
T.C. 
ULUDA~ ÜNivERSiTESI 

TIP FAKÜLTESI DERGISI 
Sayı: 3, Yıl : 16, 1989 

Tuberous Sclerosls: Serebral Bulgulann 
.Bilgisayarli Tomografi ile 

Değerlendirilmesi 

ÖZET 

M. Yurtkuran SADIKOCLU• 
Baki ADAPlNAR • 
Ragıp ÖZKAN• 
Ercan TIJNCEL • • 

Tuberoskleroz; bir çok organı tutan, konjenita~ otozornal dominant geçiş 
gösteren, fakomotozlar grubundan bir hastalıktır. Yüzde adenoma sebaseum, epi­
lepsi ve mental retardasyon üçlü bulgusu ile karakterize hastalrgın klinik olarak 
degişik formlan bulunabilir. Tanı radyolojik yaklaşımla ve biyopsi ile konur. 

Bu çalışmada 7-56 yaş arasındaki ll tuberosklerozlu olgunun serebral bul­
gulan incelenmiş, sonuçlar literatür verileri ışıgında tartışılmıştır. 

SUMMARY 

Tuberous Sclerosls: Evaluation of Serebral Flndlngs by 
Computed Tomogııtphy 

Tuberous sclerosis is a complex syndrome with dominant inherita11ce 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
baceum enable the diagnosis. The diagnosis is usually made by radiologic proce­
dures and biopsy. 

In this study, the cerebral findings of ll cases (7-56 year-old) witlı TS were 
investigated. The results were discussed and compared with literatür data. 

• 
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İlk kez 1862 yılında Von Recklinghausen tarafından tanımlanan tubero­
skleroz (TS) fakomotozlar grubundan, birçok organı tutan bir hastalıktır. 1880 
de Bourneville nörolojik bulguları tanımlamış ve patolojik anatomi bulgularını 
serebral kıvnmların tuberosklerozu olarak ifade etmiştir. 1908'de Heinrich Vogt 
tuberoskleroz ve fasial adenoma sebaseum arasındaki ilişkiyi belirterek epilepsi, 
mental retardasyon ve adenoma sebaseumdan oluşan üçlü klinik bulguyu bildir­
miştir 1.2. Bununla birlikte epilepsi ve mental retardasyon tek başına nonspesifik­
tir. Hastalığın beyin, deri, retina, böbrek, kalp gibi değişik organları tutan kornp­
Jet formu yanında, değişik klinik ve radyolojik bulguların görülebildiği ara form­
ları da bulunmaktadır. Klinik bulgular bu organlardaki hamartomatöz malfor­
masyonlara ba~ıdırt.3. 

Yüzellibin canlı do~umda bir görüldü~ söylenen1·4 hastalık otozornal do­
minant geçer. Ancak dominant olmayan genlerle değişik geçiş örnekleri görüle­
b~. 

. Bu çalışmada nadir görülmesi nedeniyle ll tuberoskleroz olgusu sunula• 
rak literatür verilerinin gözden geçirilmesi amaçlanıruştır. 

GEREÇ VE YÖNTEM 

Yaşları yedi ile 56 arasında değişen üç'ü kadın sekiz'i erkek 11 tubero­
sklerozlu olgu incelendi. Altı hasta aynı aileden di~er beş hasta değişik aileler- . 
dendi. Tüm hastaların düz kranyum röntgenogramları çekildikten sonra aksiyal 
planda kontrastlı ve kontrastsız BT incelemeleri yapıldı. Supratentorial dokuz 
mm, infratentorial altı mm lik kesit kalınlı~ ile yapılan BT telkikinde üçüncü je­
nerasyon aygıt (Philips, Tomoscan 350) kullanıldı. 

BULGULAR 

Yaş ortalaması 19,5 olan ll olgumuzun tümünde yüzde adenoma seba­
seum (% 100), yedisinde epilepsy (% 64), beşinde değişik derecelerde mental 
retardasyon (% 45) ve beşinde deride hipopigmente alanlar (% 45) saptatıdı 
(Tablo: I). Beş hastada fasial adenoma sebaseum, epilepsi ve mental retardas­
yondan oluşan klasik üçlü bulgunun üçüde bulunmaktaydı. 
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Tablo: 1 - Olgularımızın Klinik Bulgulan 

Bulgular 

Adenoma sebaseum 
Epilepsi 
Mental retardasyon 
Retinal tezyon 
Diger deri tezyonlar 

Olgu Sayısı 

11 %100 
7 % 64 
s % 45 
ll %100 
s % 4S 



Sekiz olguda direkt kraniografide kalsifıkasyon saptandı. 

