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Ö Z E T 

Tuberoz skleroz ektodermal kaynaklı fakomatozlar 
grubunda yer alan ve otozomal dominant geçiş gösteren 
bir hastalıktır. Hastalığın klasik belirtilerini mental retarda-
syon, epilepsi, adenoma sebaseum oluşturur. Ender gö
rülmesi nedeniyle tanı koyduğumuz bir olgumuzu sun
mayı uygun gördük ve fakomatozlara kısaca değindik. 

Anahtar Ke l imeler : Tuberoz skleroz 

T Klin Dermatoloji 1992, 2:26-30 

S U M M A R Y 
Tuberous sclerosis is an autosomal dominantly inhe

rited disease belonging to the group of ectodermal pha-
komatoses. Classical signs consist of mental retardation, 
epilepsy and adenoma sebaceoum. Because of its rarity, 
we present a case that we have diagnosed and reviewed 
recent literature on phakomatoses. 

Key W o r d s : Tuberouse sclerosis 
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T u b e r o z s k l e r o z a ait ilk yay ın la r R a y e r is iml i bir 
de rma to logun hasta l ığ ın fas ia l ku tanöz lezyonlar ın ı ta
n ımladığ ı 1835 y ı l lar ına aittir (1). D a h a s o n r a 1908 'de 
hasta l ık V o g t ta ra f ından bir t r iad o la rak tan ımlanmış t ı r 
(2). L i te ra tü rde E p i l o i a , B o u r n e v i l l e , P r i ng le hasta l ığ ı 
o larak da geçmek ted i r (1-4). 

T u b e r o z s k l e r o z bü tün ırk larda görü lür ve her iki 
c ins i eşit o la rak tutar. G e n e l p o p ü l a s y o n d a ins idans ı 
1 /15.000 i le 1 /100 .000 a r a s ı n d a değiş i r . Ep i lep t ik ve 
m e n t a l r e t a r d e ç o c u k l a r d a i n s i d a n s d a h a y ü k s e k t i r 
(%0.1-0.5) (2-6). 

OLGU 
N . B , 27 y a ş ı n d a e rkek h a s t a . H a s t a nörolo j i kli-

n iğ ince yüzdek i lezyonlar ı için i s tenen konsü l tasyonda 
tespit ed i ld i . Bu k l in iğe de şuur kayb ı ve ep i leps i nö
betleri için yat ı r ı lmış t ı . D a h a s o n r a s e r v i s i m i z e nak led i 
len has tan ın ö z g e ç m i ş i n d e d o ğ u m d a n bir sü re s o n r a 
ep i l eps i nöbet le r i g e ç i r m e y e baş lad ığ ı v e b u d ö n e m 
le rde y ü z ü n d e k ü ç ü k k a b a r c ı k l a r o l u ş t u ğ u öğ ren i l d i . 
Has tan ın y ü r ü m e ve k o n u ş m a s ı 4 -5 yaş la r ında o lmuş , 
o k u m a y a z m a öğ renememiş t i r . 
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S o y geçm iş i nde a n n e n i n 4 5 yaş ında v e s a ğ , b a 
ban ın 51 yaş ında ve s a ğ , a n n e - b a b a n ı n u z a k t a n a k r a 
b a o l d u ğ u b e l i r l e n d i . H a s t a n ı n b a b a s ı n d a n a l ı n a n 
a n a m n e z d e n a n n e v e k a r d e ş l e r d e n b i r in in y ü z ü n d e 
b e n z e r l ezyon la r o lduğu öğren i ld i . D a h a s o n r a yap ı l an 
m u a y e n e d e 18 y a ş ı n d a o lan bu kız kardeş in y ü z ü n d e 
a d e n o m a sebaseumla r ı n v e b a c a k t a h i p o p i g m e n t e m a 
kû lün o lduğu tespit ed i ld i . D iğer üç kardeş in i se n o r m a l 
o l duğu görü ldü (Şeki l 1). 

F iz ik m u a y e n e d e g e n e l du rum iyi, bi l inç aç ık t ı . A n 
cak h a s t a menta l re tarde o l d u ğ u n d a n k o o p e r a s y o n k u 
ru lamadı . 

