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Soylemezoglu: Tiimdr Klasifikasyonu ile Neler Degisti?

Yeni Diinya Saglik Orgiitii Sinir Sistemi
Timor Klasifikasyonu ile Neler Degisti?

What is new in the WHO Nervous System Tumour Classification 2000?
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Ozet  Diinya Saghk Orgiitiiniin (DSO), baglattig: yeni
timor klasifikasyonu projesinin birinci amaci, timér
klasifikasyonunu standardize etmek, bunun yanisira
histopatolojik kriterleri belirlemek ve molekiiler genetik
bilgileri toparlamaktir. Serinin ilk sayis1 olan Sinir Sistemi
Timérlerinin Patoloji ve Genetigi yakin zamanda
yayimlanmistir. Bu kitap, 21 tilkeden 109 patolog ve
molekiiler genetikcinin katkilar1 sonucunda ortaya
cikmustir. 56z konusu klasifikasyona katkida bulunan
patologlardan birisi olarak, yeni antite ve varyantlarin
histopatolojik ve klinik 6zelliklerini dzetlemeyi uygun
buldum.

Anahtar I(elil_';leler: Sinir sistemi, timor klasifikasyonu,
Diinya Saghk Orgiitii, genetik, histopatoloji

Abstract: The World Health Organization (WHO) has
embarked on a new project, entitled World Health Or-
ganization Classification of Tumours. The aim of new
WHO series is to standardize the classification of tumours,
in addition it will provide histopathological criteria, and
include information on molecular genetics. The first vol-
ume, entitled Pathology and Genetics of Tumours of the
Nervous System, has recently been published. It is the re-
sult of a collaborative effort by 109 neuropathologists and
geneticists from 21 countries. As one of the contributors, |
summarized the histopathological and genetic features of
new entities and new variants.

Key Words: nervous system tumour, classification,
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GIiRis

Diinya Saglik Orgﬁtﬁ (DSO), 1967’den beri
siirdiirmekte oldugu ve ‘DSO Mavi Kitap Serisi’
(‘“WHO Blue Books’) olarak da bilinen, ‘Uluslararasi
Histopatolojik Timér Klasifikasyonu’ (‘International
Histopathological Classification of Tumours’) serisini,
yeni bir proje gercevesinde yiiriitmeye karar verdi
(24). Yeni DSO dizisi, tiimor siniflandirmasinda
standardizasyonu saglamak yanisira, molekiiler
genetik bilgileri kapsamasi, ICD-O kodlarini icermesi
ve diagnostik kriterleri belirlemesi yoniinden pekgok
yenilik getirmektedir (24). Diinyada oldugu kadar

lilkemizde de yaygn olarak kullanilan DSO tiimor
klasifikasyonlarimin patolog, klinisyen ve temel
onkoloji alaninda ¢alisanlarin ayni dili kullanmasint
saglamasi agisindan son derece yararh oldugu
kanisindayim.

Bu serinin ilk kitab:1 olan, Sinir Sistemi (SS)
Timorlerinin Patolojisi ve Genetigi kitab:
gtincellestirilerek yayimlandi (23). Dr. Paul Kleihues
ve Dr. Webster K. Cavenee editérliigiinde 21
tilkeden, Tiirkiye'yi temsilen, benimde aralarinda
bulundugum 109 noropatolog ve genetik¢inin
katihmu ile gerceklestirilen yeni klasifikasyon, bir

87



Tiirk Norogiriirji Dergisi 10: 87 - 94, 2000

konsensus niteliginde olup, basimi, Internasyonel
Noropatoloji Sosyetesi (International Society of
Neuropathology), Internasyonel Patoloji Akademisi
(International ~Academy of Pathology) ve Preuss
Kurulusu (The Preuss Foundation for Brain Tumor
Research) tarafindan desteklenmisgtir.

