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Pediatrik Meningiomlar ve Zorluklari
Difficulties in Pediatric Meningiomas
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Pediatrik meningiomlar, basit olarak eriskin meningiomlarin pediatrik yasta gérulen tirleri degillerdir. Pediatrik meningiomlar, yerlesim
yeri, histolojik alt tipleri, dereceleri, molekdler altyapilari, metilasyon tiplendirmeleri, davranis bigimleri ve cerrahi yaklasim olarak
eriskin meningiomlardan ayrilirlar. Eriskinlerden farkl olarak erkeklerde daha fazla gorullrler, eriskinlerdeki meningiomlara kiyasla
daha sik derece 2-3 6zellikleri gosterirler, eriskin meningiomlardan daha sik oranda ventrikil ici, posterior fossa ve intraparankimal
yerlesimli olabilirler. Cok kiiglik cocuklarda kan kaybi daha bliylk bir sorun olabilecegi igin, 6zellikle gcok buytk lezyonlarda gerekirse
cerrahi basamaklandiriimalidir. TUm bu bilgilerin 1siginda pediatrik meningiomlar, klinik uygulamalarimizda eriskin meningiomlardan
tamamen farkli bir patoloji olarak degerlendiriimeli, daha farkli takip ve tedavi edilmelidir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Pediatrik meningiomlar, Cerrahi, Molekiiler yapilari

ABSTRACT

Pediatric meningiomas are not simply pediatric counterparts of adult meningiomas. They differ from adult meningiomas in terms
of localization, histological subtypes, grades, molecular basis, methylation subgroups, behaviour, and surgery. They are more
frequently seen in males, behave more aggressively, and have atypical localization such as intraventricular, intraparenchymal and
posterior fossa. For this reason, pediatric meningiomas should be accepted as totally different than adult meningiomas and their
treatment and follow-up strategy should be planned accordingly.
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B GiRiS

eningiomlar, erigkin yas grubunda en sik gdérilen
Mprimer intrakranial tUm&r grubudur. Erigkinlerde

tim intrakranial timérlerin %36,6’sin1 olustururken,
pediatrik yas grubunda oldukc¢a nadir gériilen patolojilerdir
(15). Tum pediatrik intrakranial timorlerin %3’Un0 olustur-
maktadirlar (14). Meningiomlarin gériilme sikhigi yasla beraber
artmaktadir. Pediatrik yas grubunda da genellikle ilk on yilin
sonlarina dogru daha sik gérilmekte, infantil olgulara oldukca
nadir rastlanmaktadir (4). Pediatrik meningiomlar, diger epi-
demiyolojik ve klinik 6zellikleri ile de erigskin meningiomlardan
belirgin sekilde ayrilirlar. Erigskin yas grubundaki meningiomlar
daha siklikla kadinlarda gérinmektedir ancak pediatrik yas

grubunda erkeklerde daha sik olma egilimindedir (10,17).
Ayrica pediatrik yas grubunda eriskinlere kiyasla daha agresif
seyretmekte, tim pediatrik meningiomlardaki atipik ve malign
meningiomlarin orani degisik serilerde %25-75’lere kadar
cikabilmektedir (8,20). Erigkinlerde gorilen tim pediatrik
meningiom alt tipleri pediatrik meninigomlarda da tariflenmis-
tir. Eriskin meningiomlarin daha gencg yaslarda goérilen papiller
ve clear cell tipleri pediatrik yas grubunda daha siktir (6).

Pediatrik meningiomlar icin en belirgin predispozan faktorler
radyasyon, norofibromatozis tip 1(NF1) ve tip 2(NF2) dir.
Cushing ve Eisenhart travmayi da bir predispozan faktor olarak
tanimlamis olsa da daha sonraki calismalarda bu disiince
desteklenememistir (9).
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Pterioni ve ark. tarafindan yapilan genis literatlir taramasinda
derece 1 ve 2 pediatrik meningiom hastalarinin radyasyon
maruziyeti medyan yasinin 5,4 ve 5,1 oldugu bildiriimistir.
Radyasyon maruziyetinden meningiom gelisimine kadar
gecen slre ise derece 1 olgularda 13,7 yil, derece 2 olgularda
21.1 yil olarak saptanmistir (9).

