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ABSTRACT

Ependymomas are rare tumours of the central nervous system. In childhood, they are mostly seen intracranially and in the posterior 
fossa. In magnetic resonance imaging, ependymomas are generally observed as iso-hypointense lesions in T1-weighted sequences, 
and iso-hyperintense lesions in T2-weighted and FLAIR (fluid-attenuated inversion recovery) sequences, and most of them show 
heterogeneous staining when gadolinium is administered.
Ependymomas are classified as subependymomas and myxopapillary ependymomas (grade I), “classical” ependymomas (grade 
II), and anaplastic ependymomas (grade III) by the World Health Organization (WHO) according to their histological and biological 
features. Ependymomas usually occur sporadically, but they may accompany diseases such as neurofibromatosis type II, Turcot B 
and MEN1 syndromes.
Surgery followed by radiation therapy is the treatment for most pediatric ependymomas. Chemotherapy can be used in infants to 
avoid the adverse effects of radiotherapy, in supratentorial lesions, and in high-risk patients. While the overall and progression-
free survival of patients with near-complete excision with surgical intervention is quite good, these rates are considerably lower 
for patients in whom a near-complete resection cannot be achieved. An attempt is made to treat recurrent cases with repeated 
surgeries, radiotherapy, and chemotherapy; however, approximately 90% of these WHO grade II and III patients are lost.
KEYWORDS: Childhood brain tumor, Ependymoma, Treatment

ÖZ

Ependimomalar merkezi sinir sisteminin nadir görülen tümörleridir. Çocukluk çağında ağırlıkla intrakranial olarak ve arka çukurda 
görülürler. Manyetik rezonans görüntülemede ependimomalar genellikle T1 ağırlıklı sekanslarda izo-hipointens, T2 ağırlıklı ve FLAIR 
(fluid-attenuated inversion recovery) sekanslarda ise izo-hiperintens lezyonlar olarak izlenirler ve gadolinyum verildiğinde çoğu 
heterojen bir boyanma gösterir.
Ependimomalar histolojik ve biyolojik özelliklerine göre Dünya Sağlık Örgütünce (DSÖ) subependimomalar ve miksopapiller 
ependimomalar (derece I), “klasik” ependimomalar (derece II) ve anaplastik ependimomalar (derece III) olarak sınıflandırılmıştır. 
Ependimomalar genellikle sporadik olarak ortaya çıkar, ancak nörofibromatozis tip II, Turcot B ve MEN1 sendromları gibi hastalıklara 
da eşlik edebilir.
Pediatrik ependimomaların çoğu için tedaviyi cerrahi girişim ve takiben radyasyon tedavisi oluşturur. Bir yaş altı bebeklerde, 
radyoterapinin yan etkilerinden kaçınmak amacıyla, supratentorial yerleşimli lezyonlarda ve yüksek riskli hastalarda, kemoterapi 
tek başına kullanılabilmektedir. Cerrahi girişim ile tama yakın ekzisyon sağlanan hastaların genel ve progresyonsuz sağkalımı 
oldukça iyi iken, tama yakın eksizyon yapılamayan hastalarda bu oranlar oldukça düşmektedir. Nükseden olgular tekrarlayan 
ameliyatlar, radyoterapi ve kemoterapi ile tedavi edilmeye çalışılsalar da, özellikle DSÖ derece II ve III hastaların yaklaşık %90 kadarı 
kaybedilmektedir.
ANAHTAR SÖZCÜKLER: Çocukluk çağı beyin tümörleri, Ependimom, Tedavi
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█   GIRIŞ

Ependimomalar, merkezi sinir sisteminin (MSS) nadir 
görülen tümörleridir. Geleneksel olarak beynin ventrikül-
leri ve omuriliğin merkezi kanalında yerleşim gösteren 

ependimal hücrelerden kaynaklandığına inanılır. Tüm birincil 
MSS tümörlerinin %2’sinden azını oluştururlar (24). Bu tümör-
ler hayatın herhangi bir anında ortaya çıkabilmesine rağmen, 
görülme sıklığının 0-4 ve 55-59 yaşları arasında iki tepe nok-
tası vardır (59).

Pediatrik ve yetişkin hastalar arasında; yerleşim yeri, teda-
vi seçenekleri ve klinik sonuçlar açısından belirgin farklılıklar 
vardır. Yetişkinlerde, ependimal neoplazilerin çoğunluğu (%46) 
spinal bölgede teşhis edilirken, arka çukurda %35’i ve sup-
ratentorialde %19’u yer alır (58), toplamda MSS tümörlerinin 
%4’ünü oluşturur (50). Çocukluk çağında MSS tümörlerinin 
%10’nu oluşturan oranı ile üçüncü sıklıkta görülen bu patolo-
jilerin, %90’nı kranial bölgede %10’nu ise spinal bölgede yer 
alır (8,15,60) ve erkek / kadın oranı 1,77’dir (46). Çocuklarda 
supratentorial tümörlerin yaklaşık %10-15’ini ve arka çukur 
tümörlerinin %20-30’unu oluştururlar.

