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Cocukta Makrosefaliye Neden
Olan Dev Supratentorial
Ekstraventrikiler Anaplastik
Ependymoma Olgusu

Olgu Sunumu

A Case of Giant Supratentorial
Extraventricular Anaplastic Ependymoma
Causing Macrocephaly in Children

oz

Ekstraventrikiiler ependimomalar, glial néroepitelyal tiimoérler iginde nispeten nadir
goriilen ttimorlerdir. Ependimomalar, medulloblastoma ve astrositoma gibi ¢ocukluk
caginda sik goriilen tiimorlerdendir. Dort gruba ayrilmaktadir; subepandimoma,
miksopapiller ependimoma, epandimoma ve anaplastik epandimoma. Bas cevresi
biiyiik olan 3 yasindaki erkek gocuk bulanti, kusma, biling bulaniklig1 ve sag hemiparezi
gelismesi {iizerine acil servise bagvurdu. Yapilan kranial manyetik rezonans
goriintiilemede sol paryetal supratentorial ekstraventrikiiler igerisinde yer yer kistik
alanlari olan, tiibtiler vaskiiler yapilarin izlendigi, yogun kontrast tutan solid 101x72x67
mm boyutlarinda tiimoéral kitlesel lezyon tespit edildi. Tedavide cerrahi ilk tercihdir,
radyoterapi ve kemoterapi olgunun yas ve klinik 6zelliklerine gore degerlendirilir.
Timo6r mikroskobik gross total parankimden siyrilarak g¢ikarildi. Ameliyat esnasinda
timoriin lateral ventrikiille iliskisinin olmadigi saptandi. Yapilan histopatolojik
incelemede perivaskiiler psédorozet formasyonu, mitoz ve masif kalsifikasyonlar
izlendi. Immiinohistokimyasal incelemede glial fibriler asidik protein (GFAP) ile zayif
boyanma, epitelyumyal membran antigen (EMA) ve sinoptofizin kromogranin ile fokal
boyanma tespit edildi. Bu bulgular anaplastik ependymoma (WHO 2000'e gére grade 3)
ile uyumlu bulundu. Ameliyat sonras1 yapilan nororadyolojik incelemelerde tiimoriin
total giktig1 goriildii. Hastaya daha sonra radyoterapi de uygulandi.

ANAHTAR SOZCUKLER: Makrosefali, Anaplastik ependimoma, Dev tiimér,
Supratentorial ekstraventrikiiler ependimoma.

ABSTRACT

Extraventricular ependymomas are rarely seen neoplasms among neuroepithelial
tumors. Ependymomas are frequently encountered tumors like medulloblastomas and
astrocytomas in childhood. They are divided into four groups, ie. subependymoma,
mixopapillary ependymoma and anaplastic ependymoma.

A 3 year -old child whose head circumference is abnormally larger for his age referred
to the emergency service because of development of nausea, blurred conscious, and
right hemiparesia. Cranial magnetic resonance imaging demonstrated a solid tumoral
mass lesion (101 x 72 x 67 mm) with intense contrast uptake, which contained tubular
vascular formations, and occasional cystic areas. Commonly surgery is the first treatment
option for such tumors. Adjuvant theraphy such as radiotherapy and/or chomotherapy
is performed according to the evaluation of age and clinical manifestations of the
patients. Tumor was dissected totally from the parenchyma using microsurgical
approach. During operation tumor was found to be at a safe distance from lateral
ventricle. Histopathological examination revealed perivascular pseudoresette formation,
mitoses and massive calcifications. Immunohistochemical examination demonstrated
poorly stained areas with glial fibrillary acidic protein (GFAP), and focal areas retaining
epithelial membrane antigen (EMA) and cynoptophysine chromogranin dyes. These
findings were found to be consistent with anaplastic ependymoma (Grade 3 according to
WHO 2000 criteria). Postoperative neuroradiological examinations confirmed total
extirpation of the tumor. Later on the patient also underwent radiotherapy.

