Ondokuz Mayis Uni. Tip Fak. Derg. 6 (1) : 109 - 116 1989

TUBEROS SKLEROZ: )
ULTRASONOGRAF] VE BILGISAYARLI TOMOGRAF! BULGULARIF

Dr.M.Bekir Selculc™*  De.Sacic Yildigh+* Dr.ibrahim Yaziciofhytrts

Dr.Faik Yilmagzisiis

- TOMOGRAPHIC FINDINGS TUBEROUS
SECLEROSIS : A CASE REPORT

In thi why, a case with tuberocus sclervosis is presented and
characteristic lesions of the disease is demonstrated by
convantional radiclogic technigues, ultrasonography and

computerized tomography. The relevant literature has also been
reviewed.
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Tuberos sklerosis; adenoma sebaseum, epilepsi ve mental retardasyon
kardinal t¢lust ile seyreden otozomal dominant gecisli heredofamil-
yal bir hastaliktir. U¢ germ yapragindan da koken alan cok cesitli
deri lezyonlart ile karakterizedir. Tuméral lezyonlarin veri, genellikle
bobrekler, dalak, kalp, akciger gibi organtardir. Yaklasik 1/3 olguda
iskeiet sistemi lezyonlart bulunur. adyolojik  bulgular hastaligin
tansinda  olduk¢a vararhidir. Bu calismada, Ondekuz Mayis Univer-
siesi Tip Faktltesi Radyoloji Anabilim Dali'nda cesitli tibbi gbriin-
tileme teknikleri ile tammladigimiz karakteristik multisistem tutu-
lumu gosteren bir tuberos skleroz vakasi takdim edilmis ve konu
ile ilgili literatiir gozden gecirilmistir,

YVaka Takdimi

DK (Protokol WNo0.226762). 31 yasinda erkek hasta, idrarindan kan
gelmesi Gzerine Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakaltesi Hastane-
si'ne bagvurdu. Bu yakinmasimn son 3-4 gindlir oldugu ayrica sag
yan agristniin bulundugu ogrenildi. Oz ve soygecmisinde bir ozellik
yokti.

Fizik incelemesinde; hastamn ylziinde, peroral ve prenazal lokali-
zasyonda pyodermik, sebase adenom ile uyumlu lezyonlar dikkati
gekiyordu {Resim ). KB: 140/80 mmHg idi. Sag bobrek ele geliyor-
du, Greter traseleri serbestti. Diger sistemik muayene bulgular: nor-
mal olarak degerlendirildi.

Laboratuvar tetkiklerinde; sedimentasyen 1/2 saatte & mm, | saatte
31 mm idi. fdrar analizinde, reaksiyon asit, albumin eser, glukoz

{-), mikroskopik incelemesinde 3-4 eritrosit, 8-9 iokosit tesbit edildi.

Radyolojik tetkiklerinde; 2 yonlti kafa grafisinde, orta hatta amorf
kalsifikasyonlar iziendi (Resim 2). Bilatera! el-bilek grafisinde, fa-
lankslarda kortikal ve subkortikal lokalize kist benzeri lizik olusumlar
dikkati cekiyordu (Resim 3). Akciger ve iki yonlt lumbosakral ver-
tebra grafileri normal olarsk degeriendirildi. Intrave pyelografi
tetkikinde, sag bobrek st pol kalisiyel yapilarda lirgin bast etkisi
gosteren, kitle ile uyumly, yumusak doku dansitesinde artma dikkati
cekiyordu. So! bobrek normalden buyiktil ve kalisiyvel infindibulumlar-
da incelme ve yaylanmalar meveutty, Ureterler ve mesane normal
olarak degerlendirildi (Resim 4}, Batin ultrasonografisi {US) tetkikinde,
karaciger parankiminde hemanjiom olarak de wirilen, cesitli
boyutlarda multipl hiperekojen nodiller goriinimler meveuttu. Sag
bobrek 4st polde yaklagik 6x7 cm boyutlarinda solid kitle goziendi.
Ayni ozellikte, ancak daha kicitk boyutlarda bir kitle de sol bobrek
orta pol lokalizasyonunda mevcutiu. Ayrica her iki bobrekte multipl
kortikal kistler izlendi (Resim 5).

