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Editore mektup / Letter to editor

Erigkin donemde tani konan bir nérokutanéz sendrom olgusu: Tiiberoskleroz

A neurocutanous syndrome diagnosed in an adult patient: tuberous sclerosis

Eylem DEGIRMENCI," Taner DEGIRMENCI,” Nida KACMAZ,® Nedim OLGUN*

Sayin editor,

Tuberoskleroz basta beyin olmak Uzere cilt, bobrekler
ve kalp gibi organlarda hamartomlarla karakterize, oto-
zomal basat gecen bir nérokutan6z sendromdur. Bu
sendroma nobetler, zeka geriligi ve tipik cilt lezyonlar
nedeniyle genellikle erken cocukluk ddneminde tani
konur; bazi olgularda ciddi morbidite ve mortaliteye sa-
hiptir ve tanisi ancak erigkin ddnemde konabilmekte-
dir.! Bu yazida yillarca nonepileptik psikojen ndbet tani-
sl ile izlenen bir tuberoskleroz olgusu sunulmaktadir.

OLGU

Cocukluktan beri hemen her giin biling degisikligi olma-
dan dalginhk, vicutta uyusukluk ve ortalama haftada bir
kez biling bulanikhdi ile basin ve gbzlerin saga dénmesi,
sonra kendi etrafinda dénme ve otomatizmalarin eslik
ettigi ndbetleri olan 23 yagindaki kadin hasta poliklinikte
degerlendirildi. Hastanin yillardir nonepileptik psikojen
ndbet tanisiyla izlendigi 6grenildi. Fizik muayenede
¢enede ve her iki malar bélgede kahverengi pigmente
paptiller, sol ayak orta parmakta periungual fiborom sap-
tandi. Uzun sireli elektroensefalografi monitérizasyo-
nunda sol hemisfer temporal bélgeden kaynaklanan epi-

leptiform anormallik tespit edildi. Beyin BT goriintileme-
sinde bilateral diizgin sinirli nodiler kalsifikasyonlar
vardi (Resim 1). Beyin MRG sag kaudat nlkleus bas
kesimi lokalizasyonunda, sagda paryetal lob posterior
kesiminde (Resim 2a) ve solda slperior ve inferior tem-
poral girus posterior kesimlerinde kalsifikasyonlar vardi
(Resim 2b). Dermatoloji tarafindan yapilan cilt biyopsisi
sonucunda tuberoskleroz tanisi kondu. Diger organ
tutulumlari agisindan patoloji saptanmadi. Antiepileptik
tedavisi duzenlenen hastada ndbet siklijinda azalma
g6zlendi.

TARTISMA

Tuberoskleroz siklikla gocukluk ¢aginda tani konan oto-
zomal basat gegcisli nérokutan6z bir sendromdur. Send-
romun belirgin norolojik 6zellikleri zeka geriligi, nébetler
ve davranis bozukluklaridir.>® Ancak higbir norolojik
bozuklugun olmadigi hafif formlar da vardir. Zeka geri-
ligi olan godu hastada epilepsi vardir, ancak hastalarin
cogunda ndbetlerle beraber zeka normaldir.* Bu durum,
eriskinlige kadar tani konamamasina neden olmaktadir.
Bu olgudaki gibi, tipik radyolojik bulgularin varhgi tani
konmasi ve tedavi karari igin yol gdsterici olabilir.

Resim 1. Beyin BT - Bilateral lateral ventrikiillerin frontal hornlari komsulugunda en biiy(igii sagda 1 cm. ¢apta izlenen diizgiin sinirli
nodtiler kalsifikasyonlar. Resim 2. Beyin MRG - (a) Sagd kaudat niikleus bas kesimi lokalizasyonunda tiim sekanslarda sinyalsiz
izlenen ve kontrastlanma géstermeyen 6x5 mm boyutlu ve sag pariyetal lob posterior kesiminde lezyonlar (kalsifikasyon). (b) Sol
sliperior ve inferior temporal girus posterior kesimlerinde korteksten bilateral retrotrigonal beyaz cevhere uzanan, T1 agirlikli
kesitlerde izointens, T2 agirlikli kesitlerde hiperintens izlenen ve kontrastlanma géstermeyen lezyonlar (kalsifikasyon)
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