S i s t e m l e r i n m u a y e n e s i n d e s o l k o l d a g e ç i r i l m i ş 
t r a v m a y a bağl ı o la rak f l e k s i y o n d a kısıt lı l ık d ı ş ı n d a pa to 
lojik bu lgu yok tu . 

Dermato lo j ik m u a y e n e d e saç lar doğa l y a p ı d a o lup 
saçl ı de r i de e n s e d e 5x6 c m , 2x 2 c m çap l ı iki ade t 
f i b roma töz p lak; yüz , y a n a k , ç e n e , bu run , n a z o l a b i a l 
b ö l g e y e y e r l e ş m i ş muhte l i f b ü y ü k l ü k t e de r i r e n g i n d e 
papül ler , b o y u n d a çok say ıda y u m u ş a k f ib romlar ; sağ 
aks i l le r b ö l g e d e çok say ıda der i reng inde , d e r i d e n h a 
f i fçe kabar ık , üzer i pür tük lü p lak lar ; so l a y a ğ ı n 3 . ve 4 . 
pa rmak la r ı nda pe r iunga i f ibromlar mevcu t tu . M u k o z a l a r 
ise doğa ld ı (Şeki l 2,3) . 

Yap ı l an rutin labora tuvar m u a y e n e l e r i n d e s e d i m e n -
t a s y o n h ız ı , h e m o g r a m , t am idrar, karac iğer ve b ö b r e k 
fonks iyon la r ı n o r m a l d i . Has tan ın E K G v e e k o k a r d i y o -
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g r a f i l e r i n d e p a t o l o j i k b u l g u y o k t u . K a r ı n u l t r a s o -
nogra f i s inde sağ böb rek te 1x1 cm çapl ı bas i t kist tespi t 
edi ld i . Radyo lo j i k i n c e l e m e d e k ran ium, PA akc iğer , di
rekt ür iner s i s t em graf i ler i , femur , t ibia, e l -ayak grafi leri 
no rma l o la rak değer lend i r i ld i . E E G ' d e se reb ra l b ioe lek-
trik akt iv i tenln m u h t e m e l e n se reb ra l p a r o k s i s m a l bir d ü 
z e n s i z l i k g ö s t e r d i ğ i b e l i r l e n d i . H a s t a n ı n b i l g i s a y a r l ı 
b e y i n t o m o g r a f i s i n d e p e r i v e n t r i k ü l e r a m o r f k a l s i f i -
k a s y o n l a r , ven t r i kü l k o m ş u l u ğ u n d a h i p o d e n s nodü le r 
l ezyonun var l ığı tespi t ed i ld i . G ö z k o n s ü l t a s y o n u n d a ise 
tuberoz s k l e r o z a ait bu lgu tespi t e d i l e m e d i . 

TARTIŞMA 
F a k o m a t o z l a r de r i , san t ra l s in i r s i s t em i tu tu lumu 

ve konjenl ta l ret lnal tümör le r in var l ığı ile ka rak te r i ze kal ı 
t ımsal çeşit l i bozuk luk la rd ı r (4). 

F a k o m a t o z v e h a m a r t o m dey imler i b u g ü n yayg ın 

o la rak kabu l g ö r m ü ş ve birbiri ye r ine ku l lanı lan terimler

dir. H a m a r t o m l a r b l a s t o m a t o z a eği l iml i t ü m ö r benze r i 

konjeni ta l ge l i ş im ma l fo rmasyon la r ıd ı r . F a k o m a t o z i se 

n e v u s y a d a d o ğ u m lekes i a n l a m ı n a gel i r . B i r f a k o m a -

tozun her z a m a n h a m a r t o m ile bir l iktel iği şar t deği ldir . 

