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Noéroloji

Tuberoz Sklerozda
Subependimal Dev Hiicreli
Astrositoma

OZET Subependimal dev hiicreli astrositomalar
histolojik olarak benign yapida olan ancak foramen
monro komsulugundaki lokalizasyonlari nedeniyle
malign davranis gostererek 6liime neden olabilen
timérlerdir. Erken doénemde taninmalan ve tedavi

edilmeleri rekurrens riskini, mortalite ve morbidite-
yi azaltr. Tuberoz sklerozlu olgularin gériintiileme
yontemleri ile takibi bu tiimérlerin saptanmasina
yardimai olabilir. Bu yazida, subependimal dev hiic-
reli astrositomasi olan 3 tuberoz skleroz olgusu su-
nulmustur.

Anahtar kelimeler: Tuberoz skleroz, Subependimal
dev hiicreli astrositoma

Subependymal Giant Cell
Astrocytoma in Tuberous
Sclerosis

ABSTRACT Subependymal giant cell astrocyto-
mas are histologically benign but they can cause
malign symptoms and death due to their locations.
Early diagnosis and treatment could reduce risk of

recurrence, mortality and morbidity. Following of
the tuberous sclerosis patients with neuroimaging
methods~could help to identify subependymal giant
cell astrocytomas. In this study, three tuberous scle-
rosis patients with subependymal giant cell astrocy-
toma were presented.

Key words: Tuberous sclerosis, Subependymal gi-
ant cell astrocytoma

GiRis

Tuberoz skleroz (TS) bir ¢ok organda tii-
mor gelisimi ile giden bir norokutandz bir has-
taliktir. Otozomal dominant gecis gosterir an-
cak sporadik vakalar da sik goriilmektedir. 9.
(TCSI) ve 16. kromozomlar (TCS2) sorumlu
olarak saptanmustir.” Epilepsi, mental retar-
dasyon, tipik deri bulgular1 (adenoma sebase-
um ve hipopigmente makiiller) ve akciger,
kalp, bobrek gibi diger organ tutulumlari has-
taligin temel 6zellikleridir. Ancak klinik tablo-
nun siddeti olgudan olguya, hatta aym aile
icindeki hasta bireyler arasinda bile farklilik
gosterebilir. Beyinde goriilen lezyonlar; mig-
rasyonel anomaliler, serebral ve serebellar
korteksin hamartomlari, subependimal nodiil-
ler ve subependimal dev hiicreli astrositoma-
lardir (SEDHA). Bu lezyonlar icinde yalnizca
SEDHA bilyiime egilimindedir. TS’lu olgularda
degisik organlarda olusan tiimoral yapilar ge-
nellikle selim dogada olmasina ragmen ender
de olsa malign tiimorler bildirilmistir. SEDHA
histolojik 6zellikleri ile selim bir tiimér olarak
kabul edilmektedir ancak lokalizasyonlar1 ne-
deniyle malign klinik tablolar olusturabilmek-
te ve 6lim nedeni olabilmektedir. TS’li olgular-
da bu timorlerin erken saptanip, cerrahi ola-
rak ¢ikarilmalari morbidite ve mortalite acisin-
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dan énemlidir. Giiniimiizde bu tiimérler bilgisa-
yarl tomografi (BT) ve manyetik rezonans go-
rintiileme (MRG) ile ortaya konabilmektedir.

Bu calismada SEDHA si1 olan 3 tuberoz skle-
rozlu olgu sunulmustur.

OLGU I: E.P. 20 yasinda erkek. 4 aylikken
infantil spazm tanisiyla yapilan arastirma sira-
sinda tuberoz skleroz saptanan olgunun halen
jeneralize tonik klonik konviilziyonlar1 ve
kompleks parsiyel nébetleri devam etmekte-
dir. Son dénemlerde nobet frekansinda belir-
gin artis olmasi nedeniyle goriilmiistiir.

Fizik ve norolojik bakida, ileri derecede
mental retardasyon ve otistik 6zellikler disin-
da fokal norolojik bulgu saptanmadi. Viicutta
hipopigmente lekeler ve yiizde adenoma seba-
seumlar gorildi.

Rutin hematolojik, biyokimyasal ve idrar in-
celemeleri normal sinirlardaydi. Batin ultraso-
nografisinde her 2 bobrekte goriilen multipl
kistler ve hiperekoik solid lezyonlar hamartom
olarak degerlendirildi.

