
1/150000 doðumda görülen ve penetransý
düþük otozomal dominant genetik geçiþ gösteren
tüberoz skleroz hastalýðý nörofibromatozis, von
Hippel Lindau ve Sturge Weber hastalýklarý ile bir-
likte; sinir sistemi, cilt, retina ve bulbus oküli gibi
ektodermal yapýlarýn etkilendiði konjenital malfor-
masyonlar grubu fakomatozlar içinde yer almak-
tadýr (1-3). Tüberoz sklerozlu hastalarda, lateral
ventrikül duvarýna lokalize supepandimal nodüller-
den geliþtiðine inanýlan,  subepandimal dev hücreli
astrositom (SEDA) olarak adlandýrýlan benign
tümörün geliþme riski bulunmaktadýr (4,5).

Kranial bilgisayarlý tomografi (BT) in-
celemesinde  intraventriküler kitlesi saptanan;  eþ-
lik eden kalsifiye subepandimal nodüllerin karak-
teristik görünümü  ile tüberoz skleroz ve subepan-

dimal dev hücreli astrositom tanýsý konan olgu
sunulmaktadýr.

Olgu
Epilepsi, kusma, sol gözde görme kaybý yakýn-

malarý ile hastanemize baþvuran 14 yaþýndaki erkek
hastaya intrakranial tümör ön tanýsý ile;  intravenöz
kontrast verilerek aksiyel ve koronal planda kranial
BT incelemesi yapýldý. Kesitlerin incelenmesinde
sol lateral ventrikülde  frontal hornu tümüyle
dolduran, yoðun opaklaþmalý, kalsifikasyonlar
içeren,  yaklaþýk  50x30 mm boyutlarda, tümöral
kitle saptandý. Sol frontoparietal þiddetli ödem
alanýnýn eþlik ettiði kitle lezyonu sol Foramen
Monro�yu obstrükte edip; septum pellüsidim ile III.
ventrikülü saða  itmiþti ve lateral ventriküller dilate
idi. Kesitlerde bilateral lateral ventriküle projekte
olan 5-10 mm büyüklükte kalsifiye subepandimal
nodüller dikkati çekmekteydi (Þekil 1). Nodüllerin
tüberoz skleroz için karakteristik olduðu bildiri-
lerek sol lateral ventriküldeki tümöral kitlenin
subepandimal dev hücreli astrositoma olabileceði
raporlandý.
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Özet
Epilepsi ve görme kaybý yakýnmalarý olan 14 yaþýndaki

erkek hastanýn BT incelemesinde: sol lateral ventrikülde
tümöral kitle ile kalsifiye subepandimal nodüller saptandý.
Tüberoz skleroz ve subepandimal dev hücreli astrositoma
tanýsý konan olgunun BT bulgularý sunulmaktadýr.
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Summary
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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Dermatoloji konsültasyonunda yüzde adenoma
sebaseum saptanan hastaya yapýlan abdominal ul-
trasonografik (US) incelemede sað böbrekte iki
adet anjiomyolipom izlendi ve hasta klinik olarak
da tüberoz skleroz tanýsý aldý.

Operasyonda parsiyel rezeksiyonu gerçek-
leþtirilen kitlenin histopatolojik incelemesi sonu-
cunda: geniþ eozinofilik stoplazmalý, veziküler
nükleuslu, santral belirgin nükleollü iri tümör hüc-
relerinin izlendiði belirtilerek subepandimal dev
hücreli astrositoma tanýsý bildirildi. Postoperatif
dönemde yapýlan incelemede rezidüel tümör izlen-
mekteydi (Þekil 2). Hasta epilepsi tedavisi ile ta-
kibe alýndý.

Tartýþma
Ýlk kez 1862 yýlýnda vonRecklinghausen

tarafýndan tarif edilen tüberoz sklerozun klasik tri-
adý; mental retardasyon, epilepsi ve karakteristik
cilt lezyonlarýdýr (papular fasyal nevüs veya adeno-
ma sebaceum); ancak klasik bulgular olgularýn
yarýsýndan azýnda saptanýr (1,4). Deðiþik organlar-
da hamartamatöz geliþimlere neden olan tüberoz
sklerozdaki klinik bulgular kranial tutulumla ortaya
çýkar. Subepandimal nodüller, kortikal tüberler ve
periventriküler kalsifikasyonlar kranial tutulumun
karakteristik bulgularýdýr (4). Tüberoz skleroz
tanýsýnda BT ve manyetik rezonans görüntüleme
(MR) teknikleri yüksek oranda sensitiftir, kalsifiye
subepandimal nodüllerin görüntülemesinde BT çok
baþarýlýdýr; ancak parankimal hamartomlarda MR
üstündür (6).