B PEDIATRIK MENINGIOMLARDA MOLEKULER
DEGISIKLIKLER

Norofibromatozis tip 2 hastaliginin meningiom olgulari ile
iliskisi acik sekilde g&sterilmistir. Yirmi ikinci kromozomdaki
bozukluklar hem sporadik hem de NF2 iligkili meningiomlarla
iliskilendirilmistir (3). Pediatrik meningiomlarda NF2 geni hari-
cinde baska hangi mutasyonlar oldugu ayr bir merak konu-
sudur. Bu amagla yapilan hedefli sekanslamalarda erigkinler-
dekinin aksine AKT1, SMO, KLF4 and TRAF7 noktalarinda
timor olusumunu tetikleyecek bir mutasyon neredeyse hig
saptanamamistir. Bunun Uzerine pediatrik meningiom moleku-
ler aragtirmalar tim genom sekanslama ve DNA metilasyon
analizi ydntemlerine kaymistir (8).

Kirches ve ark. 37 pediatrik meningiom olgusunda metilasyon
profillemesi ve DNA kopya sayisi degisikligi analizi yapmis-
lardir. En sik karsilasilan degisiklik NF2 genini de igeren 22.
kromozomun kaybi olmustur (%62). Ardindan azalan siklikla 1.
kromozom (%24,3), 18. kromozom (%18,9) ve 14. kromozom
(%13,5) kayiplan izlenmistir. Ayrica NF2 pediatrik meningi-
omlar ile NF2 olmayan pediatrik meningiomlar kopya sayisi
degisiklikleri agisindan kiyaslandiginda NF2 pediatrik meningi-
omlarin NF2 olmayanlara kiyasla WHO derecesinden bagimsiz
olarak daha fazla kopya sayisi degisikligi icerdigi izlenmistir.
Bu calismada, pediatrik meningiomlarda nadir de olsa 11.,
12., 13., 14. ve 21. kromozom kazanimlar bildiriimis, 11. ve
21. kromozom kazanimlarin daha yUksek timor derecesi ile,
12. ve 14. kromozom kazaniminin artmig mitoz, 13. kromozom
kazaniminin nekroz ile iligkili oldugu bildirilmektedir (8).

Eriskin meningiomlarla birlikte yapilan metilasyon analizlerinde
pediatrik meningiomlar tamamen farkl bir grupta toplanmislar-
dir (19). Ayrica erigkin meningiomlar kendi aralarinda 6 degisik
metilasyon grubuna ayriimaktadirlar (1). Kirches ve ark. pedi-
atrik meningiomlardaki metilasyon analizlerinin sonucunda bu
timorlerin 3 ayri gruba ayrildigi gosterilmistir (8). Otuz yedi
hastanin 6’ si grup 1 (1 papiller, 5 clear cell meningiom), 15’i
grup 2A (8 atipik, 1 clear cell, bir anaplastik, 5 WHO derece 1),
36’s1 grup 2B (6 WHO derece 1, 3 rabdoid, 1 kordoid, 6 atipik)
olarak siniflanmistir. Bu ¢alismada 22. kromozom kaybi grup
2B de oldukg¢a nadir olarak saptanmis olup bu bulgular 1s1gin-
da grup 1 ve 2A timédrlerin olusumunda NF2 degisikliklerinin
kritik rol oynadigi anlasiimistir. Grup 2B olgularinda daha sik
10. kromozom kaybi oldugdu, grup 1 olgularinda da 19. Kromo-
zom kaybi oldugu saptanmistir (8).

Eriskin meningiom olgularinda %6 civarinda TERT promotor
mutasyonlar rastlanmasina ragmen, bu mutasyonlar pediatrik
meningiomlarda neredeyse hi¢ gorilmezler (18). Pediatrik
olgularda daha sik gérilen clear cell meningiomlar SMARCE1
timor supresor gen degisiklikleri ile karakterizedirler (5,12).
Pediatrik meningiomlarda YAP 1 flizyonlarinin bulundugu, yine
rabdoid pediatrik meningiomlarda BAP 1 kaybi bildiriimistir (8).
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B KLIiNiK

Olgular genellikle artmis kafa ici basinci bulgulari ile klinige
basvururlar. Bu bulgular, olgularin %45’inde bulanti, kusma,
bas agrisidir, %25 inde fokal nérolojik kayiptir. Nadiren olgular
nobet sikayeti ile de basvurabilirler (7,9). infantlarda artmis
kafa ici basincinin bir yansimasi olarak hastalarda siklikla
artmis bas ¢evresi bulgusu beraberinde beslenme bozuklugu
ve huzursuzluk saptanabilir (9).

