Tirk N6rosir Derg 33(1):50-58, 2023

Gelis Tarihi: 12.12.2022
Derleme Kabul Tarihi: 18.12.2022

Cocukluk GCagi Spinal Tiimorler: Eriskin Olgulardan Farkliliklar
Pediatric Spinal Tumors: Differences from Adult Cases

Mehmet Zeki YILDIZ', Ahmet COLAK?, Mehmet Fatih ERDI?

'Bahgehir Qniversitesi Tip Fakultesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali, !stanbul, Tarkiye
2Bahgehir Universites.! Tip Fakultesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali, Istanbul, Tirkiye
3Necmettin Erbakan Universitesi Tip Fakdltesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali, Konya, Tirkiye

Yazisma adresi: Mehmet Zeki YILDIZ =0 zekidr@gmail.com

Spinal pediatrik timorler nadir lezyonlardir. TUmoriin biyolojik 6zelligine, bulundugu yere, yayilimina ve boyutuna gére degismekte
olan ¢ok cesitli bulgulara neden olurlar. Birgogu 6zgul olmayan, kolaylikla gézden kagabilecek bulgulara neden olurken, boyun
ve sirt agrisi en sik ifade edilen sikayetlerdir. Hastalar baslangigta asemptomatik olabilir veya skolyoz gibi nonspesifik bulgular
gOsterebilir. Gecikmis tani klinik sonucu etkileyebilecegi igin pediatrik spinal kitlelerin prezantasyonlarinin radyolojik 6zelliklerinin ve
tedavi yénetim stratejilerinin anlasiimasi gok 6nemlidir. TUmorli géstermede en sik manyetik rezonans goriintileme kullaniimaktadir.
Diftizyon Tensor Goruntileme ve Manyetik Rezonans Spektroskopi gibi fonksiyonel sekanslar tani koymada yararl olabilir. Spinal
timorler ekstradural timodrler, intradural ekstramedduller timdrler ve intrameduller timorler olarak siniflandirlirlar. Tedavi her ne
kadar tumdrln tipine bagl olarak degisse de cerrahi rezeksiyon tedavinin ana ayagini olusturmaktadir. Cerrahi tedavi sirasinda ileri
monitdrizasyon ydntemleri, intraoperatif ultrason kullanimi ve laminoplasti gibi yontemler basariy! artirmakta ve ameliyat sonrasi
deformite gelisimini azaltmakta faydali olabilir. Tedavinin basarisi timd&rin histolojik olarak siniflandirmasina, rezeksiyonun sinirlarina,
hastanin nérolojik potansiyeline baglidir. Uzun dénem takip multidisipliner yaklasimla beraber olmalidir.
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ABSTRACT

Pediatric spinal tumors are rare lesions. Such tumors cause several symptoms dictated by the biologic behavior, location, extent of
involvement, and size of the tumor. Although most symptoms are non-specific and easily overlooked, back or neck pain is the most
common presenting symptom. Patients may initially be asymptomatic or show nonspecific findings such as scoliosis. Magnetic
resonance imaging is the most common imaging modality used. Functional sequences such as Diffusion Tensor Imaging and
Magnetic Resonance Spectroscopy can be useful in the diagnosis. These lesions can be classified as extradural tumors, intradural
extramedullary tumors, and intramedullary spinal cord tumors. Although the treatment is based on the type of tumor, surgical
resection is the mainstay. Methods such as neuromonitoring, intraoperative ultrasound use, and laminoplasty during surgical
treatment may be beneficial in increasing the success and reducing the development of a postoperative deformity. The clinical
outcome depends on histological grading, the extent of the excision, and the neurological status of the patient. The long-term
management requires a multidisciplinary approach.
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B GiRiS

pinal timdrler erigskin populasyonda az gortilen patolojiler
Solup, pediatrik ¢agda daha da nadir goruldikleri

bilinmektedir. Cocukluk ¢aginda gérilmeleri hastaligin
erken tanisinda gecikmeye neden olur ve dogru taniya
ulasabilmek bazi olgularda israrci bir siiphe ve arastirma
gerektirebilir. Bu timdrler spinal kord basisi, sinir k6ki basisi,
kemik destriksiyonu veya vaskiler etkilenmeye bagl olarak
6nemli morbiditeye sebebiyet verebilirler. Tedavi genellikle
timorin tipine bagh olarak degisir ancak cerrahi rezeksiyon
tedavinin ana ayagini olusturur. Tedavinin basarisi timaorin
histolojik siniflandirmasina, rezeksiyonun sinirlarina, hastanin
ndrolojik durumuna baghdir. Bu derlemenin amaci sik gorilen
cocukluk ¢cagi spinal timdrlerini tartismak ve erigkin olgulardan
farkliliklarini vurgulamaktir.

B GENEL BILGILER

TUm santral sinir sitemi (SSS) lezyonlarinin sadece %0.5-1’lik
kismi ve yine tim santral sinir sistemi glial timérlerinin ise sa-
dece %2-4’luk kismi spinal kord icinde yer almaktadir (6,14).
Cocuklarda ve ergenlerde (0-19 yas) SSS primer timérlerinin
genel insidansi 100.000’de 6.14’tur. Primer pediatrik omurilik
timorleri bu yas grubundaki tim SSS tiimorlerinin %1-10’unu
olusturur ve tahmini insidansi 100.000 kiside 0.27’dir (9,28).
Medyan tani yagi 11°dir ve beyaz irkta insidans daha ylksek-
tir (12). Survey omurilik timdrinin histolojisine ve derecesine
bagldir. Pediatrik poptilasyonda omurilik timéri veya kauda
ekuina timori teshisi konulduktan sonra 5 ve 10 yillik sagka-
lim oranlari sirasiyla %93.6 ve %92.1’dir. Ancak ytksek de-
receli intrameddller astrositomlarin prognozu kétudur; agresif
tedaviye ragmen sagkalim suresi 1 yil kadardir (13,26). Baz
timorler digerlerinden daha iyi rezeke edildiginden timor de-
recesi ve histoloji, prognozu dogrudan etkiler. Pediatrik diistk
dereceli gliomalarin malign transformasyonu erigkinlere goére
daha nadirdir.

