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Ore!: Diinya Saghk Orgiitiiniin (DSO), ba:;;lattlgl yeni
tiimor klasifikasyonu projesinin birinci amacI, tiimor
klasifikasyonunu standardize etmek, bunun yamsIra
histopatolojik kriterleri belirlemek ve molekiiler genetik
bilgileri toparlamaktrr. Serinin ilk saYIsIolan Sinir Sistemi
Tiimorlerinin Patoloji ve Genetigi yak1l1 zamanda
yaYImlanml:;;hr. Bu kitap, 21 iilkeden 109 patolog ve
molekiiler genetik<;inin katkllan sonucunda ortaya
<;lkml:;;hr.Soz konusu klasifikasyona katkIda bulunan
patologlardan birisi olarak, yeni antite ve varyantlann
histopatolojik ve klinik ozelliklerini ozetlemeyi uygun
buldum.

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, I
summarized the histopathological and genetic features of
new entities and new variants.
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GiRi~

Oiinya Saghk Orgiitii (OSO), 1967'den beri
siirdiirrnekte oldugu ve 'OSO Mavi Kitap Serisi'
('WHO Blue Books') olarak da bilinen, 'Uluslararasl

Histopatolojik Tiirnor Klasifikasyonu' ('International
Histopathological Classification of Tumours') serisini,
yeni bir proje <;en;evesinde yiiriitrneye karar verdi
(24). Yeni OSO dizisi, tiirnor slmfIandlrrnasmda

standardizasyonu saglarnak yamslra, rnolekiiler
genetik bilgileri kapsarnasl, ICO-O kodlanm i<;errnesi
ve diagnostik kriterIeri belirIernesi yoniinden pek<;ok
yenilik getirrnektedir (24). Oiinyada oldugu kadar

iilkernizde de yaygm olarak kulIamlan OSO tiirnor
klasifikasyonlannm patolog, klinisyen ve ternel
onkoloji alamnda <;alu;;anlann aym dili kulIanrnasml
saglarnasl a<;lsmdan son derece yararh oldugu
kamsmdaYlrn.

Bu serinin ilk kitabl olan, Sinir Sisterni (SS)

Tiirnorlerinin Patolojisi ve Genetigi kitabl
guncelIe§tirilerek yaprnlandl (23). Dr. Paul Kleihues
ve Or. Webster K. Cavenee editorliigiinde 21
iilkeden, Tiirkiye'yi ternsilen, benirnde aralannda
bulundugurn 109 noropatolog ve genetik<;inin
kahhrnl ile ger<;ekle§tirilen yeni klasifikasyon, bir
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Tablo 1:Dunya Sagl1kOrgum Sinir Sistemi Tumbrleri
Klasifikasyonu

NOROEPlTELYAL DOKU TUMORLERI

Astrositik tiimorler

Difiiz astrositoma

Fibriler astrositoma

Protoplazmik astrositoma
Gemistositik astrositoma

Anaplastik astrositoma
Glioblastoma

Dev hiicreli glioblastoma
Gliosarkoma

Pilositik astrositoma

Pleomorfik ksantoastrositoma

Subependimal dev hiicreli astrositom

Oligodendroglial tiimorler

Oligodendroglioma

Anaplastik oligodendroglioma

Mikst gliomlar

Oligoastrositoma

Anaplastik oligoastrositoma

Ependimal tiimorler

Ependimoma
Seliiler

Papiller

$effaf hiicreli
Tanisitik

Anaplastik ependimoma

Miksopapiller ependimoma

Subependimoma

Koroid pleksus tiimorleri

Koroid pleksus papillomu

Koroid pleksus karsinomu

Orijini belirsiz glial tiimorler
Astroblastoma
Gliomatosis serebri

3. ventrikiiliin kordoid gliomu
Noronal ve mikst noronal-glial tiimorler

Gangliositom 9492/0
Serebellumun displastik gangliositomu (Lhermitte-Duclos)9493/0*

Desmoplastik infantil astrositoma/ganglioglioma 9412/1*

Disembriyoplastik noroepitelyal tiimor 9413/0*

Ganglioglioma 9505/1

Bu yeni DSO SS (Tablo-1) klasifikasyonunda bir
bnceki DSO klasifikasyonu (22) ile

konsensus niteliginde olup, baslml, internasyonel
Nbropatoloji Sosyetesi (International Society of
Neuropathology), internasyonel Patoloji Akademisi
(International Academy of Pathology) ve Preuss
Kurulu~u (The Preuss Foundation for Brain Tumor
Research) tarafmdan desteklenmi~tir.
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Bir diger degi~iklik 1979' da Kepes tarafmdan
(20) tammlanan, ve DSO klasifikasyonuna (22)
1993' de katIlan PXA ile ili~kilidir. HatIrlanacagl
gibi bir onceki klasifikasyonda artml~ mitotik
aktivite ve/veya nekroz i<;eren PXA'lann anaplastik
olarak isimlendirilip ve DSO grade III olarak
derecelendirilmesi onerilmekteydi (22). Yeni
slmflamada kri terler netlik kazanu ken,

