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OzZET

Tuberoskleroz (TS) nérolojik ve deri belittileri ile or-
taya c¢ikan ve bir grup konjenital malformasyonlarla
birlikte olan nérokutan6éz bir sendromdur. Dev hiicreli
astrositom (giant cell astrocytoma) TSun bir komplikas-
yonu olarak gelisen bir timérdiir. Manyetik rezonans
gérintileme (MRG) TS'un tanisinda, dev hiicreli
astrositom gibi komplikasyonlarin belirlenmesi ve taki-
binde etkin bir tani yéntemidir. Dev hiicreli astrositom én
tanisi ile bir olguda TS’'un MRG 6zellikleri tartigildi.

Anahtar Kelimeler: Tuberoskleroz, dev hiicreli astrositom,
MRG
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SUMMARY

Tuberous sclerosis (TS) is one of the neurocuta-
neus syndromes which has been appeared as a group
of the congenital malformations including neurological
and the signs. Giant cell astrocytoma is the tumor to be
seen as complication of TS. Magnetic resonance imag-
ing (MRI) is the most efficient method in the diagnosis
of TS. MRI also be frequently used for detecting and
following the complications such as giant cell astrocy-
toma. Presumptive diagnosis of tuberous sclerosis was
suggested on the basis of clinical and MRI manifesta-
tions. We present the features of tuberous sclerosis on
MRI studies.
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Tuberoskleroz (TS) en sik gocuklarda gorilen ve
otozomal dominant kalitim gdsteren noérokutandz bir
sendromdur (1-3). Genel popilasyonda goriiime orani
20.000’de birdir (4). Olgularin ¢cogunlugu 5-15 yas ara-
sindadir ve bir yas altindaki infantlarda nadirdir (5). Geg
olarak eriskin ddnemde ortaya ¢ikabilir (6). Mental geri-
lik, epilepsi, Ozellikle nazolabiyal bdlgede adenoma
sebaseum, depigmente nevisler ve cesitli timorlerle
ortaya ¢ikabilir. TS’in en sik goérilen ve en erken ortaya
¢ikan deri bulgusu depigmente neviislerdir (4,6). Olgula-
rin %60’ iInda mental gerilik, %80-90'Inda ise epilepsi
mevcuttur (1,3,7). Hucresel farkllasma bozukluguna
bagh deri, beyin, kalp ve bdébreklerde hamartomatdz
malformasyonlar gorilir. Bdbrekte anjiyomiyolipom ve
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kalbte rabdomyom TS’li olgularda gorilen
hamartomatdz lezyonlardir (1-3).

diger

Manyetik rezonans géruntileme (MRG) TS’in tani-
sinda, dev hicreli astrositom gibi komplikasyonlarin
belirlenmesi ve takibinde etkin bir tani yontemidir. Bu
yazida amacimiz, TS’in MRG bulgularini tartismak ve
dev hicreli astrositom gibi komplikasyonlarin gelisimini
takip agisindan MRG’nin yerini ve énemini vurgulamak-
tir.

OLGU SUNUMU

Oz gecgmisinde zor dogum ve 1 yasindan beri nébet
gecirme Oykisu olan 8 yasindaki erkek cocuk epilepsi,
motor ve mental gelisme geriligi nedeniyle izleniyordu.
Epileptik nébetleri igin antiepileptik ilag tedavisi alan
hastanin nazolabial bélgede boyutlari ortalama 4-5 mm
olan depigmente alanlar, elektroensefalografi (E-
EG)’sinde zemin aktivite bozuklugu, hematolojik incele-
melerinde ise orta derece anemi bulgulari vardi.
Antiepileptik ilag tedavisine ragmen, son aylarda sik
epileptik nébet gegirmesi nedeniyle hastaya beyin MRG
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Sekil 1. A. Beynin koronal T1 agirlikli MR gorintisi: Foramen Monro komsulugunda 10 mm boyutlarinda, bilateral periventrikiler hafif
hiperintens noddiller izleniyor. B. Aksiyel T1 adirlikh gériintiide santrali daha hipointens olan, beyin parankimine gore izointens kortikal
tuberler izleniyor. Tuberler fokal olarak giral genisleme gosterir. Subependimal nodiller T1 agirlikli goriintiilerde beyaz cevhere gore
hafif hiperintens izlenir.