Her yaşta ortaya çıkabilirler; bununla birlikte, posterior kranial 
çukur ependimomaları çoğunlukla çocuklarda (zirve insidans: 
4-6 yaş) ve sıklıkla da bebeklerde (%25-40) görülür (55). 
Ependimoma teşhisi konulan tüm çocuk yaş gruplarında 5 
yıllık genel sağkalım oranı %72,7’dir (38). Genel sağkalım; 
tümörün konumu, rezeksiyon oranı, yaş, cinsiyet, telomeraz 
reaktivasyonu, 1q kazancı ve moleküler alt gruplama gibi 
faktörlerden etkilenmektedir (1,16,40,62,63).

█   KLINIK BELIRTI ve BULGULAR
Çocuklukta ependimomaya bağlı belirtiler, ependimomanın 
yerine göre değişir. Çoğu çocuk, kafa içi basıncının artmasıyla 

(KİBA) özgün olmayan belirtiler ile başvurur. KİBA nedeniyle 
sabah baş ağrıları, kusma ve letarji oluşur. Baş ağrısı, kusma 
ile hafifleyen ve gün içinde yavaş yavaş azalan tipte bir ağrıdır. 
Bebeklerde huzursuzluk, iştahsızlık, gelişimsel gecikme veya 
gerileme görülebilir. Okul çağındaki çocuklar daha çok belirsiz, 
aralıklı baş ağrıları ve yorgunluktan şikâyet ederler. Düşen okul 
başarısı ve kişilik değişiklikleri sergileyebilirler.

KİBA’ya bağlı tek veya çift taraflı abducens sinir tutulumuna 
bağlı göz küresi hareket kısıtlılığı sıktır. Bebeklerde, bozulmuş 
yukarı bakış ile her iki gözde zorla aşağı doğru sapma, diğer 
bir ifadeyle “batan güneş” işareti görülebilir. Açık kranial 
sütürlü bebeklerde baş çevresi ölçümü makrosefaliyi ortaya 
çıkarabilir. KİBA’ya bağlı göz dibi muayenesinde papil ödem 
görülebilir. Bebeklerde ise tek bulgu optik solukluk olabilir.

Supratentorial lezyonlar, nöbetler ve fokal serebral defisitler 
ile ilişkili olabilir. Arka çukur tümörleri sıklıkla kusmanın da 
eşlik ettiği serebellar disfonksiyon ile ilişkili olarak denge ve 
yürüme bozuklukları yanı sıra diplopi, fasiyal sinir zayıflığı, 
kulak çınlaması, baş dönmesi, işitme kaybı gibi alt kranial sinir 
bulgularına neden olabilir.

Arka çukur tümörlerinde gövde stabilitesi, üst ekstremite ko-
ordinasyonu ve yürüyüşte lokalize kusurlar görülebilir. Bu böl-
gedeki tümörler Luschka’nın foraminasından pontoserebeller 
bölgeye büyüyerek alt kranial sinirlerin (özellikle VI, VII, VIII, IX 
ve X) işlevini bozabilir. Beyin sapına tümör basısı veya invazyo-
nu nedeni ile tek taraflı veya iki taraflı göz küresi hareketlerinde 
kısıtlanma (bakış felci) görülebilir. Omurilik tümörleri, etkilenen 
bölgede ağrı, mesane ve/veya bağırsak kontrolü kaybı gibi 
omurilik sıkışması gibi belirtilere neden olabilir. Her bir loka-
lizasyon için epidemiyolojik, klinik, genetik bulgular ve tedavi 
seçenekleri Tablo I’de gösterildiği gibi özetlenebilir (60).  

Tablo I: Lokalizasyonuna Göre Pediatrik Ependimomlar (60)

Yerleşim Ortalama 
yaş Klinik Genetik Tedavi

Supratentorial 7,8 Baş ağrısı
Nöbet

•	 RELA füzyon 
•	 YAP1 füzyon

•	 Ventrikül ile ilişki yok ise TYE yeterli 
olabilir

•	 TYE sonrası 2. kez cerrahi yapılabilir 
•	 2. kez cerrahi öncesi kemoterapi 

yapılabilir
•	 Vetrikül ile ilişkili tümörlerde lokal RT

İnfratentorial 5
Ataksi
Bulantı
Kusma

•	 2 alt grup: 
(A) PFA-CIMP + hipermetile edilmiş ve 
kötü prognoz taşıyor
(B) PFB-CIMP- 
•	 1q kazanç daha agresif fenotipe 

karşılık gelir

•	 TYE uygula, gerekirse 2. kez cerrahi   
•	 Lokal RT 
•	 2. kez cerrahi öncesi kemoterapi 

