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ÐåñéãñÜöåôáé ðåñßðôùóç åãêýïõ ãõíáéêüò, 29 åôþí, ìå íüóï ôïõ von Reckling-
hausen (ðïëëáðëÞ íåõñéíùìÜôùóç). ÌåôÜ ôïí ôïêåôü åîáéñÝèçêå üãêïò áðü ôï
âñá÷ßïíá ðïõ ðñüóöáôá áðÝêôçóå ìåãÜëï ìÝãåèïò. ÉóôïëïãéêÜ äéáðéóôþèçêå êá-
êüçèåò íåõñåéëÞìùìá (óâÜííùìá) óå Ýäáöïò ðëåîïåéäïýò íåõñéíþìáôïò.

ÐåñéãñÜöïíôáé ôá ìïñöïëïãéêÜ, éóôï÷çìéêÜ êáé áíïóïúóôï÷çìéêÜ åõñÞìáôá,
äéåñåõíþíôáé ôá äéáöïñïäéáãíùóôéêÜ ðñïâëÞìáôá ðïõ ðñïêýðôïõí áðü ôç ìåëÝôç
ôùí üãêùí ôïõ ðåñéöåñéêïý íåõñéêïý óõóôÞìáôïò êáé áíáöÝñïíôáé ôá óýã÷ñïíá
âéâëéïãñáöéêÜ äåäïìÝíá ðïõ áöïñïýí ôç íåõñéíùìÜôùóç ôïõ von Recklinghausen.

ËÝîåéò êëåéäéÜ: Íüóïò von Recklinghausen, ÍåõñéíùìÜôùóç, Êáêüçèåò óâÜí-
íùìá, Êýçóç.

ÅÍÄÉÁÖÅÑÏÕÓÅÓ ÐÅÑÉÐÔÙÓÅÉÓ

Ðáèïëïãïáíáôïìéêü ÅñãáóôÞñéï Íïì. Ãåí. Íïóïêïìåßïõ
ÊáâÜëáò.

íáé Ýíá áðü ôá âáóéêÜ êñéôÞñéá ãéá íá ôåèåß
ç äéÜãíùóç ôçò íåõñéíùìÜôùóçò ôýðïõ 11.

Ïé ðåñéóóüôåñïé áðü ôïõò êáêïÞèåéò üãêïõò
ôùí åëýôñùí ôùí ðåñéöåñéêþí íåýñùí (Mali-
gnant Peripheral Nerve Sheath Tumors
MPNST), ðåñéëáìâÜíïõí éóôïëïãéêÜ ÷áñáêôç-
ñéóôéêÜ ðñïûðÜñ÷ïíôïò íåõñéíþìáôïò óå ðï-
óïóôü 61%2. Ç ó÷Ýóç áõôÞ åßíáé éäéáßôåñá
õøçëÞ, 81%, óôïõò áóèåíåßò ìå íüóï ôïõ von
Recklinghausen üðùò åðéâåâáéþíåôáé áðü óýã-
÷ñïíåò âéâëéïãñáöéêÝò áíáöïñÝò3.

ÐÅÑÉÃÑÁÖÇ ÐÅÑÉÓÔÁÔÉÊÏÕ

Ãõíáßêá, 29 åôþí, óå êáôÜóôáóç åãêõìïóý-
íçò, åéóÞ÷èç ãéá ôïí ôïêåôü óôç ÌáéåõôéêÞ-
ÃõíáéêïëïãéêÞ ÊëéíéêÞ ôïõ Íïì. Ãåí. Íïóï-
êïìåßïõ ÊáâÜëáò. ÊáôÜ ôçí êëéíéêÞ åîÝôáóç
äéáðéóôþèçêå ç ðáñïõóßá ðïëëþí õðïäïñßùí

