
örofibromatozis ilk olarak Friedrich von Reckling-
hausen taraf›ndan 1800’lü y›llar›n sonunda kuta-

nöz lezyonlar, santral ve periferik sinir sistemini tutan
tümörlerin kombinasyonu fleklinde tan›mlanm›flt›r. Yir-
minci yüzy›l›n bafllar›na kadar nörofibromatozis tip 2
(NF2) tan›mlanmam›flt›r. ‹lk olarak 1981 y›l›nda nöro-
fibromatozis tip 1 (NF1) ile nörofibromatozis tip 2’nin

net ay›r›m› yap›lm›flt›r [1]. NF1 hastalar›n›n %26.7’sin-

de soliter veya pleksiform nörofibrom bulunur ve d›fl

genital sistem tutulumu daha çok kad›nlarda rapor edil-

mifltir [2,3]. Literatürdeki son zamanlara ait derlemeler-

de otuzdan daha az say›da NF1 ve d›fl genital tutulumu

olan olgu yay›nlanm›flt›r [4]. 

Olgu

23 yafl›ndaki olgu poliklini¤e sol labium majustan

kaynaklanan 12x15 cm boyutunda yumuflak, hareketli,

a¤r›s›z kitle nedeniyle baflvurdu (Resim 1). Olgunun 4
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Özet

Nörofibromatozis tip 1 ve nörofibromatozis tip 2 özellikle sinir sistemi üzerine etkiler gösteren ve tümör oluflumuna yol açan otozomal do-
minant geçifl gösteren bozukluklard›r. Vulvan›n nörofibromu vulvadaki lezyonlar›n nadir bir nedenidir. Nörofibromlar nörofibromatozis tip
1 için karakteristiktirler. 23 yafl›ndaki olgu sol labium majustan kaynaklanan 12x15 cm boyutunda kitle ile taraf›m›za baflvurdu. Muayene-
de sol baca¤›nda cafe au lait lekesi mevcuttu. Vulvadaki hareketli, yumuflak ve a¤r›s›z olan kitle lokal eksizyon ve primer onar›m ile ç›ka-
r›ld›. Patoloji sonucu malign de¤iflim bulgular› göstermeyen pigmente nörofibrom olarak geldi. Vulvan›n nörofibromu nadir bir durumdur
ve vulvadaki benzer lezyonlar ile ay›r›c› tan›s› yap›lmal›d›r. Lokal eksizyon malign transformasyonu önler ve kozmetik problemlerin düzel-
mesini sa¤lar.

Anahtar kelimeler: Nörofibromatozis tip 1, vulva nörofibromu, labium majus nörofibromu
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Excision of vulval neurofibroma 

Abstract

Neurofibromatosis type 1 and neurofibromatosis type 2 are inherited autosomal dominant disorders that have significant impact on the nerv-
ous system and predispose to tumour formation. Vulval neurofibroma is a rare cause of vulval lesions. Neurofibromas are characteristic of
neurofibromatosis type 1. A 23 year old patient admitted with the complaint of 12x15 cm mass at the left mabia majora. On examination
one cafe au lait patch were seen on the left leg. Vulval mass was mobil, soft and painless. Local excision and primary closure were per-
formed. The histopathology of the mass was pigmented neurofibroma without evidence of malignant transformation. Vulval neurofibroma
is rare entity and it needs to be differentiated from other rare vulval lesions. Local excision is adequate treatment to prevent malignant trasfor-
mation and it resolve cosmetic issues.

Key words: Neurofibromatosis type 1, vulval neurofibroma, labia majora neurofibroma 
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sene öncesinden NF1 tan›s› mevcuttu. Olgunun sadece
sol baca¤›nda bir adet cafe au lait lekesi vard› ve NF1’in
öteki belirtileri yoktu. Rektal muayene ve transabdomi-
nal ultrasonografi ile görüntülemesinde di¤er iç ve d›fl
genital organlarda patoloji saptanmad›. Hastadan ay-
d›nlant›lm›fl onam al›nd›ktan sonra lokal cerrahi eksiz-
yon ve primer onar›m uyguland› (Resim 2). Hasta pos-
toperatif 2. gün komplikasyonsuz taburcu edildi. Kitle-
nin patoloji sonucu herhangi bir malign transformasyon
göstermeyen pigmente nörofibrom olarak geldi (resim
3). Operasyondan bir hafta sonra yara yeri tatmin edici
görüntüdeydi (Resim 4). 

Tart›flma 
NF1 ve NF2 sinir sistemini tutan ve tümör oluflumu-

nu tetikleyen konjenital otozomal dominant hastal›klar-
d›r. NF1’in görülme s›kl›¤› 2500-3000 do¤umda 1’dir
[5]. Herhangi di¤er iflaretler olmadan izole olarak vul-
van›n tutulumu çok nadirdir [6]. Olgumuzun sadece sol
baca¤›nda bir adet cafe au lait lekesi vard› ve NF1’in
öteki belirtileri yoktu. Vulva nörofibromu olan hastalar
kozmetik ve fonksiyonel problemlerden flikayetçidirler
daha nadir olarak klitoral lezyonlar cinsiyette yan›lg›ya
yol açabilirler [7]. Klitoromegali olmadan vulva nöro-
fibromu oldukça nadirdir [4]. Olgumuzda klitoral tutu-
lum yoktu. Pleksiform/subkutan nörofibromlar yaflam
boyu %10 periferik s›n›r k›l›f› tümörüne dönüflüm risk-
leri vard›r [8]. Lokal eksizyon uygun tedavi yöntemidir
ve kozmetik problemleri çözer. Büyük benign lezyonla-
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A. Gezer ve ark.

Resim 1. Olgunun preoperatif görünümü.
Resim 3. Ço¤u alanda diffüz paternde izledi¤imiz tümör, bura-
da da oldu¤u gibi pleksiform paternde alanlara da sahiptir ve bu
alanlar aras›nda küçük kümeler oluflturan kahverenkli pigment-
li epiteloid görünümde hücreler dikkati çekmektedir (X200).

Resim 4. Olgunun postoperatif 1. haftada görünümü.Resim 2. Cerrahi s›n›r› boyanm›fl, üzerinde hiperpigmente de-
ri bulunan, elastik k›vaml›, kesit yüzü kirli-beyaz renkli, yer
yer kahverenkli noktalanmalar içeren kitle oluflturan deri-de-
rialt› dokusu. Baz› alanlarda görülen kahverenkli pigmente bu
alanlar ço¤unlukla ç›plak gözle ay›rd edilemez, ancak histo-
lojik de¤erlenmede farkedilir. 
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r› maligniteden ay›rt etmek için dikkatli bir histolojik in-
celeme gereklidir. Vulvar kitlelerin ay›r›c› tan›s›nda nö-
rofibromlar da göz önünde bulundurulmal›d›r.
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