Tüberoz sklerozlu hastalarda %2-15 oranýnda
subepandimal dev hücreli astrositomun (SEDA)
geliþtiði bildirilmektedir (6). Shepherd ve arkadaþlarý
345 tüberoz sklerozlu olgudan oluþan serilerinde 21
hastada (%6.1) SEDA saptamýþlardýr (5). Lateral
ventrikül duvarlarýndaki subepandimal nodüllerden
geliþtiði düþünülen SEDA'da bu dönüþümü açýk-
layan tatmin edici bulgu yoktur ve subepandimal
nodül ile SEDA'nýn morfolojik karekteristikleri
arasýnda belirgin farklýlýk saptanmamýþtýr (5).

SEDA lateral ventrikül duvarýnda lokalize olup
en sýk Foramen Monro ve komþuluðunda geliþmek-
tedir (5,6). Jelinek ve arkadaþlarýnýn çalýþmasýnda

Þekil 1. Koronal (1-a) ve aksiyal (1-b) BT kesitlerde sol lateral ventrikül frontal hornu tümüyle dolduran, yaklaþýk 50x30 mm boyut-
larda, yoðun opaklaþma gösteren kitle lezyonu izlenmektedir. Kitleye sol frontoparietal ödem eþlik etmektedir. Lateral ventriküller
dilate olup lümene projekte olan kalsifiye subepandimal nodüller dikkati çekmektedir.

Þekil 2. Postoperatif kontrol BT incelemede rezidü kitle izlen-
mekte olup oksipital hornlarda kan deðerleri alýnmaktadýr.
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SEDA�nýn tek bir lokalizasyonda (Fora-men
Monro) geliþtiði ve 6-30 yaþ grubunda en sýk rast-
lanan intraventriküler kitle olduðu bildirilmektedir
(7). SEDA'nýn taný aldýðý ortalama yaþ 13�tür (5,8);
ancak literatürde doðumdan hemen sonra saptanan
iki tane SEDA olgusu bulunmaktadýr (8).

SEDA histolojik olarak benign olmasýna ve
yavaþ progresyon göstermesine karþýn Foramen
Monro obtrüksiyonu sonucu artmýþ intrakranial
basýnç ve hidrosefali tablosu ile akut olarak ortaya
çýkabilir. Büyük boyutlara ulaþan kitlenin ope-
rasyonda yüksek mortalite ve morbidite riski
yüzünden erken tesbiti klinik olarak önem taþýmak-
tadýr (5,6). Tümörün total eksizyonu tam tedavi an-
lamýna anlamýna geldiði için bu tümörlerin görün-
tüleme yöntemleriyle erken tanýsý önemlidir (4).
Ayrýca aileye genetik danýþma önerilip, hastanýn
birinci derece yakýnlarý asemptomatik olsalar bile
tüberoz skleroz açýsýndan tetkik edilmelidirler
(4,6).

Kontrastsýz BT incelemede; Foramen Monro
komþuluðunda lateral ventrikül içinde, büyük
boyutlara ulaþabilen, yüksek dansitede ve  kýsmen
kalsifiye olma eðiliminde kitle þeklinde izlenen SE-
DA, IV kontrast sonrasý, yoðun ve heterojen opak-
laþma göstermektedir, þiddetli periventriküler ödem
kitleye eþlik edebilmektedir  (6,7).

Olgumuz önceden tüberoz skleroz tanýsý al-
mamýþtýr; SEDA geliþimine baðlý semptomlar ile

intrakranial tümör öntanýsý ile yapýlan BT in-
celemede intraventriküler tümör ve obstrüksiyona
baðlý hidrosefali saptanmýþtýr. Tümöre eþlik eden
kalsifiye subepandimal nodüllerin karakteristik BT
görünümü; tüberoz skleroz ve SEDA tanýsýnýn kon-
masýna yardýmcý olmuþtur.
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