B KLiNiIK PREZANTASYON

Spinal timérlerin klinik bulgulari, yer aldigi anatomik seviyeye,
boyutlarina ve derecesine gore degiskenlik gdsterebilmektedir.
Yavas blyUlyen timdrler aylar hatta yillar boyu sinsice ilerlerken
hizli biytyen timérlerde klinik bulgular dramatik sekilde
ilerleyebilir. Akut baslangi¢c vertebral cékmeyi ve olasi spinal
kord basisini gésterebilirken yavas buyutyen timorler kronik
semptomlara yolagar. En sik gérulen bulgular boyun, sirt ve bel
agnsidir. Ozellikle inatci gece agrisi, lokalize agr ve aktivite ile
ilgili olmayan agn dikkate alinmalidir (10,20). Henliz konusma
cagina gelmemis cocuklar bile bazen agrinin yerini dogru bir
sekilde lokalize edebilmektedir. Ayrica malignite dykist olan
bir hastada sirt agrisi metastaz olasiigini diustndidrmelidir
(2). Spinal agr timdre bitisik kemik segmentlerinde lokalize,
kint bir agn olarak karakterize edilir. Agrinin ayni zamanda
timor tarafindan dural kesenin fokal basisi sonucu olduguna
inaniimaktadir. Kok agrisi ve traktus agrisi daha az gordilir. Kok
agrisi disk herniasyonlarindan kaynaklanan agriyi taklit edebilir.
Traktus agrisi tipik olarak belirsiz parestezilerle birlikte belirsiz
yakici bir agn olarak tanimlanir. Traktus agrisi muhtemelen
omurilik icindeki spino-talamik yollarin dogrudan invazyonu ve
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sikismasi sonucu gelisir (14). Ozellikle yakin zamanda travma
OyklUslU olmayan saglikh cocuklarda sirt agrisi baslangicta
sbzde blyime agnsi olarak yorumlanir. Semptomlarin
cogu spesifik olmadigindan ve artip azalabileceginden tani
gecikebilir. Klinisyenler bébrek taslari i¢in renal ultrasonografi,
pndémoni icin goégus radyografisi ve hatta spondilodiskit igin
spinal radyografik inceleme veya kemik sintigrafisi gibi sirt
agrisinin yaygin nedenlerini anlamak icin siklikla bir dizi tetkik
yaparlar. Testler negatif oldugunda hekimler konservatif
tedavilere baslamak konusunda kendilerini rahat hissedebilir
ve bu da tanida 6nemli bir gecikmeye neden olabilir (14).

Cocuklarda spinal kolon patolojisinin ortaya cikisi hastanin
yasina ve lezyonun yerine baghdir. Bir calismada lomber-sakral
seviyeli timorlerin tanidan 6nce diger spinal seviyelerden farkl
olarak daha uzun sureli semptomlar gdsterdigi saptanmistir.
Ayrica agr en sik semptom idi (%71,0) ve okul ¢agindaki ve
addlesan dénem dahi hastalarda anlaml olarak daha sikti.
Aksine motor ve duyusal parezi okul 6ncesi cocuklar arasinda
baslica yaygin sikayetti (16). Servikal ve torasik omurgadaki
timorler néral dokuya basi yaparak parezi, hipertoni,
hiperrefleksi, Babinski belirtisi ve duyu kusurlar dahil olmak
Uzere Ust motor néron belirtilerine veya miyelopatiye neden
olabilirler. Lomber ve sakral bdlgelerde kompresyona veya
invazyona neden olan timérler, hipotoni, hiporefleksi ve
bagirsak veya mesane disfonksiyonu (kabizlik, retansiyon
veya inkontinans) dahil olmak Uzere alt motor néron belirtileri
ile ortaya cikabilir. Yeni ylrimeye baslayan c¢ocuklar ve
bebekler ajitasyon, motor becerilerde gerileme, agirlik
tasimayi reddetme ve zayif gelisimsel ilerleme gibi semptomlar
gOsterebilir (14). Bazi maligniteler - 6zellikle Ewing sarkomu ve
lenfoma - malignite yerine enfeksiyon teshisine yol agabilecek
ates, gece terlemesi gibi bulgularla ortaya ¢ikabilir (24).

Spinal kolonun malign timorleri olan pediatrik hastalarin
%50’den fazlasi norolojik semptomlar gosterirse de bu
durum yetigkinlerle kiyaslandiginda daha azdir (15). Kifoz,
skolyoz ve lordoz dahil olmak Uzere spinal deformite, spinal
timorll cocuklarin %25’e kadarinda mevcut olabilir, ancak
bu tir deformiteler nadiren spinal timorin tek bulgusudur
(17,27). Deformitenin ciddiyeti, kemik erozyonu, yikimi ve
ndrolojik defisitin derecesi ile ilgilidir; ancak kiguk bir timaor
onemli spinal deformiteye neden olabilir. Agrili skolyoz altta
yatan bir patolojinin varligini gdsterebileceginden omurganin
palpasyonla muayenesi énemlidir. Bu vakalarda, timér tipik
olarak egrinin i¢cblkeyinde yer alir ve deformite, vertebra
cOkmesine veya agriya karsl kas reaksiyonuna sekonder
olabilir (4).