ÅÉÓÁÃÙÃÇ

Ïé üãêïé ôùí ðåñéöåñéêþí íåýñùí ðáñ' üëï
ðïõ Ý÷ïõí êïéíÞ ðñïÝëåõóç åîáêïëïõèïýí íá
ðñïâëçìáôßæïõí óôçí ôáîéíüìçóÞ ôïõò. Ôüóï
ôï íåõñßíùìá üóï êáé ôï íåõñåéëÞìùìá (óâÜí-
íùìá) ðåñéÝ÷ïõí êýôôáñá ðïõ Ý÷ïõí óôåíÞ
ó÷Ýóç ìå ôá öõóéïëïãéêÜ êýôôáñá ôïõ Schw-
ann. Ïé üãêïé áõôïß ðáñïõóéÜæïõí äéáöïñÝò
ùò ðñïò ôçí åíôüðéóç, çëéêßá åìöÜíéóçò, éóôï-
ëïãéêÞ åéêüíá, áíïóïúóôï÷çìéêÞ Ýêöñáóç êáé
ùò ðñïò ôç ó÷Ýóç ôïõò ìå ôç íüóï ôïõ von
Recklinghausen. Ç ðáñïõóßá ðïëëáðëþí íåõ-
ñéíùìÜôùí Þ Ýóôù êáé åíüò ðëåîïåéäïýò ôýðïõ
íåõñéíþìáôïò, üðùò óôçí ðåñßðôùóÞ ìáò, åß-
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èÝò ìå óáñêùìáôþäç üøç êáé ÷áñáêôÞñåò ðå-
ñéï÷þí Antoni A (Åéê. 3). Ôá êýôôáñá éäéáßôå-
ñá óôéò êõôôáñïâñéèåßò ðåñéï÷Ýò, Ý÷ïõí åõìå-
ãÝèåéò õðåñ÷ñùìáôéêïýò ðõñÞíåò ìå áñêåôÝò
ìéôþóåéò, ëßãåò ôùí ïðïßùí åßíáé Üôõðåò (Åéê.
4). Áíáãíùñßæïíôáé áêüìç ëßãá ðïëõðýñçíá
êýôôáñá Þ ãéãÜíôéåò ìïñöÝò. Óôéò ìõîùìáôþ-
äåéò ðåñéï÷Ýò äéáêñßíïíôáé äåóìßäåò ðåñéöå-
ñéêþí íåýñùí ìå õðåñðëáóôéêü êáé õáëïåéäþò
åêöõëéóìÝíï óõíäåôéêü éóôü (Åéê. 5). Áíåõñß-
óêïíôáé áêüìç åêôåôáìÝíåò íåêñþóåéò êáé
âáñéÝò åêöõëéóôéêÝò áëëïéþóåéò åíþ óå ëßãåò
ðåñéöåñéêÝò èÝóåéò äéáðéóôþèçêå äéÞèçóç ôùí
åããýò åõñéóêïìÝíùí äåóìßäùí óêåëåôéêþí
ìõúêþí éíþí (Åéê. 6, 7). Ðáñáôçñïýíôáé åðß-
óçò áñêåôÝò, éäéáßôåñá ðåñéöåñéêÝò, ðåñéï÷Ýò
ìå ðëåîéäïåéäþò äéáðëåêüìåíåò äåóìßäåò ðå-
ñéöåñéêþí íåõñéêþí éíþí êáé äåóìßäåò áôñá-
êôïåéäþí êõôôÜñùí åíôüò ìõîùìáôþäïõò õðï-
óôñþìáôïò Þ õáëïåéäþò åêöõëéóìÝíïõ óõíäå-

ìïñöùìÜôùí ðïõ åíôïðßæïíôáí êõñßùò óôçí
êåöáëÞ êáé ôá Üêñá, ìå äéáìÝôñïõò áðü ëßãá
÷éëéïóôÜ Ýùò 14 åê. (Åéê. 1).