yapılabilir

Spinal 12
Skolyoz 

Hemiparezi 
Duysal kayıp

CIMP+
•	 NF2 dahil, Kr 22’deki genlerin aşağı 

düzenlenmesi

•	 TYE cerrahisi
•	 RT düşün

TYE: Tama yakın eksizyon, RT: Radyoterapi.
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█   GÖRÜNTÜLEME
Olgularda kapsamlı bir öykü ve fizik muayenenin ardından 
beynin manyetik rezonans görüntülemesi (MRG) yapılmalıdır, 
ancak acil durumlarda bilgisayarlı tomografi (BT) genellikle 
önce yapılan tetkik olur. Kranial BT, supratentorial lezyonlarda 
genellikle kistik alanlar ve yer yer kalsifikasyonlarla birlikte 
izodens veya hipodens lezyon gösterecektir (60). Başlangıç 
MRG değerlendirmeleri kontrastlı ve kontrastsız beyin ve 
omurga görüntülemesini içermelidir.

Supratentorial ependimomalar, en yaygın olarak periventriküler 
heterojen kitleler olarak görünürler, ancak bunlar aynı zamanda 
serebral hemisferlerde daha derin veya intraventriküler 
olarak da ortaya çıkabilir. İnfratentorial lezyonlar en sık 4. 
ventrikül tabanından ortaya çıkar ve ventrikülün üst tarafında 
genişlemeye neden olur.

Spinal ependimomalar genellikle iyi sınırlandırılır, omuriliğin 
genişlemesine neden olur, intratümöral kistlere sahip olabilir, 
ancak nadir olarak kalsifikasyonlar da görülebilir. Kontrastlan-
ma heterojendir ve ependimomaların sadece küçük bir yüz-
desinde intratümöral kanama saptanır. Ependimomalar için 
optimal kontrastlı ve kontrastsız MRG, genellikle metastazları 
değerlendirmek için omurganın bir MRG’sini de içermelidir. 

MRG’de kitleler solid olabilir veya kist ve mural nodül oluşu-
muna sahip olabilir, bu da pilositik astrositom, ganglioglioma 
ve pleomorfik ksantoastrositomun ayırıcı tanıda düşünülmesi-
ni gerektirir. Ependimomalar genellikle T1 ağırlıklı sekanslarda 
izo-hipointens, T2 ağırlıklı ve FLAIR (fluid-attenuated inversion 
recovery) sekanslarda ise izo-hiperintens lezyonlar olarak izle-
nirler (65). Lezyonlar ayrıca, T2 ağırlıklı gradyan eko sekansla-
rında, kan ürünleri veya kireçlenmelerin paramanyetik etkisine 
ikincil olarak “blooming” düşük sinyal yoğunluğu gösterebilir. 
Gadolinyum uygulaması subependimoma, ventrikül içi lez-
yonlar gibi alt tiplerde daha yoğun boyanma gösterebilmesine 
karşın, ependimomaların çoğu heterojen bir boyanma gösterir 
(23).

Çocukluk çağının kötü huylu bir embriyonal tümörü olan 
medülloblastomu, arka çukur ependimomalarından ayırt 
etmek zor olabilir, ancak ependimomalar genellikle Luschka 
ve / veya Magendie foramenleri boyunca uzantılara sahipken, 
medulloblastoma nadiren dördüncü ventrikül foraminasından 
çıkar (5,65). Difüzyon ağırlıklı görüntüleme sıklıkla solid kısım-
larda sınırlı difüzyonu ortaya koyar ve bu da tümörün yoğun 
hücreselliğinin bir yansımasıdır (65). Subependimomlar iyi 
sınırlandırılmış, sıklıkla 2 cm’den küçük ve en sık lateral veya 
4. ventrikülden kaynaklı lezyonlardır (60). İntramedüller spinal 
ependimomalar genellikle nodüler kontrastlanma yanı sıra 
çevreleyen kistler ve hidrosiringomiyeli gösterir ve kord geniş-
lemesinine neden olurlar (2).

█   PATOLOJIK SINIFLANDIRMA
İmmünohistokimyasal olarak ependimomalar, derece ve alt 
tiplere göre çeşitli boyamalar sergileyebilir, ancak genellikle 
glial fibriller asidik protein, S100 ve vimentin için yaygın olarak 
pozitiftirler. Sitokeratin gibi epitelyal belirteçler ve sinaptofizin 
gibi nöral belirteçler negatiftir. Ependimomalar, EMA ve CD99 
için pozitif olabilir, ancak en yaygın olarak membranöz veya 

nokta benzeri bir şekilde olabilir. Nadiren beyne veya spinal 
korda yayılırlar. Beyin omurilik sıvısının sitopatolojik incelemesi, 
cerrahi girişime bağlı yanlış pozitif sonuçlarından kaçınmak 
için, en az ameliyattan 10 gün sonra lomber ponksiyonla 
gerçekleştirilir (60).