Serebral MRG’de multip] hamartomlar ve
sag foramen monro diizeyinde 3x4 cm boyutla-
rinda nonhomojen intraventrikiiler kitle, solda
yine foramen monro diizeyinde 1,5 cm capinda
bir nodiil ile her iki lateral ventikiilde hidrosefa-
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lik genisleme saptandi. Bu radyolojik goriinim
SEDHA olarak degerlendirildi (Resim 1).

Olguya norosiriirji konsiiltasyonu ile cerra-
hi girisim dnerildi ancak aile tarafindan kabul
edilmedi.

Resim 1. Olgu I'in serebral MRG’sinde hidrosefali olusturan
intraventrikiiler kitle

OLGU 2: N.D. 9 yasinda kiz. Zeka geriligi
ve nobet gecirme nedeniyle bagvuran olguda
kompleks parsiyel nobetler ve jeneralize tonik
klonik konviilziyonlar1 oldugu ogrenildi. Di-
zensiz antiepileptik kullanimi olan hastada no-
bet sikhg giinde 4-5 olarak belirlendi.

Fizik ve norolojik muayenede, ileri derece-
de mental retardasyon, govde ve bacaklarda 4
adet hipopigmente leke ve ylizde adenoma se-
baseumlar goriildii, fokal norolojik bulgu sap-
tanmadi.

Rutin hematolojik, biyokimyasal ve idrar
incelemeleri normal olan olgunun batin ultra-
sonografisinde patolojik bulgu saptanmadi.
EEG'de sag temporal bolgede epileptik fokiis
ve jeneralize epileptiform desarjlar gortldi.

Serebral MRG'de her iki hemisfer icinde
multip] hamartomlar, subependimal multipl
nodiiller ve sag foramen monro komsulugun-
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da gadolinyum tutan kitle dev hiicreli astrosi-
toma olarak degerlendirildi.
Olgu radyolojik ve klinik olarak takibe alind.

OLGU 3: U.T. 8 yasinda erkek. Alt1 aylikken
baslayan infantil spazm nobetleri sonrasinda
tonik, myoklonik nobetlerin bagladigi ancak
antiepileptik tedavi ile 3 yagindan itibaren tam
nodbet kontroliiniin saglandigi 6grenildi. 6 ya-
sinda yapilan tarama amacli serebral MRG’de
subependimal dev hiicreli astrositoma ile
uyumlu lezyon goriildii.

Fizik ve norolojik bakida, ileri derecede
mental retardasyon diginda fokal norolojik
bulgu saptanmadi. Govdede ve ekstremiteler-
de 6 adet hipopigmente leke ve yiizde adeno-
ma sebaseumlar goriildi.

Rutin hematolojik, biyokimyasal, idrar tet-
kikleri ve batin ultrasonografisi normal olan
olgunun EEG incelemesinde sag pariyetal bol-
gede epileptik fokils ve jeneralize epileptiform
desarjlar saptandu.

Serebral MRG’de multipl hamartomlar ve
sol foramen monro diizeyinde 1,5 cm ¢apinda
gadolinyum tutan bir kitle goriildi (Resim 2).

Olgu klinik ve radyolojik olarak takibe alind1.

Resim 2. Olgu 3'iin serebral MRG’sinda gadolinium tutan kitle




TARTISMA

Subependimal dev hiicreli astrositomalar
histolojik olarak benign dogada olmasina rag-
men lokalizasyonlar1 nedeniyle malign davra-
nig gosterebilen tiimorlerdir.>” Tipik olarak an-
terior lateral ventrikiillerdeki subependimal
nodillerden kaynaklanirlar. SEDHA histolojik
olarak ¢ok sayida astrositlerden olusur, bun-
lar siklikla bol eozinofilik sitoplazmali benign
hiicrelerdir, bazen psddorozet formasyonu
gorulebilir."” SEDHA’larin TS’lu olgularda gé-
rilme oranlar1 %2-14 arasinda degismektedir.
Mayo kliniginde 355 TS’lu olguyu iceren bir ca-
lismada Shepherd ve ark. % 10 oraninda SED-
HA bildirmislerdir.® Klinigimiz Cocuk Néroloji-
si Unitesinde izlenen 45 TS olgusunun 3’{inde
(%6,6) SEDHA’ya rastlanmistir. Daha 6nce bil-
dirilen olgular erigskin TS olgular1 olmasina
ragmen giiniimiizde SEDHA'nin ¢ocuk yas gru-
bunda ve 6zellikle 5-10 yaslarinda en sik goriil-
duga bildirilmektedir. Yenidogan déneminde
bile bildirilen olgular vardir.>* Torres ve arka-
daglarimin yaslar1 1,5 ile 21 arasinda degisen
19 SEDHA olgusunda ortalama yas 9.4’tiir.” Li-
teratiirde ¢ocuk yas grubunda 110 SEDHA ol-
gusu bildirilmistir.® Son yillarda bildirilen ol-
gularin ¢ogu TS bulgular1 disinda cogu kez
asemptomatikdir ve bu olgularda tiimér go-
rintileme yoOntemleri ile saptanmaktadir.
SEDHA'nin eriskin hastalarda daha cok goriil-
diagt belirtilen calismalarda olgularda klinik
semptomlar vardir ve tiimér boyutlar1 daha
biiytiktiir. SEDHA genellikle tuberoz skleroz
icin patognomonik kabul edilir ancak tipik tu-
beroskleroz semptomatolojisi gdstermeyen
ender olgular da bildirilmistir.’