ÌåôÜ ôïí ôïêåôü ç áóèåíÞò õðåâëÞèç óå
åîáßñåóç ôïõ ìåãáëõôÝñïõ üãêïõ ðïõ åíôïðé-
æüôáí óôïí áñ. âñá÷ßïíá êáé ðïõ åß÷å áðïêôÞ-
óåé ôï ìÝãåèïò áõôü åíôüò ôùí ôåëåõôáßùí ìçíþí
(Åéê. 2). Ôï ðáñáóêåýáóìá ðáñåëÞöèç áðü ôï
Ðáèïëïãïáíáôïìéêü ÅñãáóôÞñéï õðü ìïñöÞ
ðïëëáðëþí éóôïôåìá÷ßùí áêáíïíßóôïõ ó÷Þìá-
ôïò, ôåöñüöáéçò ÷ñïéÜò, õðüóêëçñçò, åëáóôé-
êÞò Þ êáôÜ èÝóåéò âëåííþäïõò óýóôáóçò, ìå
äéáóôÜóåéò 13x10x5 Ýùò 2x2x1,5 åê. Óôçí åðé-
öÜíåéá ïñéóìÝíùí áðü áõôÜ áíáãíùñßæïíôáé
äåóìßäåò óêåëåôéêïý ìõüò.

Ç éóôïëïãéêÞ åîÝôáóç ðïëëáðëþí ôïìþí
áðü üëá ôá éóôïôåìÜ÷éá Ýäåéîå íåüðëáóìá ôùí
ðåñéöåñéêþí íåýñùí. Óå ðïëëÝò ðåñéï÷Ýò ôïý-
ôï åßíáé áñáéïêõôôáñéêü ìå ìõîùìáôþäåéò åóôßåò
áíÜëïãåò ìå ôéò Antoni B ðåñéï÷Ýò, åíþ áë-
ëïý åìöáíßæåôáé ðõêíïêõôôáñéêü, áããåéïâñé-

Åéêüíá 2. Êáêüçèåò óâÜííùìá áñ. âñá÷ßïíá.

Åéêüíá 1. Áñ. Üíù Üêñï ôçò áóèåíïýò ìå ðïëëá-
ðëÜ íåõñéíþìáôá êáé êáêüçèåò óâÜííùìá.

Åéêüíá 3. Ç & Å x 150 - ÐõêíïêõôôáñéêÞ óáñêù-
ìáôþäçò ðåñéï÷Þ ôïõ êáêïÞèïõò óâáííþìáôïò.

Åéêüíá 4. Ç & Å x 400 - Êáêüçèåò óâÜííùìá ìå
åõìåãÝèåéò õðåñ÷ñùìáôéêïýò ðõñÞíåò êáé ìéôþóåéò.
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Åéêüíá 5. Ç & Å  x150 - Äåóìßäåò ðåñéöåñéêþí
íåýñùí åíôüò ôïõ íåïðëÜóìáôïò.

Åéêüíá 6. Ç & Å x 400 - Ðåñéï÷Þ åêöýëéóçò êáé
íÝêñùóçò ôïõ íåïðëÜóìáôïò.

Åéêüíá 7. Ç & Å x 150 - ÄéÞèçóç ôïõ ðáñáêåéìÝ-
íïõ óêåëåôéêïý ìõüò áðü ôï íåüðëáóìá.

ôéêïý éóôïý (Åéê. 8).
Ç ìïñöïëïãßá ôïõ íåïðëÜóìáôïò óå óõí-

äõáóìü ìå ôçí éóôï÷çìéêÞ êáé áíïóïúóôï÷ç-

Åéêüíá 8. Ç & Å x 40 - ÐëåîéäïåéäÞò äéÜôáîçò ôùí
êõôôáñéêþí äåóìßäùí ôïõ íåõñéíþìáôïò.

ìéêÞ ìåëÝôç ìå VÉMENTIN, NSE êáé S-100
ðñùôåÀíç áðÝäåéîáí üôé ðñüêåéôáé ðåñß ðëå-
îïåéäïýò íåõñéíþìáôïò ìå åêôåôáìÝíåò ðåñéï-
÷Ýò åîáëëáãÞò óå êáêüçèåò íåõñåéëÞìùìá
(óâÜííùìá) (Åéê. 9, 10).

