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OZET

Tuberoskleroz; bir ¢ok orgami tutan, konjenital, otozomal dominant gegig
gosteren, fakomotozlar grubundan bir hastahktr. Yiizde adenoma sebaseum, epi-
lepsi ve mental retardasyon iichi bulgusu ile karakterize hastalifin klinik olarak
defisik formlan bulunabilir. Tam radyolojik yaklasimla ve biyopsi ile konur.

Bu ¢aliymada 7-56 yag arasindaki 11 tuberosklerozlu olgunun serebral bul-
gulan incelenmig, sonuglar literatiir verileri 1sifinda tartigilmugtir.

SUMMARY

Tuberous Sclerosis: Evaluation of Serebral Findings by
Computed Tomography

Tuberous sclerosis is @ complex syndrome with dominant inheritance cha-
racterized by the formation of multiple hamartomatous lesions in the skin, brain,
kidneys and lungs. Clinical triad of epilepsy, mental retardation and adenoma se-
baceurn enable the diagnosis. The diagnosis is usually made by radiologic proce-
dures and biopsy.

In this study, the cerebral findings of 11 cases (7-56 year-old) with TS were
investigated. The results were discussed and compared with literatiir data.
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ilk kez 1862 yihnda Von Recklinghausen tarafindan tamimlanan tubero-
skleroz (TS) fakomotozlar grubundan, birgok orgam tutan bir hastaliktir. 1830
de Bourneville nérolojik bulgulart tanimlamig ve patolojik anatomi bulgularim
serebral kivrimlarin tuberosklerozu olarak ifade etmistir. 1908'de Heinrich Vogt
tuberoskleroz ve fasial adenoma sebaseum arasindaki iligkiyi belirterek epilepsi,
mental retardasyon ve adenoma sebascumdan olusan iiglii klinik bulguyu bildir-
migtir 2. Bununla birlikte epilepsi ve mental retardasyon tek bagina nonspesifik-
tir. Hastaligin beyin, deri, retina, bdbrek, kalp gibi degisik organlar: tutan komp-
let formu yaminda, degisik klinik ve radyolojik bulgularin gériilebildigi ara form-
lar1 da bulunmaktadir. Klinik bulgular bu organlardaki hamartomatdz malfor-
masyonlara baghdu-l'3 :

Yiizellibin canli dogumda bir goriildiigi :",t')ylencr11"4 hastalik otozomal do-
minr%nt gecer. Ancak dominant olmayan genlerle degisik gegis 6rnekleri goriile-
bilir.

Bu gahsmada nadir goriilmesi nedeniyle 11 tuberoskleroz olgusu sunula-
rak literatiir verilerinin gézden gegirilmesi amaglanmigtir,

GEREC VE YONTEM

Yaslan yedi ile 56 arasinda degisen ii¢’i kadin sekiz’i erkek 11 tubero-
sklerozlu olgu incelendi. Alti hasta aym aileden diger beg hasta degisik aileler-
dendi. Tiim hastalarin diiz kranyum rontgenogramlan gekildikten sonra aksiyal
planda kontrastli ve kontrastsiz BT incelemeleri yapildi. Supratentorial dokuz
mm, infratentorial alti mm lik kesit kalinlif1 ile yapilan BT tetkikinde iigiincii je-
nerasyon aygit (Philips, Tomoscan 350) kullanilda.

BULGULAR

Yas ortalamasi 19,5 olan 11 olgumuzun timiinde yiizde adenoma seba-
seum (% 100), yedisinde epilepsy (% 64), besinde degisik derecelerde mental
retardasyon (% 45) ve besinde deride hipopigmente alanlar (% 45) saptandi
(Tablo: I). Bes hastada fasial adenoma sebaseum, epilepsi ve mental retardas-
yondan olugan klasik iiglii bulgunun tigiide bulunmaktayda.

Tablo: | - Olgulanmizin Klinik Bulgulan

Bulgular Olgu Sayist
Adenoma sebaseum m
Epilepsi 7 % 64
Mental retardasyon 5 % 45
Retinal lezyon 11 %100
Diger deri lezyonlar 5 %4
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Sekiz olguda direkt kraniografide kalsifikasyon saptandi.