I nkon t inens lya p igment i g ib i baz ı f a k o m a t o z l a r d a s a 

d e c e p igmente r değiş ik l ik ler mevcut tu r . Ş imd iye kada r 

t an ım lanmış 5 0 ' d e n f a z l a f a k o m a t o z ek tode rma l , e n d o -

d e r m a l v e m e z o d e r m a l o l m a k üze re ü ç g rup ta sınıf

lanır. A n c a k bir f a k o m a t o z u n d iğer g r u b a ait o rgan bul

gular ı taş ıması o lağandı r (7). 

T u b e r o z sk l e roz d a ek tode rma l kaynak l ı f a k o m a 
toz lar g r u b u n a dahi l o l m a k l a b e r a b e r m e z o d e r m a l kay
nak l ı o r g a n t u t u l um la r ı s e r g i l e r (8). Ç o ğ u h a m a r t o m 
o lan lezyonlar ı baş l ı ca b e y i n , göz , böbrek gibi h e m e n 
her o r g a n a ye r leşe rek s i s temik s e m p t o m l a r a yo l açab i 
lir (3). 

T u b e r o z s k l e r o z tan ıs ında G o m e z ta ra f ından belir
l enen tanı kriterleri e s a s a l ınmaktad ı r (2). B u n l a r d a n pri-
m e r t a n ı kri terleri ; 

1 . S p e s i f i k de rmato lo j i k l e z y o n l a r : f as ia l anj iof i -
b rom ( a d e n o m a s e b a s u m ) , ungua l f ibrom v e y a a l ında 
f ibröz p lak la r 

2 . Kor t ika l tuber , s u b e p e n d i m a l h a m a r t o m 

3. Mul t ip l ret inal hamar tomdur . 

S e k o n d e r tan ı kriterleri i se ; 

1. İnfantl l s p a z m 

2 . H i p o p i g m e n t e maku l 

3 . S h a g r e e n p lağı 

4 . T e k ret inal h a m a r t o m 

5 . R e n a l an j iomiyo l ipom v e y a basi t kist 

6 . Ka rd i yak r a b d o m i y o m 

7 . T u b e r o z s k l e r o z tanıs ı a lmış b i rey ile 1 0 , d e n 
akrabalıkdır. 

Tan ı için pr imer kr i ter lerden bîr t anes in in b u l u n m a 

sı yeterl idir. S e k o n d e r tanı kr i ter ler inden ik is inin var l ığı 

hastal ığı düşündürü r . 

B i z i m o l g u m u z p r imer v e s e k o n d e r tanı kr i ter ler in

den bir ç o ğ u n u i çe ren , teşhis i güç lük g ö s t e r m e y e n ti

pik bir t ube roz s k l e r o z has tas ı id i . P a t o g n o m o n i k o l a 

rak kabu l ed i len a d e n o m a s e b a s e u m , ungua l f tbrom ve 

s h a g r e e n p lak la r ına sah ip t i . A d e n o m a s e b a s u m l a r g e 

nel l ik le 2 -5 yaş la r ında o r t aya ç ıkan 1-2 mm çap l ı , s a 

r ıms ı p e m b e renk l i t e l en jek ta t i k , d ü z p a p ü l l e r d i r . 5 

m m ' d e n büyük o lma lar ı enderd i r (2). B i z i m h a s t a m ı z d a 

ilk yı l i ç inde ep i l eps in in baş lang ıc ı ile birl ikte o r taya ç ı 

kan bu papü l le r tipik l o k a l i z a s y o n a sahipt i r ler ve a r a l a 

r ında 1 cm ç a p a u laşan lar ı da v a r d ı . Bun la r ın ayır ıc ı ta 

nısı a k n e vu lgar is , a k n e r o z a s e , i laç e rüps i yonu , mul t ip l 

ben ign kistik e p i t e l y o m a ile yapı lma l ıd ı r (3-6). A d e n o m a 

s e b a s e u m l a r h is topato lo j ik o la rak an j io f ib rom y a p ı s ı n -

dadır lar (1-3). Tedav i l e r i nde CO2 lazer ile iyi sonuç la r 

a l ındığı b i ld i r i lmektedir (9). 