BT de tüm hastalarda periventriküler lokalizasyonda özellikle de yan vent 
riküllerin dış kenarlan boyunca yerleşmiş ventrikül içine doğru protrüzyon gös­
teren nodüller izieniyorrlu (Resim: 1). Sekiz olguda periventriküler nodüllerin 

Resim: 1 
Yan ventriküllerin içine dogru protıüzyon gösteren subependimal 

nodüller izlenmektedir. 

tümünün kalsitiye old$ izlenirken, üç olguda kalsitiye İezyonlar yanında, kalsi­
fıye olmamış izodens veya hiperdens tezyonlar da dikkati çekmekteydi. Ayrıca 
bir olguda {11. olgu) foramen -Monro lokalizasyonunda sa~ yan ventriküle 
yerleşmiş 30 mm boyutunda, kalsifıkasyon içeren, hiperdens (Resim: 2a), kont­
rast tutan düzgün konturlu tezyon görüldü (Resim: 2b). Foramen Monro'daki 
obstrüksiyon nedeniyle yan ventriküler belirgin şekilde dilateydi On hastada 
kortikal ve subkortikal lokalizasyonda veya derinde beyaz cevher içine yerleşmiş 
birden çok sayıda parenkimal hamartomlar izlendi (Resim: 3). Bu hastalardan 
üçünde hamartomlann tümü kalsifıkasyonlu, birinde ise tümü kalsifıkasyonsuz­
du. Kalan altı olguda kalsifıkasyonlu ve kalsifıkasyonsuz hamartomlar birlikte idL 
Üç olguda yan ventriküller minimal veya orta derecede genişlemişeli Dört olgu­
da minimal veya orta derecede atrofıyi temsil eden sullrus genişlemesi vardı (Re­
sim: 4). Bulgular Tablo: II'de özetlenmiştir. 
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Resim: 2a 
Sag yan ventrikiile yerleşmiş diizgiin 

konturlu Jıiperdens lezyon: Dev 
hücre/i astrositom. Ventrikülün 

dilale oldugıt göiülnıektedir. 

Resim: 3 

Resim: 2b 
Kontrast/ı tetkikde dev hücre/i 
astrositomun yogun kontrast 

tuttugu izlenmektedir. 

Parenkimal hamartonılar: Derin beyaz cevherdekiler kalsifıye, subkortikal 
lokalizasyonda olanlar hipodenstir. 
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Resim: 4 
Ventrikü//erde ve su/kuslarda hafif dilatasyon. 

(Patognomonik olmayan bir bulgudur). · 

Tablo: ll - Tuberosklerozlu Olgularımızın Serebral 
BT Bulguları 

Bulgular 

Periventriküler nodüller 
Kalsifikasyonlu 
Kalsifikasyonsuz 
Kalsifıkasyonlu + kalsifikasyonsuz 

Parenkimal hamartarnlar 
Kalsifıkasyonlu 

Kalsifıkasyonsuz 

Kalsifikasyonlu + kalsifikasyonsuz 
Atrofi 
Yenirikül Düyüklügü 

TARTIŞMA 

Olgu Sayısı 

11 (% 100) 
8 (%73) 

3 (% 27) 
10 (% 90) 
3 (% 27) 
ı (% 10) 
6 (%54) 
4 (% 36) 
3 (% 27) 

Tuberosklcrozlu bir olguda serebral lezyonların histolojik yapısına bakıl­
dı~da lokalizasyonlarına göre farklılıklar gösterdiği dikkati çeker. Temelde üç 
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tip tezyon vardır. 1. Ventriküler lezyonlar; Genellikle periventriküler subependi­
mal bölgede veya sulkus terminaliste yerleşen, ventrikül içine mum akıntısı 

şeklinde protrüzyon gösteren fıbrosellüler karakterli tümör benzeri nodüllerdir. 
Benzer nodüller subkortikal beyaz cevherde, nadiren serebellum ve beyin sapın­
da da bulunabilir6

. Foramen Monro lokalizasyonuna yerleşen dev hücreli astro­
sitom da nadir görülen diğer bir ventriküler lezyondur. 2. Kortikal ve subkortikal 
tuberler; Anormal astrositler ve nöronlar içerir. 3. Beyaz cevherde yerleşmiş ka­
rışık dev hücre kümeleri. Beyaz cevher en az tutulan alandır3·4. Kalsifıkasyon 
subependimal nodüllerde tuberlerden daha önce oluşur4• Yenidoğan ve süt ço­
cuklarında başlangıçta bulunmayan kalsifıkasyoo zamanla ortaya çıkar4.7. 