Bu yeni DSO SS (Tablo-1) Klasifikasyonunda bir
onceki DSO  Kklasifikasyonu  (22) ile

Tablo 1: Diinya Saglik Orgiitii Sinir Sistemi Tiimérleri
Klasifikasyonu

NOROEPITELYAL DOKU TUMORLERI

Astrositik tiimdrler

Difiiz astrositoma 9400/3
Fibriler astrositoma 9420/3
Protoplazmik astrositoma 9410/3
Gemistositik astrositoma 9411/3

Anaplastik astrositoma 9401/3

Glioblastoma 9440/3
Dev hiicreli glioblastoma 9441/3
Gliosarkoma 9442/3

Pilositik astrositoma 9421/1

Pleomorfik ksantoastrositoma 9424/3

Subependimal dev hiicreli astrositom 9384/3

Oligodendroglial tiimdrler

Oligodendroglioma 9450/3

Anaplastik oligodendroglioma 9451/3

Mikst gliomlar

Oligoastrositoma 9382/3

Anaplastik oligoastrositoma 9382/3*

Ependimal tiimorler

Ependimoma 9391/3
Seliiler 9391/3*
Papiller 9393/3
Seffaf hiicreli 9391/3*
Tanisitik 9391/3*

Anaplastik ependimoma 9392/3

Miksopapiller ependimoma 9394/1

Subependimoma 9383/1

Koroid pleksus tiimorleri

Koroid pleksus papillomu 9390/0

Koroid pleksus karsinomu 9390/3

Orijini belirsiz glial tiimrler

Astroblastoma 9430/3

Gliomatosis serebri 9381/3

3. ventrikulin kordoid gliomu 9444 /1%

Noronal ve mikst néronal-glial tiimérler

Gangliositom 9492/0

Serebellumun displastik gangliositomu (Lhermitte-Duclos)9493/0*

Desmoplastik infantil astrositoma/ ganglioglioma 9412/1*

Disembriyoplastik noroepitelyal timor 9413 /0%

Ganglioglioma 9505/1

Soylemezoghu: Tiimdr Klasifikasyomu ile  Neler

Anaplastik ganglioglioma
Santral norositoma
Serebellar lipondrositoma
Filum terminale paragangliomu
Noroblastik timorler
Olfaktor noroblastoma
Olfaktor noroepitelyoma
Adrenal gland ve sempatik sinir sitemi noroblastomu
Pineal parankimal tiimérler
Pineositoma
Pineoblastoma
Orta derecede farklilagma gosteren pineal parankimal tm.
Embriyonel tiimérler
Medulloepitelyoma
Ependimoblastoma
Medulloblastoma
Desmoplastik medulloblastoma
Buiyiik hiicreli medulloblastoma
Medullomyoblastoma
Melanotik medulloblastoma
Supratentoriyel primitif néroektodermal timér (PNET)
Noroblastoma
Ganglionéroblastoma
Atipik teratoid /rabdoid timor
PERIFERIK SINIR TUMORLERI
Schwannoma
Seliler
Pleksiform
Melanotik
Norofibroma
Pleksiform
Perindrioma
Intrandral perindrioma
Yumusak doku perindriomast
Malign periferik sinir kihif timéri (MPNST)
Epiteloid
MPNST, mezenkimal ve/veya epitelyal farkhlasma
Melanotik
Melanotik psammomatoz
MENINKS TUMORLERI
Meningotelyal hiicre tiimérleri
Meningioma
Meningotelyal
Fibroz (fibroblastik)
Tranzisyonel (mikst)
Psammomatz
Angiomatdz
Mikrokistik
Sekretuvar
Lenfoplazmositten zengin
Metaplastik
Seffaf hiicreli
Kordoid
Atipik

Degishi?