N

Bilgisayarli Beyin Tomografisi (BBT) tetkikinde, supratentorial kesitler-
de her iki hemisfer bazal ganglionlarda ve paraventrikiler lokalizas-
yonda multipl amor{ kalsifikasyonlar dikkati cekiyordu (Resim 6.
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Resim 1: Ylzde sebase adenom ile uyumlu lezyonlar.

Resim 2: P.A.Kafa grafisi, orta hatta amorf kalsifikasyonlar.
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Resim 3: Bilateral el-bilek grafisi, falankslarda kortikal ve.
stbkortikal kist benzeri 1itik olusumlar,

Resim 4: IVP, sag bibrek ist pol kalsiyel yapilarda basi etkisi gosteren,kit-
le ile uyumlu yumusak doku dansitesinde artma (oklar) gorilmektedir.
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Resim 5: Vakanin bt'jt;rek ultrasbhog;‘afisl.

Resim B: Vakanin bilgisayarli beyin tomografisi, paraventrikiler
amorf kalsifikasyonlar.
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Abdomen BT tetkikinde her iki bébrek parankiminde heterojen doku
yapist icerdigi tesbit edilen hamartomatsz kitleler mevcuttu. Solid
ve kistik komponentli kitlelere bagli olarak her iki bobrek normal-

den baytuk boyutlarda idi. Bobrekler fonksiyonel olarak normaldi
{(Resim 7).

Resim 7: Abdominal BT tetkiki, her iki bBbrekte de hamartomatdz
kitleler girilmektedir.

TARTISMA

Tuberos skleroz; adenoma sebaseum, epilepsi ve mental retardasyon
klinigi ile seyreden, ¢ germ yapragindan da koken alan, otozomal
dominant gegisli, heredofamilyal bir hastalikti’? . Von Recklinghausen
1863'de tuberos sklerozlu ilk vakayr bildirmistir. Hastalik tablosuy,
daha sonra 1880'de Bourneville tarafindan klinik bir sendrom olarak
tariflenmistir®,

Nérclojik ve dermatolojik bulgu ve belirtilerle taninan tuberos skle-
rozun asil lezyonu, hamartoma denilen, normal bir organdaki dokular-
dan olusan, fakat miktari, diizeni veya maturasyon derecesi bozulup
timor gibi buytyebilen ve davranabilen konjenital benign olusumlar-
dir. Tubeos sklerozda hamartomlar; beyinde kortikal tuberler, reti-
nada fakomalar veya hamartomalar, deride anjiofibromlar veya ade-
noma sebasseum, kalpde rabdomyomlar, kemikte sklerotik lezyonlar,
akcigerde lenfanjiomlar ve bobrekte anjiomyolipomlar veya renal
kistler olarak ortaya cikarlar®.

Tuberos sklerozlu hastalarin  %40-80'inde renal anjiomyolipomlar
gozlenmektedir. Genellikle multipl, bilateral ve asemptomatiktirler*:® .
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Ancak, bazan bu lezyonlar, kitle etkileri ile lokalize olduklari organ-
larda hasara yolacacak problemlere neden olabilmektedirier. Sayi
ve buyukluk olarak renal yetmezlik olusturabilecek kadar gogalabilir—
ler veya kronik ya da akut olarak spontan kanayabilirler” ki bu
da yagam! tehdit edebilir.

Abdominal agri, abdominal kitle ve wremi gozlenen diger bulgu-
lardir*+®. Anjiomyolipomlarin hala aciklanamamis bir nedenle atege
sebep olduklar1 rapor ediimig\tirs.