Has tamız ın 3 . v e 4 . a y a k p a r m a k l a r ı n d a n e z a m a n 

o luş tuğu b e l i r l e n e m e y e n u n g u a l f i b romla r ı v a r d ı . U n 

g u a l f i b rom la r e l v e a y a k p a r m a k l a r ı n d a o l u ş a b i l e n 

a s e m p t o m a t i k t ü m ö r l e r d i r . G e n e l l i k l e p u b e r t e d ö n e 

m inde o r taya ç ık t ık la r ından has ta l ığ ın e r k e n tan ı s ında 

ku l lanı lamazlar . S h a g r e e n p lak lar ı a d e n o m a s e b a s e u m 

ile gene l l i k le aynı z a m a n l a r d a o r taya ç ıkan f i b romatöz 

inf i l t rasyon a lanlar ıdı r . En f a z l a l u m b o s a k r a l bö lge , g ö z 

kapağı v e y ü z e yer leş i r (1-6). B i z i m o l g u m u z d a s a d e c e 

l u m b o s a k r a l b ö l g e y e ye r l eşm iş çok s a y ı d a s h a g r e e n 

plaklar ı mevcu t tu . 

Hasta l ığ ın p a t o g n o m o n i k o l m a y a n d iğe r der i l e z -

yon la r ı sap l ı y u m u ş a k f ib romla r , k a f e o l a . po l i oz i sd i r . 

H a s t a m ı z d a b o y u n a y e r l e ş m i ş ç o k s a y ı d a sap l ı y u 

m u ş a k f ibrom ve bir adet k a ' e o l a b u l u n m a k t a y d ı . T u b e 

roz s k l e r o z d a gene l l i k le 1 y a d a 2 ade t k a f e o l a tespi t 

edi lebi l i r ve hasta lar ın % 2 6 ' s ı n d a mevcu t tu r (2). 

B i z has tamızda h ipop igmen te makû l tespi t e d e m e 

dik. Şek i l le r inden do lay ı ash lea f adı ver i len bu h ipop ig 

men te makû l le r has ta la r ın % 7 8 ' s ı n d a bu lunur . D o ğ u m 

d a y a d a h e m e n d o ğ u m sonras ı d ö n e m d e o r t aya ç ı 

kar lar ve has ta l ığ ın en e r ken tespi t ed i l en ku tanöz l e z -

yonlar ıdır . Bu n e d e n l e e rken tanı için bu l unma la r ı çok 

öneml id i r . V ü c u d u n he rhang i bir ye r i nde yer leşebi l i r le r . 

Gene l l i k l e 1 c m ' d e n büyük o lup sayı lar ı 4 - 1 0 0 a ras ında 

değişir (1-4). 
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Şekil 1. Hastanın kız kardeşinin yüzündeki adenoma seba-
seumlar 

duk lar ı kabu l edil ir. G ö r ü l m e sık l ığı % 3 - 5 0 i la % 1 0 0 a r a 

s ında değiş i r (1). Bu gen iş i n s i d a n s o ran ı men ta l re-

ta rde çocuk la r ın m u a y e n e s i n d e k i güç lük le re bağ lanab i 

lir. B i z i m has tamız ın göz m u a y e n e s i n d e patoloj ik bu lgu 

tespi t e d i l e m e d i . A n c a k has tan ın per iyodik göz m u a y e 

n e s i n d e n g e ç m e s i öner i ld i . 

Ep i l eps i t ube roz s k l e r o z u n ilk ve en öneml i bu lgu 

sudur . G e n e l l i k l e 6 -18 ay la rda baş lar , nad i ren ep i l eps i 

nin baş lang ıc ı puber te ve adül t d ö n e m e kayabi l i r (3). 

B i z i m has tamız h e m epi lept ik h e m menta l re tarde idi. 

Ep i l eps in in baş lang ıç yaş ı l i teratürde bi ldir i ld iği gibi in-

fantil d ö n e m e rast l ıyordu. Bu h a s t a l a r d a menta l re tarda-

s y o n % 6 0 o ran ında görü lür (1). M e n t a l re tarde h a s t a l a 

rın h e m e n h e p s i n d e ep i leps i gö rü lmes ine r a ğ m e n ep i -

lept ik ler in h e p s i menta l re tarde deği ld ir . Radyo lo j i k o l a 

rak göster i leb i len intrakranlal lezyon lar ı o lan baz ı h a s t a 

la rda bile menta l r e ta rdasyon o lmayab i l i r (2). Ay r ı ca tu

b e r o z s k l e r o z l u h a s t a l a r d a d a v r a n ı ş bozuk luk la r ı g e 

deb i l i r (3). 

