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Vaka 1: Nörofibromatozis Tip 1 (Von Recklinghausen Hastalığı)

Vaka 2: Nörofibromatozis Tip 2

Vaka 3: Sturge-Weber Sendromu -Ensefalotrigeminal Anjiomatozis

Vaka 4: Tuberoskleroz (Bourneville Hastalığı)

Vaka 5: Von Hippel-Lindau Hastalığı
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Tuzaklar

VHL aile öyküsü olan asemptomatik bireylerin ömür boyu retinal, SSS ve 
abdominal organ taramaları, üriner katekolaminleri içeren laboratuvar değer-
lendirmeleri yapılmalıdır. Beyin görüntülemede rastlanan lezyonlarda, spinal ve 
abdominal organ taramaları eklenmelidir.

Posterior fossa lezyonlarında, akut hemoraji ve obstrüktif hidrosefali kompli-
kasyonları; spinal kitleye sekonder miyelit akılda tutulmalıdır.

Anjiyografide, arteriyovenöz şantın varlığı bazen arteriyovenöz malformas-
yonla karışıklığa neden olabilir.

“Kist” genellikle neoplastik değildir ve tümör tutulumu kanıtlanmadığı sürece 
(kist duvarının kontrastlanması) rezeke edilmesi gerekmez.

Tedavi ve yaklaşım

HJBL’ler için mural nodülün cerrahi eksizyonu ve kistin aspirasyonu yapıla-
bilir. Ayrıca özellikle büyük boyutlarından dolayı intraoperatif kanama riski olan 
lezyonlarda besleyici damarın preoperatif embolizasyonu denenebilir. Retinal 
HJBL’lerde lazer tedavisi kullanılır (2, 17).
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