BT de tiim hastalarda periventrikiiler lokalizasyonda ozellikle de yan vent
rikiillerin dig kenarlari boyunca yerlesmis ventrikiil igine dogru protriizyon gos-
teren nodiiller izleniyordu (Resim: 1). Sekiz olguda periventrikiiler nodiillerin

Resim: 1
Yan ventrildillerin icine dogru protriizyon gosteren subependimal
nodiiller izlenmektedir.

tiimiiniin kalsifiye oldugu izlenirken, ii¢ olguda kalsifiye lezyonlar yaninda, kalsi-
fiye olmamig izodens veya hiperdens lezyonlar da dikkati ¢ekmekteydi. Ayrica
bir olguda (11. olgu) foramen -Monro lokalizasyonunda saf yan ventrikiile
yerlesmis 30 mm boyutunda, kalsifikasyon igeren, hiperdens (Resim: 2a), kont-
rast tutan diizgiin konturlu lezyon goriildii (Resim: 2b). Foramen Monro’daki
obstriiksiyon nedeniyle yan ventrikiiler belirgin sekilde dilateydi. On hastada
kortikal ve subkortikal lokalizasyonda veya derinde beyaz cevher igine yerlesmig
birden ¢ok sayida parenkimal hamartomlar izlendi (Resim: 3). Bu hastalardan
iigiinde hamartomlarin tiimii kalsifikasyonlu, birinde ise tiimii kalsifikasyonsuz-
du. Kalan alt1 olguda kalsifikasyonlu ve kalsifikasyonsuz hamartomlar birlikte idi.
Ug olguda yan ventrikiiller minimal veya orta derecede genislemisdi. Dért olgu-
da minimal veya orta derecede atrofiyi temsil eden sulkus geniglemesi vards (Re-
sim: 4). Bulgular Tablo: II'de 6zetlenmistir.

gy



Resun 20 Resim: 2b

Sag yan ventrikiile yerlegmig diizgiin Kontrasth tetkikde dev hiicreli
konturlu hiperdens lezyon: Dev astrositomun yogun kontrast
hiicreli astrositom. Ventrikiiliin tuttugu izlenmektedir.

dilate oldufu goriilmektedir.

Resim: 3

Parenkimal hamartomlar: Derin beyaz cevherdekiler kalsifiye, subkortikal
lokalizasyonda olanlar hipodenstir.
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Resim: 4
Ventriliillerde ve sulkuslarda hafif dilatasyon.
(Patognomonik olmayan bir bulgudur). -

Tablo: Il - Tuberoskleroziu Olgularimizin Serebral

BT Bulgulan
Bulgular : * Olgu Sayist
Periventrikuler noduller 11 (% 100)
Kalsifikasyonlu 8 (% 7M3)
Kalsifikasyonsuz —
Kalsifikasyonlu + kalsifikasyonsuz 3 (%27)
Parenkimal hamartomlar 10 (% 90)
Kalsifikasyonlu 3 (%27)
Kalsifikasyonsuz 1 (% 10)
Kalsifikasyonlu + kalsifikasyonsuz 6 (% 54)
Atrofi 4 (% 36)
Ventrikiil Biiyiikligi 3 (%27)

TARTISMA

Tuberosklerozlu bir olguda serebral lezyonlarin histolojik yapisina bakil-
difinda lokalizasyonlarina gore farkhiliklar gosterdigi dikkati geker. Temelde iig
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tip lezyon vardir. 1. Ventrikiiler lezyonlar; Genellikle periventrikiiler subependi-
mal bolgede veya sulkus terminaliste yerlegen, ventrikill igine mum akntist
seklinde protriizyon gosteren fibroselliiler karakterli tiimor benzeri nodiillerdir.
Benzer nodiller subkortikal beyaz cevherde, nadiren serebellum ve beyin sapn-
da da bulunabilir®. Foramen Monro lokalizasyonuna yerlesen dev hiicreli astro-
sitom da nadir gorilen diger bir ventrikiller lezyondur. 2. Kortikal ve subkortikal
tuberler; Anormal astrositler ve noronlar igerir. 3. Beyaz cevherde yerlegmig ka-
ngk dev hiicre kiimeleri. Beyaz cevher en az tutulan alandir>?, Kalsifikasyon
subependimal nodiillerde tuberlerden daha énce olusur®. Yenidogan ve siit go-
cuklarinda baglangigta bulunmayan kalsifikasyon zamanla ortaya anar“.

