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Intrakraniyal tuberoz sklerozda
subependimal dev hiicreli astrositomun manyetik rezonans
gorintiileme ile erken tamisi: Olgu bildirisi

Early diagnosis of subependymal giant cell astrocytoma in intracranial
tuberous sclerosis with magnetic resonance imaging

Ahmet Mesrur HALEFOGLU, Zeki KARPAT

Sisli Etfal Hastanesi Radyoloji Departmani

OZET

Tuberiz sklerozis fakomatozlardan biri olup, ¢esitli klinik ve
radyolajik goriiniimlerle kendisini gasterebilir. Biz olgu bildi-
rimizde bay agrisi ve konviilzivon gikayetleri olan 8 yasindaki
bir erkek cocugunu tamniladik. Yapilan nérolojik muayenede
ash leaf (kiil yapragi) lekeler, adenoma sehasewn ve hilateral
papilident tespit edildi. Hasta manyetik rezonans gorintiile-
meye sevk edildi ve yapilan inceleme sonucunda subependi-
mal nodiiller, kortikal ve subkortikal tuberler ve subependi-
mal dev hiicreli astrositomdan olusan tuberdz sklerozun int-
rakranial manifestasyonlart saptandi. Biz olgu bildirimizee
bu iyi bilinen tiimérlerin meydana gelisini, histopatolojisini,
radyolojik dzelliklerini ve tedavi yontemlerini tartighk ve er-
ken tammn dolayvisiyla bu konuda manyetik rezonans goriin-
tiillemenin dgnemini vurguladik.

Anahlitar Kelimeler: Tubceroz skleroz, Subependimal dev hiic-
reli astrositom, Manyetik rezonans goriintiilene.

SUMMARY

Tuberous sclerosis is one of the phakomatoses that can show
a variety of clinical and radiological manifestations. We
described an 8 year old male patient who presented with se-
izires and headache complaints. Neurological examination
revealed ash loaf spots, adenoma sebaceum and bilateral pa-
pilledema. The patient was referred to magnetic resonance
imaging that showed intracranial manifestations of the tube-
rous sclerosis which included subependymal nodules, cortical
and subcortical tubers and subependymal giant cell astrocy-
toma. We have discussed the occurence, histopathology,
radiologic features and treatment procedures of these well
known tumors and emphasized the importance of carly diag-
nosis and therefore the role of magnetic resonance imaging in
this entity.

Key words: Tuberous sclerosis, Subependymal giant cell ast-
rocytoma, Magnetic resonance imaging.

GIRIS
Tuberoz skleroz (Bourneville’s hastaligi)
norokiitanoz bir hastalik olup, siklikla beyin,
gozler, bobrekler, kalp ve deriyi tutan hamar-
tom ve displazilerin olusmasina yol acar. (1, 2).
Bu benign karakterdeki tiimorler; kalpte rhab-
domyomalar, bobreklerde angiomyolipomalar,
beyinde astrositomalar, retinal hamartomalar ve
subungual fibromalar olarak tamimlanabilir.

Tuberoz skleroz cogunlukla spontan olarak
(% 060-70) goriilmekle birlikte, 9 no” lu kromo-
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zomun uzun kolu aracilifiyla iletilen otozomal
dominant bir formu da bulunmaktadir (3).

Klinik ve radyolojik kriterler temel alinarak,
son zamanlarda yapilan bircok calismalar top-
lam popiilasyondaki tuberoz skleroz prevalansi-
nin 1/ 10.000 ile 1 /30.000 arasinda olduguna
isaret etmektedir (4).

Tuberdz skleroz hastalarinda en sik kargila-
silan nérolojik semptomlar hastalarm yaklasik
% 80ni etkileyen epilepsi ile, % 60 hastada go-
riillen mental retardasyondur. Buna kargihik ast-
rositomalar olgularin ancak % 5 ile 10’unda or-
taya cikmaktadir (5).