KEY WORDS: Macrocephaly, Anaplastic ependymoma, Giant tumor, Supratentorial
extraventricular ependymoma
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GIRiS

Ependimomalar, glial noroepitelyal tiimorler
icinde nispeten nadir goriilen timorlerdir.
Ependimomalar, medulloblastoma ve astrositoma
gibi ¢ocukluk ¢aginda sik goriilen tiimorlerdendir.
Ependimomalar ¢ocukluk cag1 tiimorlerinin %5 ile
10'unu ve ilk 3 yas doénemdeki ¢ocukluk cag:
timorlerinin ise %30'unu kapsarlar. Supratentorial
ependimoma daha az goriiliirler ve infratentorial
ependimomalarin %30'u kadardirlar.  Ventrikiiler
sistem ve spinal kordun ependimal hiicrelerinden
kaynaklanir(19,22). Ependimomalarin ¢ok kiigiik bir
kismi ventrikiiler sistemden bagimsiz olarak beyin
parankiminden de kaynaklanabilirler ve bunlarin
embriyonik ependimal kalintilardan kaynaklandig:
distiniilmektedir. Diinya saglik érgiitii (WHO) 2000
histopatolojik smniflamasina gore ependimomalar
dort gruba ayrilmaktadir; subepandimoma,
miksopapiller ependimoma, epandimoma ve
anaplastik epandimoma(24).

Biz nadir goriilen ti¢ yasinda sol paryetooksipital
ekstraventrikiiler dev anaplastik ependimom
nedeniyle klinigimizde ameliyat edilen olguyu
klinik, nororadyolojik 6zellikler, cerrahi tedavi,
patoloji, ve takip yoniinden inceledik.

OLGU SUNUMU

Bas cevresi yagitlarina gore biiyiik olan 3 yaginda
erkek ¢ocuk, 01.12.2005 de 2.5 aydir devam eden son
2 giindiir siddeti artan bulanti, kusma, istahsizlik ve
zaman zaman gelisen biling bozuklugu sikayetleri
ve aym gilin nobet gecirme Oykiisii ile acil
poliklinigimize basvurdu. Norolojik muayenesinde
sag kol ve bacakta gti¢stizliik ve sag taraftaki derin
tendon reflekslerinde canlilik saptandi.  Bag
cevresinde fazla biiylime ailesi tarafindan bildirildi
ve yapilan 6l¢imde 55 c¢cm bulundu (Sekil 1).
02.12.2005 de yapilan kranyal manyetik rezonans
gortintilemede (MRI) sol paryetalde T1 agirlikli
seride hipointens, T2 agirlikli seride heterojen
hiperintens igerisinde yer yer kistik alanlarmn ve
tiibtiler vaskiiler yapilarin izlendigi agirlikli olarak
solid i¢ yapida, kontrastli incelemelerde yogun
kontrast tutulumu gosteren 101x72x67 mm
boyutlarinda tiimoral kitlesel lezyon saptandu. (Sekil
2). Sol lateral ventrikiil posterior kesiminde
kompresyon, tiglincii ve lateral ventrikiillerde hafif
genigleme, orta hat yapilarinda saga dogru 18 mm
sift vardi.

Yapilan rutin laboratuar, endokrin ve serolojik
incelemelerde bir o6zellik saptanmadi. Hastaya
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Sekil 2: Pre op MRG

05.12.2005 tarihinde yapilan sol paryetooksipital
kraniotomi ile kirli sar1 renkte, kismen yumusak,
normal beyin dokusundan kolay ayrisabilen,
cevresinde vaskiiler yapilar ve kalsifikasyonlar
barindiran tiimoér dokusu mikroskobik total enblok
tarzda gikarildi (Sekil 3). Ameliyatta tiimér duraya
yapisik fakat kemikte invazyon yoktu. Timor
periventrikiiler bélgeye invaze olmasina ragmen
ventrikiil operasyon esnasinda agilmadi.
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Sekil 3: Olgunun histopatolojik goriintiisii