9505/3*
9506/1*
9506/1*

8680/1

9522/3
9523/3
9500/3

9361/1
9362/3
9362/3*

9501/3
9392/3
9470/3
9471/3
9474/3*
9472/3
9470/3*
9473/3
9500/3
9490/3
9508/3

9560/0
9560/ 0*
9560/0*
9560/ 0

9540/0
9550/0
9571/0¢
9571/0*
9571/0%
9540/3*
9540/3*
9540/3*
9540/3*
9540/3*

9530/0
9531/0
9532/0
9537/0
9533/0
9534/0
9530/0*
9530/
9530/0%

,_9530;’[]*
~ 9538/1*

9538/1*
9539/1%
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Papiller 9538/3*
Rabdoid 9538/3*
Anaplastik meningioma 9530/3
Mezenkimal, non-meningotelyal tiimérler
Lipoma 8850/0
Angiolipoma 8861/0
Hibernoma 8880/0
Liposarkoma (intrakranial) 8850/3
Soliter fibroz timér 8815/0*
Fibrosarkoma 8810/3
Malign fibroz histiositoma 8830/3
Leiomyoma 8890/0
Leiomyosarkoma 8890/3
Rabdomyom 8900/0
Rhabdomyosarkoma 8900/3
Kondroma 9220/0
Kondrosarkoma 9220/3
Osteoma 9180/0
Osteosarkoma 9180/3
Osteokondroma 9210/0
Hemangioma 9120/0
Epiteloid hemangioendotelyoma 9133/1
Hemangioperisitoma 9150/1
Angiosarkoma 9120/3
Kaposi sarkoma 9140/3
Primer melanositik lezyonlar
Difiiz melanositozis 8728/0*
Melanositoma 8728/1*
Malign melanoma 8720/3*
Meningeal melanomatozis 8728/3*
Histogenezi belirsiz timérler
Hemangioblastoma 9161/1
LENFOMA VE HEMATOPOIETIK NEOPLAZMLAR
Malign lenfoma 9590/3
Plazmositom 9731/3
Graniilositik sarkoma 9930/3
GERM HUCRELI TUMORLER
Germinoma 9064/3
Embriyonel karsinoma 9070/3
Yolk sak tiimori 9071/3
Koriokarsinoma 9100/3
Teratoma 9080/1
Mattr 9080/0
[mmatiir 9080/3
Malign transformasyon gosteren teratom 9084/3
Mikst germ hiicreli timérler 9085/3
SELLAR BOLGE TUMORLERI
Kraniofaringioma 9350/1
Adamantinomatoz 9351/1*
Papiller 9352/1*
Grantiler hiicreli timor 9582/0%
METASTATIK TUMORLER

* ile belirtilen ICD-O kodlar1 [CD-O’'nun 3 baskisi igin
Onerilen kodlardir.

Soylemezoglu:  Tiimér Klasifikasyonu ile Neler Degisti?

kargilagtirdigimizda, bazi terminolojik degisiklikler,
yeni eklenen antiteler (Tablo-2), yeni eklenen
varyantlar (Tablo-3) ve klasifikasyondan silinen
timorler olmak tizere dort temel degisiklik
dikkatimizi ¢ekiyor.

Terminolojik Degisiklikler

En 6nemli terminolojik degisiklik, daha dénce
yaygm kullanim ile astrositom DSO grade II, “low
grade”  astrositom, disiik dereceli astrositom olarak
tanimlanan neoplazmlarin difiiz astrositom olarak
isimlendirilmesinin 6nerilmesidir. Bu degisikligin
gerekgesi, s6z konusu neoplazmin difiiz infiltratif
bir gelisim goéstermesini vurgulamak amaci
yanusira, “low grade” astrositom teriminin dalete space
yarattigi karmasay1 ortadan kaldirmaktir. Bilindigi gibi
“low grade” astrositom tanimina farkl antiteler olan
pilositik astrositom, pleomorfik ksantoastrositom
(PXA), desmoplastik infantil astrositom (DIA) vb.
astrositik tiimorler de katilabilmektedir.

Bir diger degisiklik 1979'da Kepes tarafindan
(20) tanimlanan, ve DSO klasifikasyonuna (22)
1993’de katilan PXA ile iliskilidir. Hatirlanacag
gibi bir dnceki klasifikasyonda artmis mitotik
aktivite ve/veya nekroz iceren PXA’larmm anaplastik
olarak isimlendirilip ve DSO grade III olarak
derecelendirilmesi 6nerilmekteydi (22). Yeni
siniflamada kriterler netlik kazanirken,
isimlendirmede esneklik getirilmis durumdadir.
PXA’un histolojik olarak DSO grade II bir lezyon
oldugu vurgulanip, 10 biyiik btytitme alaninda 5
veya daha fazla mitoz gosteren ve/veya nekroz
alanlarn igeren PXA’larin anaplastik ézellikler
gosteren PXA olarak tanimlanmasi ve “anaplastik
PXA DSO grade III” teriminden kacinilmas:
onerilmektedir. Bu yaklasimin gerekcesi olarak
rekiirrenssiz sagkalimin 5 yil icin %70, 10 yil icin
%60’lar diizeyinde saptanmasi, ve en giivenilir
prediktif faktoriin cerrahi rezeksiyonun boyutu
olmas gosterilmektedir (18). Ancak mitotik aktivite
ve nekroz varliginin da sagkalim ile iliskisi
vurgulanmaktadir (18).