Bu nedenle tanida fizik muayene ve anamnez 6nem tasir.
En 6nemli klinik/nérolojik bulgular: progresif motor kayip,
progresif skolyoz, ylrime bozukluklar ve paraspinal kas
spazmidir. Cocuk hastalarda travma olmaksizin yeni gelisen
agn ciddiyetle degerlendirilmelidir. Motor ve duyusal kayiplar,
kok agnisi gorilebilir. ilerlemis olgularda sfinkter kusurlari
gelisebilir. Cocuk hastalarda gelisen sfinkter kusurlarini
degerlendirmek oldukga zor oldugu icin Urodinamik testlere
ihtiyag duyulur. intrameddiller spinal kord tiimérlerinin kabaca
Ucte birinde skolyoz gelismektedir (6).
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H TANI

Duzgln alinmis bir anamnez tani asamasinda ¢ok yol gdsterici
olabilir. Klinik bulgularin stresi timérin biyime hizini
gbstermesi acgisindan énemlidir. Bazi yavas blylyen intradural
timorler ise uzun slreler boyunca hi¢ bulgu vermeden
kalabilir. Radikuler dagilim goésteren agn ve uyusukluk sinir
kilifi timérlerinin bulgusu olabilir. intradural tiimérlerde gelisen
bel agrisi genellikle geceleri hasta supin pozisyonda yatarken
kotulesir. Omurgakokenlitimorlerde ise agri genellikle streklilik
arz eder ve hareketle artar. Cocukluk gcaginda yeni gelisen
skolyoz olgulari 6zellikle de hizl artis gésteren ve agrinin eslik
ettigi olgular dikkatle degerlendirilmelidir. Hastalarin énemli bir
kismi tamamen asemptomatik olabilir (23).

Norolojik mauyenede olgular motor, duysal ve refleksler
acisindan dikkatle degerlendirilmelidir. Asimetrik refleksler
gelisen bir miyelopatinin erken bulgusu olabilir. Derin tendon
reflekslerinin alt ekstremitelerde artmasi alt servikal, torakal ve
lomber bdlge lezyonlarinda gorilirken tim ekstremitelerde
hiperrefleksi Ust servikal patolojilerde gorilebilir. Hastalarin
ylrimesi dikkatle degerlendirilmeli 6zellikle topuk ve parmak
ucuna basarak yirime ayrica bakiimalidir. Oturur pozisyondan
kalkma ve ¢omelip dogrulma belirsiz bir proksimal kas
glicstzIUgUnl ortaya cikarabilir. Muayenede ilgili spinal
bdlgenin palpasyonu hassasiyete sebep verebilir. Sfinkter
tonuslarinin degerlendiriimesi de ayrintili nérolojik muayenenin
o6nemli bir parcasidir. Fizik muayenede tespit edilen café-
au-lait lekeleri, subktandz nodlller veya Lisch nodulleri
ndrofibromatosis gibi kalitsal hastaliklan isaret edebilir. Yine
spinal boélgede goérllen cilt gamzeleri, sinls orifisleri, sislik
ve yumrular dermoid/epidermoid timdrler gibi inkllzyon
tiimérlerinin bulgusu olabilir. Ozellikle pediatrik cagda gériilen
spinal timdrler nadiren hidrosefali ile klinik bulgu verebilirler.
Bu duruma artmis beyin omurilik sivisi (BOS) protein diizeyleri,
ylksek servikal yerlesimli timdr nedeniyle olusan foramen
magnum blokaji, intraspinal subaraknoid kanama, subaraknoid
timaor yayiimi sebep olarak gdsterilmektedir (6,14).

B RADYOLOJiK DEGERLENDIRME

Réntgende spinal kanalda genisleme ve kemik destriksiyonu
bulgulari gérulebilir. Kontrastli veya kontrastsiz spinal tomog-
rafide lezyonun kendisi, spinal kanal ile ilgili degisiklikler, fo-
raminal degisiklikler, kemik destriiksiyonu bulgulari izlenebilir.
Bu olgularda altin standart radyolojik degerlendirme ydntemi
ise kontrastli/kontrastsiz Manyetik Rezonans Gortnttlemedir
(MRG). Ozellikle pediatrik olgularda tim spinal bélgenin MRG
ile taranmasi 6nerilmektedir (6,14). MRG protokollerinde T1
ve T2 sekanslarinin yanisira kontrastli incelemeler yapilmali-
dir. Ek olarak 6zellikle spinal kord icerisinde yerlesmis timor
olgularinda difiizyon tensoér gorinttleme (DTI) ve MRG spekt-
roskopi teknikleri énemli bilgiler saglayabilmektedir. MRG’de
kord genislemesi, kontrast tutulumu, kistik yapilar dikkatle
incelenmelidir. Kistik olusumlar spinal kord tUmé&rlerinde sik-
likla gérulmektedir. Bu kistler timéral yapilarin kendisi olabile-
cegi gibi timdre bagl reaktif santral kanal genislemesi, BOS
tuzaklanmasi gibi nedenlerle de olusabilir. TUmoral olmayan
kistler karakteristik olarak kontrast tutmazlar. Timoral kistler
tipik olarak timor icinde yer alirlar ve periferik kontrast tutar-
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lar. Nadir vakalarda MR gériintlilemeye ragmen spinal timor
atlanabilir. Ornegin bel agrisi sikayeti ile gelen cocuga sadece
lomber MR c¢ekilerek Ust segment malignitelerinin yansiyan
agrnisi olasigi atlanabilir. Cocuklarda genellikle gérintileme es-
nasinda anestezi ihtiyaci oldugundan bu tir gekim yapabilen
merkezlerin yogun olmasi ve ge¢ randevu verilmesi nedeniye
seeding metastaz olasiliyi g6z 6nline alinarak beyin ve tim
omurgayi tarayan MRG istenmelidir (1).