Sekil 2. A. Aksiyal proton dansite ve B. T2 agirlikh gorintiilerde kortikal ve subkortikal temporal, pariyetal ve oksipital loblarda ve
serebellumda multipl hiperintens hamartomlar izlienmektedir. Lateral ventrikll komsulugundaki ventrikiile projekte olan subependimal

nodiller kalsifikasyona bagli hipointens izleniyor.

yapildi. MRG'de multipl kortikal ve subkortikal nodiler
lezyonlar izlendi (Sekil 1-3). Bir yasindan beri epileptik
ndbet dykusunin olmasi, cilt bulgularinin varligi ve beyin
MRG’de kortikal lezyonlarin dagihm karakteristigi TS ile
uyumlu olarak degerlendirildi. Periventrikiler lezyonla-
rin yogun kontrast tutmasi dev hicreli astrositom geli-
simi yéninden anlamli bulundu ve olgu MRG takibine
alindi.

TARTISMA

TS genellikle mental gerilik ve epilepsi klinigi ile or-
taya cikar. Depigmente nevusler en sik gorilen deri
bulgusudur (4,6). Hamartomlar TS'de sik goérilen
lezyonlardir ve genellikle en sik tuttugu yer beyindir.
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Olgumuzda 1 yasindan beri epilepsi 6ykusu, klinik mua-
yenesinde belirgin motor ve mental gerilik, nazolabial
bolgede zayif pigmentasyon gosteren nevisler dikkat
¢ekici bulgulardi.

TS’de gérilen hamartomlar “tuber” olarak adlandiri-
lir. Hamartomlarin; kortikal tuberler, beyaz cevher ano-
malileri, subependimal nodiller ve subependimal dev
hicreli astrositom (giant cell astrocytoma) olmak lizere 4
tipi vardir (1,2,5,8). Hamartomlar en sik subependimal
yerlesim gosterir ve siklikla foramen Monro'nun hemen
gerisinde kautad nukleusun basinda lateral ventrikil
kenarlarinda yer alir (1,3,4,6,8). Genellikle multipl ve
bilateraldir, buyuklukleri 1-10 mm’e kadar degisir.
Foramen Monro komsulugunda yerlesen genellikle en
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Sekil 3. Kontrasth aksiyal MR gérintiisinde foramen Monro
komsulugundaki nodullerde yogun kontrast tutulum izleniyor.
Yogun kontrast tutulum dev hiicreli astrositom icin anlamlidir.

blaydktir ve sikhkla kalsifikasyon igerir (1,3,4,6).
Kortikal hamartomlar korteksi ve beraberinde
subkortikal beyaz cevheri de tutar. Daha az olarak
serebellar hemisferlerde meydana gelebilir (1,4,6).
Hamartomlarin histolojik yapisi ¢ok ¢ekirdekli dev
astrositler ve diger gliyal hiicrelerin karigimindan olusur
(6). Tuberlerde miyelin kilifi azalmis ve yapisi bozuktur.
Yogun fibriller gliyozis, anormal miyelinizasyon ve ba-
zen fokal kalsifikasyonlar vardir (1,4,7). Hamartomlarda
gross kalsifikasyon infantlarda son derece nadirdir.
Ancak iki yasindan daha blylik ¢ocuklarda ve eriskin-
lerde gorilebilir. Subependimal nodiller kortikal olanla-
ra gore daha fazla kalsifiye olur (1,4,6).

TS’in 4 karakteristik MRG bulgusu vardir: 1. Birinci
ve en 6nemli bulgusu, butin olgularda en iyi T1 agirhkli
MRG’de izlenen multipl subependimal nodullerdir. 2.
Parenkimal hamartomlar (kortikal tuberler) bitin olgu-
larda goériilen diger en sensitif bulgudur. Hamartomlar T2
agirhkli goruntilerde artmis sinyal intensitesi seklinde
izlenen multipl kortikal ve subkortikal odaklardir. 3. Nor-
mal kortikal parenkim yapisinin bozulmasidir. Bunlar T2
agirlikli serilerde artmis sinyal intensitesi ile iligkili alan-
lardir. 4. Foramen Monro obstriiksiyonuna bagli kompli-
kasyon olarak ortaya ¢ikan dordincl karakteristik bulgu
ise hidrosefalidir (3,8).