Subependimal dev hiicreli astrositomlar his-
tolojik olarak benign ve homojen karakter gos-
termelerine karsin, (6, 7) tuberdz skleroz olgu-
larinda oliimlerin ana nedenini olusturmalarm-
dan dolay1 potansiyel olarak ¢ok ciddi bir prog-
noza sahiptirler (8, 9). Bu tiimorler foramen
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Resim 1 ve Resim 2
lokalizasyonunda gadolinium verilmesini takiben homojen kontrast tutulumu gésteren yaklagik 2 em ¢apinda
nodiiler kitlesel lezyon izleniyor

Monro’nun bir veya her iki tarafinda yakin yer-
lesim gésterirler ve biiyiimeye bagladiklarinda
beyin-omurilik sivi akiminda obstriiksiyona yol
acarlar (10, 11).

Bu tiimorlerin tanisi tuberoz sklerozlu bir
hastada intrakraniyal basing artis: ile iligkili
semptomlara yol acmalarindan hemen sonra
bilgisayarlt tomografi (BT) veya manyetik re-
zonans gorintiileme (MRG) ile kolaylikla ko-
nur. Ancak her ikisi de foramen Monro yakinin-
da ortaya ¢ikugindan dzellikle erken dénemde
kiiciik kitlelerde subependimal nodiil ile dev
hiicreli astrositomu birbirinden ayirmak olduk-
ca zor olmaktadir.

Tuber6z sklerozlu bir hastada subependimal
dev hiicreli astrositomun erken dénemde sap-
tanmasi biiyiik bir klinik 6nem tasimaktadir ve
bu hastalarmn birinci derecedeki akrabalarinin
BT veya MRG ile taranmalari 6nerilmektedir.

Biz olgu bildirimizde 8 yasindaki bir erkek
¢ocukta tuberdz sklerozun intrakraniyal bulgu-
larint MRG ile tanimlamaya caligtik.

OLGU BILDIRISI

8 yagmdaki erkek ¢ocuk 2 aydan beri devam
eden bag agrisi ve yaygin tarzda konviilziyon
yakimmalariyla hastanemize bagvurdu. Hastanin
mental geligsimi normaldi ve aile hikayesinde
dikkat cekici bir 6zellik mevcut degildi.

Hastaya yapilan nérolojik degerlendirme so-
nucunda deri tizerine ash-leaf (kiil yapragi) le-

: Aksiyal ve koronal post-kontrast spin eko T 1 agirlikli gorlntiiler; sag foramen Monro

keler, adenoma sebaseum ve bilateral papilo-
dem saptandi.

Hasta tuberéz skleroz olabilecegi diisiiniile-
rek beyin incelenmesi amaciyla manyetik rezo-
nans gortintilleme bolimiimiize sevk edildi.

Burada 1.5 tesla cihaz vasitasiyla hastanin
aksiyal ve sagital spin eko T 1, aksiyal fast spin
eko yag baskilamalt T 2, aksiyal flair (fluid at-
tenuated inversion recovery) ve gadolinium ve-
rilmesini takiben (0.1-0.2 mmol/kg) post-kont-
rast aksiyal ve koronal spin eko T 1 agirlikli
goriintiilerini elde ettik.

Bu goriintiilerde sag foramen Monro yaki-
ninda yerlesim gosteren bir intraventrikiiler kit-
le izlendi. Bu kitle yaklagik 2 cm biiyiikliigiinde
olup kontrast madde verilmesini takiben alinan
goriintiilerde hizli ve homojen tarzda boyanma
gostermekteydi ve 6n planda subependimal dev
hiicreli astrositom olarak diisiiniildii (Resim 1
ve Resim 2). Bu gériintiilerde heniiz hidrosefa-
liye ait bir bulgu saptanmadi.

Ayrica her iki lateral ventrikiiliin yiizeyleri
boyunca miiltipl sayida subependimal nodiiller
goriildii. Bu nodiiller kontrast 6ncesi ve sonra-
sindaki T 1 agirlikli gériintiilerde hiperintens, T
2 agulikl goriintiilerde ise hipointens sinyal in-
tensite 6zelligi gostermekte olup, bunun muhte-
melen subependimal nodiillerde sik rastanilan
bir bulgu olan kalsifikasyona bagli oldugu dii-
sliniildii (Resim 3).