SEDHA foramen monro yakinindaki lokali-
zasyonu nedeniyle, siklikla bir veya her iki la-
teral ventrikiilde obstriiksiyon ve intrakrani-
yal basing artigina yol acabilir, lokal invazyo-
na neden olabilir. Nadir olarak tiimér ici kana-
malar da bildirilmistir.>” SEDHA olgularinda
klinik bulgular 2 grupta degerlendirilmektedir:
1) TS semptomatolojisi gdsteren ancak ek bul-
gusu olmayanlar, 2) Hidrosefali veya yer kap-
layan olusuma sekonder basagrisi, bulanti,
kusma, fokal ndrolojik bulgular, davranis degi-
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siklikleri ve nobet kontroliinde bozulma gibi
semptomlar1 olanlar.*” Bu calismada bildirilen
3 olgunun ikisi 1.grup, digeri ise 2.grupta de-
gerlendirilmistir. SEDHAlarin baglangic done-
mimde taninmalari zor olabilir, bir subependi-
mal nodilden ayirt edilemekte giicliik cekile-
bilir. Foramen monro bolgesine yerlesen her
iki olusum da (subependimal nodiil ve SEDHA)
ayni klinik bulgular1 gosterebilir. SEDHA biiyii-
me 6zelligi gosteren bir tiimordiir, ancak takip-
lerde boyutlar1 degismeyen, klinik semptomlar
olusturmayan olgular da bildirilmistir.

Nobbout ve ark. 6zellikle familyal TS olgu-
larinda, foramen monro yakininda yerlesim
gosteren kalsifiye olmayan, gadolonium tutan
nodiillerde timor gelisim riskinin daha fazla
oldugunu bildirmistir. Aynmi arastirmacilar 5
mm’den biiylik kontrast tutma &zelligindeki
subependimal nodiillerin her yil tekrarlanacak
MRG ile izlenmesini 6nermektedir.® Bu risk
faktorleri 1 yas kadar erken bir dénemde bile
saptanabilir. 2 olgumuzda SEDHA rutin MRG
cekiminde saptanmis ve kontrol MRG'de tii-
mor caplarinda bir degisiklik saptanmamustir.
Oysa 3. olguda klinik semptomlar nedeniyle
MRG cekilmistir.

SEDHA'larin erken taninip, total cikarilmasi
rekiirrens riskini, mortalite ve morbiditeyi dii-
strmektedir. Bu nedenle tuberosklerozlu olgu-
larin periyodik BT/MRG ile takibi énemlidir. >

Torres ve arkadaslar: cerrahi kriterler ola-
rak; hidrosefalinin varligi, tiimér boyutlarinda
artis, timor ile uyumlu yeni fokal nérolojik
bulgu gelisimi ve intrakraniyal basing¢ artis
bulgularini almislardir.’

Bizim olgularimizdan ilkinde hidrosefalinin
varligi nedeniyle cerrahi girisim diisiiniilmiis
ancak aile kabul etmemistir. Diger iki olguda
timoér asemptomatikdir. Tarama amach
MRG’de saptanmistir ve olgular klinik ve rad-
yolojik olarak takibe alinmistir.

Sonug olarak SEDHA, TS olgularinda prog-
nozu belirleyen 6nemli bir faktérdiir. MRG’de
kalsifiye olmayan, gadolinium tutan subepen-
dimal nodiil saptanan olgular yakin takibe .
alinmalidir.
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