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Subepandimal Dev Hiicreli Astrositom
Subependymal Giant Cell Astrocytoma
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Subependimal dev hicreli astrositomlar gelisimsel patolojiler olarak distinilmekte olup genelde iyi huylu timorler olarak bilinir.
Foramen Monro cevresindeki ventrikil bdlgesinde blylimeleri sonucu, kafa ici basing artisi ve hidrosefali ile karsimiza cikabilirler.
Otozomal dominant gegisli, sistemik bir hastalik olan tliberoskleroz ile birlikte gorilebilir. Tedavilerinde klasik nérosirirjikal cerrahi
yaklasimlari ile beyin omurilik sivisi yonlendirme teknikleri genelde tedavilerinde yeterli olabilir. Cerrahi tedavi sonrasi tiiberoz
sklerosizin bir bileseni olabilecegi akilda tutularak, takipleri uzun streli olmaktadir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Subepandimal dev hiicreli astrositom, Kompleks tiberoz sklerosiz, Mikrocerrahi

ABSTRACT

Subependymal giant cell astrocytomas are considered developmental pathologies and are generally known as benign tumors.
They may present with increased intracranial pressure and hydrocephalus as a result of growth in the ventricular region around
foramen Monro. They may also be associated with tuberous sclerosis, an autosomal dominant inherited systemic disease. Classical
neurosurgical surgical approaches and cerebrospinal fluid diversion techniques may be sufficient for their treatment. The follow-up
after surgical treatment should be long-term, bearing in mind that tuberous sclerosis may be a component.
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B GIRiS

ubepandimal dev hicreli astrositom (SEDHA) ilging
S§ekilde ndrosirtrjinin ilgisini ¢cekmektedir. SEDHA kafa

ici basing artimi, nébet ve fokal nérolojik bulgulara yol
acan, baglica foramen Monro’ya, komsu periventrikiler bél-
gelerde gorllen, histogenezisi bilinmeyen, yavas blyUyen,
benign (DSO, derece-) bir timérdiir (15,16,20,26,30). SEDHA
tim cocukluk ¢agi beyin timérlerinin yaklasik olarak %1,3-
%1,4’0 olusturan, foramen monroya komsu periventrikller
bolgelerin  bir timéradur (7,15,18,28). SEDHA kompleks
tiberoz sklerozda (KTS) %6-15 arasinda gordlir (6,27,29).
Subependimal noddllerin progresiv olarak blylimesi SEDHA
olusumuna neden olur (18). Genellikle adélesan ve geng yetis-
kin dénemde gorllse de (21,22), yenidogan déneminde tespit

edilmis, genellikle KTS ile birlikte bulunan birkac olgu bildirimi
de literatlirde yer almaktadir (21). SEDHA, blylmesiyle fora-
men Monro’yu tikayarak tikayici tipde hidrosefaliye ve artmis
kafa ici basincina neden olabilir. Nadir de olsa SEDHA intra-
ventrikller kanamaya neden olabilir (34). Cogdu intraventrikiler
olsa da, beyin parenkiminden de kaynaklanabilirler.

B PATOLOJI

SEDHA iyi sinirl, pembemsi beyaz, sert, iyi damarlanmis
lezyonlar olarak gériinir. Genigslemis damar alanlar yanhslikla
anjiomatdz goérinim gibi gérilebilir. Fokal kalsifikasyonlari
siktir. Histolojik olarak, yogun homojen eozinofilik sitoplazma
ve eksentrik olarak yerlesmis niikleer yapi iceren, kisa uzantil
cikintilari olan bilylk piramidal veya fusiform sekilli hiicrelidirler.
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Bazi hiicreleri gemisitositlere, bazilari da astroblastlara benzer.
Kalsifikasyon ve pseudo-rozet formasyonu oldukca yaygindir.
Mitoz ve nekrotik alanlar nadirdir. Bunlar bulunsa bile, cok az
prognostik degerleri vardir ve bunlarin bulunmasi yanhslikla
glioblastoma multiforme olarak siniflandinimamaya dikkat
edilmelidir.

