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EriĢkin dönemde tanı konan bir nörokutanöz sendrom olgusu: Tüberoskleroz 
 

A neurocutanous syndrome diagnosed in an adult patient: tuberous sclerosis 
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Sayın editör, 
 
Tüberoskleroz baĢta beyin olmak üzere cilt, böbrekler 
ve kalp gibi organlarda hamartomlarla karakterize, oto-
zomal baĢat geçen bir nörokutanöz sendromdur. Bu 
sendroma nöbetler, zeka geriliği ve tipik cilt lezyonları 
nedeniyle genellikle erken çocukluk döneminde tanı 
konur; bazı olgularda ciddi morbidite ve mortaliteye sa-
hiptir ve tanısı ancak eriĢkin dönemde konabilmekte-
dir.

1
 Bu yazıda yıllarca nonepileptik psikojen nöbet tanı-

sı ile izlenen bir tuberoskleroz olgusu sunulmaktadır.  
 
OLGU  
 
Çocukluktan beri hemen her gün bilinç değiĢikliği olma-
dan dalgınlık, vücutta uyuĢukluk ve ortalama haftada bir 
kez bilinç bulanıklığı ile baĢın ve gözlerin sağa dönmesi, 
sonra kendi etrafında dönme ve otomatizmaların eĢlik 
ettiği nöbetleri olan 23 yaĢındaki kadın hasta poliklinikte 
değerlendirildi. Hastanın yıllardır nonepileptik psikojen 
nöbet tanısıyla izlendiği öğrenildi. Fizik muayenede 
çenede ve her iki malar bölgede kahverengi pigmente 
papüller, sol ayak orta parmakta periungual fibrom sap-
tandı. Uzun süreli elektroensefalografi monitörizasyo-
nunda sol hemisfer temporal bölgeden kaynaklanan epi-

leptiform anormallik tespit edildi. Beyin BT görüntüleme-
sinde bilateral düzgün sınırlı nodüler kalsifikasyonlar 
vardı (Resim 1). Beyin MRG sağ kaudat nükleus baĢ 
kesimi lokalizasyonunda, sağda paryetal lob posterior 
kesiminde (Resim 2a) ve solda süperior ve inferior tem-
poral girus posterior kesimlerinde kalsifikasyonlar vardı 
(Resim 2b). Dermatoloji tarafından yapılan cilt biyopsisi 
sonucunda tüberoskleroz tanısı kondu. Diğer organ 
tutulumları açısından patoloji saptanmadı. Antiepileptik 
tedavisi düzenlenen hastada nöbet sıklığında azalma 
gözlendi. 
 
TARTIġMA 
 
Tüberoskleroz sıklıkla çocukluk çağında tanı konan oto-
zomal baĢat geçiĢli nörokutanöz bir sendromdur. Send-
romun belirgin nörolojik özellikleri zeka geriliği, nöbetler 
ve davranıĢ bozukluklarıdır.

2,3
 Ancak hiçbir nörolojik 

bozukluğun olmadığı hafif formları da vardır. Zeka geri-
liği olan çoğu hastada epilepsi vardır, ancak hastaların 
çoğunda nöbetlerle beraber zeka normaldir.

4
 Bu durum, 

eriĢkinliğe kadar tanı konamamasına neden olmaktadır. 
Bu olgudaki gibi, tipik radyolojik bulguların varlığı tanı 
konması ve tedavi kararı için yol gösterici olabilir. 

 

  
Resim 1. Beyin BT - Bilateral lateral ventriküllerin frontal hornları komşuluğunda en büyüğü sağda 1 cm. çapta izlenen düzgün sınırlı 
nodüler kalsifikasyonlar. Resim 2. Beyin MRG - (a) Sağ kaudat nükleus baş kesimi lokalizasyonunda tüm sekanslarda sinyalsiz 
izlenen ve kontrastlanma göstermeyen 6x5 mm boyutlu ve sağ pariyetal lob posterior kesiminde lezyonlar (kalsifikasyon).  (b) Sol 
süperior ve inferior temporal girus posterior kesimlerinde korteksten bilateral retrotrigonal beyaz cevhere uzanan, T1 ağırlıklı 
kesitlerde izointens, T2 ağırlıklı kesitlerde hiperintens izlenen ve kontrastlanma göstermeyen lezyonlar (kalsifikasyon) 
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