H a s t a n ı n ka r ı n u i t r a s o n o g r a f i s i n d e b ö b r e k t e bir 
basi t k ist tespi t ed i ld i . T u b e r o z s k l e r o z d a böb rek te 

;ist g ö r ü l m e oranı %20'dı r . Hasta lar ın %60 ' ı nda 
ı m y o l i p o m tespi t edi l i r (10). A n j i o m y o l i p o m l a r 

Şeki l 2. Hastanın yüzünde adenoma sebaseum ve boyunda 
fibroma pendelumlar 

Şekil 3. Hastanın bel bölgesinde shagreen plağı 

TKlin Dermatoloji 1992, 2 
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h a m a r t o m o la rak kabu l ed i lmek te o lup en s ık böbrek 
lere yer leş i r ler . Ay r ı ca da lak , ka rac iğe r ve a d r e n a l b e z 
ler gibi d iğer o r g a n l a r a da yer leşeb i l i r le r (4). 

Böb reğe ye r l eşen h a m a r t o m l a r p a r e n k l m hasa r ına 
n e d e n o larak y a d a rena l ar tere bası y a p a r a k rena l h i 
pe r t ans i yon ge l i şmes ine yo l açabi l i r le r . A n c a k bu s ık 
gö rü len bir k o m p l i k a s y o n deği ld i r (11). B i z i m h a s t a m ı 
z ın böb rek fonks iyon la r ı no rma ld i . 

T u b e r o z s k l e r o z l u has ta la r ın % 2 0 - 5 0 ' s i o t o z o m a l 
dominan t geç iş kal ıbı gös te rme le r i ne ka rş ın % 5 0 - 8 0 ' n l 
yen i m u t a s y o n l a r a bağlanı r . S p o r a d i k v a k a l a r d a relat iv 
o larak göz lenen bu y ü k s e k o ran g e n i t aş ı yan fakat fe-
notipi si l ik hasta lar ın var l ığ ı ile açık lanabi l i r (12). T u b e 
roz s k l e r o z gen i 9 . k r o m o z o m u n ko lu üzer ine ye r l eşm iş 
penet rans ı yüksek , fenot ip l çok değ i şken bir ka rak te re 
sahipt i r (12,13) . Mutant gen i t aş ı yan has ta la r hafif v a k a 
lar la ağır v a k a l a r a ras ındak i bir s p e k t r u m İç inde ye r alır
lar. N o r m a l z e k a y a s a h i p e b e v e y n i n ağı r men ta l re tarde 
ç o c u ğ u olabi l i r . B a z e n bir a i le İç inde bi le h a s t a b i reyler i 
teşh is e d e b i l m e k güç lük göster i r . B u k ı s m e n t u b e r o z 
s k l e r o z gen in in çok değ i şken fenot ip ik ka rak te r ine kıs
m e n d e baz ı p a t o g n o m o n i k bu lgu la r ın adü l t d ö n e m e 
kada r o r taya ç ı k m a m a s ı n a bağl ıd ı r (10,3) . B i z i m o lgu 
m u z m u h t e m e l e n o t o z o m a l d o m i n a n t g e ç i ş k a l ı b ı 
taş ıyo rdu . 