Ependimomalar histolojik ve biyolojik özelliklerine göre Dünya 
Sağlık Örgütünce (DSÖ) 2016 yılında yeniden sınıflandırıldı. 

Subependimomalar (DSÖ derece I) genellikle dördüncü veya 
lateral ventrikül komşuluğunda intrakranal olarak bulunur ve 
nadiren spinal alanda teşhis edilirler (23). Sıklıkla erkeklerde 
olmak üzere yetişkin yaş grubunda görülürler (53). Makrosko-
pik olarak, subependimomlar, iyi sınırlandırıldıkları ve infiltratif 
olarak büyümedikleri için çevreleyen beyin parankiminden 
kolayca ayırt edilebilirler. Mikroskobik düzeyde, subependom-
lar, genellikle yüksek nükleer yoğunluklu bölgeler veya yoğun 
fibriler stroma tarafından bozulan nodüler bir yapı gösterirler. 
Bazen psödorozet veya kist oluşumu görülebilir. Proliferatif 
aktivitenin göstergesi olan mitotik hücreler yalnızca çok az 
sayıda olguda bulunur (51).

Miksopapiller ependimomalar (DSÖ derece I) da esas olarak 
yetişkin hastalarda ortaya çıkar ve omurilikte, ağırlıklı olarak 
konus medüllaris, kauda ekina veya filum terminale bölge-
sinde saptanırlar (33). Pediatrik hastalarda, miksopapiller 
ependimoma, sakrokoksigeal bölgede ekstramedüller yumu-
şak dokularda da bulunabilir ve davranışları omurilikte ortaya 
çıkan tümörlere göre daha sessiz olabilir (7). Miksopapiller 
ependimomalar histopatolojik olarak, miksoid dejenerasyon 
ve hiyalinize kan damarları gösteren alanları kapsayan papil-
ler yapılar ile karakterizedir (61). İyi huylu olmalarına rağmen 
miksopapiller ependimomalar, pediatrik hastalarda nispeten 
yüksek bir yayılma oranı gösterebilir ve bu da hastaların uzun 
süreli takibini gerekli kılar (11).

DSÖ derece II ependimomalar “klasik” ependimomalar olarak 
adlandırılır ve perivasküler psödorosetler ile patognomonik 
gerçek ependimal rozetler gösterebilir. Bu genel özelliklerin 
dışında, papiller, şeffaf hücreli veya tanisitik ependimoma ola-
rak adlandırılan farklı histolojik varyantlar ayırt edilebilir. Histo-
lojik olarak psödopalizan nekroz, mikrovasküler proliferasyon, 
artmış hücresellik ve bol mitotik aktivite gösteren lezyonlar ise 
anaplastik ependimomalar (DSÖ derece III) olarak tanımlanır 
(44). 

“Ependimoma, RELA füzyon pozitif” moleküler varyantı, 
çocuklarda ve genç yetişkinlerde DSÖ derece II ve III sup-
ratentoryel ependimomalarının alt grubu olarak tanımlanarak 
eklenmiştir. Bu tümörler, kromozom 11q kolu üzerindeki lokal 
bir kromotripsis olayından kaynaklanan RELA ve C11orf 95 
genleri arasında bir füzyon barındırır ve L1CAM ekspresyonu 
ile diğer ependimomalardan kolayca ayırt edilebilir (30). 

Moleküler sınıflandırma yaklaşımı ile ependimal tümörler, mer-
kezi sinir sisteminin her anatomik bölümünde (supratentoryel, 
arka çukur ve spinal) üç ayrı gruba ayrılmaktadır (Tablo II) (40).

█   GENETIK
Ependimomalar genellikle sporadik olarak ortaya çıkar, ancak 
bazı kalıtsal sendromlar ile de birliktelik gösterirler. Ependimo-
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tedir (56). Supratentorial ependimomaların klinik olarak ve gen 
ekspresyonu ile diğer lokasyonlardakilerden farklı olduğu gös-
terildiğinden, tüm genom ve RNA sekanslaması yapılarak yeni 
bir füzyon, C11orf95-RELA (v-rel avian retiküloendotelyosis 
viral onkogen homolog A) izole edildi (42). İlginç bir şekilde, 
C11orf95-RELA, MEN1 sendromlu hastalarda bulunan anor-
mal alanı içeren 11q12.1-11q13.3’te bulunur. Kalan subepen-
dimal olmayan supratentorial ependimomaların çoğu, YAP1 
füzyonları sergiler ve daha az agresif bir hastalıkla ilişkilendi-
rilebilir.