immiinokimyasal olarak, baz hiicreler glial orijini varken,
bazilarinin néral orijini vardir. Glial hicreleri glial fibriller asi-
dik proteine (GFAP), vimentine, S-100 proteine ve CD44’e
karsi reaktifdirler (12,33). Noronal hicreleri ise néron spresifik
enolaza (NSE), tubiline, mikrotubilin-iliskili proteinlere (MAPs),
noropetid Y’e, met-enkefaline ve beta-endorfine reaktiftir
(11,12). Yapisal olarak, mikrotubdiller, yogun ¢ekirdekli grandil-
ler ve sinapslar gorilebilir (19). Gelismekte olan beynin ger-
minal tabakasinin tek yonde gé¢ edip farklilasmasinda sorun
oldugunu disltndirmekte olup, SEDHAnin gelisimsel orijini
olan bir neaplazm olabilecegi 6ne surilmektedir (5). Kortikal
tUberler olusturmak icin bazi dizembrionik hiicreler tam olarak
serebral kortekse gé¢ ederken; bazilari da tam olarak gé¢
edemezler ve beyaz cevherde lezyon olustururlar; bazilar ise
hic go¢ etmezler ve subepandimal nodiil veya SEDHA’a neden
olabilirler (2-4).

B GORUNTULEME

SEDHA bilgisayarli tomografide degisik derecelerde kont-
rastlanan, tek veya bilateral ventrikilomegaliye neden olan,
kismen kalsifiye, sert, intraventrikiler timorlerdir. Magnetik
rezonans gorintlilemede ise T1-agirlikli kesitlerde hafif hipo-
intensden-izointens arasinda gorilirken, T2-agirlikl kesitlerde
hiperintens ve gadolinium ile belirgin kontrastlanma gosterirler
(Sekil 1) (6). Perilezyonel 6dem genelde minimaldir. Nadiren
serpantin sinyal bosluklar dilate damarlari gdsterir (6). Sereb-
ral anjiyografi ge¢ arteryal fazda tiumériin vaskilerizasyonunu
gosterebilir (10). Bu goruntlileme 6zellikleri SEDHA'y1 ayni
yerde gorilebilen santral nérositom, meningiom, oligodend-
rogliom, piliositik astrositom ve koroid pleksus papillomadan
ayirmada yardimci olur.

B KOMPLEKS TUBEROZ SKLEROZIS (KTS)

KTS beyin, kalp, bébrekler, gdzler ve cildi kapsayan pek gok
organda hamartom olusumlarina yol agan otozomal dominant
bir hastaliktir (15,24). Bu hastalikta santral sinir sistemi
icinde baslica U¢ tip intrakraniyal lezyon tanimlanir: Kortikal
thberler, Subependimal nodul (SEN) ve SEDHA (8,14,23,24).
KTS’de SEDHA'nin bu durumun karakteristiklerinden olan
SEN’lerin blyUimesinden gelistigi dislUntlmektedir (15,31).
Histopatolojik olarak SEDHA tanisi KTS i¢in patognomonik
olarak dustinliimekle birlikte, KTS’nin baska higbir bulgusunun
gorilmedigi SEDHA olgular da bildirilmistir (1,13,15). KTS
sikligi 6000’de 1 insidans ve yaklasik olarak 30000’de 1
prevalans ile, 150000 canli dogumda 1 olarak bildirilmistir
(16,28).