B TEDAVI

Cocukluk cagi spinal timérlerin tedavisi erigskin olgulardan
farkll yaklasim gerektirmektedir. Cerrahinin amaci histoloji,
omurga ve sinir kdkt dekompresyonu ve spinal stabilitenin
korunmasi olmalidir. Tedavide osteoplastik laminotomi ile ti-
modrun rezeksiyonu sekonder spinal instabilite agisindan du-
stk riskli oldugundan iyi bir cerrahi yaklasimdir. Laminekto-
mi timdr kemige invaze oldugunda 6zellikle torasik seviyede
secilmelidir. Gok dlizeyli laminektomi ve radyoterapinin spinal
deformite riskini artirdigi gosterildiginden tedaviden sonra
spinal deformiteye ayrica dikkat edilmelidir. Hastada yiksek
dereceli bir glioma, ependimoma, lenfoma, sarkom, atipik te-
ratoid rabdoid timdr, néroblastom veya metastatik medullob-
lastom tanisi oldugunda kemoterapi ve/veya radyoterapi uy-
gulanmalidir. Distik dereceli gliomalar, yalnizca niiks halinde
bu ek tedavileri almalidir (23).

B SINIFLANDIRMA

Spinal timorler ekstradural timorler, intradural ekstrameddiller
timorler ve intrameduller timorler olarak siniflandiriimaktadir.

A) Ekstradural Tiimorler

Bu grup tUm pediatrik spinal timdrlerin yaklasik %30’unu
teskil ederler (28). Bu genis kategoride epidural bdlgeden
baslayan, omurgay! ilgilendiren primer veya metastatik
timorler yer almaktadir. Bu tip tumérler spinal kanall isgal
ederek veya patolojik fraktiirlere neden olarak klinik bulgulara
sebep olurlar. TUmaérun tipi, blylime hizi, hastanin yagi, spinal
instabilite varligi, nérolojik defisitin varligi ve ciddiyeti prognozu
belirleyen kritik degiskenlerdir. Sik gorilen ekstradural
timorlere ayri basliklar halinde altta deginilecektir.

Losemi/Lenfoma

Lésemi ve lenfoma sik goérilen pediatrik timorlerden olup
epidural aralik veya daha az siklikta omurga tutulumu yapabilir.
Tim lenfomall hastalarin kabaca %4’linde epidural aralikta
hastalik goérulebilmektedir (5). Primer spinal lenfomaya goére
metastatik omurga tutulumu daha sik gérdldr. Bu tip timorler
kemoradyoterapiye oldukca hassastirlar ve adjuvan tedavide
bu tedavi modalitelerinden yararlanilir. Norolojik kdtllesme
gbsteren olgularda hizli spinal dekompresyon gerekebilir
(Sekil 1).

Metastatik Omurga Tiimorleri

Sistemik malignitesi olan cocuklarin ortalama %5’inde
epidural bdlge /omurga tutulumu izlenmektedir. Bu durum
hastalarin yaklagik olarak %50’sinde ilk bagvuru sikayeti de
olabilmektedir. Spinal metastatik lezyonlara en sik sebep



olan primer tuimoérler Ewing sarkomu, osteosarkom ve
néroblastomdur. Bunlarin disinda non-Hodgkin lenfoma,
Hodgkin lenfoma, germ hucreli timérler, 16semi ve Wilms
timorl olarak siralanmaktadir. Tedavi algoritmasi timor tipine
baglh olarak degiskenlik gdstermektedir. Lésemi, lenfoma,
Ewing sakomu, germ hucreli timérler gibi radyosensitif
timorlerde radyoterapi 6n planda tutulur iken radyorezistan
timorlerde cerrahi 6n planda tutulmalidir (6).

Anevrizmal Kemik Kisti

Anevrizmal kemik kistleri osteoklastik dev hicreler iceren
genigsleyen kan dolu Kkavitelerden olusmus lezyonlardir.
Olgularin %80’i ilk 2 dekatta izlenmektedir. Cocukluk caginda
gorulen tim benign kemik timdrlerinin yaklasik olarak %42’si
anevrizmal kemik kistidir. Daha ¢ok posterior elemanlar
tutarlar fakat nadiren pedikillerden ilerleyerek korpusa, disk
araligina hatta diger omurgaya yayilabilirler. Bu lezyonlar
cocuklarda ¢ok nadir gérulurler. MUmkuln olan olgularda genis
rezeksiyon ilk secenek tedavi olup, kalinti lezyonlar reklrrense
sebep olabilmektedir. Cerrahi esasinda kanamayi azaltabilmek
maksadi ile preoperatif embolizasyon Onerilmektedir (8,21)
(Sekil 2).
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Osteoid Osteoma ve Osteoblastom

