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OLGU SUNUMU

Akciger kanseri ile norofibromatozis birlikteligi
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Ozet

Norofibromatozis otozomal dominant gecis
gosteren, deri, goz ve santral sinir sistemini tutan bir
hastaliktir. Olgu 52 yasinda nefes darhg, gogiis
agrisi ve balgam sikayetleri olan bir erkek hastayd.
Radyolojisinde sag iist mediastende genisleme ve sag
akciger orta zonda Kkitle goriiniimii vardi. Cekilen
MR goriintiileme ve yapilan transtorasik ince igne
biyopsi sonrasi Norofibromatozis ve Epidermoid
hiicreli akciger kanseri tamis1 konuldu. Bu olgu
sunumunda akciger kanseri tamis1 konulan ve
beraberinde Norofibromatozis bulunan olgunun
klinik, radyolojik ve patolojik bulgular1 sunulmus-
tur.

Anahtar kelimeler: Norofibromatozis ve Akciger
kanseri

Neurofibromatosis and lung cancer

Neurofibromatosis is a disease that is otosomal
dominant linked diseases and involves skin, okular,
and central nevre systems. A 52-year-old man with
dyspnea, chest pain and sputum was evaluated.
Chest X-ray revealed unilateral mediastinal enlarge-
ment in right upper lung zone, and a mass in middle
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lung zone. Epidermoid lung cancer and neurofibro-
matosis were diagnosed by MR imaging and
transthoracic thin needle biopsy. In this case report,
a patient with neurofibromatosis and epidermoid
lung cancer was evaluated according to clinic status,
radiologically and pathologically.
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Norofibromatozis (NF) otozomal dominant gegisli bir
hastaliktir. Erkek ve kadinda esit olarak goriiliir. NF1 ve
NF2 olmak {izere iki tipi tanmimlanmistir. Daha sik
goriilen NF1 tanisi i¢in 7 6l¢iit olup, bunlardan iki veya
daha fazlasimin olmasi tani i¢in yeterlidir. Tan1 genelde
cilt lezyonlarinin varligi ile konur. Bu lezyonlar cafe au
lait lekeleri, cilt ndrofibromlar: ve aksiler-inguinal ¢il-
lenmedir. Bunun disinda gézde Lisch nodiilleri, optik
gliom, ¢esitli kemik lezyonlar1 ve spinal sinir tiimorleri
bulunabilir (1). Bu olgu sunumunda NF ile iligkili
akciger kanseri tanist alan hasta sunulmustur.

Olgu Sunumu

Olgu 45 yasinda ve erkek bir is¢ciydi. Nefes darligi,
oksiiriik, balgam, sirt agrist ve hemoptizi sikayetleri
vardi. 10 yildir nefes darligi, oksiiriik ve balgam ¢ikar-
ma sikayeti olan hastanin bir yildir ara ara az miktarda
kan tiikiirmesi ve 15 kg kadar kilo kayb1 ve 3 aydir da
sirtinda sagda batici tarzda agrist olmus. Fizik muaye-
nesinde Tansiyon arteriyel:110/60 mmHg Nabiz:120/dk
Ates:36C, yaygin olarak gogilis On tarafta ve sirtta yer
alan 3-4 cm ¢apinda hiperpigmente makiiller ve 1-2 cm
capinda c¢ok sayida papillomlar1 vardi (Resim 1).
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papillomlarin goriiniimii..

Resim 1. Olgunun cildinde hiperpigmente makiiller ve Resim 2. Olgun{m PA akciger grafisi; saéda orta zonda
kitle goriintimii.

Resim 3 a-b. Olgunun 2004 yilina ait bilgisayarli tomografi kesiti.

Dudaklar ve parmak uglar1 siyanoze idi. Solunum siste-
mi muayenesinde, her iki hemitoraks simetrik, so-
lunuma esit ve az katiliyor, gégiis 6n arka ¢api artmis,
bilateral gogiis titresimi azalmis ve hipersonorite mev-
cuttu. Dinlemekle solunum sesleri yaygin olarak
azalmis, ekspiryum uzamis ve yaygin ekspiratuar sibi-
lan-sonor ronkiisler duyuluyordu. Diger sistem
muayeneleri normaldi. Olgunun tam kaninda Hb:11,3
Hct:34,5 BK:20300 Sedim:118 ve biyokimyasinda
LDH:434 idi. Solunum Fonksiyon Testlerinde FEV1:
0.66L (%23), FVC: 1.60L (%48), FEVI/FVC: %41 ve
PEF: 1.56 L/sn (%20) olarak saptandi. Arteriel Kan
Gazinda pH:7.47, pO2: 72.7, pCO2: 36.7, satO2:
%95.6 ve HCO3: 26.9 mleq/L idi.

PA akciger grafisinde diyafragmalarda diizlesme,
bilateral saydamlik artisi, sag {ist mediasten genislemis
ve sag akciger orta zonda 7x8 cm ebadinda diizgiin
sinirlt homojen golge koyulugu artigt vardi (Resim 2).
Toraks BT de sag akciger apikoposteriorda 4x3 cm
ebatta kitle lezyonu, sag akciger iist lob anteriorda 8x6
cm ebadinda kitle lezyonu vardi (Resim 3 a-b).