Hamartomlar T2 agirikh MR serilerinde lateral
ventrikll sinirlarindan baslayarak beyaz cevherden
kortekse dogru uzanan hiperintens lineer alanlar seklin-
de gorulir (1,3,4,8). Bu anormal intensite alanlari muh-
temelen yogun gliyozise ve kortikal tuberlerde bulunan
miyelin kilifindaki azalmaya veya miyelinizasyon bozuk-
luguna baghdir (1-3,6,8,9). Subependimal nodiller kor-
teks veya cevherde yerlesenlere oranla daha ¢ok kalsifi-
kasyon icerir ve en iyi T1 agirlikli goruntilerde izlenir. T1

izlenir. T1 agirhikh MR serilerinde genellikle gri cevhere
oranla izointens veya hafif hiperintens, T2'de ise genel-
likle hiperintens izlenir. Blyuk oranda kalsifiye ise T1’de
hipointens veya hiperintens, T2'de hipointens olarak
gorulir (1,3,4).

Tuberler erigkin ve ¢ocuklarda T1 agirlikh géruntu-
lerde miyelinize olmus beyaz cevherle izointens veya
hipointens, T2 agirlikli gériintilerde beyaz ve gri cevhere
gore hiperintens, kortikal gri ve beyaz cevheri tutan
lezyonlardir (2,10,11). Tuberlerin santral ve periferik
kismi  farkh intensiteler  gosterebilir. Periferal
komponentleri tim serilerde genellikle normal gri cevher-
le izointens, santral kisim ise nadiren izointenstir.
Miyelinizasyonun geligmedigi yenidogan ve infantlarda
kortikal tuberlerin santrali T1’de hiperintens, T2'de ise
hipointenstir. Eriskinlerde ve bliylik gocuklarda proton
dansite (PD) ve T2'de gri ve beyaz cevhere gore daima
hiperintens, T1’de ise izointens veya hipointens izlenir
(2).

Olgumuzun T1 agirhkh MR gérintilerinde kaudat
nukleus komsulugunda periventrikiler alanda yaklasik
10 mm boyutlarinda, bilateral, beyaz cevhere oranla
hafif hiperintens iki adet nodiler lezyon izlendi. Ayrica
lateral ventrikiillere dogru projekte olan hiperintens
subependimal nodiller mevcuttu (Sekil 1). Bu nodulle-
rin orta kismi kalsifikasyonla uyumlu olarak ileri dere-
cede hipointensti. Frontal, pariyetal ve oksipital lob-
larda kortikal ve subkortikal yerlesimli gri cevhere
oranla daha hipointens 5-6 adet 8-12 mm boyutlarin-
da hamartomatéz yapilarla uyumlu nodiler yapilar
izlendi. Proton dansite ve T2 agirlikli goriintilerde ise
temporal, pariyetal ve oksipital loblarda ve
serebellumda gri cevher iginde yerlesim gdsteren
multipl  hiperintens alanlar izlendi (Sekil 2).
Hiperintens alanlar yer yer birlesme egilimi goéster-
mekteydi. T2 agirlikli gériintiilerde hiperintens izlenen
bu nodiler alanlar T1 agirhkh gérintilerdeki
hipointens yapilarla uyumlu idi. Periventrikiler alan-
daki ventrikile projekte nodiler yapilar T2 agirhikh
goérintilerde de kalsifikasyonla uyumlu olarak ileri
derecede hipointensti.

Beyaz cevher lezyonlari radiyal lineer bandlar,
kama seklinde fokusler ve nonspesifik konglomere
fokiisler olmak Uzere 3 degisik sekilde gorilebilir
(1,2). Radiyal lineer beyaz cevher lezyonlari
ventrikiilden kortekse veya kortikal bir tubere dogru
uzanan ince bandlardir. Kama seklindeki lezyonlarin
tabani korteks, tepesi ise ventrikiil tarafindadir.
Nonspesifik fokislerin nonspesifik morfolojik yapisi
nedeniyle belirli yénu yoktur. TS’in beyaz cevher lez-
yonlari T2 ve PD’de normal beyaz cevhere gore
hiperintenstir (1,2,12).