Diiz kraniogramlarda goriilen en tipik bulgu en sik ventrikilller gevresinde
lokalize kulsil'xi‘:asyonlardu‘S e Olgularimizin % 72 sinde (8 olgu) kalsifikasyon
vardi. Literatiirde diiz rontgenogram da kalsifikasyon gorillme orani % 50 dir '9.
Cahgmamizda % 72 gibi yitksck bir oranda goriilmesi olgularimizin yag ortala-
masiun literatiirdeki serilere gore yiiksek olmasiyla agiklanabilir.

TS’un tamsinda en duyarh goriintilleme yontemi olan BT de en karakte- .
ristik bulgu; periventrikiiler, ozellikle de yan ventrikiillerin dig kenarlarn boyunca
yerlegmis subependimal nodiillerdir. Ventrikiil igine dogru protriizyon gosteren,
genellikle kalsifiye olan nodiiller izodens veya hiperdens olurlar ve kontrast tut-
mazlar> 47810 gj, olgulanmizin tiimiinde subependimal nodiil saptadik (%
100). Literatiirde de bu oran % 96 olarak bildirilmektedir’. Olgulanimizdaki lez-
yonlarin yogunluklari, kalsifikasyonlar: ve boyanma odzellikleri literatiirdeki veri-
lerle uyumludur'’$,

TS un iyi bilinen bir komplikas’?'

¢ onu olan supratentorial gliomlardan en ti-
pik olan: dev hiicreli astrositomdurs

A o 1Az, Diger astrositomlardan, benign seyir
gostermeleri ile ayrilan bu lezyonlar TS olgularmn % 3-14%iinde gorilirler. Ge-
nellikle foramen Monro seviyesine yerleserek hidrosefaliye neden olurlar®128,

BT de ventrikil igine uzanan, iyi siurly, izodens veya hiperdens lezyonlar

seklinde gorilirler. Lokalizasyonlan ve homojen bir sekilde yopun kontrast tut-
malari ile TS un diger lezyonlarindan aynhrlarl'g‘lz‘”_ Subependimal nodiillerin
timiyle kalsifiye olmasina kargin bu timorlerde kalsifikasyonun fokal olmast di-
ger bir aymncr tam kriteridir'3, Bir olgumuzda (11. olgu) sag yan ventrikiilde fora-
men Monro lokalizasyonunda saptadifimiz dev hiicreli astrositom diger subepen-
dimal nodiillerden biyitk olmas, parsiyel kalsifikasyon gostermesi, homojen bir

§6k_i_1de yf)f';un kontrast tutan hiperdens bir lezyon olmasi ve lokalizasyonu ile lite-
raturdeki verilere uymaktadir. :

3 (Km tikal, subkortikal veya beyaz cevherde yerlesen lezyonlarin hepsi bir-

en parenkimal hamartomlar olarak adlandirlmaktadir, BT de % 88 oraninda
gor lf!en t{uli_!cgyc_mlar hipodens, kontrast tutmayan, kalsifiye olabilen lezyonlar
§ek1fndednr . Infantlarda ise atipik olarak hipcrd,ens gi’)rl‘.’llt:bilirl'4 ve zamanla
kalsifiye olurlar®”, Gahgmamizda parenkimal lezyon saptadigimiz 10 hastada (%
90) lezyonlarin hepsi izodens veya hipodensdi. Hiperdens lezyon saptamadik.
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Bulgulanmiz literatiir verileri ile uyumludur. Dért olgumuzda minimal veya orta
derecede atrofi ve ventrikiiler dilatasyon saptadik. Ancak bunlarm periventrikii-
ler ve parenkimal lezyonlarla belirgin iligkisini bulamadik. Bu sonug literatiirdeki
atrofinin goriilebilecegi ancak belirgin bir bulgu olmadigint bildiren sonucu des-
teklemektedir”.

Sonug olarak lezyonlarin yerlesim yeri ve karakteristikleri ile TS tamisiun

BT ile konabilecegi soylenebilir. TS lu olgular malign degisim agisindan dikkatle
izlenmeli ve lezyonlardaki biiyiime ve yogun kontrast tutma gibi degisiklikler ma-
lignansi lehine yorumlanarak gerekli onlemler alinmalidur.
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