Osteoid osteomlar ve osteoblastomlar siklikla uzun kemiklerde
ortaya cikan lezyonlardir. Osteoid osteomlarin %20’si,
osteoblastomlarin ise %40’1 omurga tutulumu géstermektedir.
Bu iki tip lezyon da histolojik olarak osteoid ve kemik matriks
olusturan osteblastlardan olusurlar. Osteoid osteomlar
2 cm’den kiglk, kendini sinirlandiran lezyonlar olarak
gorilirken osteoblastomlar 2 cm’den daha bulylk, agresif
ve malignite potansiyeli tasiyan lezyonlardir. Bu lezyonlar
cogunlukla 20 yas alti genclerde goérulurler ve literatiirdeki en
geng hasta 2 yasinda tespit edilmistir. Etkilenen adélesanlarda
agriya sekonder skolyoz sik gorulir. Medikal tedaviye direncli
agn olusturan lezyonlarin cerrahi rezeksiyonu dnerilmektedir
(6,14).

Kondroma/Kondrosarkom

Kondromalar spinal bélgede nadiren gorulen kikirdak kaynakl
timorlerdir. Lokal agr, hassasiyet, palpabl kitle en sik gorilen
semptomlardir. Median yas 45 ve erkek kadin oran 2:1
ancak %10’u cocuklarda gorulir. Kondromlarda cerrahi sinir
negatif olacak sekilde yapilacak cerrahi rezeksiyon primer

Sekil 2: Torakal anevrizmal kemik kisti.
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tedavi modalitesidir. Hastalarin %10’una yakin kisminda
reklrens gorulebilir (18). Kondrosarkomlar ¢ok nadir gdrilen
timdrlerdir. En sik torakal bdlgede gorilirler. Lokal agrn ve
norolojik defistler ile semptom verirler (7).

Ewing Sarkom

Ewing sarkomlar nadiren omurgayl tutan primer kemik
timdrleridir. Omurga Ewing sarkomlari 10-30 yas araliginda
ortaya ¢ikan en sik sakrumu tutan timérlerdir. Erkeklerde
kadinlardan 6 kat fazla gérulur. Etiyolojisi tam olarak bilinmese
de mezenkimal progenitdr koék hicrelerin timdr gelisiminde
rol aldiklari distnilmektedir (25). Agri ve ndrolojik defistiler
ile semptom verirler. Glncel tedavilerinde cerrahi, kemoterapi
ve radyoterapi yer almaktadir. Diger sarkomlara gore
radyoterapiye daha duyarlidir. Cerrahi ve kemoterapi ilk tedavi
secenekleri olarak karsimiza ¢ikarken rezidl timérlerde ya da
kemoterapiye yanit vermeyen olgularda tedaviye radyoterapi
eklenmektedir (Sekil 3).

Osteosarkom

Cocukluk ¢aginda c¢ok nadir gértlen timérlerdir. Osteosar-
komlar sakral ve torakal omurganin posterior elemanlarini
daha siklikla tutarlar. Hastaligin risk faktorleri arasinda Paget
hastaligi yer alsa da Paget hastaligi olanlarin %1’inde osteo-
sarkom gelistigi bilinmektedir (22). Spinal osteosarkomalarin
prognozu kétidur. Radyoterapiye direncli timorlerdir. Cerrahi
sonrasi kemoterapiden faydalanilir.

Eozinofilik Graniilom

Bu hastalik 1-3 yas araliinda pik yapar ve erkeklerde 2 kat
fazla gorulir (3). Langerhans hucreli histiositozlar etiyoloji-
leri tam olarak bilinmeyen multisistemik Letterer-Siwe veya
Hand-Schuller-Christian hastaliklarindan izole iskelet sistemi
hastaligl yapan eozinofilik grantlomlara kadar genis bir yel-
pazede gorulebilen reaktif hastaliklardir. Vertebral eozinofilik
granUlomlar tipik olarak vertebra kollapsina neden olurlar. En-
dplateler ve komsu disk yapllari tipik olarak korunur. Posterior
elemanlari genel olarak tutmazlar. En sik servikal bélgede go-

rildrler. MRG’de patolojik vertebra belirgin kontrast tutar. An-
terior epidural bélgeden spinal kanala basi sik goérilir. Cocuk
hastalarda lenfoma, Ewing sarkomu, osteosarkom, infantil mi-
yobibromatozis, Gaucher hastaligi, kronik rekiiren multifokal
osteomyelitten ayrimi gerekir (21).

Sakrokoksigeal Teratom

Sakrokoksigeal teratomlar tipik olarak yenidogan déneminde
gérulen en sik konjenital timdrlerdir. Currarino triadi kapsa-
minda anorektal malformasyonlar ve kaudal agenezis ile bir-
likte gorilebilir. Lezyon solid veya kismen kistik olabilir. Dev
boyutlara ulasabilir. Her ne kadar infantil ve cocukluk ¢agi te-
ratomlarinin buytk ¢ogunlugu benign olsa da daha bulylk ¢o-
cuklarda malign transformasyon goértlebilir. Matir formlarinda
parankimal dokulari yag ve kalsifikasyon gorulirken immatur
formlarinda yag dokusu gortilmez, blyime ve metastaz po-
tansiyeli fazladir (21).

B) intradural Ekstramediiller Tiimorler

intradural ekstramediiller timérler gocuklarda gértilen spinal
timorlerin yaklasik %25’ini olusturur (6). En sik tim spinal
timérlerin %4°Und olusturan menenjiomlar gérultr. Menenjiom
disinda bu bélgede nérofibrom, schwannom, miksopapiller
ependimom, dermoid/epidermod timdrler siklikla gorilebilir.