Äýï ìÞíåò áñãüôåñá ðáñáëÜâáìå óôï Ðá-
èïëïãïáíáôïìéêü ÅñãáóôÞñéï ôÝóóåñá áêüìç
ïãêßäéá áðü ôçí ßäéá áóèåíÞ ìå åíôüðéóç óôï
ôñé÷ùôü ôçò êåöáëÞò, äÝñìá êÜôù ãíÜèïõ ðëá-
ãßáò ôñá÷çëéêÞò ÷þñáò êáé áðü ôï äåîéü áíôé-
âñÜ÷éï ìå äéáìÝôñïõò 2,5-1,5-1 êáé 5,5 åê.
áíôéóôïß÷ùò. Ç éóôïëïãéêÞ åîÝôáóç Ýäåéîå üôé
ôá ôñßá ðñþôá åß÷áí õöÞ íåõñéíþìáôïò êáé
éäéáßôåñá ôï ôñßôï áðü áõôÜ åß÷å ôïõò ÷áñá-
êôÞñåò ôïõ ðëåîïåéäïýò íåõñéíþìáôïò (Åéê. 11).
Óôï ìåãáëýôåñï äéáðéóôþèçêå ìåãÜëç êõôôá-
ñïâñßèåéá ìå áóáöÞ äéÜôáîç óå äåóìßäåò, Ýíôï-
íç êõôôáñéêÞ áôõðßá, óçìáíôéêïý âáèìïý áíÜ-
ðôõîç äéáìÝóïõ ìõîùìáôþäïõò éóôïý êáé ðá-

Åéêüíá 9. S-100 x 50 - ÈåôéêÞ áíïóïúóôï÷çìéêÞ
áíôßäñáóç óå S-100 ôïõ íåïðëÜóìáôïò.
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÷áñáêôÞñá. ÁíÞêåé óå ìßá ïìÜäá êëçñïíïìé-
êïïéêïãåíþí êáé óõããåíþí íüóùí (åíäéÜìå-
óåò êáôáóôÜóåéò ìåôáîý óõããåíþí áíùìáëéþí-
åêöõëéóôéêþí íüóùí êáé íåïðëáóéþí), ôéò öá-
êùìáôþóåéò ðïõ ÷áñáêôçñßæïíôáé áðü åêäç-
ëþóåéò áðü ôï íåõñéêü óýóôçìá, ôï äÝñìá êáé
ôïõò ïöèáëìïýò. ÐåñéãñÜöçêå ãéá ðñþôç öïñÜ
áðü ôïí von Recklinghausen ôï 1882 êáé Ý÷åé
äýï ìïñöÝò: ôç íåõñéíùìÜôùóç ôýðïõ 1 (ðåñé-
öåñéêÞ ìïñöÞ) êáé ôçí ôýðïõ 2 êåíôñéêÞ ìïñ-
öÞ (áìöïôåñüðëåõñç áêïõóôéêÞ íåõñéíùìÜôù-
óç).

Ç íåõñéíùìÜôùóç 1 åßíáé ìßá óõ÷íÞ ãåíå-
ôéêÞ íüóïò ìå óõ÷íüôçôá 1:2.500-3.000 óå áíôß-
èåóç ìå ôç íåõñéíùìÜôùóç ôýðïõ 2 ðïõ åìöá-
íßæåôáé ìå óõ÷íüôçôá 1:50.000 ãåííÞóåéò4.

