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N örofibromatozis tip 1 (NF 1) en yayg›n fakomatoz olup, görül-

me oran› yaklaş›k 1/3500’dir (1). Nörofibromatozis tip 1 olgu-

lar›n›n %50’si spontan mutasyonla, geri kalan olgular ise oto-

zomal dominant geçiş ile oluşmaktad›r. Nörofibromatozis tip 1 geni 17.

kromozomda lokalizedir. Nörofibromatozis tip 1 "cafe-au-lait" lekele-

ri, nörofibromlar, pleksiform nörofibromlar, aksiller ve inguinal çillen-

me, optik gliyom, parankimal gliyom ve T2A manyetik rezonans gö-

rüntülemede (MRG) serebellum, pons, mezensefalon, internal kapsül

ve bazal gangliyonlarda hiperintens lezyonlarla karakterizedir (2).

MRG’de T2A görüntülerde hiperintens olarak izlenen bu lezyonlar›n

gerçek natürü bilinmemektedir. Bu lezyonlara eşlik eden nörolojik bir

problemin olmamas› ve lezyonlar›n aç›kca benign özellikler gösterme-

si nedeniyle çoğu yazar bu lezyonlar›n hamartomlar›, heterotopiyi ve-

ya miyelini değişmiş bölgeleri gösterdiğini düşünmektedir (3). Bazal

gangliyon lezyonlar› ise beyaz cevherde izlenen lezyonlardan farkl›

olarak kitle etkisi gösterebilir ve T1A görüntülerde hiperintens olarak

izlenebilir. Beyaz cevhere s›n›rl› lezyonlar ise T1A görüntülerde genel

olarak çevre beyin parankimi ile izointens olarak izlenirler ve kitle et-

kileri yoktur. Morfolojileri ve sinyal özellikleri beyaz cevher lezyonla-

r›ndan farkl› olduğu için bazal gangliyon lezyonlar› ayr› bir antiteyi

temsil edebilir (4). Nörofibromatozis tip 1’in bazal gangliyon ve beyaz

cevher lezyonlar›n›n MRG bulgular› ile ilgili birçok çal›şma mevcuttur.

Ancak bazal gangliyon lezyonlar›n›n temporal gelişimini analiz eden

çal›şmalar oldukça s›n›rl›d›r (5).

Bu çal›şmam›zda NF 1 tan›s› ile takip edilen bir olgumuzda bazal

gangliyon lezyonlar›n›n spontan regresyonunu tart›şt›k.

Olgu bildirisi
Onbir yaş›ndaki k›z olgu ilk olarak 1999 y›l›nda boyun sol yan›nda

kitle nedeniyle hastanemize başvurdu. Olgunun anamnezinden doğum-

da boyun sol yan›nda ciltte bir k›zar›kl›k olduğu ve bu k›zar›kl›ğ›n za-

manla büyüyerek kitleye dönüştüğü öğrenildi. Soy geçmişinde özellik

saptanmad›. Fizik muayene bulgular›: vücudun değişik bölgelerinde 10

adet yaklaş›k boyutlar› 2x2cm’yi bulan "cafe-au-lait" lekeleri mevcut-

tu. Her iki gözde iris üzerinde irili-ufakl› çok say›da Lisch nodülleri iz-

lendi. Verteksten başlayarak sol oksipital bölge ve boyun sol yan› bo-

yunca supraklaviküler alana uzanan yaklaş›k boyutu 20x15 cm’yi bu-

lan pleksiform nörofibrom kitlesi mevcuttu (Resim 1). Pleksiform nö-
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rofibrom kitlesinin sol paravertebral

alan boyunca kaudal uzan›m› ve d›ş-

tan bas›s›na bağl› olarak radyografi-

lerde torakal 1-7. vertebralar düzeyin-

de geniş aç›l› skolyoz deformitesi iz-

lendi. Ayr›ca kranyumda oksipital lo-

kalizasyonda orta hat ve sol temporo-

oksipital yerleşimli olmak üzere nöro-

fibromlar›n bas›s›na bağl› iki adet ke-

mik defekti saptand›. Olgunun nörolo-

jik bak›s› normaldi.  Kranyal MRG

tetkikinde her iki yan globus pallidus

lokalizasyonunda sağdaki yaklaş›k 2

cm, soldaki ise 1 cm çap›nda, T1A gö-

rüntülerde ›l›ml› hiperintens, T2A gö-

rüntülerde ise belirgin hiperintens fo-

kal nodüler lezyonlar saptand›. Lez-

yonlar her iki internal kapsül genu ve

arka bacağ›na uzan›m göstermekteydi.