KTS tanisi sinir gorintileme tekniklerindeki ilerlemelerden
6nce klinik ve histopatolojik bulgulara dayanarak konulurdu.
Vogt klasik klinik triadi fasyal anjiofibroma, mental retardasyon
ve ndbetleri kapsar (4). 1998’de KTS igin uzlasma konferansi
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sonrasinda olgulardaki majér ya da mindr belirtiler olarak
adlandirilan degerlendiriimelerin yapilmasi sonrasinda tani
konulmasi kararina varlmistir (17). Major belirtiler: Fasyal
anjiofibrom, ungual fibrom, Ucten fazla hipomelanotik
makul ve tlyli yama seklinde cilt lezyonlan; kortikal tuber,
subepen dimal nodil (SEN), SEDHA ve multiple retinal
hamartomlar gibi beyin ve géz lezyonlari; kardiak rabdomyom,
lenfanjioleyomyomatozis ve renal anjiomyolipom gibi diger
organ tUmorleridir. Mindr belirtiler olarak dis minesinde
multiple kraterlenmeler, rektal polipler, kemik Kkistleri, beyin
beyaz cevher migrasyon anomalileri, gingival fibromalar,
nonrenal hamartomlar, retinal akromatik boélgeler, daginik cilt
lezyonlan ve multiple renal kistler sayilabilir. EGer olgu 1 major
+ 1 mindr 6zellik barindirlyorsa KTS olma olasiligi oldukga
yUksek, sadece 1 major ya da 2 ve daha fazla minér 6zellige
sahip ise olasi KTS olarak degerlendirilir. 1998 dlgutleri mental
retardasyon ya da nébet gibi semptomlari icermez (17).

H TEDAVI

Nérosirtrjikal girisim icin ana endikasyon kafa ici basing
artisina neden olan tikayici hidrosefalidir. Daha nadir olarak,
medikal tedaviye direncli “ndbet” durumunda cerrahi
gerekebilir. Cerrahide amag timorin total olarak cikariimasi
olmalidir. Medikal komorbiditesi, rezekte edilemeyen timor
veya timor sonrasi devam eden hidrosefali gibi durumlarda,
beyin omurilik sivisi yénlendirme ydntemleri disinulebilinir
(32).

Cerrahi yaklagim timorin yeri ve boyutuna baghdir. Trans-
kortikal transventrikiler veya interhemisferik transkallozal
yaklasimlar bircok olguda kullaniimaktadir. Bu yerlesimdeki
timorlerin endoskopik olarak cikarilabilece@i de vurgulan-
maktadir (3). Cerrahi sonuglar genellikle oldukga iyidir, ancak

Sekil 1: Kompleks tliberoz sklerosiz ve siddetli ndbeti olan 10
yas erkek cocugun kontrastli beyin aksiyel manyetik rezonans
goruntilemesi.



yenidoganlarda siklikla bulunan kardiyak rabdomiyomlarin
kardiyak aritmi, kalp yetmezligi ve 6lime neden olmasi nedeni
ile sonuglar oldukga kotuddr (21,22).

KTS’nin multisistem etkileri nedeni ile, preoperatif kardiyak,
akciger ve renal fonksiyonlarin degerlendirilmesi cok énemlidir.
Bu lezyonlar histolojik olarak benign olup, niks oranlar
oldukga disiik olmasina ragmen, cerrahiden ¢ok uzun zaman
sonra niks edebilirler (9). Radyasyon terapisinin faydalari
tam olarak bu lezyonlarda tam degerlendiriliememis olup, bu
yéntem sadece niiks lezyonlar icin dusinulebilinir. Gok gencg
yastaki cocuklarda nitrolrebazli sitotoksik ilaglar kismi bir
basari ile denenmistir (25).

B TAKIP

Basarili bir cerrahi sonrasi bu hastalarda iyi bir yasam kalitesi
beklense de, bu hastalar TKS’nin diger belirtileri igin klinik
ve manyetik rezonans gdruntileme ile takip edilmelidir.
Asemptomatik akrabalar muhtemel KTS acisindan taranabilir.

B SONUG

Gelecekte bu lezyonlarin tam olarak genetik profilinin
cikarilabilmesi ile tani ve tedavide daha yeni tedavi modaliteleri
ile karsilasabiliriz. Buna ragmen gen terapisi ginimiizden gok
uzakta g6zikmektedir. Basaril sekilde uygulanan mikrocerrahi
teknikleri SEDHA tedavisinde ana tedavi olmaya devam
etmektedir.
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