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Norofibromatozis tip-1 tanisi ile takip edilen hastalarda beyin
dokusunda tanimlanan lezyonlarin degerlendirilmesinde ADC agirhikl
goruntilemenin tanidaki
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Giris

Von Recklinghausen hastaligi olarak da bilinen
norofibramatozis tip -1 (NF1) norokutanoz
sendromdur. Insanlarda 17. Kromozomda lokalize
olan bir gen tarafindan kalitim gosterir ve 3000-
4000 kisiden birini etkilemektedir. [1]

Parankimal MRG

lezyonlar, T2 agirhiklt

kesitlerinde hiperintens fokal alanlar olarak
izlenmektedir ve bu hastaligin siklikla goriilen
Ozelliklerindendir. Dentat niikleus ,talamus , bazal
ganglion , beyin sap1 , subkortikal beyaz cevher en
cok tutulan alanlardir. Tanimlanmamis parlak
objeler (UBOs) de denen bu fokal parankimal
lezyonlar NF-1 hastast ¢ocuklarin %40-93’{inde
goriilmektedir. Intramyelinik 6dem dolayisiyla
heterotopia, gliozis, diisiik dereceli astrositomalar,
atipik glial infiltrasyonlar, mikrokalsifikasyon
odaklari, displaziler ve spongiyoz ya da vakuoler
degisiklikleri icerebilir. [1-4]

Brownian hareketi olarak da adlandirilan, su
molekiillerinin rastgele hareketi hiicresel yapilar,
hiicre duvarlari1 ve lokal doku bundle’inin
yonelimi gibi yalnizca kendi lokal gevreleri ile
smirlanir. Molekiillerin net difiizyonu goriiniisteki

difiizyon katsayisi (ADC) olarak adlandirilir. NF-

1 hastalarinin beyninde difiizyon anomalileri
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bulunmasi, mikroyapisal anomalilerin oldugunu
kanitlamaktadir. [1,5-7]

Bu c¢alismada amacimiz NF-1 tanis1 ile beyin
MRG  ¢ekilen ¢ocuk hastalardaki UBO
lezyonlarinin ADC degerlerinin lokalizasyon ve
yasa gore degerlerinin belirlenmesidir .

Materyal ve Metod

Pediatrik radyoloji klinigimize Ocak 2010 -
Haziran 2015 tarihleri arasinda NF-1 tanisi ile
takip edilen ve beyin MR 1 ¢ekilen ¢ocuk
hastalarin agirlikli

difiizyon gorlintlileri  ve

konvansiyonel sekanslari retrospektif —olarak

degerlendirilmistir. Calismada 53 adet hastanin
(21 kadin , 32 erkek ), (yas : 9,75 +4.05) 89 adet
lezyonu incelenmistir. Lezyonlarin  simetrigi
normal olan hastalarda normal dokudan da 6l¢iim
yapilmistir. Ayrica 24 adet saglikli (13 kadin, 9
erkek ), ( yas: 8,12 £3,24) géniilliiniin beyin MRG
si kontrol grubu olarak degerlendirilmistir.
Incelemeler MRG, 1.5T sistemi ile yapilmistir
(Philips, Achieva, The Netherlands).
Degerlendirilen goriintiileme sekanslari, (FLAIR)
stv1 zayiflatilmis inversiyon recovery,( T2 agirliklh
hizli spin eko (TR: 6000, TE:110, TI: 2000 ms),
T2 agirlikli hizli spin eko (TR: 4530, TE:100 ms),
ve T1 agirliklh goriintiileme (TR: 560, TE: 15 ms)
dir. Beyin MR’1

yalmizca T2 agirlikh
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goriintiilerde goriilebilen hiperintens lezyonlarin
dagilimi, sayisi, boyutu ag¢isindan analiz edilir ve
kontrast tutmamasi veya kitle etkisi olmamasi ile
karakterize edilir. Bu lezyonlar, “UBO” lar olarak
smiflandirilirlar.