Ìüíï ïé ìéóïß áóèåíåßò ìå íåõñéíùìÜôùóç
ôýðïõ 1 Ý÷ïõí ïéêïãåíåéáêü èåôéêü éóôïñéêü
åíþ ïé õðüëïéðïé áíôéðñïóùðåýïõí ðñïöáíþò
íÝåò ìåôáôÜëëåéò. Ç óõ÷íüôçôá ìåôÜëëáîçò ðïõ
õðïëïãßæåôáé óå ðïóïóôü 10/ðñïò ãáìÝôç/ðñïò
ãåíåÜ åßíáé áðü ôéò ðéï õøçëÝò ãéá êëçñïíï-
ìïýìåíá ìå åðéêñáôïýíôá ÷áñáêôÞñá ãíùñß-
óìáôá. Ç íüóïò óõíäÝåôáé ìå áðþëåéåò, ðñï-
óèÞêåò Þ ìåôáëëÜîåéò ôïõ ïãêïåêöñáóôéêïý
ãïíéäßïõ ôçò íåõñéíùìÜôùóçò 1 ðïõ åíôïðßæå-
ôáé óôï ìáêñü Üêñï ôïõ ÷ñùìáôïóþìáôïò 17
óôçí ðåéñï÷Þ 17q12-17q22 êáé åßíáé Ýíá áðü
ôá ìåãáëýôåñá áíèñþðéíá ãïíßäéá ðïõ Ý÷ïõí
ðñïóäéïñéóèåß Ýùò óÞìåñá5. Êùäéêïðïéåß ìßá
ðñùôåÀíç, ôç íåõñéíáìßíç, ç ïðïßá åíôïðßæåôáé
óôï ìéêñïóùëçíþäåò óýóôçìá êáé åßíáé êáôá-
íåìçìÝíç óå üëïõò ôïõò éóôïýò. Áí êáé ç ëåé-
ôïõñãßá ôçò äåí Ý÷åé ðëÞñùò äéåõêñéíéóèåß
èåùñåßôáé êáôÜ êÜðïéï ôñüðï ïìüëïãïò ôçò
ïéêïãåíåßáò ôùí GAP ðñùôåúíþí (GTPase acti-
vating protein) ïé ïðïßåò èåùñåßôáé üôé ðáß-
æïõí óçìáíôéêü ñüëï óôïí Ýëåã÷ï ôçò êõôôá-
ñéêÞò áíÜðôõîçò6,7.

Êýñéá ÷áñáêôçñéóôéêÜ ôçò íüóïõ åßíáé:
á) ÄåñìáôéêÝò êáöåãáëáêôü÷ñïåò êçëßäåò

(cafe au lait spots).
â) ÐïëëáðëÜ ìéêñÜ ïãêßäéá äåñìáôéêÜ Þ

õðïäüñéá (íåõñéíþìáôá).
ã) Åöçëßäåò (freckling) óôç ìáó÷áëéáßá Þ

âïõâùíéêÞ ÷þñá.
ä) Ïæßäéá ôïõ Lisch (áìáñôþìáôá ßñéäïò).
å) ÊõóôéêÝò ïóôéêÝò áëëïéþóåéò êáé äéá-

ìáñôßåò êáé
óô) Óðáíéüôåñåò åêäçëþóåéò üðùò ãëïéþìá-

ôá óôï ïðôéêü íåýñï Þ áëëïý óôï ÊÍÓ êáèþò
êáé ãáããëéïíåýñùìá, íåöñïâëÜóôùìá, ëåõ÷áé-
ìßá, ãõíáéêïìáóôßá, áíùìáëßåò óôïí ðíåýìï-

Åéêüíá 10. Van Gieson x 40 - ×áñáêôçñéóôéêÞ ðëå-
îéäïåéäÞò äéÜôáîç ôùí êõôôÜñùí ôïõ üãêïõ êáôÜ
ðåñéï÷Ýò.

Åéêüíá 11. Ç & Å x 150 - ×áñáêôçñéóôéêÞ õöÞ
íåõñéíþìáôïò óôïõò ìéêñüôåñïõò üãêïõò.