Pediatrik ependimomaların %60’ında görülen kromozomal 
değişiklikler, yetişkin ependimomalara göre çok daha az 
sıklıktadır. Çocuklarda tümör başına ortalama 3,8 olan genomik 
anormallikler, yetişkinlerde 7,5’tir. Pediatrik ependimomalarda 
en yaygın kromozom kazancı olguların yaklaşık %20’sinde 
meydana gelen 1q olup, diğer etkilenen kromozomlar ise 7 
ve 9 olarak bildirilmiştir (26). Pediatrik ependimomada en sık 
görülen kromozomal kayıp ise olguların %73’ünde meydana 
gelen 22. kromozomda kayıptır (34). Diğer kromozomal 
kayıplar arasında 1p, 3, 6, 6q, 9p, 13q ve 17 bulunur (26). 
Çocukluk dönemi ependimomaları ayrıca kromozom 1, 11 ve 
22’yi içeren translokasyonlara sahip olabilir (34). Moleküler 
bulgular Tablo III’te özetlenmiştir (60).

ma için en yaygın kalıtsal yatkınlık klasik olarak 22q12.2 kro-
mozomunda bulunan nörofibromatozis tip II (NF2) geni tara-
fından kodlanan merlin tümör baskılayıcı proteinin ekspresyon 
kaybından kaynaklanan NF2 olgularıdır. Ependimomalar, nadi-
ren kromozom 2p21’deki MSH2 mutasyonunun neden olduğu 
kolon polipleri ile merkezi sinir sistemi tümörlerinin birlikteli-
ğinin olduğu Turcot B Sendromu ve kromozom 11q13.6’daki 
MEN1 mutasyonunun neden olduğu endokrin neoplaziler ile 
karakterize MEN1 sendromunda da görülür.

Pediatrik olgularda, genellikle supratentorial ve spinal ependi-
momalar, diğer malignitelerde tanımlanan CpG metilatör feno-
tipine (CIMP) benzer şekilde hipermetile profillere sahiptir (48). 
Bununla birlikte, genel olarak arka çukur ependimomaları çok 
düşük bir mutasyon oranı sergiler ve DNA metilasyon modelle-
ri onları 2 farklı alt gruba ayırır. Arka çukur grubu A (PFA-CIMP 
+) tümörleri, grup B (PFB-CIMP-) ependimomalarına kıyasla 
promoter bölgelerindeki CpG-adalarının önemli ölçüde artmış 
metilasyonunu sergiler ve A grubu olgular daha kötü prognoz 
gösterirler (35). 

Radyal glial hücrelerin ependimomaların kök hücreleri gibi 
davrandığının keşfi, klinik olarak farklı moleküler alt grupların 
farklı hücre popülasyonlarından ortaya çıktığını desteklemek-

Tablo II: Moleküler Ependimom Sınıflandırması (40)

Lokalizasyon Moleküler alt grup DSÖ derece Yaş grubu Sağkalım

Supratentorial (ST)

ST-SE
• Subependimoma 
• Dengeli genom
ST-EPN-YAP1
• (Anaplastik) Ependimoma 
• YAP1-füzyon
ST-EPN- RELA
• (Anaplastik) Ependimoma 
• Kromotripsis; RELA füzyon

I

II/III

II/III

Yetişkin

Bebek  Çocuk

Bebek Çocuk
Yetişkin

İyi

İyi

Kötü

Arka çukur (AÇ)

AÇ-SE 
• Subependimoma 
• Dengeli genom
AÇ-EPN-A 
• (Anaplastik) Ependimoma 
• Dengeli genom
AÇ-EPN-B 
• (Anaplastik) Ependimoma 
• Kromozomal dengesizlik

I

II/III

II/III

Yetişkin

Bebek Çocuk
 

Çocuk
Yetişkin

İyi

Kötü

İyi

Spinal (SP)

SP-SE 
• Subependimoma 
• 6q silinme
SP-MPE 
• Miksopapiller ependimoma 
• Kromozomal dengesizlik
SP-EPN 
• (Anaplastik) Ependimoma 
• NF2 mutasyonu

I

I

II/III

Yetişkin

Yetişkin

Yetişkin

İyi

İyi

İyi

EPN: Ependimom, MPE: Miksopapillar ependimom, MVP: Mikrovasküler proliferasyon.
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artırdığı gösterilmiştir (15,24,28,40). Bununla birlikte, tamamen 
rezeke edilen arka çukur grup B ve supratentorial YAP1 füzyon-
pozitif ependimomaların rekürrens potansiyeli düşüktür ve 
radyoterapi gerekmeyebilir (15,39,40). Proton ışın tedavisi, 
özellikle tam rezeksiyonun elde edilemeyeceği bebeklerde 
lateral yerleşimli arka çukur tümörleri için ümit verici bir tedavi 
seçeneği olarak bildirilmiş (31,32), bununla birlikte, daha 
fazla değerlendirme gerektiren radyasyon nekrozu ile uyumlu 
beyin sapı görüntüleme değişiklikleri ile ilgili endişeler ortaya 
çıkmıştır (19,27). Kraniospinal ışınlama, nöroaksis yayılması 
için düşünülmeli, fakat uzun vadeli etkinliği ve hayatta kalma 
üzerindeki etkisi net olmayıp 3 yaş üstü çocuklarda bir seçenek 
olarak akılda bulundurulmalıdır (29).