Olgumuzun PD ve T2 agirhkh serilerinde,
subkortikal beyaz cevherde tabani kortekse dogru olan
Ugcgen tarzinda ¢ok sayida hiperintens alan izlenirken,
derin beyaz cevherde belirgin lezyon ayiredilmedi.
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Subependimal noduller herhangi bir ventriklin
subependimal lokalizasyonunda yer alir obstriiksiyona
yol agmazlar (2). T1 agirhkli gérintilerde gri ve beyaz
cevhere gore izointens veya hipointens, PD ve T2 agir-
likh géruntilerde gri ve beyaz cevhere goére hiperintens
degisken heterojen veya homojen sinyal intensitesi gos-
terirler (2,10,11). Periventrikiiler noddiller tim serilerde
genellikle orta sinyal intensitesi gosterir (2).

Hamartomlar dev hiicreli astrositom veya
astroblastoma donlisim godsterebilir. TS'li bir olgunun
MRG’sinde su 4 Ozellik var ise muhtemel subependimal
dev hiicreli astrositom kabul edilir; seri olarak blylime
gOsteren orta blyklikte veya biyuk kitle seklinde timé-
rin varlidi, T1 agirlikh gorintilerde gri ve beyaz cevhere
gbre izointens veya hipointens, T2 agirlikli gorintilerde
gri ve beyaz cevhere goére izointens veya hipointens, T2
agirhkli  gorintilerde gri ve beyaz cevhere gore
hiperintens olmasi, intraventrikiler veya subependimal
lokalizasyonda foramen Monro komsulugunda ise ve
kontrastll serilerde belirgin kontrast tutulum varsa
astrositom lehinedir (1,2,8). TS'de gorilen bu astrositom
diger serebral astrositomlardan farkli yapidadir. Dev
hicreli astrositom yavas blylr, etrafinda édem yoktur,
invaziv degildir ve nadiren malign dejenerasyon gosterir
(2).

Dev hicreli astrositom olgularin %10-15’inde goru-
Iir ve genellikle foramen Monro komsulugundaki
subependimal nodullerden kaynaklanir (1,4,6,13). T2
agirhkli serilerde astrositom iginde goriilen hipointens
alanlar kalsifikasyon veya hemorajiyi gosterir (2,10).

Dev  hucreli astrositom genellikle  benign
hamartomdan daha hizli blyime gosterir, kontrastla
belirgin boyanir ve siklikla kalsifikasyon igerir (2,4,6).
Kontrast tutulumu kan beyin bariyerinin yikiimasi ile
aciklanabilir. Kan-beyin bariyerinin  yikilmasi hem
lezyonda su tutulumuna yol agar hem de lezyonun kont-
rast tutulumunu agiklar (8). Lezyonun su igerigindeki
artma T2 agirlikh goérintilerde hiperintensiteye neden
olur ve izointens benign subependimal nodiillerden
timéral lezyonun ayirimini saglar (8). Lezyonun kont-
rastla boyanmasi benign subependimal nodiillerden
timérin  ayirminda baslica kriter olarak kullanilr.
Subependimal nodiller de kontrastla boyanmasina rag-
men dev hicreli astrositom daha kuvvetli kontrast tutu-
lum gdsterir (2,8). Ancak bir TS olgusunda lezyonun
kontrast tutmasi dev hiicreli astrositoma doénisimini
g6stermez. On iki aylik periyotlarda yapilan MRG ¢alis-
malarinda dev hiicreli astrositomun ortaya gikma yasinin
8-18 yaslarinda pik yaptigini gostermistir (8). Dev hicreli
astrositomun gelisme kriterleri iyi  bilinmelidir ve
subependimal nodiillerden ayirdedilmelidir.
Subependimal nodiiller kiiglik, dev hiicreli astrositom ise
daha blyik boyutlara ulasir ve sonugta obstriiktif hidro-
sefaliye neden olur (2). Subependimal nodiillerde dilate
timor ici damarlar ve timor ici kanama gorilmezken dev
hicreli astrositomda bunlar goérilebilmektedir. MRG