ñïõóßá êïëëáãüíïõ. Óôï åí ëüãù íåüðëáóìá
ðáñ' üëï ðïõ ðõñçíïêéíçóßåò êáé äéçèçôéêÞ
åðÝêôáóç ôïõ üãêïõ äåí äéáðéóôþèçêáí, åí
ôïýôïéò ôï ìÝãåèïò êáé ç ôá÷ýôçôá áýîçóçò
ôïõ íåïðëÜóìáôïò, ç ìåãÜëç êõôôáñéêÞ áôõ-
ðßá êáé ôï ðñüóöáôï éóôïñéêü ôçò áóèåíïýò
(êýçóç-ëï÷åßá) óõíçãïñïýí ãéá ôç äõíçôéêÜ
êáêïÞèç âéïëïãéêÞ óõìðåñéöïñÜ ôïõ åí ëüãù
íåïðëÜóìáôïò ôùí ðåñéöåñéêþí íåýñùí.

Ç áóèåíÞò ìå äéêÞ ôçò ðñùôïâïõëßá ðÞãå
óå åéäéêü êÝíôñï ôïõ åîùôåñéêïý. Åêåß áðïöá-
óßóèçêå êáé Ýãéíå áêñùôçñéáóìüò ôïõ áñ. Üíù
Üêñïõ. Ç ðåñáéôÝñù ðïñåßá ôçò íüóïõ äåí
ìáò åßíáé ãíùóôÞ.

ÓÕÆÇÔÇÓÇ

Ç íåõñéíùìÜôùóç åßíáé íüóïò ðïõ êëçñï-
íïìåßôáé ìå ôïí áõôïóùìáôéêü åðéêñáôïýíôá
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íá ê.Ü. Ëüãù ôçò ðïéêéëßáò ôùí óõìðôùìÜôùí
Ý÷ïõí êáèïñéóèåß äéáãíùóôéêÜ êñéôÞñéá ôá
ïðïßá ðñÝðåé íá ðëçñïýíôáé ãéá íá ôåèåß ç
äéÜãíùóç ôçò íåõñéíùìÜôùóçò ôýðïõ 18.

Ôá íåõñéíþìáôá, ç êõñéüôåñç åêäÞëùóç ôçò
íüóïõ, åìöáíßæïíôáé óôçí ðáéäéêÞ Þ åíÞëéêç
æùÞ óå ïðïéáäÞðïôå óçìåßá ôïõ óþìáôïò êáé
óõíÞèùò ðáñïõóéÜæïõí áñãÞ áýîçóç ôïõ ìå-
ãÝèïõò ôïõò9. Ôá÷åßá áýîçóç ôïõ ìåãÝèïõò ôïõò
Þ ðüíïò óå Ýäáöïò ðñïûðÜñ÷ïíôïò íåõñéíþ-
ìáôïò èÝôåé ðÜíôá ôçí õðüíïéá êáêïÞèïõò åîáë-
ëáãÞò. Ç óõ÷íüôçôá êáêïÞèïõò åîáëëáãÞò óå
áóèåíåßò ìå íåõñéíùìÜôùóç ôýðïõ 1 åßíáé
äýóêïëï íá ðñïóäéïñéóèåß ìå áêñßâåéá, êõ-
ìáßíåôáé ùóôüóï óýìöùíá ìå ôá óýã÷ñïíá
âéâëéïãñáöéêÜ äåäïìÝíá áðü 2-29% óå áíôß-
èåóç ìå ôï ãåíéêü ðëçèõóìü, üðïõ ç åìöÜíé-
óç êáêïÞèùí üãêùí áðü ôá Ýëõôñá ôùí ðåñé-
öåñéêþí íåýñùí åßíáé óå ðïóïóôü ìüëéò
0,001%10.