Son zamanlarda, tekrarlayan ependimoma olgularının yöneti-
minde, hayatta kalmayı iyileştirdiği için yeniden ışınlama kav-
ramı gündeme gelmiştir (6,10,29). Bununla birlikte, yeniden 
ışınlamanın çocuklarda birincil radyoterapiye kıyasla çok daha 
büyük bir bilişsel etkilenme riski taşıdığı kabul edilmelidir (15).

Ependimomada kemoterapi etkinliği 5 yılda %59 ila %71 
arasında değişen orta derecede sağkalım oranları ile kanıt-
lanmamış ve tartışmalıdır (14,17,18,25,57). Kemoterapi, 1 
yaşından küçük bebeklerde radyasyon toksisitesini önlemek 
veya geciktirmek için radyasyondan önce veya ikinci cerrahi 
girişimden önce yüksek riskli hastalarda düşünülebilir (52). 
Klasik olarak nüksler yeniden ameliyat ve kemoterapi ile 
tedavi edilir. Bazı çalışmalarda, sitotoksik ajanlar olan siklo-
fosfamid, vinkristin, sisplatin ve etoposide yanıt alınan hasta 
alt gruplarının radyoterapiye ihtiyaç duyulmayabileceği öne 
sürmüştür (9,17). Bununla birlikte, kemoterapi ile tedavi edilen 
supratentorial tümörlerde %86’lık progresyonsuz sağkalım 
sağlanırken, infratentorial tümörlerin progresyonsuz sağkalımı 
sadece %27’dir (57). 3 yaşın altında ve metastatik ependimo-
malı olgularda yüksek doz metotreksat, vinkristin, cisplatin, 
siklofosfamid ve vinblastin kullanımı sonrasında, topotekan 
ve siklofosfamid ile kuvvetlendirme yapılıp, sonrasında 6 aylık 
oral siklofosfamid, topotekan ve erlotinib koruma amaçlı teda-
vi olarak önerilmektedir (60).

█   YÖNETIM ve TEDAVI
Cerrahi girişim ve takiben radyasyon tedavisi, intrakranial 
pediatrik ependimomaların çoğu için temel tedavidir. Cerrahi 
girişim ile tama yakın ekzisyon sağlanan hastaların genel 
sağkalımı %67-93 ve progresyonsuz sağkalım %51-82 iken 
tama yakın eksizyon yapılamayan hastalarda takip eden 
radyoterapiye rağmen bu oranlar sırasıyla %22-52 ve %0-
41’dir (13,20,36,37,43,45,47,49). Tama yakın eksizyon sıklıkla 
dördüncü ventrikül içi tümör olgularında olmak üzere yalnızca 
%42-70’inde mümkündür, diğer bölgelerdeki infiltre tümörlerin 
agresif bir şekilde eksizyon girişimlerinde ciddi morbiditede 
ortaya çıkabilir (21,36,45,49,54). Nüks, olguların %80’inde 
lokal olarak ortaya çıkar, izole uzak nüks %3-9 oranında ortaya 
çıkabilir ve daha yüksek tümör derecesi ile ilişkilendirilebilir 
(36,47).

Tamamen çıkarılamayan dördüncü ventrikül ependimomaların-
da ilave kemoterapiden önce ve sonra ikinci cerrahi girişimin 
yararlı olduğu gösterilmiştir (12). Omurilik ependimomalarında 
tama yakın ekzisyon ve tama yakın olmayan eksizyonlar çok 
yüksek genel sağ kalım oranları gösterirken, progresyonsuz 
sağkalım ilk grup için %84 iken ikinci grup için sadece % 
57’dir (4). DSÖ derece I olmasına rağmen, miksopapiller epen-
dimomalar pediatrik olgularda yüksek nüks insidansı göstere-
bilmektedir (4). Genel olarak, ayrı ayrı bölgelerdeki lezyonlara 
sahip omurilik ependimomaları, çoklu omurga ameliyatlarıyla 
ilişkili morbiditeyi önlemek için radyoterapi ile tedavi edilebilir 
(60). Ventriküler sistemle ilişkili olmayan DSÖ derece II supra-
tentorial ependimoma olgularında da tek başına cerrahi yeterli 
olabilmektedir (3,22,41). Bu tümörler de düşük bir lokal nüks 
insidansı mevcut olup, nüks eden olgularda ikinci cerrahi ve 
radyoterapi ile iyi sonuçlar alınabilmektedir.