Olguya 0.1 mmol/kg dozunda gado-

pentetat dimeglumin intravenöz ola-

rak enjekte edildi. Postkontrast T1A

görüntülerde lezyonlarda belirgin

kontrast tutulumu saptanmad›. Lez-

yonlar›n çevresinde ödem paterni ve-

ya kitle etkisi mevcut değildi (Resim

2A-C). Olgunun 24 ay sonraki kontrol

kranyal MRG tetkikinde her iki yan

globus pallidus lokalizasyonunda izle-

nen fokal nodüler lezyonlar›n tama-

men kaybolduğu gözlendi (Resim 3).  

A B

C

Resim 1. Olgunun 11 yafl›nda iken elde olunan postkontrast T1 a¤›rl›kl› koronal görüntüde
sol paryetal bölgeden bafllayarak boyun sol yan› boyunca kaudale uzanan ve belirgin
kontrast tutulumu gösteren  dev pleksiform nörofibrom kitlesi izlenmekte. 

Resim 2. Olgunun 11 yafl›ndaki kranyal manyetik
rezonans  tetkiki. T2A aksiyel görüntüde sa¤da
daha büyük boyutta olmak üzere bilateral globus
pallidus ve internal kapsül lokalizasyonunda
hiperintens nodüler lezyonlar izlenmekte (oklar) (A).
Prekontrast T1A aksiyel görüntüde lezyonlar beyaz
cevhere göre hiperintens olarak izlenmekte (oklar)
(B). Postkontrast T1A aksiyel görüntüde
lezyonlarda belirgin kontrast tutulumu
saptanmam›flt›r (oklar) (C).
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Tart›flma
Nörofibromatozis tip 1 olgular›n›n

kranyal MRG incelemelerinde %94

oran›nda patolojik bulguya rastlan›l-

maktad›r (2). En s›k izlenen patoloji

T2A sekanslarda hiperintens olarak

izlenen fokal alanlar olup, s›kl›kla ba-

zal gangliyonlarda ve beyaz cevherde

izlenir. Baz› bazal gangliyon lezyon-

lar› T1A görüntülerde hiperintens ola-

rak izlenebilir. Beyaz cevher lezyon-

lar› ise T1A görüntülerde izointens

olarak izlenirler (5). Bu sinyal intensi-

telerinin gerçek yap›s› bilinmemesine

rağmen bu lezyonlar›n gliyal doku,

Schwann hücreleri ve melanosit gibi

selüler yap›lar› içeren hamartomlar ol-

duğu kabul edilmektedir (6). Ayr›ca

bu lezyonlar›n heterotopi, anormal

miyelin odağ› ve düşük dereceli neop-

lazm dahil olmak üzere değişik pato-

lojilere ait olabileceğini ileri süren ça-

l›şmalar mevcuttur (7).  T2A görüntü-

lerde  bazal gangliyon ve beyaz cev-

herde hiperintens olarak izlenen lez-

yonlar s›k olarak izlenmektedir. T1A

görüntülerde bazal gangliyon bölge-

sinde hiperintens olarak izlenen fokal

alanlar ise daha az s›kl›kla izlenmek-

tedir. Aoki ve ark. çal›şmalar›nda 53

hastan›n 10’unda T1A hiperintens ba-

zal gangliyon lezyonlar› saptam›şlar-

d›r (3). Terada ve ark. emin olmamak-

la birlikte bazal gangliyon lezyonlar›-

n›n beyaz cevher lezyonlar›ndan fark-

l› olduğunu ve k›sa T1 relaksasyon za-

man›n›n posterior fossa ve serebral

beyaz cevher lezyonlar›ndan farkl›

olarak yaln›zca bazal gangliyon lez-

yonlar› için karakteristik olduğunu

ileri sürmektedir (4). Bildirilmiş çal›ş-

malar›n çoğunda bazal gangliyon lez-

yonlar› spesifik lokalizasyon göster-

mekte, en s›k ve genellikle her iki yan

globus pallidusa yerleşim göstermek-

tedir. Bazal gangliyon lezyonlar›n›n

internal kapsüle uzan›m› birkaç çal›ş-

mada bildirilmiştir (8). Bizim olgu-

muzda da her iki yan globus pallidus

lokalizasyonundaki lezyonlar internal

kapsül genu ve arka bacağ›na uzan›m

göstermekteydi.