Ç êëéíéêÞ ðïñåßá ôçò íåõñéíùìÜôùóçò ìðï-
ñåß íá åìöáíßæåé Ýîáñóç êáôÜ ôç äéÜñêåéá ôçò
åöçâåßáò, ãåãïíüò ðïõ ïöåßëåôáé óôçí áýîçóç
ðïõ ðñïêáëåß ç â-ïéóôñáäéüëç óôçí ðáñáãù-
ãÞ ôïõ ðáñÜãïíôá áýîçóçò ôùí íåýñùí (nerve
growth factor). Ç åìöÜíéóç êáêïÞèïõò åîáë-
ëáãÞò êáôÜ ôç äéÜñêåéá ôçò åãêõìïóýíçò, üðùò
óõíÝâç óôçí ðåñßðôùóÞ ìáò, åßíáé åðßóçò áõ-
îçìÝíç êáé ïöåßëåôáé óôï üôé ï ðáñÜãïíôáò
áýîçóçò ôùí íåýñùí âñßóêåôáé óå õøçëÝò
óõãêåíôñþóåéò óôï áìíéáêü õãñü êáé ôïí ðëá-
êïýíôá, õðÜñ÷ïõí äå áíáöïñÝò áíÜëïãåò ìå
ôç äéêÞ ìáò óôç óýã÷ñïíç âéâëéïãñáößá11. Áðü
óýã÷ñïíåò ìåëÝôåò ùóôüóï êõñßùò óå åíÞëé-
êåò ü÷é üìùò êáé óå ðáéäéÜ, ðñïêýðôåé üôé
ìåãáëýôåñï êßíäõíï êáêïÞèïõò åîáëëáãÞò
äéáôñÝ÷ïõí ïé áóèåíåßò ðïõ õðïâëÞèçóáí óå
áêôéíïèåñáðåßá, ç êáñêéíïãüíïò äñÜóç ôçò
ïðïßáò, áðïäßäåôáé óôçí áõîçìÝíç ðáñáãùãÞ
êõôôÜñùí ôïõ Schwann êáé åíäïíåõñéêþí éíï-
âëáóôþí êáèþò êáé óå ðõñçíéêÝò êáé ÷ñùìï-
óùìéêÝò áíùìáëßåò ðïõ ðñïêáëïýíôáé áðü ôçí
åðßäñáóÞ ôçò óôá ðåñéöåñéêÜ íåýñá12.

Ç äéÜãíùóç êáé áíôéìåôþðéóç ôùí êáêïÞ-
èùí üãêùí ôùí åëýôñùí ôùí ðåñéöåñéêþí íåý-
ñùí åîáêïëïõèåß íá ðñïâëçìáôßæåé ôüóï ôïõò
ðáèïëïãïáíáôüìïõò üóï êáé ôïõò ÷åéñïõñãïýò.
Áí êáé Ý÷ïõí ÷ñçóéìïðïéçèåß êáé ÷ñçóéìï-
ðïéïýíôáé üñïé üðùò íåõñéíïóÜñêùìá, íåõñï-
ãåíÝò óÜñêùìá, êáêüçèåò íåõñéëåßììùìá êáé

êáêüçèåò óâÜííùìá, ôåßíåé íá åðéêñáôÞóåé ï
üñïò êáêïÞèåéò üãêïé åëýôñùí ðåñéöåñéêþí
íåýñùí (malignant peripheral nerve sheath
tumors, MPNST) êé áõôü äéüôé äåí Ý÷åé áêüìç
óáöþò äéåõêñéíéóèåß åÜí ïé üãêïé áõôïß ðñïÝñ-
÷ïíôáé áðü ôá êýôôáñá ôïõ Schwann Þ áðü
ðåñéíåõñéêïýò éíïâëÜóôåò.

Áðüäåéîç ôçò áóáöïýò éóôïãåíåôéêÞò ðñïÝ-
ëåõóçò ôùí MPNST áðïôåëïýí ïé ìåìïíùìÝ-
íåò áíáöïñÝò ðåñéðôþóåùí, óôçí ðñïóéôÞ óå
ìáò âéâëéïãñáößá óôéò ïðïßåò óõìðåñéëáìâÜ-
íåôáé êáé ç äéêÞ ìáò, óôéò ïðïßåò óôïí ßäéï
üãêï äéáðéóôþèçêå ç ðáñïõóßá éóôïëïãéêþí
ãíùñéóìÜôùí íåõñéíþìáôïò êáé íåõñéëåéììþ-
ìáôïò13,14.