Menenjiom

Spinal menenjiomlar yavas buytyen, siklikla servikal ve to-
rakal bdlgeyi tutan dural tabanh timdrlerdir. Pediatrik cagda
sik gérilmezler. Erkek cocuklarda daha sik gérulir. Norofibro-
matozis (NF2) ile iligkili lezyonlar daha sik gorlir. NF2 iligkili
lezyonlarda tim kraniospinal aksin radyolojik olarak taranmasi
Snerilmektedir. izole spinal menenjiomlar tipik olarak clear cell
histolojik varyantina aittir. Clear cell menenjiomlar 1-17 yas
araliginda gorilen 6zellikle spinal ve pontoserebellar kdsede
sik gorllen nispeten agresif varyantlardir. Pediatrik clear cell
varyantinda rekirens hizlar ylksektir, leptomeningeal yayilim
gOsterebilirler. MRG de menenjiomlar genellikle T1 ve T2 agir-
ikl sekanslarda izointens, homojen kontrastlanan lezyonlar
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olarak gortlirler. “Dural tail” olarak adlandirilan dural baglanti
menenjiomlar icin tipiktir. Clear cell varyantinda gérilmeyebi-
lir (21). En etkili tedavisi total cerrahi rezeksiyondur. Subtotal
rezeksiyon sonrasi %90’lara varan oranda rekirens gdzlen-
mektedir (3).

Atipik Teratoid Rabdoid Tiimo6r

Atipik teratoid rabdoid tUumorler siklikla beyni etkileyen,
nadiren spinal bélgede de gorilebilen ylksek oranda malign
timoérlerdir. Ozellikle yasamin ilk iki yilinda gérilirler. intra-
ekstrameddller olarak goérulebilirler. Yiksek maligniteleri
nedeniyle hemorajik, nekrotik, kistik degisikler gdsterebilirler.
Solid kisimlari T1 ve T2’de hipointens, heterojen kontrastlanan
kitlelerdir. Multisentrik olabildikleri icin tUm kraniyospinal aksin
degerlendiriimesi 6nerilir (21).

Periferik Sinir Kilifi Timorleri
Schwannom

Schwannomlar ya da nérinomlar spinal kdk ve sinirleri saran
schwann hucrelerinden kaynaklanirlar. Ekzantrik sekilde akson
boyunca blyliime gosterirler. Cevre dokulardan ince bir kapsl
ile ayrilirlar. Pediatrik yas grubunda izole spinal schwannomlar
nadir goérdlarler. 9-70 yas araliinda gorulebilirler. Ancak
ndrofibromatozis tip 2 (NF2) iligkili multipl schwannomlar sik
gorultrler. Tumoérin spinal kdk boyunca olusum yerine gére
intradural, ekstradural veya her iki lokalizasyonda birlikte
yerlesim gosteren tipleri bulunmaktadir. Ancak intradural
timérler daha sik gorilir. Yavas bulyudukleri igin spinal
kanalda genisleme, kemik kontirlerinde bozulma, erozyon
gibi bulgular verebilirler. MRG’de schwannomlar T1’de izo-
hipointens, T2’de izo-hiperintens goériinirler. Orta-iyi derecede
genelde homojen kontrast tutarlar (21) (Sekil 4).

Norofibrom

Norofibromlar schwann hicreleri ile fibroblastlarin  bir
karnisimi seklinde gordltrler. Sinir kdkinl itmek yerine infiltre
ederek biylime egilimindedirler. Ozellikle NF1 hastalarinda
sik gordlurler. Soliter veya multipl olabilirler. Tekal sak
icerisinde multipl sinir koklerini etkileyebilir. MRG gorinim
karakteristikleri schwannomalar ile benzerdir.

Her iki tip timorin de primer tedavi modaliteleri cerrahidir.
Cerrahi esnasinda schwannomlar genellikle total rezeke
edilebilir iken nérofibromlar ilgili sinir lifini sardiklarindan dolayi
sinir lifi sakrifiye edilmeden total rezeke edilemezler (6,14).

1N
Sekil 4: Schwannom Torakal T2 dlizeyinde.
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Dermoid ve Epidermoid Timoérler

Dermoid ve epidermoid timdorler néroektodermin komsu kuta-
ndz ektodermden ayrisma kusuru sonrasi olusan timorlerdir.
Siklikla dermal sinls trakti timére eslik eder ve en sik lum-
bosakral bélgede gérilirler. Hastalarda cilt gamzesi, killanma
gibi eslik eden cilt bulgular siklikla gérilir. iki timor tipi ara-
sinda histopatolojik farklar olmasina ragmen klinik prezantas-
yonda, radyolojik tetkiklerde ve cerrahi sirasinda fark yoktur. 8
ayliktan 62 yasa kadar gorilmdistir median yas 13 tir. Cerra-
hide amag gross total rezeksiyon olup hastalar olasi reklrens
acisindan izlenmelidir (6).

