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NOROKUTAN HASTALIKLARDA (FAKOMATOZLAR)
NORORADYOLOJIK DEGERLENDIRME

GiRIS

Fakos Yunancada dogum lekesi anlamina gel-
mektedir. Bazi dogum lekeleri herhangi bir
saglik sorunu olusturmaksizin yillar iginde ta-
mamen ortadan kalkabildigi gibi; bir kisim do-

gum lekeleri ise 6nemli patolojik durumlarla
birliktelik gosterebilmektedir.

Bu hastalik grubunun genel ismi norokii-
tanoz hastaliklar, diger bir ifadeyle fakoma-
tozlardir. Norokiitandz hastaliklar isminden
de anlagilabilecegi gibi baslica sinir sistemi ve
deri bulgulariyla kendini gosterir. Ailesel gegis
olabildigi gibi sporadik olgulara da rastlanabil-
mektedir.

Radyolojik goriintillemenin amaci ve 6ne-
mi su sekilde 6zetlenebilir.

Bu hastalik grubunda tiimor predispozan
sendromlar yer almaktadir. Artmis neoplazm
siklig1 ve etkilenen bireylerin geng yasta olmasi
sebebiyle goriintiileme ile erken tani ve takip
6nem arz etmektedir.

Bu grup igerisinde en sik goriilen baglica
hastaliklar: Norofibromatozis tipl / tip 2, Tu-
beroz Skleroz, Von Hippel Lindau Sendromu
ve Sturge Weber Sendromudur. Noérofibro-
matozis tip 3 ise schwanomatozis ile seyreden
daha nadir goriilen bir alt gruptur.

Fadime GUVEN!
Okan CAKIR?

NOROFIBROMATOZIS TiP 1 (NF1)

Von Recklinghausen hastaligi veya periferal
norofibromatozis olarak da bilinir. Otozomal
dominant gegis gostermekte olup otozomal do-
minat gegis gosteren en sik santral sinir sistemi
hastaligidir. Goriilme siklig1 1:2600 ile 1:3500
arasindadir. 17q 12 kromozomunda tutuluma
bagli olarak noérofibromin protein yapiminda
sorun olusur. Norofibromin timor baskilan-
mas1, noral kok hiicre ¢ogalmasinda, damar
duvar bitiinliigiinde, kemik olusum ve yeni-
den modellenmesinde, myelinizasyonda, gorev
almaktadir."¢

NF1 Kklinik bulgular1 arasinda cilt bulgu-
lar1 olarak cafe-au-lait lekeleri, aksiller ya da
inguinal deri katlantisi(freckling), kiitanoz
norofibramlar, pigmente iris hamartomlar:
(lisch nodiilleri) yer alir. Optik yolak gliomlars,
pleksiform norofibrom, makrosefali, 6grenme
gligligti, boy kisaligi, skolyoz, sfenoid kanat
displazileri, osteoporoz ve vaskiiler displaziler
diger klinik bulgulardur.

Goriintiileme bulgular: igerisinde beyaz
cevher lezyonlar1 siktir. Serebellar dentat ce-
kirdekler, globus pallidus, talamus, beyin sapx,
pons, orta beyin ve hipokampus etkilenmistir.
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Resim 10(a-d). Aksiyel planda farkli diizeylerden elde olunan kontrast 6ncesi (a-b) ve kontrast sonrasi (c-d)
T1-AG MRG goriintiilerinde sag frontal ve sol parietal leptomeningeal yiizeylerde “pial anjiyomatozis ile
uyumlu belirgin kontrastlanmalar izleniyor (oklar).
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