Diger dikkat cekici bir bulgu ise, bilateral
frontal, temporal, parietal ve oksipital korteks
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Resim 3: Aksiyal fast spin cko yag baskilamah T 2
agirhikh goriintii; ventrikiiler kitle ile birlikte
bilateral subependimal yiizeyler boyunca milimetrik
boyutta kalsifiye hipointens nodiiller gériilmekte

ve subkortikal beyaz cevheri tutan miiltipl say1-
da T 2 agirhkl goriintiilerde hiperintens olarak
izlenen lezyon alanlar idi. Bu tanimlanan lez-
yonlar kontrast tutulumu gostermeyip, en bariz
olarak flair agirlikli goriintiilerde izlenmektey-
diler. Bunlarin tuberoz sklerozun diger bir int-
rakraniyal bulgusu olan miiltipl parankimal tu-
berleri temsil ettikleri diisiiniildii (Resim 4).

Hastanin ventrikiiler kitlesine interhemisfe-
rik transkallozal yaklasim ile biopsi yapildi ve
biopsi materyalinin histopatolojik incelemesi
sonucunda subependimal dev hiicreli astrosi-
tom tanist konuldu. Hasta halen MRG ile beyin
cerrahi servisi tarafindan yakin olarak takip
edilmektedir.

TARTISMA

Tuberdz skleroz hastaliginin klasik triadin
adenoma sebaseum (olgularin % 60 ile %
70’inde), mental retardasyon ve nébetler tegkil
etmektedir. Ancak bu klasik triadin hastalarin
sadece 1/3iinde gorildiigi belirtilmektedir.

Nobetler en stk goriilen semptom olup, do-
gumdan sonra herhangi bir zamanda ortaya ¢i-
kabilmektedir.

Mental fonksiyon tuberéz skleroz hastalar
arasinda oldukca degiskenlik gostermektedir.
Mental retardasyonun hastalifin karakteristik
bir bulgusu olmasina karsin, diger klinik bulgu-
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Resim 4: Aksiyal flair (fluid attenuated inversion
recovery) gorlintii; bilateral hemisferik alanlarda
miiltipl sayida, yiiksek sinyal intensitesinde, kortikal
ve subkortikal parankimal tuberler izleniyor

lar ile tanisi konulan hastalarin yaklasik %
33’iinde normal zekaya rastlanmaktadir (12).

Son zamanlara dek tuberdz skleroz hastala-
rinin biiyiik cogunluguna deri lezyonlari ile tani
konulmaktaydi.

Bizim hastamiz da normal zeka diizeyine sa-
hip olmakla beraber taniya kolaylikla ulagma-
miz1 temin eden karakteristik deri lezyonlarina
sahipti.

Tuberdz sklerozun intrakraniyal manifestas-
yonlar1; periventrikiiler subependimal nodiiller
(candle gutterings), kortikal ve subkortikal pe-
riferal tuberler, beyaz cevher lezyonlar ve su-
bependimal dev hiicreli astrositomlar’dan olus-
maktadir.

Foramen Monro yakininda yerlesim goste-
ren, kalsifiye olmayan ve gadolinium verilme-
sini takiben boyanma gosteren nodiiller, 6zel-
likle ailevi tubertz skleroz olgularinda tiimére
doniisme yoniinde yiiksek bir egilime sahiptir-
ler. Bu nedenle, tiimor gelismesi yoniinden risk
altinda olan tuberdz skleroz olgularinda, timor
obstriiksiyona yol agacak duruma gelmeden 6n-
ceki akut olmayan dénemde rezeksiyonunun
miimkiin olabilmesi i¢in, bu hastalarin diizenli
olarak goriintiileme yontemleri ile takip edilme-
si tavsiye edilmektedir.

Nitekim bizim olgumuzda hidrosefali gelis-
meden ve tiimor biiylik boyutlara ulagmadan
MRG ile tanisi konularak ileride gerektiginde
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elektif olarak cerrahinin uygulanabilecegi bir
dénemde tespit edildi.

Tuberoz skleroz hastalarimin % 90 indan
fazlasinda subependimal nodiillerin ortaya cik-
ug1, ancak bunlarin sadece % 2 ile 14’de beyin
tiimorlerine déntisimiin oldugu bildirilmektedir
(5, 13, 14).