Bazal gangliyon lezyonlar›n›n T1A

görüntülerde hiperintens olarak izlen-

mesi hastal›k proçesi taraf›ndan salg›-

lanan paramanyetik metallere, kalsifi-

kasyona, Schwann hücreleri ve/veya

melanin depozitleri içeren hamartom-

lara bağl› olabilir (4). Manyetik rezo-

nans görüntüleme ile NF 1 lezyonlar›-

n›n gösterildiği ve histopatolojik bul-

gular›n›n tan›mland›ğ› bir çal›şmada

serebral pedinkül ve globus pallidus

bölgelerinin doku örneklerinde nons-

pesifik protoplazmik astrogliyozis,

perivasküler gliyozis ile birlikte mik-

rokalsifikasyon odaklar› ve spongi-

form miyelinopati bulgular›n›n izlen-

diği belirtilmektedir (9). Bu çal›şma

fokal hiperintens lezyonlar›n miyelin

vakuolleri ile birlikteliğini göstermek-

tedir. Miyelin vakuolleri histolojik

muayenede boyanma göstermeyen ve

in vivo olarak s›v› içerdiği düşünülen

küçük alanlard›r. S›v› içeren boşlukla-

r›n artmas› ile bu alanlarda daha bü-

yük su difüzyonu beklentisinden yola

ç›k›larak NF 1’li çocuklarda beyin

ADC ("apparent diffusion coeffici-

ent") değerlerinin ölçüldüğü bir çal›ş-

mada hiperintens bazal gangliyon lez-

yonlar›nda ve normal görünümlü be-

yaz cevherde ADC değerlerinin daha

yüksek olduğu gözlenmiştir. Bu çal›ş-

mada yazarlar ADC değerlerinde göz-

lenen art›ş›n gerçek mekanizmas›n›

bilmemekle beraber miyelin miktar›n-

da azalma, miyelin döngüsünde artma

veya demiyelinasyon gibi bir miyelin

patolojisinin varl›ğ›n› ileri sürmüşler-

dir (10). Sunduğumuz olguda da baş-

lang›çta bazal gangliyon lezyonlar›

T1A görüntülerde ›l›ml›, T2A görün-

tülerde ise belirgin hiperintens olarak

izlenmişti. Ancak iki y›l aradan sonra

elde olunan MRG görüntülerinde hem

T1A, hem de T2A görüntülerde izle-

nen patolojik sinyal değişikliklerinin

tamamen kaybolmas› bizlere ilk plan-

da bir miyelin patolojisinin varl›ğ›n›

düşündürmektedir.  

Nörofibromatozis tip 1’in beyaz

cevher ve bazal gangliyon lezyonlar›-

n› uzun süreli takip eden çal›şma say›-

s› s›n›rl›d›r. Sevick ve ark. bazal gang-

liyon lezyonlar›n› hariç tuttuklar› bir

çal›şmalar›nda NF 1’de izlenen beyaz

cevher lezyonlar›n›n 10 yaş alt›nda er-

ken çocukluk döneminde boyut ve sa-

y›s›n›n s›kl›kla artt›ğ›n›, fakat zaman-

la lezyonlar›n rezolüsyona uğrad›ğ›n›,

A B

Resim 3. Olgunun iki y›l sonra 13 yafl›ndaki kranyal manyetik rezonans tetkiki. T2A aksiyel görüntüde lezyonlar tamamen regresyona u¤ram›fl olup, globus pallidus ve
internal kapsül net olarak seçilmektedir (A). Postkontrast T1A aksiyel görüntüde fokal nodüler lezyonlar izlenmiyor (B). 
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10 yaş üzerinde ise lezyonlarda prog-