Radyoterapi genellikle 12 aylıktan büyük, tümörün yayılmadığı, 
DSÖ derece III ve tamamen çıkarılamayan DSÖ derece 
II ependimomalı çocuklarda eksizyonu takiben endikedir 
(40,64). Tümör hacmi artı 1 cm marjına yüksek doz radyasyon 
(54-59,4 Gy) verildiğinde lokal kontrol daha iyi olmaktadır (36). 
Radyasyonun 3 yaşına kadar ertelenmesinin nüks oranını 

Tablo III: Pediatrik Ependimomda Moleküler Bulgular (60)

Genel

Kromozomlar 
Genler
Sinyal

Metilasyon

1q (20%), 7, 9 66 kazancı
22 (73%), 1p, 3, 6/6q, 9p, 13q, 17 kaybı

C22ORF2, CBX7, RAC2, Rb, CDKN2A, CDK11, SNX9, SYNJ2 Silinmesi/İnaktivasyonu
GAC1, ARHGEF5, hTERT, c-myc, NOTCH1, NOTCH4, ERBB1-4, DUSP12 aşırı 

ekspresyonu veya kazancı
Ink4a/Arf, NOTCH, WNT/b-catenin 

HIC-1, DAPK, RASSF1A hipermetilasyonu

Supratentorial Genler 
Sinyal 

C11orf95-RELA füzyon, YAP1 füzyonları, NEFL aşırı eksresyonu CDKN2A silinmesi
NF-kB yolağı

İnfratentorial Genler 
Metilasyon

ERBB4 aşırı eksresyonu
Hipermetilasyon (PFA-CIMPþ altgrubu)

Spinal
Genler
Sinyal

Metilasyon

HOXB5, PLA2G5, ITIH2 aşırı ekspresyonu veya kazancı
NF2 azalmış ekspresyonu

JNK yolağının aşağı regülasyonu
Hipermetilasyon
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Örnek Olgular

Olgu 1. Supratentoryal

Nöbet geçirme sonrası değerlendirilen 9 yaşında erkek 
hastanın öyküsünde 1 yıl önce supratentorial lezyon nedeniyle 
opere edildiği ve tanısının berrak hücreli anaplastik ependimom 
olarak geldiği öğrenildi. Postop verilen kemoterapiye rağmen, 
yapılan kontrol MRG tetkikinde cerrahi alanda nüks kitle 
saptandı ve yeniden opere edildi. Kemoterapisine devam 
edilen hastaya ait ikinci cerrahi girişim öncesi ve postop 6. yıl 
kontrol MRG görüntüleri Şekil 1’de özetlendi.

Spinal ependimomalar çocuklarda çok nadirdir. Bunlar 
genellikle, tedavi seçeneğinin maksimum güvenli rezeksiyon 
olduğu DSÖ derece I miksopapiller ependimomalardır. Küçük 
çocuklarda radyasyondan genellikle kaçınılmasına rağmen, 
nispeten yüksek yayılma riski göz önüne alındığında bu alt 
tipte düşünülmelidir (11).

Tablo IV’te özetlendiği gibi, nüksün ardından genellikle 
tekrarlayan ameliyatlar, radyoterapi ve kemoterapi ile tedavi 
edilmeye çalışılsalar da, özellikle DSÖ derece II ve III hastaların 
yaklaşık % 90 kadarı kaybedilmektedir (8).

Tablo IV: DSÖ Beyin Tümörleri Sınıflandırmasının 2016 Güncellemesine Göre Çocukluk ve Yetişkin Ependimomunda Mevcut Tedavi 
Stratejileri, Prognostik Faktörler ve Sağkalım (8)

Moleküler tip Yaş/cins Yerleşim Histopatoloji Genetik Tedavi Prognoz/Yaşam 
beklentisi

SP-SE Spinal 
subependimoma

Yetişkin
Kadın = Erkek Servikal kord DSÖ derece I 6q silinme Mümkün ise total eksizyon İyi

10 yıl: % 100

SP-MPE
Spinal 
miksopapillar
ependimoma

Yetişkin ve genç 
yetişkin

Kadın = Erkek

Konus, filum ve
Kauda equina DSÖ derece I Kromozomal 

değişkenlik

Mümkün ise total 
eksizyon,

Nüks durumunda 
radioterapi
(çocuklarda 

radyoterapiden kaçın)

İyi
5 yıl: % 100

Çocuklarda kötü

SP-EPN
Spinal klasik 
ependimoma

Adölesan ve 
genç yetişkin
Erkek > Kadın

Spinal kord 
içinde DSÖ derece II 

veya III

Kromozomal 
değişkenlik 

Sıklıkla NF-2 
mutasyon

Mümkün ise total eksizyon 
(Total eksizyon mümkün 
değilse ek radyoterapi)