Ka rd ina l semp tom la r ı t aş ı yan t ube roz s k l e r o z h a s 
ta lar ı tan ıda güç lük ç ıkarmaz la r . Ası l önem l i o l an g e n 
taşıy ıc ı lar ın ı be l i r lemek ve infanti l s p a z m l ı çocuk la rda 
e r k e n tan ıya g ideb i lmekt i r . İnfant i l spazm l ı çocuk la r ın 
% 2 5 ' i n d e etyoloj ik fak tör o la rak t ube roz s k l e r o z tespi t 
ed i lmişt i r (14). Bu çocuk la rda detay l ı bir der i m u a y e n e 
s i i le a s h - l e a f a r a n m a l ı ve b u l u n d u ğ u tak t i rde b i lg i 
sayar l ı tomogra f i (BT) ile tan ı teyit ed i lmel id i r . Ayn ı z a 
m a n d a e b e v e y n l e r de dikkat l i bir f izik m u a y e n e d e n ge 
çir i lmel id i r (2 ,3 ,14,15) . R i s k a l t ındak i k iş i ler ve çocuk
l a rda der i m u a y e n e s i yan ı s ı ra B T , t ü m iske le t s i s tem i 
n in radyolo j ik İnce lenmes i , İVP , u l t rasonogra f i ve oftal-
moloj ik m u a y e n e yapı lma l ıd ı r (14,15) . 

Has ta la r ın teşh is inde kran ia l B T ' n l n öze l bir ö n e m i 
o lup bu gen i taş ıyan k iş i lerde m u t l a k a yap ı lmas ı öner i 
lir. BT bulgu lar ı direkt radyogra f i le rde % 3 5 - 6 0 o ran ında 
tespi t e d i l e n ka ls i f i ye h a m a r t o m l a r ı n çok d a h a f a z l a 
o r a n d a bu lunduğunu gös te rmek ted i r . Ka ls i f i ye per lvent-
r lküler hamar tom la r ı g ö s t e r m e d e BT d a h a spes i f i k İken, 
manye t i k r e z o n a n s (MRI) kort ikal tuber ler l g ö s t e r m e d e 
d a h a üs tündür (2,15). B i z i m o l g u m u z d a k ran ium rad 
yogra f i l e rde patoloj i yok tu . A n c a k B T ' d e ka ls i f i ye h a 
mar tom la r ın ve h l p o d e n s nodu lun var l ığ ı be l i r lendi . Bu 
s o n u ç l i teratürde bel i r t i ld iğ i gibi direkt radyogra f i l e rde 
gös te r i l emeyen ka ls i f iye hamar tom la r ın BT ile tespi t ed i 
leb i leceğ in i gös te rmek ted i r . 

T u b e r o z sk le roz lu hasta lar ın p r o g n o z u klinik tab lo
nun ş iddet ine bağl ıdı r . O r t a d e r e c e d e tu tu lum gös te ren 
o lgu la r 5 0 - 6 0 y a ş a k a d a r yaşayab i l i r le r (8). Gene l l i k l e 
ö l ü m neden i ep i l eps i ve hamar tomlar ın y o l açtığı 
k o m p l i k a s y o n l a r a bağ l ıd ı r . B u g ü n a n t i k o n v ü l z a n l a r l a 

ep i l eps in in kontro l a l t ına a l ı n m a s ı has ta la r ın y a ş a m s ü 
reler ini uza tm ış ve h a m a r t o m l a r ı n yo l açt ığ ı k o m p l l k a s -
yon lar ı d a h a sık g ö r m e y i o l a ğ a n h a l e get i rmişt i r . İn fan
til d ö n e m d e gö rü len an i ö l ü m l e r d e n i se a s e m p t o m a t l k 
r a b d o m i y o m l a r s o r u m l u d u r . P r e n a t a l o la rak h a s t a f e -
tüs te r a b d o m i y o m l a r ı n teşh is i ve gebe l i ğ in son land ı r ı l -
m a s ı m ü m k ü n d ü r . 

B u h a s t a l a r d a d iğe r n ö r o k ü t a n s e n d r o m l a r d a o l 
d u ğ u g ib i m a l i g n i t é g e l i ş i m i d e o l a ğ a n d ı r . T u b e r o z 
sk l e roz l u g e b e has ta l a r eğe r ep i lept ik i se le r d ü ş ü k r isk i 
ar tmışt ı r . Ay r ı ca ku l lan ı lan an t i konvü lzan la r da çeşi t l i te -
ratojenik e tk i le re sahipt i r ler . G e r e k gebe l i ğe bağ l ı p r o b 
lemler g e r e k s e m e n t a l r e t a r d a s y o n has ta la r ın fert i l i tesini 
aza l tmak tad ı r (14). 