resyon izlenmesinin neoplazm aç›s›n-

dan yak›n takip gerektirdiğini bildir-

mişlerdir (7). Aoki ve ark. takip ettik-

leri 13 hastan›n 10’unda değişiklik

saptamam›şlard›r. İki olguda lezyon

boyutlar›nda ›l›ml› azalma ve bir olgu-

da ise globus pallidus lokalizasyonun-

da yeni bir lezyon saptad›klar›n› bil-

dirmektedirler. Bu çal›şmada da ya-

zarlar artan yaşla birlikte lezyonlar›n

regresyona uğrad›ğ›n› ve 20 yaş›n

üzerindeki olgularda nadiren görüldü-

ğünü belirtmektedirler (3). Mirowitz

ve ark. 2 y›ll›k bir süre boyunca 3 has-

tada T1A hiperintens bazal gangliyon

lezyonlar›n› takip etmişler ve belirgin

bir değişiklik saptamam›şlard›r (8).

Shu ve ark. T1A görüntülerde hiperin-

tens bazal gangliyon lezyonu bulunan

7 olguyu takip etmişler ve lezyonlarda

herhangi bir ilerleme saptamam›şlar-

d›r (2). Itoh ve ark. 44 olgudan oluşan

çal›şmalar›nda 34 olguda (%77) derin

gri ve beyaz cevher yerleşimli T2A

görüntülerde hiperintens odak sapta-

m›şlard›r. Bunlardan 13 olguyu ortala-

ma 24 ay takip etmişlerdir. Bunlardan

3 olguda lezyon boyutlar›nda artma, 7

olguda ise lezyon boyutlar›nda azalma

saptam›şlard›r. İki olguda lezyon bo-

yutlar›nda değişiklik olmam›ş, 1 olgu-

da ise lezyon boyut değişikliği miks

tip bir patern göstermiştir (5). Yukar›-

da bildirilen çal›şmalar›n tümünde

lezyonlarda herhangi bir kontrast tutu-

lumu bildirilmemiştir. Olgumuzda da

postkontrast MR görüntülerinde belir-

gin kontrast tutulumu saptamad›k.

Ayr›ca lezyonlar›n çevresinde belirgin

ödem paterninin olmamas› ve kitle et-

kisinin bulunmamas›, ayr›ca olguda

nörolojik bir problemin olmamas› ne-

deniyle stereotaksik biyopsi veya cer-

rahi girişim düşünülmedi.  

Nörofibromatozis tip 1’de izlenen

serebral fokal nodüler lezyonlar›n

önemi hala net olarak bilinmemekte-

dir. Bu lezyonlar›n s›kl›kla mental re-

tardasyona, öğrenme güçlüğüne ve

muhtemel bir epilepsi odağ› gibi deği-

şik problemlere neden olabileceği ile-

ri sürülmektedir (6). Baz› yazarlar ise

bu lezyonlar›n preneoplastik olduğu-

nu ve NF 1 hastalar›nda görülebilecek

birçok tümör tipinin muhtemel orijini

olduğu düşünülmektedir (11). Ancak

yukar›da belirtilen birçok takip çal›ş-

mas›nda NF 1’de izlenen fokal nodü-

ler lezyonlar›n genellikle regresyona

uğramas›, bu lezyonlardan gelişmiş

bir neoplazm›n bildirilmemesi ve sun-

duğumuz olguda da lezyonlar›n spon-

tan regresyonu bu lezyonlar›n benign

yap›da olduğunu düşündürmektedir.

SPONTANEOUS REGRESSION OF BASAL GANGLIA LESIONS IN A CASE OF
NEUROFIBROMATOSIS TYPE I (CASE REPORT)

Neurofibromatosis type 1 is characterized on magnetic resonance imaging by optic
nerve gliomas, parenchymal gliomas, and foci of prolonged T2 relaxation involving
the brainstem, cerebellum, midbrain, internal capsule, and basal ganglia. We report
a child with neurofibromatosis type 1 in whom serial magnetic resonance imaging
demonstrates spontaneous regression of basal ganglia lesions. These lesions, charac-
terized on magnetic resonance imaging by increased signal intensity on T1- and T2-
weighted sequences, involved the globus pallidus and internal capsules in a bilate-
ral fashion.
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