C) intramediiller Spinal Kord Tiimorleri

intramediiller spinal kord tiimérleri pediatrik poptilasyonda
nadir gorllirler. Cocuklarda da erigkin hastalarla benzer ne-
oplazmlar gorilir. Spinal kord igerisindeki hiicrelerden kay-
naklanirlar. Pediatrik spinal kord tiimdrlerinin blylk cogunlugu
glial (%90-95) timdrlerdir. En sik gorilen tipleri (%60) pilositik
ve anaplastik astrositomlar olup kalan %30’luk kismi ependi-
momlar olusturur. Ependimomlarin bir alt grubu olan mikso-
papiller ependimomlar cocuklarda daha sik gérdldr. Erigkinler-
den farkl olarak ¢ocuklarda astrositomlar ependimomlardan
daha sik gorulurken, erigkinlerde ependimom daha sik goruldr.
Ayrica NF2 hastalarinda ependimomlar sik gérilirken, NF1
hastalarinda astrositomlar daha sik gérliirler. intrameddiller
timorler spinal kord ile yakin iligkileri nedeniyle kiigik boyut-
larda bile 6nemli klinik bulgulara sebep olabilirler. Cinsiyet farki
gbzetmezler. Daha az gorilen diger intrameddller spinal kord
timorleri subependimom, ganglioglioma, hemanjioblastom,
paragangliom, lenfoma, primitif néroektodermal timor, oligo-
dendrogliom, nérositoma, teratomlar ve metastatik ttimorler
gibi neoplazmlar icermektedir (6,14,19,21).

Astrositom

Pediatrik cagda gorilen intrameduller spinal kord timdrlerinin
yaklasik %60’ 1in1 astrositomlar olusturur. Etiyolojileri kesin ola-
rak bilinmemektedir. N6rofibromatozis, tliberoskleroz, Turcot
sendromu gibi genetik hastaliklarla iliskisi oldugu bilinmekte-
dir. Radyasyonun da etiyolojide rol aldigina dair raporlar mev-
cuttur (11). Erigkinlere gore pediatrik hastalarda astrositomlar
spinal kordun daha rostral bolimlerinde goérilmektedir. Agn
ve motor disfonksiyon en sik bulgulardir. Yiriime bozuklugu,
tortikollis ve skolyoz diger sik gorilen bulgular arasindadir.
Tumér derecelendirmesinde Diinya Saglik Orgiitii (WHO) sinif-
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lamasi kullaniimaktadir. Histolojik agidan WHO grade 1-2 olan
pilositik ve fibriller astrositomlar %75-80 oraninda gérultrken,
anaplastik astrositomlar ve glioblastoma daha nadir gérdilir.
Pilomiksoid astrositomlar astrositomlarin alt tipi olup diffiiz
subaraknoid yayilim gd&sterebilirler. Radyolojik tanisinda altin
standart kontrastl MRG’dir. Cocuklarda %20-40 oraninda po-
lar ve intratimoral kistler bulunur. Rostral ve kaudal bdlgede
eslik eden sirinksler sik gorilir. TUmér derecesi ve boyutlarina
gobre cerrahi tedavi planlanir. Pilositik astrositomlar nispeten
daha iyi sinirli tUmérler olup cerrahi esnasinda rezeksiyona uy-
gun klivaj plani verirlerken infiltratif timdrlerde siklikla kord ile
tUmor arasinda belirgin bir klivaj plani bulunmaz. Timor dere-
cesi arttikga total rezeksiyon sansi azalir ve zorlu rezeksiyon-
lar morbiditeyi artinr. Ozellikle cocuk hastalarda laminoplasti
tercih edilmeli laminektomi uygulanan hastalar ise kifoskolyoz
acisindan takip edilmelidir. Bu timérlerin tedavisinde radyo-
terapinin yeri heniiz agikliga kavusturulmamistir. Ciddi rezidi
timorlu olan ylksek dereceli glial timérlerde adjuvan radyo-
terapi uygulanabilir. DUglk dereceli timdrlerde gross total re-
zeksiyon uzun dénem progresyonsuz sag kalim saglar. Yaygin
hastalik bulgular olan ylksek dereceli timdrlerde adjuvan ke-
moterapi uygulanabilir (6,21) (Sekil 5).

Ependimom

Ependimomlar tim pediatrik intrakraniyal timodrlerin yaklasik
%10’unu ve tim pediatrik omurilik timorlerinin %23’Uni
olusturur. Pediatrik ependimom insidansi erkeklerde biraz
daha yuksektir. Yetigkinlerin aksine c¢ocuklarda ependimom
farkli bélgelerde farkli yas araliginda gortlir. Cocuklarda spinal
icin ortalama yas 12,2 supratentoryal ependimomlar icin 7,8
ve infratentoryal ependimomlar igin 5’tir. Cocuk hastalarda
NF2 birlikteligi sik goralir. Spinal kord ependimomlari santral
kanali déseyen ependimal hicrelerden ve filum terminalede
yer alan ventrikllis terminalis’den kaynaklanir. Santral kanal
etrafinda yerlesimli olarak gorullrler. Spinotalamik traktuslara

Sekil 5: Pilositik astrositom 9 yas kiz hasta.
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yakin yerlesimleri nedeniyle daha sik duysal semptomlara
neden olurlar. Ayrica agri ve motor kayiplara neden olabilirler.
En sik servikal bdlgede gérilirler. Klasik spinal ependimomlar
cogunlukla disik dereceli (WHO grade 1,2) lezyonlardir ve
yavas blyurler. Ependimomlar astrositomlara nazaran daha
az infiltratiftirler ve komsu spinal kordu iterek baskiya sebep
olurlar. Bu durum DTl incelemelerde uzun traktlarin itilmesi
seklinde bulgu verir. Astrositomlara nazaran timoral kistler az
goraldr.