Turkiye Kilinikleri J Med Sci 1996, 16

parenkimal lezyonlarin tespitinde en duyarli radyolojik
yontemdir (3). Ancak subependimal noddllerin dev hic-
reli astrositoma transformasyonunu erken tespit etmede
MRG’nin duyarlihgi stphelidir (1). Dev hiicreli astrositom
MR ve BT’de kontrastla boyanma gésterir (1,7). Genel-
likle obstriktif hidrosefaliye bagh olarak semptom veren
dev hdcreli astrositom olgularinda cerrahi rezeksiyon
tavsiye edilir (1,7). Total cerrahi rezeksiyondan sonra
rekirrens insidansi disuktir. Cerrahi risk blylk oranda
timortn buyukligu ve vaskilaritesine bagh oldugu igin
erken radyolojik tani olduk¢a énemlidir (2). Bu nedenle
dev hicreli astrositomun MR Ozelliklerine sahip
asemptomatik lezyonlar klinik olarak ve 1-2 yillik aralik-
larla MR taramalariyla takip edilmelidir (1,5,7,8,14).

Olgumuzda foramen Monro komsulungunda T1 a-
girhkli serilerde hafif hiperintens izlenen 10 mm boyutla-
rindaki bilateral iki adet noduler lezyon kontrastli seriler-
de yodun boyanma gdsterdi (Sekil 3). Bu lezyonlar T2
agirhkh serilerde ise homojen hafif hiperintens izlendi.
Ventrikillerde hidrosefali gelisimine ait dilatasyon bulgu-
su yoktu. Periventrikiler alanda foramen Monro komsu-
lugundaki lezyonlarin yerlesim yeri ve yogun kontrast
tutulumu  gbstermesi  nedeniyle dev  hicreli
astrositom gelisimi acisindan anlamli olabilecegi
disinildid. Bu nedenle olgunun 12 aylik sirelerle MRG
ile izlenmesine karar verildi. Kontrol goriintilemeleri ise
belirlenen surelerle yapilacaktir.

Beyaz cevher lezyonlari ve kortikal tuberlerin de
nadiren hemisferik dev hicreli timére donismesi mim-
kindir. Yine TS'li olgularda seyrek olarak pilositik
astrositom, diisik ve ylksek grade fibriler astrositom gibi
diger serebral tumorler de TS ile iligkisiz olarak gérulebi-
lir (2). Hamartomlarin ayirici tanisi sitomegalovir(s,
sistiserkozis ve toksoplazmozis gibi intrauterin enfeksi-
yonlardan kaynaklanan Kkalsifikasyonlarla yapilmaldir
(6). MR ile bu lezyonlarin ayirici tanisi daha kolay yapi-
labilir. Ancak MR kalsifikasyonlari gbéstermede BT'ye
gore daha az duyarhdir (8).

SONUG

TS’in tanisinda beyin MR bulgulari olarak; multipl
subependimal nodiiller, T2 agirlikhi serilerde kortikal ve
subkortikal multipl hiperintens alanlarin varhgi, kortikal
parenkim yapisinin bozulmasi, ventrikiillerde dilatasyon
olmak Uzere 4 tipik patognomonik bulgunun varligi aras-
tinimahdir (8).

Bu olgularin degerlendiriimesinde ve takibinde
MRG tercih edilmelidir (3,8). Dev hucreli astrositomun
obstriktif hidrosefali semptomlari gelismeden 6nce er-
ken radyolojik tanisi oldukga onemlidir (2). MR goérini-
mi  dev hicreli astrositomun &zelliklerini  gdsteren
asemptomatik lezyonlar 12-24 aylik periyotlarla MR ile
takip edilmelidir (1,5,7,8,14). TS'li olgularin aile bireyleri-
nin taranmasinda ustin duyarliligi nedeniyle MRG seg-
kin géruntileme yéntemidir (3,7,8).
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