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Giris: Atipik teratoid rabdoid tiimoér (ATRT) agresif seyirli nadir goriilen bir embriyonel tiimériidiir. Erkeklerde daha
sik olmak tizere erken ¢ocukluk doneminde goriilmektedir. Yerlesim yeri genellikle posterior fossa olmakla beraber
supratentorial bolgede de goriilebilir. Radyolojik bulgular nonspesifiktir, koroid pleksus papillomlar: ve medulloblastom
ile benzer morfolojik 6zellikler gosterebilir. Klinik bulgular yasa ve tiimériin yerlesimine gore degisir. U¢ yagin altindaki
olgular siklikla kusma, letarji, irritabilite, hidrosefali, makrosefali gibi nonspesifik semptomlarla bagvururken, daha
biiyiik ¢ocuklarda intrakraniyal basing artis1 ve lokalize bulgular sik goriiliir. Bag agrisi, kraniyal sinir fel¢leri, goriilebilen
diger semptomlardir.

Olgu Sunumu: Ankara $ehir Hastanesi Pediatrik Beyin ve Sinir Cerrahisi Klinigi tarafindan 2020-2022 yillar1 arasinda 5
ATRT vakasi opere edilmistir. Bunlar igerisinden ¢ok hizli bitytimesi ile yiiksek agresyon gosteren 1 vakamizi sunuyoruz.

Bilinen hastalik 6ykiisii olmayan 39+2 GH dogan hastanin, dogum sonrasi1 5. giinde yapilan TFUS sonucunda 3. ventrikiil
ve lateral ventikiillerde genisleme ve rutin takiplerinde kafa ¢evresinin >97 p nedeniyle tarafimiza yonlendirilmis olup
yapilan ilk norolojik muayenede defisit saptanmamigstir. TFUS sonucunda lateral ventrikiil genislikleri solda 16 mm ve
sagda 15 mm boyutundaydu. 3.ventrikiil genisligi ise 11 mm idi. Hastada takiplerinde yapilan radyolojik goriintiilemeler
sonucunda hidrosefali saptanmasi nedeni ile hastada V-P sant islemi uygulanmistir. Operasyondan 2 giin sonra hasta
komplikasyonsuz sekilde taburcu edilmistir. 1 ay sonra ates ve nobet klinigi ile acil servisimize bagvuran hastanin
yapilan beyin BT goriintillemesinde sant trasesinde hematom? ile uyumlu hiperdens alan goriilmesi iizerine hasta
yatirilarak takibe alindi. Yapilan kontrol radyolojik goriintillemede hematom alaninda artis olmas: nedeni ile hastaya
endoskopik cerrahi islem ile dekompresyon yapilmas: planlandi. Operasyon sirasinda sag lateral ventrikiil igerisinde
hemoraji saptanmadi ancak lateral ventrikiilii daraltan kitle? uyumlu gériintii mevcuttu. Operasyon sonlandirilarak ileri
radyolojik goriintilleme yapildiktan sonra tekrar cerrahi planlandi. Kraniyal MR goriintiillemesinde sag lateral ventrikiil
icerisinde, sagda temporal horn igerisine, orta hattin soluna sol lateral ventrikiile de uzanan 3. ventrikiile sagdan basi
yapan (76x70x75 mm), T1 serilerde igerisinde hemorajik sinyaller bulunan, T2A-T1A ve FLAIR serilerde heterojen
sinyal ozelligi gosteren, igerisinde kistik alanlar barindiran, difiizyon agirlikli goriintiilerde solid kisimlarinda difiizyon
kisitlamas1 gosteren, IVKM sonrasi solid kisimlarinda yogun patolojik kontrast tutulumu bulunan kitle lezyonu
saptanmasi sonrasinda kitle eksizyonu plani ile cerrahi alinan hastada intraoperatif yumusak kivamda asir1 hemorajik
kitle ¢ikarildi. Patoloji raporu sonucunda; tiimor hiicreleri vimentinle yaygin, EMA ile yama tarzinda, Olig2 ile ender
hiicrede boyanma géstermis olup INI-1 ile ekspresyon kaybi1 mevcutttur. Ayrica KI-67 proliferasyon indeksi en yiiksek
oldugu alanda %90-95 olarak degerlendirilen bir embriyonel timor lezyonu olarak bildirildi.