ADC haritasindan ve b:1000 agirlikh
goriintiilerden  belirlenen alanlarda dairesel ilgi
alanlarm  (ROI) yonsel ADC ortalamasini
hesapladik. Lezyonlar lokalizasyonlarina gére dort
gruba ayrilarak incelenmis olup her bir grup igin
mean ADC degerleri oOl¢iilmiistiir Lezyon
lokalizasyonlar1 dentat niikleus , talamus , bazal
ganglion , beyin sap1 olarak belirlenmistir . (Figiir
1-3)

Istatiksel analiz

Tim istatistiksel analizler piyasada satilan SPSS
21.0 yazilim paketi ile yapilmistir. Sonuglar,
tablolarin kolay anlagilabilmesi igin
ortalamatstandart sapma seklinde sunulmustur.
Tim Olgtimler, tiim gruplarda Kolmogorov-
Smirnov testi ile normal dagilimda gosterilmistir.
Tek yonlii varyans analizi (ANOVA) testi, gruplar
arasindaki ADC degerlerinin kiyaslanmasinda
kullanilmigtir. Pearson korelasyon testi ise farkli
lokalizasyonlardaki UBO ve kontrol grubundaki

ADC degerleri ve yas arasindaki korelasyonu

degerlendirmek igin kullanilmistir. Mann-Whitney

——

84

U iki yonli test infra ve supratentoriyal

UBO’larin  arasindaki ~ ADC  degerlerinin
karsilagtirilmasinda  kullanilmistir. p  degerinin
0.05’in altinda olmas istatistiksel olarak belirgin
olarak nitelendirilmistir.

Sonuglar

Lezyon sayis1 dentat nukleusta 32 , bazal ganglion
diizeyinde 34, beyin sap1 i¢in 10 adet , talamus
icin 13 adet olarak hesaplanmistir. Mean ADC
degerleri  dentat niikleus igin 1058 ,1563 =+
59,88 ,talamus i¢in 1031,0769 =+90,78 ,bazal
ganglionlar igin 1099 ,0294 + 60, 17 , beyin sap1
icin 1061 ,40 +£109,60 .Lezyon ¢ap1 olarak en
biiyiik olanlar talamusta iken (9,17 £0,47 mm ) en
kiigiik olanlar beyin sap1 diizeyinde (6.5 + 0.56
mm ) dir .Olgiilen roi ¢ap1 ortalama olarak bazal
ganglion diizeyinde 0,.88 +0.5 iken beyin sapi
diizeyinde 0.23 £0.06 olarak 6l¢lilmiistiir.

Dentat niikleus , talamus , bazal ganglion , beyin
sapt UBO’lardaki ADC degerleri

kontrol grubu

ile kiyaslandiginda belirgin olarak yiiksek
bulunmustur. (p=0.01)

Supra (n=47) ve infratentoriyal (n=42) UBO’larin
ADC degerleri arasinda istatistiksel olarak
belirgin bir fark bulunmaktadir. ( (p = 0.01).
Normal goriintimlii bir dentat niikleus , talamus ,

bazal ganglion , beyin sapt degerleri ve yas
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arasinda negatif bir korelasyon bulunmustur.
(strastyla, r=—0.25, —0.4, —0.43, and —0.52).

Tartisma
Difiizyon

agirhkli  goriintiileme(DWI)  su

molekiillerinin rastgele hareketine dayanir ve
dokular1 yapisal ozelliklerine gore degerlendirme

imkani sunar . [1] DWI, yiiksek manyetik alan

farki uygulanmasi esnasinda biyolojik dokularda

su molekiillerinin kantitatif ~ Slglimiiniin

yapilmasint  saglar.  Ayrica, ger¢ek(dogru)

diflizyon goriintiileri (b = 1000 s/mm2), ADC
haritalari, lezyonlar ve normal beyin dokusu
arasindaki sinyal farkimi ortaya c¢ikarirlar. ADC

dokularin  hiicresel kompartmanlarin  yapisal

ozelliklerini yansitir ve suyun dokular arasindaki

total diflizyonunun rotasyonla degismeden

Olglilmesini saglar [1]. NF-1 ile ilgili var olan

patolojik bilgiler, UBO’lar ve demyelinizasyon

sirecinin ileri bir kanmiti olabilecek myelin

vakuolleri arasinda bir iligki gostermektedir.[8,9]