Desmoplastik infantil astrositom (DIA) (33)
vedesmoplastik infantil gangliogliom (DIG) (34)
olarak isimlendirilen lezyonlarin, yeni siniflamada
benzer klinik 6zellikleri ve iyi klinik seyirleri
nedeniyle ayn1 kategori altinda listelenmesinin
uygun olacag: gortisii benimsenmistir. Noroepitelyal
hiicre komponentinin diferansiasyon paternine gore
DIA veya DIG terimlerinin kullanilmasi
onerilmektedir.

89



Tiirk Norogiriirji Dergisi 10: 87 - 94, 2000

Soylemezoglu: Tiimdr Klasifikasyonu ile Neler Degigti?

Tablo-2: DSO SS Tiimérleri Klasifikasyonuna eklenen yeni tiimér antiteleri

Yeni Antiteler DSO grade ICD-O kodlarr* Referanslar
3.ventrikiiliin kordoid gliomu il 9444/1 511,29
Serebellar lipontrositoma I-11 9506/1 1,7,12,16, 27,32
Atipik teratoid /rabdoid timér v 9508/3 3,8,30
Perindrioma I 9571/0 13,17
Soliter fibroz timor | 8815/0 10, 19

* ile belirtilen ICD-O kodlar: ICD-O'nun 3 baskisi i¢in onerilen kodlardir.

Tablo-3: DSO SS Tiimoérleri Klasifikasyonuna eklenen yeni tiimér varyantlart
Yeni varyantlar DSO grade ICD-O kodlarr* Referanslar
Tanisitik ependimoma Il 9391/3* 14
Biiytik hiicreli medulloblastoma Y 9474/3 15
Rabdoid meningioma 111 9538/3 21,28

* ile belirtilen ICD-O kodlar1 ICD-O'nun 3 baskisi igin 6nerilen kodlardir.

1993 DSO klasifikasyonunda (22) pineal
parankimal tiimorler kategorisinde, pineositom ve
pineoblastoma ek olarak belirtilen mikst/tranzisyonel
tiimorler, yeni klasifikasyonda intermediate
diferansiasyon gosteren pineal parankimal tiimorler
olarak isimlendirilmektedir. Pineal parankimal
tlimorlerin yaklasik %10'Tuk bir boliimiinii olusturan
bu grup lezyon degisken hiicresel yogunluk, niikleer
atipi, seyrek mitoz varlig1 ve pineositomatoz rozet
yoklugu ile karakterize monomorfik bir neoplazm
olarak tanimlanmaktadir. Bu grup lezyonun biyolojik
davrang da degisken olarak bildirilmektedir (23).

1993 DSO Sinir Sistemi Tiimérleri
Klasifikasyonunda (22) benimsenen primitif
noroektodermal tiimor (PNET) konsepti, histolojik
olarak medulloblastoma benzeyen ancak serebellum
dis1 lokalizasyonlu embriyonel tiimérler igin
kullanmaktaydi. Bu ortak terminolojinin temelini
olusturan goriis, PNET lerin subependimal matriks
tabakasindaki progenitor hiicreden koken aldigi ve
bu nedenlede SSS'nin herhangi bir yerinde benzer
morfoloji ve benzer biyolojik davranigsa sahip
tlimorlerin gelisebilecegi diistincesiydi. Ancak bugtin
elimizde PNET konseptinin gegerliligine golge
dtsiiren baz1 bulgular mevcuttur.