Timoriin histopatolojik incelemesinde
gliofibriler doku iginde diffiiz tarzda yayilan ince
graniiler kromatin yapisina sahip oval sekilli
sitoplazmalar1 segilemeyen atipik epandimal
hiicrelerden meydana gelen malign tiimoral
infiltrasyon goriildii. Timor hiicreleri belirgin
ependimal rozetler yapiyordu. iginde fokal nekroz
alanlari, yaygin vaskiiler proliferasyon, belirgin
endotelyal proliferasyon vardi. Ayrica
pseudorozetler, rozet formasyonlar1 ve 10 biiyiik
biiytitme alaninda (10 BBA da) 5 adet mitoz tespit
edildi. Dural infiltrasyon da saptanmigtir.
Immunohistokimyasal incelemede glial fibriller
asidik protein(GFAP) ile zayif boyanma olup
epitelyal membran antigen (EMA) ve sinoptofizin
kromogranin de fokal boyanma izlendi. Bu
bulgularla olgunun fokal anaplazik degisiklikler
gOsteren piamater ve subaraknoide yayilan
anaplazik ependimom (WHO 2000'e gore grade 3)
kabul edildi (Sekil 4).

Operasyon sonrast hastada ek nérolojik defisit
gelismedi, hafif basagris1 disinda yakinmas: yoktu.
On giinde hafif hemiparezisi tamamen diizeldi.
Postoperatif =~ dénemde yapilan kontrol beyin
tomografisinde ve MRI da tiimoériin total ¢iktig:
operasyon alaninda noral dokulara bas1 yapmayan
az miktarda hematomun mevcut oldugu goriildii
(Sekil 5). Spinal incelemede metastatik 6zellik
'seeding' saptanmada.

Hasta postoperatif dénemde pediatrik
onkolojiye yonlendirildi. Hastaya tiimdor sahasi olan
sol paryetal bolgeye 180cGyX25=45Gy'ye ilave
olarak 5.4Gy de Boost olmak tizere toplam 50.4 Gy

Sekil 6: Post op 6. ay MRG
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lokal radyoterapi uygulandi ancak kemoterapi
yapilmadi. Olgumuzun 6. ay kontroliinde kontrast
tutan kitle saptanmadi (Sekil 6).

TARTISMA

Epandimomalar cocukluk cagl beyin
timorlerinin %5 ile 10'u arasinda goriilmektedirler.
[k 3 yas dénemindeki gocukluk cag1 tiimérlerinin
ise % 30'u epandimomalardir(14,18). Pediyatrik
beyin tiimorleri icinde medulloblastoma ve
astrositomadan sonra ti¢iincii siradaki ttimorlerdir.
Pediatrik dénemde goriilen epandimomalarin tigte
ikisi posterior fossada goriilmektedir. Bu ytizden
bulanti, kusma, basagrisi, ataksi, papilédem,
nistagmus, kranial sinir paralizileri, kilo kayb1 ve
kiigtik ¢ocuklarda bas ¢evresi biiyiimesi gibi
bulgularla bagvururlar. Cok daha kiigiik ¢ocuklarda
gelisim geriligi, irritabilite ve kilo kayb1
goriilmektedir.  Bizim  olgumuz biiytik,
supratentorial, extraaksiyal ve ventrikiiler sistemle
iliskisiz ¢ocuklarda ozellikle bu lokalizasyonda ¢ok
az rastlanan anaplastik epandimoma olgusu idi.
Supratentorial lokalizasyonlu epandimomalar
literatiirde de sik degildir (17). Cocuklarda
supratentorial paraventrikiiler lokalizasyondaki
kitlelerin tamis1 glictiir. Bu yiizden tiimérler cok
biiytik boyutlara gelirler ve bazen dura mater ve
ventrikiiler sistemi invaze ederler. Nitekim bizim
vakada tiimor ¢ok biiyiik boyutlara gelmis ve duray1
atake etmisti ve biiyiik tiimoral kitle bas gevresinde
biiytimeye neden olmustu.