Hiperintens lezyonlar, daha yaygin myelin
hastaliklarindansa, fokal olarak daha ciddi
hastaliklar1 ~ gostermektedir. ~ NF-1  hastasi
cocuklarin  beyinlerinde DWI ‘de myelin

miktarinin azalmasi, myelin turn-overinin artmast
ya da demyelinizasyon gibi myelin ile ilgili

sorunlart bildirmistir. [1,6,10] Demyelinizasyon
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olan hastaliklarda, normal myelin yapisinin kayb1
ve akson kaybi, ADC ‘de artisa sebep olan
ekstraselliiler ~ boslugun  genislemesine  yol
acmaktadir[6,11]. UBQO’lardaki daha yliksek ADC
degerleri, normal bir beyin parankimasi ile
karsilastirildiginda bu bolgelerdeki gorece
yiiksek molekiiler hareketliligi gostermektedir.
Bizim calismamizda, UBO’larin ADC
degerlerinin, kontrol grubuna gore artmis olmasi
bir

demyelinizasyon gibi myelin  hastaligini

gostermektedir. Ayrica,  supratentoriyal

UBO’lardaki ADC degerlerinin infratentorial
olanlara kiyasla belirgin olarak daha yiiksek
olmasi, supratentoryal seviyede daha belirgin bir
demyelinizasyon gosterir. Bizim c¢alismamizdaki
supratentoriyal UBQO’larda gozlemlenen ADC
degisiklikleri, literatiirde tanimlanana
benzerdir[1].

UBO’larin, genellikle yetiskin NF-1 hastalarinda
goriilmedigi ve siklikla ikinci dekatta spontane
regresyon goriildiigi bildirilmistir[1,5,6]. Yasla
birlikte T2 agirhikli gortintiilemelerdeki sinyal
anomalilerinin  rezoliisyonu, beyindeki su
igceriginin degisimini yansitiyor olabilir. [1,12]
UBO’larin regresyon ve rezoliisyonu NF-1 geni

irlinli olan , esas olarak yetiskinlerde sinir

sisteminde eksprese edilen nérofibromin ile
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aciklanabilir. [1] Bizim ¢alismamizda normal

goriinen mezensefalon, hipokampus, talamus,
globus pallidusun ADC degerleri ve yas arasinda
istatistiksel olarak belirgin negatif bir iliski vardir.
Bu bulgu, myelinasyon organizasyon ve myelin
bozuklugunun tamirini gosteriyor olabilir.
Sonug

Dentat niikleus ,talamus , bazal ganglion ,
kontrol

beyin sapt UBO’larin ADC degerleri

grubu ile kiyaslandiginda belirgin  sekilde

artmistir. Ek olarak, supratentorial kesimdeki

lezyonlarin ~ ADC  degerleri  infratentorial

alandakilere oranla daha yiiksektir.

Figiir-1: 7 yasinda erkek hasta ve norofibromatozis tip 1 tanisi ile
takip edilen hastanin (a) sag bazal ganglion diizeyinden yapilan
ADC elde olunan degerler
1030 dir) .(b) Aymi

hastanin aksiel T2 agirlikli incelemesinde sagda bazal ganglion

6lgtimiinde

goriintiilenmektedir.( ortalama ADC degeri :

diizeyindeki hiperintens goriiniim izlenmektedir.
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Figiir-2: 9 yasinda erkek hasta ve ndrofibromatozis tip 1 tanisi ile
takip edilen hastanin (a) sag dentat niikleus diizeyinden yapilan

ADC Ol¢iimiinde elde olunan degerler

goriintiilenmektedir.( ortalama ADC degeri : 1083 dir) .(b) Aym
hastanin koronal T2 agirlikh incelemesinde sagda dentat niikleus

diizeyindeki hiperintens goriiniim izlenmektedir.

Figiir-3: 11 yasinda kiz hasta ve ndrofibromatozis tip 1 tanist ile
takip edilen hastanin (a) solda talamus diizeyinden yapilan ADC
Ol¢iimiinde elde olunan degerler goriintiilenmektedir.( ortalama
ADC degeri : 1025 dir). (b) Aymi hastanin aksiel T2 agirlikli
incelemesinde solda talamus diizeyindeki hiperintens goriinim

izlenmektedir.
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