PTCH mutasyonlar1 ve kromozom 17p’de genetik
materyal kaybimin genellikle medulloblastomlarda
saptanmas}, ekstraserebellar PNET lerin farkh bir genetik

yolizledigi gergegini giindeme getirmektedir (9,35). DSO
calisma grubu yeni klasifikasyonda, PNET terimi
kapsaminda ele alinan neoplazmlarin ayn genetik
karakteristige ve ortak hiicre kokenine sahip neoplaziler
olduguna dair yeterli veri olmamas1 nedeniyle,
medulloblastomlar ile supratentoriyel PNET leri ayr1
gruplar olarak korumanin daha dogru oldugu gortistini
benimsemistir.

Yeni Antiteler

3.ventrikulun kordoid gliomu

Kordoid bir histolojiye sahip glial bir neoplazm
olarak ilk kez 1998’de Brat ve arkadaslar tarafindan
tanimlanmistir (5). Genellikle 3.ventrikiiliin 6n
kisminda yerlesen solid neoplazm siklikla
eriskinlerde izlenmektedir. Bildirilen olgularda kadin
hakimiyeti s6z konusudur.

Histolojik olarak miisinoz bir matriks icinde
yeralan epiteloid nitelikteki neoplastik hticrelerin
kordonlar veya hiicre kiimeleri olusturdugu dikkati
cekmektedir. Ayrica karakteristik lenfoplazmositer
bir infiltrasyon mevcuttur. Kordomay1 animsatan
morfolojisi nedeniyle s6z konusu neoplazm
kordoma, kordoid meningioma gibi tanilar
almustir.

Immunhistokimyasal olarak neoplastik
hiicreler, yaygin glial fibriler asidik protein (GFAP)
ve vimentin immiinreaktivitesi gosterirken, S-100 ve
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epitelyal membran antijen (EMA) pozitifligi fokal ve
degiskendir.

Lokalizasyon nedeniyle, total cerrahi
yaklasimin ¢ogu kez miimkiin olmadig: olgularda,
radyo- ve kemoterapinin yeri heniiz bilinmemektedir
(5, 29).

Serebellar liponorositoma

Daha ¢nceden lipomattz medulloblastom (1, 7,
11,12, 16, 27, 32) olarak isimlendirilen neoplazmuin,
biyolojik davramisinin medulloblastomadan farklh
olmasi nedeniyle, hastalarin gereksiz adjuvan tedavi
almalariin engellenmesi amaciyla, DSO calisma
grubu tarafindan, serebellar liponérositom olarak
isimlendirilmesi uygun bulunmustur.

Genellikle 5.-6. dekatta ortaya ¢ikan neoplazm,
belirgin cinsiyet segiciligi gostermemektedir. Yas
dagilimi ile gerek medulloblastom gerekse
norositomdan oldukga farkhidir. Serebellar hemisfer,
vermis ve pontoserebellar ag1 (PCA) yerlesimli
olabilir.

Histolojik olarak monoton yuvarlak hiicrelerin
olusturdugu neoplazm, yaygin noronal ve fokal
lipomatoz farklilasma sergilemektedir. Nekroz ve
vaskiiler proliferasyon izlenmezken, seyrek mitotik
aktivite gozlenebilir. Immunhistokimyasal olarak
yaygin noron spesifik enolaz (NSE), sinaptofizin
ve mikrotiibiil asosiye protein-2 (MAP-2)
ekspresyonu yanisira, fokal GFAP ekspresyonu
saptanabilir (32).

Histogenezi tartismali olan bu neoplazmin,
prognozunun iyi oldugu ve cerrahi tedavinin yeterli
oldugu gortisii paylasilmaktadir.

Atipik teratoid/rabdoid tiimor

Literattuirde bildirilen pekcok 6rnegi olmasina
karsin neoplazmin, rabdoid, primitif néroepitelyal,
epitelyal, ve mezenkimal komponentlerine dikkat
cekerek, atipik teratoid /rabdoid ttimér (AT/RT)
olarak isimlendirilmesi 1996’da Rorke ve arkadaslar
tarafindan énerilmistir (30).

Bildirilen olgularin gogunlugu st cocuklugu
veya cocukluk cagindadir. Erkeklerde daha siktir.
Genellikle olgularm biiyiik bir kismi serebellum,
PCA ve beyin sapt gibi arka fossa veya
supratentoriyel yerlesimlidir. PCA yerlesimi ve beyin
omurilik sivist ile yayilim tipik olarak
vurgulanmaktadir (2, 8).