Bu ttimorlerin MRI o6zellikleri de farklilik
gostermektedir. Epandimomalar degisik derecelerde
kalsifikasyonlar ve kontrast madde tutulumu
gosterirler.  Ayiria  tamida  intraventrikiiler
meningioma, oligodendroglioma, santral
norositoma, subepandimal giant cell astrositoma,
koroid pleksus papilloma, subepandimoma, germ
hiicreli tiimor, desmoplastik infantil ganglioglioma
ve primitif néroektodermal tiimorler gibi nadir
goriilen tiimorler goz ontinde bulundurulmalidir
(22).

Cevresel faktorlerin epandimoma gelisimine
katkida bulundugu bilinmektedir. Nérofibromatozis
TiP2 hastalarmin = %2-5 inden epandimom
gelismekte ve yapilan incelemelerde kromozom
22'yve odaklanmak gerektigi ifade edilmektedir.
Ciinkii tlimor supresyon geninin kromozom 22 de
oldugu ve bunun kaybinin anaplastik ependimoma
olusumuna katkida bulundugu bildirilmistir.
(13,25). Bizim hastaya yapilan kromozomal
calismada 6zellik saptanmadi.
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Ependimomalarin tedavisinde en 6nemli nokta
tiimor Kkitlesinin olabildigince eksizyonudur ve en
6nemli sorun timoriin niiks olmasidir(2,15,27,28).
Pediatrik kanser galisma grubuna gore tama yakin
rezeksiyonlu hastalarin 5 yillik sag kalimi %66 iken
rezidiiel timo6r bulunan olgularda bu oran %11
olarak bildirilmistir(21). Alman beyin tiimorleri
calisma grubunun yaptig1 bir calismada 3 yas {tistii
anaplastik astrositomali gocuklarda eger komplet
rezeksiyon yapilabilmisse 3 yillik sag kalim orani
%83.3 iken inkomplet cerrahili olgularda %38.5 tir.
Yine baska bir calismada bebek ve 3 yas alt1
cocuklarda komplet cerrahi ile elde edilen 3 yillik sag
kalim %41.2, inkomplet cerrahide %12.5 olarak
bildirilmistir.(12,26). 12 hastalik bir ¢alismada 6
hastaya sadece cerrahi tedavi uygulanmig ve yalniz 1
vakada ge¢ donem rekiirrens saptanmistir(16).
Anaplastik ependimomali  kiiciik ¢ocuklarda
adjuvan tedavi yapmadan sadece cerrahi tedavi ge¢
doénem hastalik sorunlarini onemli derecede
azaltabilecektir. Bu yiizden eger rezidiv tiimor varsa
ikinci bir cerrahi ile bu durumun giderilmesine
calisiilmalidir. Ancak bu kiiglik ¢ocuklara yapilacak
agresif cerrahinin getirecegi riskler de goézden
kagirilmamalidir. Buradan da anlagilacag: gibi
adjuvan tedavisiz cerrahi tedavinin rolii hala kesin
smurlarla ¢izilmis degildir(5).

Prognozda cerrahi 6zelliklerden sonra ikinci
onemli faktor yastir. 2 ile 7 yas arasinda prognoz
daha kotiidiir ve yas azaldik¢a malignite ihtimali
artmaktadir. Kiictik yaslarda norotoksisite nedeniyle
radyoterapinin etkin dozlarinin kullanilamadig: da
diisiiniiliirse durum daha kétiilesmektedir. Cerrahi
esnasinda 3 yas altinda olan 20 hastalik bir calismada
hastalarin 13'tinde 30. ayda niiks gelisti ve kot
prognozla sonuglandi(19).

Anaplastik epandimomalarda kemoterapinin
yeri tartismalidir. 3 yagindan biiyiik gocuklarda
yapilan bir ¢alismada vinkristin ve lomustine’nin
anaplastik epandimomalarda fayda saglamadigi
tespit edilmigtir(6). Pediatrik kanser grubu
calismasinda postoperatif rezidii tiimori olan 5
hastaya uygulanan kemoterapiden sonra higbir
hastada olumlu sonuc¢ elde edilememigtir. Bu
konuda yapilan diger degisik ¢alismalarda
kemoterapiye cevap oranlar1 %0 ile %48 olarak rapor
edilmistir(9). Bu bilgiler 1s18inda olgumuza
kemoterapi uygulanmada.