Spinal ependimomlarda cerrahi tedavi altin standarttir.
Cocuk hastalarda blylyen omurganin deformite gelistirme
riskine karsi genis kemik rezeksiyonlarindan kaginiimaldir.
Yiksek dereceli ependimomlarda roli kesin olmasa da
adjuvan radyoterapi eklenebilir. Reklrensler genellikle lokal
gorildigu icin 6zellikle gocukluk ¢aginda tim kraniospinal
aksin 1ginlanmasi 6nerilmez. Kemoterapinin tedavideki rolu
tartismalidir (14,21) (Sekil 6).

Miksopapiller Ependimom

Miksopapiller ependimomlar klasik ependimomlardan farkl
6zel bir varyantdir. Tum pediatrik spinal ependimomlarin
%15’ini olustururular. Pediatrik ¢cagda sik gorulirler. Erkek
cocuklarda daha sik gorulirler (24). En sik filum terminale
bolgesinde gelisirler. Siklikla multiple sinir liflerini cevrelerler
bazen de konus medullarisi invaze ederler. Loblle konturlu
spinal kanali dolduran komsu vertebra korpuslarina dogru
genisleyen ve misindz icerik Uretebilen tumérlerdir. Bel
agrisi, sinir kékl tutulumu bulgulari, kauda ekuina sendromu
bulgulari gelisebilir. Bu olgularda timoérin subaraknoid yayilim
yapma potansiyeli oldugu icin tim kraniospinal aksin MRG ile
degerlendiriimesi 6nerilmektedir. MRG’de tipik olarak T1’de
izointens, T2’de hiperintens lezyon gérliliir. ideal tedavisi total
rezeksiyon olup sinir elemanlarina veya konusa ileri derecede
yapisiklik durumlarinda subtotal rezeksiyon uygulanir. Subtotal




rezeksiyon sonrasi adjuvant radyocerrahinin tUmdér kontrol
oranlarini artirdigi bildirilmistir (19).

Gangliogliom

Gangliogliomlar gocukluk c¢aginda erigkinlerden daha sik
gorulurler. Hatta bazi serilerde astrositomlardan sonra en
sik gorilen tumor tipi olduklan bildirilmektedir (13). 1-5 yas
arasi gocuklarda daha sik goérulurler. Genellikle distk gradeli
timorler olmakla birlikte dislikte olsa malign transformasyon
riski tasirlar. En sik servikal ve torakal bélgede gérillrler. Baz
olgularda foramen magnumdan medulla boyunca yapabildigi
gorilmektedir. Diger intrameduiller kord timdrlerine nazaran
daha sik holokord yayilim gosterebilir. Genellikle solid olmakla
birlikte kistik komponentler gérilebilir. Radyolojik agidan
kalsifikasyon gangliogliomlarda sik gorildr. Astrositomlardan
radyolojik olarak kalsifikasyon goériilmesi ile ayrilabilirler. Solid
kisimlari T1 agirhikli MRG’lerde izo-hipointens, T2 agirlikh
MRG’lerde heterojen izo-hiperintens izlenirler. Kismen 6dem
gOrulebilir. Yama tarzinda kontrast tutulumu sik gorulir (21).

Glial Kaynakh Olmayan Tiimorler

Hemanijioblastom, lenfoma, PNET, metastazlar gibi glial kay-
nakli olmayan tuimdrler de gérulebilmektedir. Hemanjioblas-
tomlar gocuk hastalarda Von Hippel Lindau (VHL) sendromu-
nun bulgusu olabilirler. Tipik olarak intrameduller bélgede go6-
rllseler de intra-ekstradural uzanim gdsterebilirler. Soliter ve
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Sekil 6: Servikal grade 2 ependimom
olgusuna ait T1-T2 géruntdler.

multiple gorilebilirler. Cok vaskuler timdrler olup dilate besle-
yici arterler ve pial drenaj venleri igerirler. Akut subaraknoid ka-
namaya sebep olabilirler. Yogun kontrastlanirlar ve kord 6demi
ile birlikte eglik eden sirinkse sebep olabilirler. Multipl olanlar
ayirt etmek icin spinal anjiografi 6nerilmektedir (21).

Metastazlar intrameduller veya ekstrameduller olarak gortle-
bilir. intramediiller metastazlar nadir gériliirler ve hematojen
yayllim veya leptomenikslerden komsuluk yoluyla yayihm gé-
riilebilir. intramediiller metastaz cocuklarda kétii prognoz gos-
tergesidir ve semptomlar hizla ilerler. Ekstrameduller metastaz
daha sik gorilir ve siklikla BOS yolu ile yayilir. BOS yoluyla
yayllim meddulloblastom, ependimom, ylksek dereceli astro-
sitom, germinom ve koroid pleksus timdrlerinde sik gorUllr.
Metastazlar en sik lumbosakral bélgede goérultrler ve dura ve
sinir koklerinin etrafinda noduler tarzda diizensiz sinirli yayihm
seklinde goérulurler (21).

Sonug¢ olarak; Omurilik timorleri gocuklarda nadir gorilen
lezyonlardir. Klinik semptomlar spesifik degildir. Sirt agrisi
genellikle ©6nde gelen semptomdur. Teshis bu nedenle
gecikebilir. Manyetik rezonans gorlntlileme tercih edilen
goruntileme yoéntemidir. Cerrahide intraoperatif ultrason
kullanimi ve néromonitérizasyon teknikleri tercih edilmeli ve
muUmkidnse laminoplasti yapilmaldir. Hastalar ameliyat sonrasi
dénemde spinal deformite agisindan yakin takip edilmelidir.
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