Subependimal dev hiicreli astrositomlar be-
nign karakter gostermelerine ve yavas biiyiime-
lerine karsin tuberoz skleroz hastalarindaki
oliimlerin ana nedenini olusturmaktadirlar.
Oliim genellikle tanis1 konulamayan timor bii-
ylimesine bagli artmig intrakraniyal basinca ve-
ya daha az siklikta tiimor i¢i kanamaya bagh
olarak meydana gelir (15).

Subependimal dev hiicreli astrositomlarin
varlig1 ile nobetler arasindaki iligki agiklanama-
mustir, buna kargin tuberler nobet odaklar ola-
rak davranabilirler (16), bunun yaninda hidro-
sefalinin daha 6nce mevcut olan bir nébet bo-
zuklugunu siddetlendirebilecegi belirtildigi hal-
de, subependimal dev hiicreli astrositomlarin
ndbetleri provake etmesinin ihtimal digi oldugu
bildirilmektedir.

Subependimal dev hiicreli astrositomlar tu-
berdz sklerozlu hastalarin kiiciik bir boliimiinde
goriildiikleri halde, subependimal nodiiller has-
taligin neredeyse sabit ozelliklerinden birini
meydana getirirler. Tiimore doniisecek olan su-
bependimal nodiiller risk faktorleri olarak kabul
edilebilecek ayurt ettirici karakteristik 6zellikler
gosterirler:

1- 5 mm’in iizerinde boyut.

2- Tam olmayan kalsifikasyon.

3- Gadolinium verilmesini takiben boyan-
ma.

Seri goriintiileme yontemleri ile yapilan ta-
kipler, dev hiicreli astrositomalarin biiyiiyen su-
bependimal nodiillere karsilik geldigini goster-
mistir ve noropatolojik incelemede bu iki lez-
yonun histolojik 6zelliklerinin ayni oldugu or-
taya konmustur (17).

Bu antite heterotopi ile neoplazm arasinda
bir lezyon olarak yorumlandig: icin, tedavisi
konusunda da bazi tartigmalar mevcuttur. Sube-
pendimal dev hiicreli astrositomlarin radyasyon
tedavisine kars: yliksek hassasiyet gosterdikleri
saptanmamustir ve bugiine kadar yayinlanan se-
rilerde de bunlarm yiiksek invaziv ozellige sa-
hip tiimérler olduklari rapor edilmemistir (18).

Subependimal dev hiicreli astrositomlar sik-
Iikla ventrikiiler kavite icerisine dogru biiyiime
gosterirler ve yiiksek operatif morbidite ve
mortaliteye katkida bulunan ¢ok biiyiik boyut-
lara ulasabilirler (18).

Walker ve arkadasglari, cerrahi icin tek endi-
kasyonu hidrosefali ve artmuis kafa ici basinci
gibi kitle etkisine bagl gelisen durumlarda ka-
bul etmektedirler (19).

Mikrocerrahi veya endoskopi gibi yeni no-
rocerrahi tekniklerinin uygulamaya girmesiyle,
yakin gelecekte biiyiiyen bir kitleyi hidrosefali
gelismeden once rutin olarak eksize etmenin
miimkiin olabilecegi bildirilmektedir (20).

Bu tiimérlerin total olarak cikartilmasi tama-
men kiir getirmektedir, bu nedenle BT ve MRG
gibi goriintiileme yontemleri ¢ok biiyiikk 6nem
tagimaktadir.

MRG, BT'ye gore subependimal nodiilleri
daha acik olarak ortaya koyabildiginden, erken
tanida daha secici bir yere sahiptir.

Sonug olarak olgu bildirimizde tuberéz skle-
rozun intrakraniyal manifestasyonlarmn tartigtik
ve oOzellikle subependimal nodiillerin yukarida
tanimladifimiz risk faktorlerine sahip olanlari-
nin ileride subependimal dev hiicreli astrosito-
malara doniisme olasilig1 nedeniyle yakin takip
altina alinmasi gerektigini ve bu tiimérler orta-
ya giktifinda ¢ok biiyiik boyutlara ulagarak bas:
semptomlarina yol agmadan 6nce 6zellikle
MRG ile izlenerek uygun zamanda cerrahi mii-
dahele yapilmas1 gerektigini vurguladik.
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