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Ozet

Summary

Epilepsi ve gérme kaybi yakinmalar: olan 14 yasindaki
erkek hastamin BT incelemesinde: sol lateral ventrikiilde
tiiméral kitle ile kalsifive subepandimal nodiiller saptandi.
Tiiberoz skleroz ve subepandimal dev hiicreli astrositoma
tanist konan olgunun BT bulgulari sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Tiiberozskleroz, BT
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Tumoral mass in lateral ventricle and calcified
subepandymal nodules were detected on computed tomogra-
phy in a 14 year-old boy with vision loss and epileptic seizures.
The computed tomography findings were represented of the
case diagnosed as tuberous sclerosis and supepandymal giant
cell astrocytoma.
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1/150000 dogumda goriillen ve penetransi
diisiik otozomal dominant genetik gecis gosteren
tiiberoz skleroz hastaligi norofibromatozis, von
Hippel Lindau ve Sturge Weber hastaliklari ile bir-
likte; sinir sistemi, cilt, retina ve bulbus okiili gibi
ektodermal yapilarin etkilendigi konjenital malfor-
masyonlar grubu fakomatozlar i¢inde yer almak-
tadir (1-3). Tiiberoz sklerozlu hastalarda, lateral
ventrikiil duvarina lokalize supepandimal nodiiller-
den gelistigine inanilan, subepandimal dev hiicreli
astrositom (SEDA) olarak adlandirilan benign
timoriin gelisme riski bulunmaktadir (4,5).

Kranial bilgisayarli tomografi (BT) in-
celemesinde intraventrikiiler kitlesi saptanan; es-
lik eden kalsifiye subepandimal nodiillerin karak-
teristik gorliniimii ile tliberoz skleroz ve subepan-
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dimal dev hiicreli astrositom tanis1 konan olgu
sunulmaktadir.

Olgu

Epilepsi, kusma, sol gbzde gérme kayb1 yakin-
malar1 ile hastanemize basvuran 14 yasindaki erkek
hastaya intrakranial timor On tanisi ile; intravendz
kontrast verilerek aksiyel ve koronal planda kranial
BT incelemesi yapildi. Kesitlerin incelenmesinde
sol lateral ventrikiilde frontal hornu tiimiiyle
dolduran, yogun opaklagmali, kalsifikasyonlar
iceren, yaklagik 50x30 mm boyutlarda, tiimdral
kitle saptandi. Sol frontoparietal gsiddetli &dem
alaninin eslik ettigi kitle lezyonu sol Foramen
Monro’yu obstriikte edip; septum pelliisidim ile III.
ventrikiilii saga itmisti ve lateral ventrikiiller dilate
idi. Kesitlerde bilateral lateral ventrikiile projekte
olan 5-10 mm biiyiikliikte kalsifiye subepandimal
nodiiller dikkati ¢cekmekteydi (Sekil 1). Nodiillerin
tilberoz skleroz igin karakteristik oldugu bildiri-
lerek sol lateral ventrikiildeki tiimoéral kitlenin
subepandimal dev hiicreli astrositoma olabilecegi
raporlandi.
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Sekil 1. Koronal (1-a) ve aksiyal (1-b) BT kesitlerde sol lateral ventrikiil frontal hornu tiimiiyle dolduran, yaklasik 50x30 mm boyut-
larda, yogun opaklasma gosteren kitle lezyonu izlenmektedir. Kitleye sol frontoparietal 6dem eslik etmektedir. Lateral ventrikiiller
dilate olup liimene projekte olan kalsifiye subepandimal nodiiller dikkati cekmektedir.

Dermatoloji konsiiltasyonunda yiizde adenoma
sebaseum saptanan hastaya yapilan abdominal ul-
trasonografik (US) incelemede sag bobrekte iki
adet anjiomyolipom izlendi ve hasta klinik olarak
da tiiberoz skleroz tanis1 aldu.

Operasyonda parsiyel rezeksiyonu gergek-
lestirilen kitlenin histopatolojik incelemesi sonu-
cunda: genis eozinofilik stoplazmali, vezikiiler
niikleuslu, santral belirgin niikleollil iri tiimor hiic-
relerinin izlendigi belirtilerek subepandimal dev
hiicreli astrositoma tanisi bildirildi. Postoperatif
donemde yapilan incelemede rezidiiel tiimor izlen-
mekteydi (Sekil 2). Hasta epilepsi tedavisi ile ta-
kibe alindu.