Soylemezoglu: Tiimor Klasifikasyonu ile Neler Degisti?

Histopatolojik olarak neoplazm, egzantrik
vezikuler niikleuslu, belirgin niikleolli, genis
eozinofilik sitoplazmali rabdoid hiicreler, primitif
noroektodermal, mezankimal ve epitelyal
komponentten olugsmaktadir (2, 8).

Rabdoid hiicre komponenti neoplazmin bazen
bliyiik bir kismini olusturabilmektedir. Rabdoid
hiicreler EMA ve vimentin eksprese ederler. Diiz kas
aktini (SMA), GFAP, norofilaman protein (NFP) ve
keratin ekspresyonu degisiken olmakla birlikte,
desmin ve diger germ hiicre timor markerlarn
negatiftir. Kiiglik embriyonel hiicre komponenti
bazen noroblastik rozetler, ependimal kanal ve noral
~tiip benzeri yapilar olusturabilirler, ve vimentin,
GFAP, NFP ve desmin ekspresyonu degiskendir.
Mezenkimal komponent bazen gevsek, bazen
sarkomatoz kompakt nitelikte olabilir. Igsi hiicreler,
vimentin, SMA, desmin immunreaktivitesi
gosterebilir. Epitelyal alanlar ise, adenomatoz
nitelikte olabilecegi gibi skuamoz adalar seklinde de
olabilir, ve keratin, daha seyrek vimentin ve EMA
ekspresyonu izlenebilir (2, 8).

Oldukga agresif bir neoplazmdir. Olgularin
cogunlugu 1 y1l icinde kaybedilir (8).

Olgularmn biiytik bir kisminda 22. kromozom
delesyonu veya monozomisi saptanmustir (3, 8). AT/
RT'de 22q11.2'de yerlesen INI1 geninin somatik veya
germline mutasyonlar1 bildirilmektedir (3).

Perindrioma

Neoplastik perinérial hiicrelerin olusturdugu
nadir, benign bir neoplazmdir. Intranéral (IP) veya
yumusak doku perinériomasi (YDP) olmak tizere iki
formda izlenebilir. IP genellikle adolesan ve erken
erigkinlik donemlerinde gozlenir. Ekstremite
periferik sinirlerinde daha siktir. YDP ise erigkinlerde
ve siklikla kadinlarda izlenir (13).

Histopatolojik olarak IP, endonérium iginde
prolifere olan neoplastik perinédrial hticrelerle
karakterizedir. Ve s6z konusu proliferasyon akson
cevresinde, konsantrik yalanci sogan zar1 (pseudo-
onionbulb) gériiniimiine neden olmaktadir. YDP ise
kollajen lifleri icine gomiilmiis ince sitoplazmik
uzantilara sahip igsi hiicrelerden olusmaktadir.
Helezonik yapilar veya storiform doku patterni
gosterebilir (17). Mitoz ve nekroz nadirdir.
Tmmﬁnhistokimyasal olarak IP, vimentin ve EMA
pozitiftir. Yalanc1 sogan zar1 gortiniimlerinin
merkezinde NFP pozitif aksonlar ve S-100 pozitif
Schwann hiicre kalintilar1 saptanabilir. YDP'da
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benzer bir immiinhistokimyasal profil sergilerken,
S-100 genellikle negatiftir. Histolojik olarak IP,
genellikle hipertrofik noropatiler ile, YDP ise diger
yumusgak doku tiimérleri ve malin periferik sinir kilf
tiimorleri ile karisabilir.

Hem IP hem de YDP’da 22. kromozom
monozomisi ortak sitogenetik anomali olarak
izlenmektedir (13, 17).