B YERLESIM

Pediatrik meningiomlarin yerlesimleri eriskin meningiomlara
benzerlik gbésterse de pediatrik yasta erigskinden farkl
olarak ventrikiler, silvian ve infratentoryal yerlesim daha sik
gorulebilmektedir (Sekil 1A, B; 2A, B). Bu yerlesim yerleri ile
alakall olarak pediatrik meningiomlarda, erigkinlerden farkli
olarak dural baglanti daha az gorilebilmektedir (16).

Genis klinik serilerde intraventrikller yerlesim oranlar %4,5-
17 arasinda degisim gostermektedir. Yine benzer calismalarda
intraparenkimal yerlesim %5, posterior fossa yerlesimi %11
olarak bildirilmistir (13).

H RADYOLOJIi

Direkt kafa grafilerinde kalsifikasyon, kalvaryal erozyon ya da
hiperostoz gérilebilmektedir. Kranial bilgisayarli tomografi
(BT) géruntlilemelerinde yine hiperostoz, beyin parankiminde
diizensizlik ve timor igi kalsifikasyonlar ayirt edilebilmektedir.
Lezyonlarin yaklasik %95’i kontrast tutmaktadir. Bazi olgularda
timor etrafinda kistik genislemeler gorilebilmektedir (9) (Sekil
3A-D). Pediatrik meningiomlar eriskin meningiomlardan farkl
olarak tani aninda daha biyuk boyutta olurlar (13).

Manyetik rezonans gorintilemede (MRG), meningiomlar T1
agirlikli incelemelerde beyne gore izo ya da hipointens, T2
incelemelerde beyne gdére hiperintens izlenebilmektedirler.
Ozellikle T2 agirlikli incelemelerde tiimér etrafinda T2 hipe-
rintens bir alan tUmorli cevreledigi gordlir. Ancak infiltratif
meningiomlarda bu bahsedilen rim gdrtlmemektedir. Menin-
giomlarin karakteristik bulgusu olan dural kuyruk, ya da dural
kalinlasma pediatrik meningiomlarda eriskin olgulara oranla
daha az goértlmektedir. T1 kontrastl imajlarda da yogun kont-
rast tutulumu gostermektedirler (9).

B CERRAHI
Pediatrik meningiomlarda ilk basamak tedavi secenegi
cerrahidir. Pediatrik meningiom cerrahisinde de kendine

6zgl zorluklar bulunmaktadir. Bu zorluklar, olgularin kiguk
beden kitle endeksi nedeni ile toplam kan rezervinin az
olmasi, lezyonlarin vaskuler olmasi, atipik lokalizasyonlar ve
hipotermidir (2).

Subtotal rezeksiyon olgularinda tekrarlamalar sik olmasi nedeni
ile mimkdin olan her vakada total rezeksiyon amaclanmalidir.
Ancak kan rezervi sinirlh bir infantta olduk¢ca kanamali bir
meningiom cerrahisinde total rezeksiyon amaci ile hastanin
hemodinamisini riske atmak da dogru bir davranis degildir.
Boyle olgularda gerekirse cerrahi basamaklandiriimali hasta
stabil oldugu baska bir seansta tekrar operasyona alinarak
cerrahiye devam edilmelidir (9) (Sekil 4A-C).
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Sekil 1: 5 yasinda kadin hasta. A) Uglinci
ventrikdl ici yerlesimli atipik meningiom olgusu
(ok isareti). B) Lezyon interhemisferik yol ile total
cikarnimistir (ok isareti).