Tuberos sklerozda gozlenen ikinci renal lezyon kistlerdir. Bunlar
anjiomyolipomlardan daha az siklikta gozlenir ve genellikle tuberos
sklerozlu cocuklarda gorular. Stillwell ve arkadaglari yayinladikiart
274 tubeos sklerozlu hastadan f(giinde polikistik bobrek oldugunu
belirtmislerdir *

Insanlarda %12'ye varan oranlarda kiicik lipomlar, myolipomlar ve
anjiomyolipomlar gelisebilmesine ragmen multipl veya bilateral anjio-
myolipomu olan hastalarda o¢ncelikle tuberos sklerozdan stiphe edil-
melidir. Anjiomyolipomlarin renal hicreli karsinomadan ayirici tanisi-
nin yapilmasi gereklidir. Tuberos skleroz'da gorillen renal anjiomyo-
lipomalar multisentrik ve bilateral izlenirler. Renal hiicreli karsinoma-
larin %>5'den azi bilateraldir *

Tuberos sklerozlu hastalarda renal anjiomyolipoma, renal neoplasm
veya polikistik hastallk ayni bobrekte mevcut olabilir. 20'den fazla
olguda polikistik hastalikli renal hicreli karsinom bildirilmistir * .
Vakamizda da her iki bobrekte mikst tipte solid lezyonlar ve Kkistik
olusumlar mevcuttu. Bunun yaninda, tuberos sklerozun onemli o6zellik-
lerinden olan yiizdeki sebase adenomlar, intrakranial Kkalsifikasyon-
lar ve falankslarda kist benzeri olusumlar dikkate c¢ekmekteydi.

Renal lezyonlarin tanisinda laboratuvar c¢aligmalart nadiren kullanila-
bilir. Mikroskopik hematiiri mutad degildir ve gross hematiriden cok
daha az sikiitkta goralar M

Tuberos skleroz (¢ tip beyin lezyonu ile beraberdir; kortikal tuber-
ler, ventrikiiler lezyonlar ve beyaz cevher lezyonlari. Beyaz cevher
en az etkilenen alandir’ . Bazal ganglion (%50), periventrikiiler ve
serebellumda (%7-15) kalsifikasyonlar gozlenir8 . Lateral ventrikil
ve kortikal tiberlerdeki subepandimal nodual varligy klasik ve vazge-
cilmez bir bulgudur. Direkt grafilerde daha sonra gosterilebilen peri-
ventrikiiler kalsifikasyonlar BBT ile daha erken teshis edilirler. Bu
nedenie BT tuberos skleroz tanisinda vazgecilmez bir tetkik yontemi-
dir. Vakalarin vyaklasik 1/3'ande iskelet sistemi lezyonlari bulunur’.
Baslica iskelet degisiklikleri vertebral cismin posterior kesiminde
ve pedikiillerde yuvarlak dansiteler, kraniumda i¢ tabula ve diploe
mesafesinde fokal sklerotik plaklar ve bazal ganglion lokalizasyonunda
kalsifikasyonlar g.e]dindedirz’B. 2/3 vakada el ve ayak falankslarinda
gorialen kist benzeri degisiklikler, metakarp ve metatarslarda olugan
irregiiller periosteal yeni kemik olusumlart geklindeki radyolojik bulgu-
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lar patognomoniktir?®.

En az sikiikta akcigerler tutulur. Diffiz nonspesifik interstisyel fib-
rosis, ileri vakalarda ise "bal petegi akciger" goruntimi olugur 2'%,
Bu gortintm histiositosis-x grubu hastaliklar, sarkoidosis, kollagen
doku hastaliklari, pnémokonyosis ve akcigerin progressif idiopatik
fibrosisinde de goriulebileceginden tuberos sklerozun ayirict tamsinda
diger radyolojik bulgular oluk¢a 6nemli rol oynar.

Sonug olarak, tuberos sklerozun tamsinda cesitli tibbi goriintileme
tekniklerinin rolti ¢ok buyiiktir. Bu makalede takdim etmis oldugumuz
vakada da konvansiyonel radyolojik teknikler tanisal bilgiler vermis-
tir. Ancak tuberos sklerozun en 6nemli belirtisi olan renal anjiomyoli-
pom ayrintili olarak US ve BT tetkik yontemleriyle ortaya konmus
ve vaka hastahigin bu asamada gerektirdigi konservatif tedaviye
alinmistur.
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