Hastanin bir y1l dnce ¢ekilen akciger tomografileri ile
yeni ¢ekilen tomografisi karsilagtirildiginda sag akciger
iist lob anterior segmentteki kitle lezyonunun boyutun-
da belirgin artma saptanirken, sag akciger apikoposteri-
ordaki kitle lezyonunun boyutunda degisiklik olmadig:
goriildi. Bu nedenle sag apikoposteriordaki kitle lezy-
onu norofibrom olarak degerlendirildi (Resim 4).

Toraks MR da; sag akciger st lob anterior segmentte
7x9x8 cm ebadinda, plevra ve interkostal kaslar1 invaze
eden kitle lezyonu, sag akciger apeksde 3 cm ebadinda
ikinci bir kitle lezyonu izlendi (Resim 5). Kemik
Sintigrafisinde; sag 6n 5. kosta ve sol posterior 8. kosta-
da metastaz ile uyumlu artmig aktivite tutulumu sap-
tand1. Sintigrafi olarak MIBI Tim Viicut Tiimér
Taramada sag akciger orta-o6n kesimde genis bir alanda
artmis radyoaktivite tutulumu saptanmasina ragmen NF
ile ilgili kitlede tutulum goézlenmedi. Beyin MR'1
normaldi. Tanisal olarak yapilan transtorasik ince igne
biyopsisinde epidermoid hiicreli akciger kanseri tanisi
konuldu (Resim 6).
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Resim 5 a-b. Olgunun T1 aagirlikli MR goériintiilerinde nérofibromlar goriiliiyor.

Tartisma

NF1 tanisi igin 7 6l¢iit olugturulmustur ve bunlardan 2
veya daha fazlasinin olmasi NF tanis1 koymak igin
yeterlidir (1). Bizim hastamizda bu dlgiitlerden ikisi
mevcuttu, bunlar; cafe au lait lekeleri ve cilt norofi-
bromlar idi.

NF olgularinda eriskinlerde daha fazla olmak {izere
siklikla saptanan bulgu pulmoner fibrozis ve biilloz
akcigerdir (%10-20). Bunun disinda amfizem, pndmo-
toraks ve toraks duvarinda herhangi bir yerden kdken
alabilen norofibromlara rastlanabilir. Norofibromlar
benigndir ve yavas biiylirler, spinal sinirden kdken alir-
lar ve radyolojik olarak keskin sinirl, sferik veya lobiile
paraspindz kitle olarak goriiliirler. Norofibromin, NF1
geni tarafindan birgok dokudan salgilanir. NF1 geni
hiicre i¢i protoonkogenleri regiile eden p-21 ras gen
ailesine aittir ve tiimor siipressor bir gendir. Bu gende
meydana gelen mutasyonlarla timér olugsumu artmak-
tadir. Ornegin k-ras onkogenindeki mutasyonlarin ade-
nokanser ile iligkisi belirlenmis fakat bu spekiilatif

olarak kalmistir (2-4).

Genel olarak NF de akciger maligniteleri nadirdir (%2-
5). Malignite saptanan vakalarin tedavi ve prognozlari
da diger vakalardan farksizdir. NF lu hastalarda small
cell AC kanseri kadar non-small cell ve atipik mediasti-
nal karsinoid timorlerde goriilebilir. Japon liter-
atiirlinde, NF ile iligkili AC kanseri olan 11 hasta
bildirilmistir (5). Literatiirde NF ile birlikte daha ¢ok
adeno kanser birlikteligi bildirilmekle beraber (6,7)
bizim olguda epidermoid hiicre tipi akciger kanseri
vardi.

Ozyardimci ve ark (8) NF ile birliktelik gdsteren iki
metastatik akciger kanseri olgusu bildirmistir.
Bunlardan bir tanesinin kdkeni bilinmemekle beraber,
diger olgunun esas odagi infiltratif duktal karsinoma idi.
Bu olgularin higbirinde gogiis kafesi i¢cinde nérofibrom
ile ilgili kitle yoktu. Bizim olgumuzda hem né&rofibro-
matozisin cilt lezyonlar1 hemde arka mediastende
ndrofibrom ile birlikte akciger kanseri vardi.

NF2 ile mezotelyoma arasinda iliski kurulmustur.
Mezotelyomali hastalarin 22. kromozomunda defekt
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Resim 6. Olgunun TTIIAB 6rnegi; skuamoz hiicreli akciger kanseri.

tesbit edilmis, NF2 de ayni gendeki bozukluktan olus-
tugu i¢in, bu hastalarin DNA lar1 incelenmis ve gergek-
tende bu hastalarin DNA larinda mutasyonlar tesbit
edilmistir. Fakat bu ¢alismada akciger kanserli hasta-
larin DNA larinda bu mutasyonlar tesbit edilememistir.
Ayrica sigara icen NF hastalarinda diger insanlarda
oldugu gibi AC kanseri riski artmaktadir (9).

Sonug olarak NF ile akciger kanseri birlikteligi ola-
bilecegi ve NF'e ait benign ndrofibromlarn akciger
kanseri evrelemesinde g6z Oniinde bulundurulmasi
gerektigi diislincesindeyiz.
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