Meninkslerin soliter fibroz tiimorii

Soliter fibroz tiimor (SFT), orijinal olarak
plevrada tanimlanan mezenkimal bir neoplazmdir.
Ancak meninksler de dahil olmak tizere pekgok
ekstratorasik érnek tanimlanmustir (19). Meningeal
SFT, eriskin hastalarda, daha siklikla kadinlarda ve
bildirilen olgularin bityiik kisminda supratentoriyel
yerlesimli mezankimal bir neoplazmdir. Morfolojik
olarak, eozinofilik kollajen bantlar1 arasinda
fasikiiller olusturan fibroz hiicre gruplarindan
meydana gelmektedir. Ozellikle fibroz meningioma
ayirici tanusinda akla getirilmesi gerekli bir antitedir.
Immiinhistokimyasal olarak, kuvvetli vimentin ve
CD34 pozitivitesine karsin EMA negatiftir (10).
Ostrojen ve progesteron reseptorii pozitifligi
bildirilmektedir (10). Histolojik olarak diistik mitotik
aktivite gostermesi ve genel olarak benign klinik seyri
nedeniyle DSO grade I olarak kabul edilmistir.

Yeni Varyantlar

Tanisitik ependimoma

Tanisit, paraventrikiiler bolgede bulunan,
sitoplazmik uzantilarin1 ependimal ytizeye dogru
ileten, igsi, bipolar hiicrelere verilen isimdir. Bu
varyantin  tanisitik ependimom  olarak
isimlendirilmesinin nedeni igsi nitelikli neoplastik
hiicrelerden olusmasidir. Histolojik olarak, bu
varyant igsi ependimal hiicrelerin olusturdugu
fasikiiler bir doku patterni yamsira, tipik ependimal
rozetlerin yoklugu ve seyrek psddorozetler ile
karakterizedir. Genellikle astrositomlar ile
karigtirilirlar (14). Spinal kordda daha sik izlenir.

Biiyiik hiicreli medulloblastoma

Klasik medulloblastomlara ek olarak,
desmoplastik, melanotik medulloblastom ve
medullomyoblastom histolojik varyantlar olarak
kabul gormekteyken, bunlara ek olarak
medulloblastomlarin %4’iinii olusturan ve daha
agresif bir biyolojik davraniga sahip olan buytik
hiicreli varyant bildirilmistir (15). Neoplastik
hiicrelerin iri, pleomorfik gekirdekleri, belirgin
gekirdekcikleri ve genis sitoplazmalar1 mevcuttur.
Artmig mitotik aktivite ve apoptotik indeks yanisira,
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genis nekroz alanlari izlenebilmektedir.

Rabdoid meningioma

Egzantrik niikleuslu, belirgin niikleollti ve genis
inkliizyon-benzeri eozinofilik sitoplazmal rabdoid
hiicrelerin tabakalanmasi ile olusan nadir bir
meningiom varyantidir. Ultrastriiktiirel olarak
sitoplazma iginde intermediate filaman yumaklar
gosterilmigtir. Immunhistokimyasal olarak tiim
olgularm kuvvetli paraniikleer vimentin ve fokal
membranéz EMA pozitivitesi gosterdigi
bildirilmektedir. Yiiksek proliferatif indeks ve beyin
invazyonu gibi diger anaplazi kriterlerinin
izlenebildigi neoplazm, agresif bir klinik seyir
gosterdigi igin DSO grade III olarak kabul edilmistir
(21, 28)

Klasifikasyondan silinenler

Bu kategoride yer alan tek tumor polar
spongioblastoma’dir. Yillardir s6z konusu lezyonun
gergek bir timor antitesini yansitmaktan ziyade,
pekcok neoplazmda izlenebilecek bir doku patterni
oldugu gortst noropatologlar arasinda yaygin kabul
gormekteydi (31). Polar spongioblastom, genellikle
gocuklarda izlenen, histolojik olarak, uni- veya
bipolar igsi hiicrelerin niikleuslarinin birbirine
paralel diizenlenmesi ile olugan karakteristik
palizatlanma patternine sahip, nadir bir
noroepitelyal timor olarak tanimlanmaktaydi (22).

Yukarda belirtilen ritmik palizatlanma patterni,
bir sinir kilif tiimori olan schwannom basta olmak
lizere, oligodendrogliom, pilositik astrositom ve
ependimom gibi glial neoplazmlar yanisira
noroblastom ve medulloblastom gibi embriyonel
tumorlerde de izlenebilmektedir.

