sol bébrek Ust hu-
dudu ve surrenal lojunda igerisinde daha distik ateniasyonlu alanlar ihtiva eden
ve bdbrek dokusundan ayrilabilen 4x5 cm ebadinda kitle imaji strrenal tumori ile
uyumlu idi. Sag bébrekte 6zellik saptanamadi. (Resim Il). Hastanin batin ultraso-
nografisinde IVP’de tarif edilen bulgular mevcuttu. Hastanin diyeti ve medikasyo-
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nu ayarlandiktan sonra, 24 saatlik idrarda bakilan iki VMA degerinden birisi nor-
malin (izerinde olarak bulundu, metanefrin diizeyi ise normalin Gst hududunda idi.
Ts, Ta ve troid sintigrafisi normal sinirlarda idi.

Elektrokardiografik incelemede 6zellik saptanamadi. Cilt lezyonundan alinan bi-
opsi ndrofibromatosis ile uyumlu bulundu.

Hasta yatisindan itibaren ginde 2-3 kez hipertansif krizler gézlendi, sistolik kan
basinci 230,240 mmHg’ye kadar ylksek saptandi. Hastaya nifedipin 40 mg/gin ve
prazosin 5 mg/gin bélinmis dozlarda baslandi. Kriz sayisinda bir hafta i¢inde azal-
ma ve tansiyon arteriyel kontroli saglandi. Yatisinin 3. haftasinda hasta opere edildi.
Operasyon sirasinda anormal tansiyon arteriyeli dustsleri gézlenmedi. Aritmiler
olusmadi. Kitle ¢ikarildiktan sonra tansiyon arteriyelin sistolik degerleri 140-160
mmHg, minimasi ise 90-95 mmHg arasinda seyretti. Patoloji raporu feokromosito-
ma olarak deg@erlendirildi. Hastanin ¢ocuklarinda hipertansiyon saptanamadi. Ba-
tin ultrasonografileri ile tarandiginda batida kitle bulunamadi.
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® Feokromositoma ile birlikte nérofibromatosis
* Noérofibromatosis (Von Recklinghausen hastalig)
Sekil 1: Von Recklinghausen hastalid ile birlikte feokromositoma tespit edilen ol-
gumuzun aile agaci
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Resim 1. Olgunun intravendz pyelografisi. Sol slrrenal lojunda 4x5 cm ebadinda
yumusak doku imaji farkedilmektedir.

Resim 2. Olgunun komptdrize axial tomografisinde sol bdbrek Ust polii ve siirre-
nal lojunda dlslk atenGasyonlu alanlar dikkati cekmektedir.
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Von Recklinghausen hastaligi nadir gorilen bir hastaliktir. 10.000 de 30 nispetin-
de géraldiga bildirilmistir. genetik defektin natiri ¢ok iyi bilinmese de otozomal
dominant trait gegtigi yazilmaktadir. Ama olgularin %40-60’inin sporadik olarak
ortaya ¢iktidi da verilen haberler arasindadir (1,2).

Noérofibromalar periferik sinir traselerinde fuziform subkltandz nodlar olusturur,
pedinkilli, kitanéz nérofibromalar ve 1.5 cm ¢apina kadar cafe-au lait lekeleri gé-
rulebilir (1,2). Sinir trunkusunda timérler blytyince agn, motor zayiflama ve duy-
gusal fonksiyon bozuklugu yapabilir. Spinal korda basi yapabilir (1,2).

Bizim olgumuzda bir ailenin 2 ferdinde nérofibromatosis tespit edildi. olgularimi-
zin higbirisinde nérolojik tutulum ve kord basisina rastlanmad.. Literatlrde %10
olguda zeka geriligi tanimlanmaktasa da (1,2) biz olgularimiza zeka testi uygula-
mayip klinik gézlem ve okul durumu (schooling) ile zeka diizeylerinin normal sinir-
larda olabilecegini disindik.

Norofibromatosis’in komplet formlarinda kifoskolyoz, kafa displazisi ve diger ke-
mik anormalliklerinin sik olabilecegdi yazilmistir (3,4). Biz her iki olgumuzda da is-
kelet anormallikleri saptayamadik. inkomplet formla olan 2 olgumuzdan birisinde
hipertansiyon ve anksiyete ataklari ile birlikte feokromositoma tablosu én plana
¢ikiyordu.

Norofibromatosis’in MEN 2b ya da MEN 3’te tiroid medullar kanseri, feokromosi-
toma, yanak ve dudaklarda mukozal néromlar, korneal sinirlerin gorilebilir hale gel-
mesi ve cafe-au lait lekeleri ile birlikte olabilecekleri yazilmistir (3,4,5,6). 36 yasin-
daki olgumuzda feokromositoma disinda multipl endokrin neoplazi saptayamadik.
Feokromositomanin %5 civarinda diger endokrin neoplaziler olmadan da nérofib-
romatozis ile birlikte olabilecedi yapilmistir. (5,6,7). Familyal olanlarda feokromo-
sitomanin bilateral olabilecedi yine yazilar arasindadir (5,6,7). Biz olgumuzda tek
tarafli feokromositoma saptadik ve ekstra adrenal yerlesimli timér bulgusuna rast-
layamadik. tek tarafli operasyondan sonra klinik bulgularin kontrol altina alinmasi
bulgularimizi destekliyordu.

Alfa-reseptdr blokdrlerinin feokromositomanin yénetimindeki yeri iyi bilinmektedir
(7,8,9). Nifedipin ve prazosin ile alinan iyi cevabin ileri galigmalar ile desteklenme-
si gerektigine inaniyoruz.

Sonug olarak, inkomplet nérofibromatosis olgularinin da hipertansiyon yéniinden
aragtirilmasi ve bu olgularda endokrin neoplazilerinin mevcut olabielcegini hatir-
latmak istiyoruz.
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