Ancak bu vakada ilging olan kitlenin kanayan bir hematom kadar hizli bir sekilde progrese olmasiydi aslinda bizi ilk basta
yaniltan da bu hizli bityiime paterni olmustu. Hastada totale yakin cerrahi eksizyonu yapilmasina ragmen postoperatif
10. giinde yapilan MR goriintiilemesinde; sagda lateral ventrikiil icerisinde sola da uzanan kitle lezyonunun giincel
incelemede yaklasik boyutu 70x65x70 mm olgiildi.

Tartigma: ATRT tiimorleri, nadir goriilen; fazlasiyla malign embriyonal santral sinir sistemi (SSS) neoplazmalaridir.
Genel pediatrik SSS tiimérlerinin %1-2’sini ve tiim embriyonal tiimérlerin %20’sini olustururlar.
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ATRTler genellikle posterior fossada yer almaktadir. Ancak SSS’nin herhangi bir lokasyonunda ortaya ¢ikabilirler. Bu
lokasyonlardan en nadir goriileni intraventrikiiler yerlesimdir. Supratentoryal bolgede, ATRTler serebral kortekste,
pineal bolgede ve suprasellar alanda bildirilmistir. Literatiirde sadece iki pediatrik saf lateral ventrikiill ATRT vakasi
tanimlanmigtir. Radyolojik bulgular nonspesifiktir. ATRT heterojen kalin duvarl kistik goriiniimde, genis nekroz,
hemoraji veya kalsifikasyon alanlar1ile beraber gériilebilmektedir. Ayirici tanida immiimhistokimyal degerlidir. Rabdoid
hiicreler EMA, vimentin, SMA ile boyanma gésterir ve énemli immiin belirleyicilerdir. Immiinhistokimyasal olarak INI-
1 ile boyanmanin olmamasi da anlamlidir. Molekiiler ¢aligmalarda ATRT’de 22q11 kromozomu uzun kolu iizerindeki
SFI/SNF kromatin remodelling kompleksinin {iyesi olan rabdoid tiimér supressor geninde (INI1/hSNF5) mutasyon
varlig1 gosterilmistir. Su anda, ATRT lerin en kesin tanisi, immiinohistokimyal veya floresan in situ hibridizasyon
yoluyla SMARCBI1/INI'nin etkisizlestirilmesi veya silinmesi ve tiimor hiicre ¢ekirdeklerinde ekspresyon kaybinin yani
sira EMA ve diiz kas aktin i¢in fokal pozitifligin gosterilmesiyle yapilir. Son molekiiler ¢alismalar, cogu ATRT de, INI1
(hSNF5/SMARCBL1) geninin kromozom bandi 22q11.2°de yer aldigini ortaya koymustur; INI1 immiinoreaktivitesinin
karakteristik kaybinin varlig, tani i¢in anlamlidir. Atipik teratoid rabdoid tiimérde optimal tedavi halen belirsizligini
korumaktadir. Maksimum cerrahi rezeksiyon, fokal ve kraniyospinal radyoterapi ve multiajan kemoterapiden olusan
multipl tedavi rejimlerine ragmen hastaligin seyri kotiidiir, olgularin ¢ogunda hizh rekiirrens ve progresyona bagh
mortalite yiiksek oranda goriilmektedir.

Sonug: Yenidogan doneminde goriilen hidrosefali bulgusu ve takiplerindeki lateral ventrikiil igerisindeki kanama uyumlu
bulgularda dikkatli olunup ATRT ve diger maligniteler akilda bulundurulmaly, siipheli ve beklenmeyen durumlarda
mutlaka MR goriintiileme ile ileri degerlendirme yapilmalidir.

Sekil 1: A) Sant dncesi preoperatif kranial aksiyel kesit BT goriintiilemesi. B) Sant cerrahisi sonrasi taburculuktan 1 ay sonra ¢ekilen
kranial aksiyel kesit BT goriintillemesinde sant trasesinde hematom? ile uyumlu radyolojik goriintilleme. C) Kitle eksizyonun
sonrasi 2. ay kranial aksiyel kesit BT goriintiilemesi. D) Kitle cerrahisi 6ncesi ¢ekilen preoperatif kranial aksiyel T2 kesit MRG.
E) Kitle cerrahisi oncesi gekilen preoperatif kranial MRG 3. ventrikiil basisi. F) Postoperatif 10. giin kontrol kranial aksiyel MR
gorintilemesi.
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