Cocuklarda anaplastik epandimomlar ileriki
donemlerde rekiirrens gelistirebilirler. Hastalarda
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cerrahiden 1 y1l sonra yapilan radyoterapiden sonra
5 yillik sagkalim %63.3, 2 yil sonra yapilan
radyoterapiden sonra bu oran %25.7 olarak tespit
edilmistir. Anlasilacag: gibi radyoterapinin 1 yildan
etkilemektedir(4).
Yapilan baska bir calismada radyoterapi uygulanan
21 hastalik bir grupta 3 yillik sagkalim oranm %66.7
iken, radyoterapi uygulanmayanlarda bu oran
%38.5 bulunmustur. Burada O6nemli sorun
radyoterapinin rekiirrens olana kadar geciktirilip
geciktirilmeyecegidir. Beyin tiimér gruplarmin ¢cogu

fazla geciktirilmesi surviyi

sadece timor yatagina radyoterapiyi
onermektedirler. Tecriibeler gostermektedir ki
yayilmamis  epandimomalarda  tiim  SSS

irradyasyonunun faydas: tespit edilmemistir. Bu
ylizden noral dukuya uygulanan radyasyon miktar1
ne kadar az olursa uzun dénemdeki noral risk de o
kadar azalacaktir(26). Bizim olguda tiimér sahasi
olan sol paryetal bolgeye 180cGyX25=45Gy'ye ilave
olarak 5.4Gy de Boost olmak tizere toplam 50.4 Gy
lokal radyoterapi uygulandi.

Patolojik incelemesinde WHO siniflamasina gore
epandimomalar 4 gruba
miksopapiller

ayrilmaktadir;
subepandimoma, epandimoma,
epandimoma ve anaplastik epandimoma. Bunlar
icinde anaplastik epandimomlar yiiksek seltilerite,
degisken niikleer atipi, belirgin mitotik aktivite,
onemli vaskiiler proliferasyon ve hiicresel yapi
bozuklugu gibi malign histolojik 6zellikler gosteren
bulgularla karakterizedirler. Yapilan calismalarda
nekroz ve her alanda 10 mitoz bulunduran artmig
proliferatif indexli tiimorler kotii prognoza
sahiptirler(1). Ayrica prognoz, recurrens zamani ve
tedaviye cevabina gore degisik klassifikasyonlar1 da
vardir. Patolojisinde 3 klasik histolojik ozellik rol
oynamaktadir: perivaskiiler psddorozetler, dogru
epandimal blefaroplastlar.
Epandimomalarin ¢ogu glial fibriler asidik protein
(GFAP) antikorlari ile reaksiyona girer ve ozellikle
de perivaskiiler rozetler tespit edilir. Baz1 anaplastik
tiimorlerde epitelyal membran antigen(EMA) gibi

epitelyal markerlar ile GFAP'a goére daha iyi

rozetler ve

boyanma elde edilir. Bizim vakanin patolojik
incelemesinde; makroskobik goriintiistinde timor
kitlesini ¢evreleyen pia benzeri zar mevcuttu ve bu
durum tiimoriin ektopik bir epandimom oldugunu
ve ventrikiiler sistemden bagimsiz oldugunu
gosteriyordu. Mikroskobik incelemede nekroz,
mitoz, yaygin yaygin

rozet formasyonlari,

psodorozetler, vaskiiler proliferasyon immiinhisto-
kimyasal incelemede de EMA da fokal boyanma
gozlenip GFAP da zayif boyanma izlenmesi
anaplastik ozellikleri desteklemektedir (11,13).
SONUC

Anaplastik ependimomalarda sagkalim ¢ikarilan
kitle ile dogru orantihidir. Bu yilizden miimkiin
oldukga genis rezeksiyon yapilmalidir. Yas ve klinik
ozellikleri  dikkate radyoterapi ve
kemoterapi acisindan degerlendirilmelidir.

alinarak
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