Sekil 2: 13 yasinda erkek hasta. A) Sol kavernéz
3 ) sinus yerlesimli atipik meningiom olgusu (ok
160 %256{ isareti). B) Lezyon transsilvian yol ile total
Cor>Tra . .
cikariimistir. (ok isareti).

Sekil 3: 4 yasinda erkek hasta. Multiple
supratentoryal yerlesimli malign meningiom
olgusu. Aksiyal (A, B) ve sagital planlarda (C,

D) yogun kontrast tutan, etrafi kistik araknoid
geniglemeler ile cevrelenmis lezyonlar izlenmekte.

» SP R21.¢

SLO.S
Sag>Cor(-7.3)>Tra(1.9)
o w718

PtY

Tirk Nérosir Derg 32(1):93-97, 2022 | 95



Tanrikulu B. ve Ozek MM: Pediatrik Meningiomlar ve Zorluklari

.0

\ ,
TR | - -t
' Q
) ‘- 2991 /NORM
h
™

— ra>Cor(-7.2)>Sa

VAR R Y 28

J

Sekil 4: 8 yasinda erkek hasta. A-C) Aksiyal, koronal ve sagital planlarda dev malign meningiom olgusu izlenmektedir. Bu olguda lezyon
oldukga buytik ve kanlanmasi oldukga fazla idi. Bu nedenle kan kaybi ve beraberindeki olasi komplikasyonlar énlemek amaci ile bu

olguda basamakli cerrahi yapilmigtir.

Pediatrik olgularda perioperatif mortalite, timoriin boyutu, yer-
lesimi, hastanin yasi ve timdortn damar yapisinin yogunlugu ile
iliskilendirilmistir (9). Liu ve ark. yaptiklan literatir taramasinda
perioperatif mortalite oraninin % 0- 8.3 arasinda degistigini,
ortalama %3.3 oldugunu bildirmislerdir (13).

B KEMOTERAPI ve RADYOTERAPININ YERI

Pediatrik olgularda radyoterapiyi (RT) degerlendirirken ileride
karsilagilacak olasi hormonal yetmezlikler, blyime gelisme
geriligi, ikincil timorler ve bilissel gerilikler géz 6niinde
bulundurulmalidir (9). Bu olgularda genel egilim, total gikanlmig
derece 1 timodrlerde izlem, atipik ve malign meningiomlarda
da mimkin oldugu kadar (en az hasta 3 yasina gelene kadar)
radyoterapiyi ertelemektir (6).

Pediatrik meningiomlarda kemoterapi (KT) ise radyoterapiden
daha nadir kullanilir ve genellikle agresif timoérlerde RT’ yi
geciktirmek igin tercih edilmektedir (6,9,20).

Ancak yine de Ki67 endeksi buylk, derece 2-3 olgularda
hastanin yasi klclk olsa dahi aile ile olasi riskler konusulup
RT baslanmalidir.

B PEDIATRIK MENINGIOMLARIN SEYRI

Kotecha ve ark. tarafindan yayinlanan bir meta-analiz ¢galismasi
toplam 677 pediatrik ve addlesan yas grubundaki meningiom
olgular degerlendirmistir. Galisma sonucunda NF2 olgularinda
ve derece 3 olgularda hastaliksiz sagkalim verilerinin daha
kétl oldugu belirtilmistir (11). Ayni calismada total rezeke
edilen olgularda 5 yillik sagkalimin %95, subtotal rezeksiyonda
%77,3, ortalama sagkalim ise %82 oldugu vurgulanmaktadir
(11). Pediatrik meningiomlarda rezeksiyon miktari ve ardindan
hasta yasi sagkalimi etkileyen 6énemli faktorlerdir (20). Alti yas
alti olgularda prognozun daha kétu gittigi gézlemlenmistir (20).

Sonug olarak pediatrik meningiomlar eriskin meningiomlardan
oldukga farkl tUmorlerdir. Eriskin meningiomlara kiyasla
daha agresif seyirlidirler. Primer tedavi segenegi total cerrahi
rezeksiyondur. Ardindan derece 2-3 olgularda RT, bazi segili
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olgularda KT ile tedavi edilebilmektedirler. Tekrarlama oranlari
erigskinlere gbére daha fazla oldugu igin sik araliklarla takip
edilmelidirler.
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