Düz kraniogramlarda görülen en tipik bulgu en sık veotriküller çevresinde 
lokalize kalsifıkasyonlardu,s.s.9. Olgularımızın % 72 sinde (8 olgu) kalsifıkasyon 
vardı. Literatürde düz röotgenogram da kalsilikasyon görülme oranı % 50 dir3·9. 

Çalışmamızda % 72 gibi yüksek bir oranda görülmesi olgularımızıo yaş ortala­
masınm literatürdeki serilere göre yüksek olmasıyla açıklanabilir. 

TS'uo tanısında eo duyarlı görüntüleme yöntemi olan BT de en karakte- -
ristik bulgu; periventriküler, özellikle de yan ventriküllerin dış kenarları boyunca 
yerleşmiş subependimal nodüllerdir. Ventrikül içine doğru protrüzyon gösteren, 
genellikle kalsiliye olan nodüller izodens veya hiperdens olurlar ve kontrast tut-

zl 3
.4·

7
·
8
·
10 B' I 1 .. .. d be d' l d "l t dık (ot. ma ar . ız o gu arımızın turnun e su pen ıma no u sap a -,o 

100). Literatürde de bu oran%% olarak bildirilmektedir1. Olgularımızdaki lez­
yonların yoğunlukları, kalsifıkasyonları ve boyanma özellikleri literatürdeki veri-
lerle uyumludur1.7.8. . 

. TS un iyi .. bilin_en bir ~omplikas_ronu olan supratentorial gliomlard~n en t~-
pık olanı dev hucrelı astrosıtomdur3· .ıı.ıı_ Diğer astrositomlardan, benı&rn seyır 
göstermeleri ile ayrılan bu tezyonlar TS olgularının% 3-14'ünde görülürler. Ge­
nellikle foraınen Monro seviyesine yerleşerek hİdrosefaliye neden olurlar8.ı2.13• 
BT de ventrikül içine uza nan, iyi sınırlı, izodens veya hiperderıs lezyonlar 
şeklinde görülürler. Lokalizasyonları ve homojen bir şekilde yoğun kontrast tut­
maları ile TS un diğer lezyonlarından ayrılırlarl.S.l2.l3. Subependimal nodüllerin 
tümüyle kalsifıye olmasına karşın bu tümörlerde kalsifıkasyonun fokal olması di­
ğer bir ayıncı tanı kriteridir

13
. Bir olgumuzda (ll. olgu) sağ yan ventrikülde fora­

rneo Monro lokalizasyonunda saptadığımız dev hücreli astrositom diğer subepen­
dimal nodüllerden büyük olm'ası, parsiyel kalsifıkasyoo göstermesi, homojen bir 
şekilde yoğun kontrast tutan hiperdens bir tezyon olması ve lokalizasyonu ile lite­
ratürdeki verilere uyınaktadır. 

Kort~kal, subkortikal veya beyaz cevherde yerleşen lezyonla~ın hepsi bir­
den parenkımal hamarta rnlar olarak adlandırılmaktadırı . BT de % 88 oranında 
görülen bu tezyonlar hipodens, kontrast tutmayan kalsifıye olabilen tezyonlar 

klind d' 17 8 . , 
şe e ır · · · Infantlarda ise atipik olarak hiperdens görülebitir1·4 ve zamanla 
kalsifıye olurlar4.7. Çalışmamızda parenkima! lezyon saptadığımız 10 hastada(% 
90) lezyonların hepsi izodens veya hipodcnsdi. H ipcrdens lezyon saptamadık. 
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Bulgulanmız literatür verileri ile uyumludur. Dört olgumuzcia minimal veya orta 
derecede atrofi ve ventriküler dUatasyon saptadık. Ancak bunlarm periventrikü­
ler ve parenkimal lezyonlarla belirgin ilişkisini bulamadık. Bu sonuç literatürdeki 
atrofinin görülebilece~ ancak belirgin bir bulgu olmadı~ bildiren sonucu des­
teldemektedir7. 

Sonuç olarak tezyonlarm yerleşim yeri ve karakteristikleri ile TS tanısının 
BT ile konabilece~ söylenebilir. TS lu olgular malign de~im açısından dikkatle 
izlenmeli ve lezyonlardaki büyüme ve yo~un kontrast tutma gibi de~iklikler ma­
Jignansi lehine yorumlanarak gerekli önlemler alınmalıdır. 
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