İyi
5-yıl: % 100

PFS: % 50-80

PF-SE
İnfratentorial 
subependimoma

Yetişkin
Erkek > Kadın Arka çukur DSÖ derece I Dengeli Mümkün ise total eksizyon İyi

5 yıl: % 100

PF-EPN-A
İnfratentorial 
ependimoma
tip A

Bebek/Çocuk
Erkek > Kadın Arka çukur DSÖ derece II 

veya III
Dengeli CIMP 

+
Cerrahi + radyoterapi

Olası kemoterapi

Kötü
5 yıl ve 10 yıl:
% 68 ve % 56

PF-EPN-B
İnfratentorial 
ependimoma
tip B

Çocuk/yetişkin
Kadın > Erkek Arka çukur DSÖ derece II 

veya III

Kromozomal 
değişkenlik

CIMP -

Mümkün ise total eksizyon 
(Total eksizyon mümkün 
değilse ek radyoterapi)

Orta
5 yıl ve 10 yıl:

% 100 ve % 88

ST-SE
Supratentorial 
subependimoma

Yetişkin
Kadın > Erkek İntraventriküler DSÖ derece I Dengeli

Cerrahi
BOS yayılımı var ise 

Radyoterapi

İyi
10 yıl: % 100

ST-EPN-RELA
Supratentorial
ependimoma 
RELA +

Bebek/çocuk,
yetişkin

Erkek > Kadın
Supratentorial DSÖ derece II 

veya III

Chr11orf95-
RELA
füzyon

Kromozom 11 
sapmalar

Kromotripsis

Cerrahi + radyoterapi
+ olası

Kemoterapi

Kötü
5 yıl ve 10 yıl:
% 75 ve % 49

ST-EPN-YAP1
Supratentorial
ependimoma 
YAP1 +

Bebek/çocuk
Kadın > Erkek Supratentorial DSÖ derece II 

veya III

Kromozom 11 
sapmalar

YAP1 füzyon

Mümkün ise total eksizyon 
(Total eksizyon mümkün 
değilse ek radyoterapi)

İyi
5 yıl: % 100
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Şekil 1: Supratentorial ependimom preop ve postop MRG görüntüleri (Olgu 1).

Şekil 2: Arka çukur ependimom preop ve postop MRG görüntüleri (Olgu 2).
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Olgu 3. Spinal

16 yaşında erkek, 2-3 aydır olan boyun ve belde ağrı, 
bacaklarda hissizlik şikayetlerine son zamanlarda yürüme 
güçlüğü de eklenmesi üzerine yapılan MRG sonrasında tüm 
spinal alanda yaygın intramedüller ve ekstra medüller yayılım 
gösteren lezyonlar (Şekil 4) ve kranyal alana da seeding 
metastazlar izlendi (Şekil 5). Hastaya iki gün ara ile iki aşamalı 
olarak operasyon yapılarak belirgin bası etkisi gösteren kitleler 
eksize edildi (Şekil 6). Patolojisi anaplastik ependimom olarak 
raporlanan hastaya tüm nöral aksa radyoterapi uygulandı 
ve kemoterapi verildi. Postop MRG görüntüleri Şekil 7’de 
özetlendi. Hastaya 20. ayda alt torakal bölgeye yönelik olarak 
ek dekopresif cerrahi yapıldı ve ikinci seans radyoterapi verildi. 
24. ay takibinde yakınması ve nörolojik defisiti yoktu.

Olgu 2. Arka çukur

Bulantı, kusma, iştahsızlık ve uykuya meyil şikayetleri ile 
başvuran 2 yıl 5 aylık kız hastanın yakınmalarının 18 gündür 
sürdüğü öğrenildi. Yapılan MRG sonrasında arka çukur 
lezyonu saptanması üzerine hasta opere edildi. Patoloji sonucu 
anaplastik ependimom olarak raporlandı. Hastaya ait preop ve 
postop MRG görüntüleri Şekil 2’de özetlendi. Ameliyata ait 
görüntü Şekil 3’te gösterildi. Ek olarak kemoterapi de verilen 
hastanın postop 9. ay takibinde yakınması ve nörolojik defisiti 
yoktu.

Şekil 3: Arka çukur ependimom cerrahi görüntü. S: Serebellum, 
Tm: Tümör, *: Colliculus facialis (Olgu 2).

Şekil 4: Spinal ependimom preop MRG görüntüleri (Olgu 3).
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Şekil 7: Spinal ependimom postop MRG görüntüleri (Olgu 3).

Şekil 5: Spinal ependimom kranial seeding metastaz MRG görüntüleri. ↑,→: Seeding metastazlar (Olgu 3).

Şekil 6: Spinal ependimom cerrahi görüntü (Olgu 3). 
SC: Spinal kord, →: Tümörün ekstramedüller kısmı, 
↓: Tümörün intramedüller kısmı, *: Spinöz proçes.
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