Sekil 2. Postoperatif kontrol BT incelemede rezidii kitle izlen-
mekte olup oksipital hornlarda kan degerleri alinmaktadir.
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Tartisma

[lk kez 1862 yilinda vonRecklinghausen
tarafindan tarif edilen tiiberoz sklerozun klasik tri-
ad1; mental retardasyon, epilepsi ve karakteristik
cilt lezyonlaridir (papular fasyal neviis veya adeno-
ma sebaceum); ancak klasik bulgular olgularin
yarisindan azinda saptanir (1,4). Degisik organlar-
da hamartamat6z gelisimlere neden olan tiiberoz
sklerozdaki klinik bulgular kranial tutulumla ortaya
cikar. Subepandimal nodiiller, kortikal tiiberler ve
periventrikiiler kalsifikasyonlar kranial tutulumun
karakteristik bulgularidir (4). Tiiberoz skleroz
tanisinda BT ve manyetik rezonans goriintiileme
(MR) teknikleri yiiksek oranda sensitiftir, kalsifiye
subepandimal nodiillerin goriintiilemesinde BT ¢ok
basarilidir; ancak parankimal hamartomlarda MR
ustiindiir (6).

Tiiberoz sklerozlu hastalarda %2-15 oraninda
subepandimal dev hiicreli astrositomun (SEDA)
gelistigi bildirilmektedir (6). Shepherd ve arkadaslari
345 tiiberoz sklerozlu olgudan olusan serilerinde 21
hastada (%6.1) SEDA saptamislardir (5). Lateral
ventrikiil duvarlarindaki subepandimal nodiillerden
gelistigi diistiniilen SEDA'da bu doniisiimii agik-
layan tatmin edici bulgu yoktur ve subepandimal
nodiil ile SEDA'min morfolojik karekteristikleri
arasinda belirgin farklilik saptanmamustir (5).

SEDA lateral ventrikiil duvarinda lokalize olup
en sik Foramen Monro ve komsulugunda gelismek-
tedir (5,6). Jelinek ve arkadaslarinin ¢alismasinda
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SEDA’nin tek bir lokalizasyonda (Fora-men
Monro) gelistigi ve 6-30 yas grubunda en sik rast-
lanan intraventrikiiler kitle oldugu bildirilmektedir
(7). SEDA'nin tan1 aldig1 ortalama yas 13 ‘tiir (5,8);
ancak literatiirde dogumdan hemen sonra saptanan
iki tane SEDA olgusu bulunmaktadir (8).

SEDA histolojik olarak benign olmasina ve
yavag progresyon gostermesine karsin Foramen
Monro obtriiksiyonu sonucu artmis intrakranial
basing ve hidrosefali tablosu ile akut olarak ortaya
cikabilir. Biiyiik boyutlara ulasan kitlenin ope-
rasyonda yiiksek mortalite ve morbidite riski
yiiziinden erken tesbiti klinik olarak 6nem tagimak-
tadir (5,6). Tiimoriin total eksizyonu tam tedavi an-
lamina anlamina geldigi igin bu tiimoérlerin goriin-
tileme yontemleriyle erken tanist dnemlidir (4).
Ayrica aileye genetik danisma Onerilip, hastanin
birinci derece yakinlari asemptomatik olsalar bile
tilberoz skleroz agisindan tetkik edilmelidirler
(4,6).

Kontrastsiz BT incelemede; Foramen Monro
komsulugunda lateral ventrikiil i¢inde, biiyiik
boyutlara ulasabilen, yiiksek dansitede ve kismen
kalsifiye olma egiliminde kitle seklinde izlenen SE-
DA, IV kontrast sonrasi, yogun ve heterojen opak-
lagma gostermektedir, siddetli periventrikiiler 6dem
kitleye eslik edebilmektedir (6,7).

Olgumuz onceden tiiberoz skleroz tanisi al-
mamigtir; SEDA gelisimine bagli semptomlar ile
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intrakranial tiimor Ontanis1 ile yapilan BT in-
celemede intraventrikiiler tiimor ve obstriiksiyona
bagl hidrosefali saptanmistir. Tiimore eslik eden
kalsifiye subepandimal nodiillerin karakteristik BT
goriinlimii; tiiberoz skleroz ve SEDA tanisinin kon-
masina yardimei olmustur.
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