Ùóôüóï åßíáé êïéíÜ ôá áðïôåëÝóìáôá ôùí
äéáöüñùí ìåëåôþí üóïí áöïñÜ ôçí ðñüãíùóç
êáé ðåíôáåôÞ åðéâßùóç ôùí áóèåíþí ìå MP-
NST ç ïðïßá åîáñôÜôáé êáôÜ ãåíéêÞ áðïäï÷Þ
áðü ôï åîÞò: óõíýðáñîç Þ ìç íüóïõ ôïõ von
Recklinghausen, êåíôñéêÞ Þ ðåñéöåñéêÞ åíôü-
ðéóç, åããýò Þ ðåñéöåñéêÞ åíôüðéóç óå Üêñï,
åí ôù âÜèåé Þ åðéðïëÞò åíôüðéóç, ìÝãåèïò
ìåãáëýôåñï Þ ìéêñüôåñï áðü 5 åê., õøçëüò Þ
÷áìçëüò éóôïëïãéêüò âáèìüò êáêïÞèåéáò, åý-
ñïò ÷åéñïõñãéêÞò ôïìÞò êáé êáôÜóôáóç ÷åé-
ñïõñãéêþí ïñßùí15,16.

ÅéäéêÜ ïé áóèåíåßò ìå íüóï ôïõ von Reck-
linghausen ðñïóâÜëëïíôáé óå ìéêñüôåñç çëé-
êßá, åìöáíßæïõí íùñßôåñá ìåôáóôÜóåéò êáé Ý÷ïõí
ìéêñüôåñç ðåíôáåôÞ åðéâßùóç ç ïðïßá êõìáß-
íåôáé óå ðïóïóôü 16-23%17,18.

¼óïí áöïñÜ óôçí áíôéìåôþðéóç ôùí MP-
NST, ç åðéèåôéêÞ ÷åéñïõñãéêÞ áöáßñåóç ôïõ
üãêïõ, ìå åõñÝá üñéá åêôïìÞò óõíäõáóìÝíç
ìå áêôéíïèåñáðåßá èåùñåßôáé üôé áðïôåëåß ôçí
êáëýôåñç äõíáôÞ áíôéìåôþðéóç åíþ ï ñüëïò
ôçò ÷çìåéïèåñáðåßáò åßíáé áêüìç õðü áìöé-
óâÞôçóç áí êáé ç ÷ñÞóç ÷çìåéïèåñáðåõôéêïý
ó÷Þìáôïò ðïõ ðåñéëáìâÜíåé áäñéáìõêßíç åß÷å
êÜðïéá åëðéäïöüñá áðïôåëÝóìáôá.

ÅÕ×ÁÑÉÓÔÉÅÓ

Åõ÷áñéóôïýìå ôï ðñïóùðéêü ôïõ ðáñáóêåõá-
óôçñßïõ ãéá ôçí Üñôéá ôå÷íéêÞ åðåîåñãáóßá
ôùí éóôþí êáé ôçí êõñßá Ìáñßá ÁðëÜêç ãéá
ôç óõìâïëÞ ôçò óôç óõããñáöÞ ôïõ Üñèñïõ.
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SUMMARY
Development of malignant schwannoma within a plexiform neurofibro-

ma in a case of von Recklinghausen neurofibromatosis
Ìanafis K., Teliousi K., Kapraki A.
Pathology Department Gen. Hospital of kavala, Greece.
A case of a pregnant woman suffering from von Recklinghausen disease (neur-

ofibromatosis) is presented. After the delivery a tumor from the left arm that was
recently enlarged was ressected. The neoplasm proved to be a plexiform neurofib-
roma with malignant transformation to malignant schwannoma.

We present the morphological and immunohistochemical findings of this rare
entity, we discuss the problems of differential diagnosis, and we review the recent
literature.

Key words: von Recklinghausen disease, Neurofibromatosis, Malignant Schw-
annoma, Pregnancy
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