Polar spongioblastom, kliniko-patolojik bir
antite olmamas1 ve bir doku patternini yansitmasi
nedeniyle yeni DSO SS tiimérleri klasifikasyonundan
kaldirlmustir (23).

Heniiz gerceklestirilmemis olan degisiklikler

Bu klasifikasyonda heniiz yer almamis olan
neoplazmlar, sanirim 6ntimiizdeki giinlerde daha da
artacaktir. Siniflamaya eklenecek tiimorlerin
genellikle mikst glial-néronal tiimorler
kategorisinden olacagini séylemek kehanet
olmayacaktir. Immiunhistokimyanin yaygin
kullanimi, hergiin yeni bir néronal markerin ortaya
gikmasi, markerlarin sensitivite ve spesifitelerinin
yiiksekligi ve molekiiler genetik tekniklerindeki
gelismeler sayesinde neoplazmlarin glionéronal
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fenotipleri yeni yeni giindeme gelmektedir.

Bu asamada bir yanlis isimlendirmede
(subependimal dev hiicreli astrositom-SEGA)israr
edilmesi, papiller gliondronal tiimdriin (PGNT) ve
pituisitoma gibi tiimorlerin bu klasifikasyona
alinmamis olmasi umuyorum ki ilerki
smiflandirmalarda dikkate alinacaktir.

Subependimal dev hiicreli astrositom

SEGA tuberoskleroz kompleksinde izledigimiz,
tipik olarak lateral ventrikiil duvarinda geligen, yavas
seyirli benign bir neoplazmdir. Tiimor hiicrelerinde
saptanan, degisken GFAP ve 5-100
immiuinreaktivitesi yanisira, baz1 hiicreler hem glial
(GFAP) hem de néronal (NFP ve klass III beta-
tubilin) antijenleri eksprese etmektedirler.
Immiunhistokimyasal ve ultrastriiktiirel olarak
neoplazm genellikle mikst gliondronal fenotip
sergilemektedir (26). Bu nedenle subependimal dev
hiicreli astrositom yerine subependimal dev hiicreli
timor teriminin kullanilmasi 6zendirilmelidir
kanisindayim.

Papiller Glionoronal Tiimor

I1k kez 1998'de Komori tarafindan tanimlanan
neoplazm, gliovaskiiler psodo-papillalar arasinda
norositten ganglion hiicresine dek degisen noronal
hiicrelerden olusmaktadir (25). Hyalinize vaskiiler
yapilari cevreleyen GFAP porzitif tek sira astrositlerin
olusturdugu psédopapillalar ve noropil icinde
yeralan sinaptofizin pozitif néronal elemanlarin
olusturdugu neoplazmda mitoz ve nekroz
izlenmemektedir.

Temporal, paryetal veya frontal loblarda
izlenen PGT'nin genellikle kistik bir komponent
ierdigi bildirilmektedir. Genellikle geng eriskinlerde
izlenen neoplazmin iyi bir prognoza sahip oldugu
gozlenmistir (4, 25).

Pituisitoma

Brat ve arkadaslar, norohipofizden koken alan,
histolojik olarak pilositik astrositomdan
(infundibuloma) farkli bir glial neoplazm
tanimlayarak, bu neoplazmin nérohipofizin
pituisitlerinden gelistigini 6ne siirmektedirler (6).
Genellikle eriskin hastalarda, intra- veya suprasellar
yerlesimli olarak izlenen bu neoplazm, MRI'da solit
ve kontrast tutan bir kitle izlenimi vermektedir.
Histolojik olarak neoplazm, tabakalar ve/veya
fasikiiller olusturan iri, igsi, fibriler sitoplazmal,
ignebag1 niikleollt, oval-elonge niikleuslu
hiicrelerden olusmaktadir. Immiinhistokimyasal
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olarak, neoplastik hiicreler vimentin, S-100 ve GFAP
pozitiftir. Noronal markerlar negatiftir. Histolojik
aywrial tanisinda pilositik astrositom ve normal
norohipofiz akla gelmelidir. Deneyim sinirli olmakla
birlikte iyi prognozlu bir neoplazm olarak
bildirilmektedir.
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