İskelet s i s t em i tu tu lumu t u b e r o z sk l e roz l u h a s t a l a 
rın % 4 0 ' ı n d a görü lür . K a f a ve v e r t e b r a graf i ler inde s k l e -
rotlk a lan la r , e l - a y a k graf i le r inde k is t ler görü lü r (5 ,16) . 
B i z i m h a s t a m ı z d a iske le t s i s t e m i n e ait patoloj ik g ö r ü n 
tü ler yok tu . 

T u b e r o z s k l e r o z v e d iğer f ak oma toz l a r ı n p a t o g e -
n e z i n d e b ü y ü m e fak tör le r in in ro lü üze r inde d u r u l m a y a 
baş lanmış t ı r . B ü y ü m e fak tör ler i d ü ş ü k m o l ağır l ık l ı p e p -
t idler o lup pa rak r in , e n d o k r i n , o tokr in fonks iyon la r ı i le 
h ü c r e ç o ğ a l m a v e f a r k l ı l a ş m a s ı n d a g ö r e v l e r i v a r d ı r . 
B ü y ü m e f a k t ö r l e r i n d e n bir i o l a n t r a n s f o r m i n g g r o w t h 
factor p ( T G F - P ) 'n ln hüc r e ç o ğ a l m a s ı n d a rol o y n a y a n 
negat i f kontro l m e k a n i z m a s ı n d a öze l bir ö n e m i o l d u ğ u 
düşünü lmek ted i r . N o r m a l v e k a n s e r hücre le r inde s e n -
tez lenen T G F - p b ü y ü m e v e fark l ı laşmayı Inhibe et
t iğ i g ib i s t i m u l e d e e d e b i l m e k t e d i r . B e l l i b i r a l a n d a 
T G F - p ' n ı n inhibi tor f o n k s i y o n u n u k a y b e t m e s i n i n an j lo -
g e n e z i s ile birl ikte aşır ı hüc re prol i fe- r a s y o n u n a ve d a 
h a s o n r a h a m a r t o m ge l i ş im ine yo l açab i l eceğ i d ü ş ü n ü l 
mekted i r . Ge rçek ten de hamar tom la r ın e lek t ron mik
r o s k o p İle yap ı lan i nce leme le r i nde hüc r e b ü y ü m e 
v e fa rk l ı l aşmas ında d e z o r g a n i z a s y o n , n o r m a l d o k u e l e 
m a n l a r ı n d a (me lanos i t , kera t lnos i t , S c h w a n n hüc re le r i 
vb. ) , a r a m a d d e ve f ibri ler k o m p o n e n t t e ar t ış görü lü r . 
D o k u d a as imet r i k bir b i r ik im d ikkat i çeker . Ye te r l i k a n 
ak ım ı bir h a m a r t o m u n var l ığ ı iç in v a z g e ç i l m e z bir ku ra l 
dır. H e r h a m a r t o m tipi iç in r e g ü l a s y o n u b o z u l m u ş s p e 
sifik bir b ü y ü m e f ak tö rünün var l ığ ı s ö z k o n u s u o labi l i r . 
A y r ı c a b ü y ü m e fak tör le r i f a k o m a t o z l a r d a bir g e r m i n a l 
t a b a k a d a n ö tek ine geç iş in ko lay o l m a s ı n d a n d a s o r u m 
lu olabi l i r ler (7). 

T u b e r o z s k l e l o z u n tipik b u l g u l a r ı n a s a h i p b u o l 
g u y u f akoma toz la r ı n e t y o p a t o g e n e z i k o n u s u n d a k i s o n 
görüş le r i g ö z d e n g e ç i r m e k ve kort ikal tuber ler ln t e ş h i 
s i n d e B T ' n i n ö n e m i n i v u r g u l a m a k a m a c ı y l a y a y ı n l a m a y ı 
u y g u n bu lduk. 
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