isimlendirmede esneklik getirilmi~ durumdadlr.
PXA'un histolojik olarak DSO grade II bir lezyon
oldugu vurgulamp, 10 biiyiik biiyiitme alanmda 5
veya daha fazla mitoz gosteren ve/veya nekroz
alanlan i<;eren PXA'lann anaplastik ozellikler
gosteren PXA olarak tammlanmasl ve "anaplastik
PXA DSO grade Ill" teriminden ka<;lmlmasl
onerilmektedir. Bu yakla~lmm gerek<;esi olarak
rekiirrenssiz sagkahmm 5 yll i<;in %70, 10 pi i<;in
%60'lar diizeyinde saptanmasl, ve en giivenilir
prediktif faktoriin cerrahi rezeksiyonun boyutu
olmasl gosterilmektedir (18). Ancak mitotik aktivite
ve nekroz varhgmm da sagkahm ile ili~kisi
vurgulanmaktadu (18).

kar;>lla$tIrdlglmlzda, bazl terminolojik degi$iklikler,
yeni eklenen antiteler (Tablo-2), yeni eklenen
varyantlar (Tablo-3) ve klasifikasyondan silinen
himorler olmak iizere dort temel degi$iklik
dikkatimizi <;ekiyor.

Terminolojik Degi~iklikler

En onemli terminolojik degi$iklik, daha once
yaygm kullamm ile astrositom DSO grade lI, "low
grade" astrositom, dii$iik dereceli astrositom olarak
tammlanan neoplazmlann difiiz astrositom olarak

isimlendirilmesinin onerilmesidir. Bu degi$ikligin
gerek<;esi, soz konusu neoplazmm difiiz infiltratif
bir geli$im gostermesini vurgulamak amaCl
yamslra, "low grade" astrositom teriminin dalete space
yarattl~ kanna$aYl ortadan kaldlrmaktIr. Bilindigi gibi
"low grade" astrositom tammma farkh antiteler olan
pilositik astrositom, pleomorfik ksantoastrositom
(PXA), desmoplastik infantil astrositom (DiA) vb.
astrositik tiimorler de katIlabilmektedir.

Desmoplastik infantil astrositom (DIA) (33)
ve desmoplastik infantil gangliogliom (DIG) (34)
olarak isimlendirilen lezyonlann, yeni slmflamada
benzer klinik ozellikleri ve iyi klinik seyirleri
nedeniyle aym kategori altmda listelenmesinin
uygun olacagl gorii~ii benimsenmi~tir. Noroepitelyal
hiicre komponentinin diferansiasyon paternine gore
DIA veya DIG terimlerinin kullamlmasl
onerilmektedir.
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Teratoma

Matiir
immatiir

Maligntransformasyongosterenteratom
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* ile belirtilen rCD-O kodlan rCD-O'nun 3 basklsl ic;in
onerilen kodlardlr.
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Tablo-2: DSO SS Tiimorleri Klasifikasyonuna eklenen yeni tiimor antiteleri

Yeni Antiteler DSOgradeICD-O kodlan*Referanslar

3.ventrikiihin kordoid gliomu

119444/15,11,29

Serebellar liponorositoma

1-119506/11,7, 12,16, 27, 32

Atipik teratoid/rabdoid tiimor

IV9508/33,8,30

Perinorioma

I9571/013,17

Soliter fibroz tiimor

I8815/010, 19

*ile belirtilen rCD-O kodlan rCD-O'nun 3 basklSl i<;inonerilen kodlardlr.

Tablo-3: DSO SS Tiimorleri Klasifikasyonuna eklenen yeni tiimor varyantlan

Yeni varyantlar DSOgradeICD-O kodlan*Referanslar

Tanisitik ependimoma

119391/3* 14

Biiyiik hiicreli medulloblastoma

IV9474/3 15

Rabdoid meningioma

III9538/321,28

*ile belirtilen rCD-O kodlan rCD-O'nun 3 basklsl i<;inbnerilen kodlardlr.

1993 DSO klasifikasyonunda (22) pineal
parankimal tiimorler kategorisinde, pineositom ve
pineoblastoma ek olarak belirtilen mikst/ tranzisyonel
tiimorler, yeni klasifikasyonda intermediate
diferansiasyon gosteren pineal parankimal tUmorler
olarak isimlendirilmektedir. Pineal parankimal
tiimorlerin yakla~>Ik%10'luk bir boliimiinii olu~turan
bu grup lezyon degi~ken hiicresel yogunluk, niikleer
atipi, seyrek mitoz varhgl ve pineositomatoz rozet
yoklugu ile karakterize monomorfik bir neoplazm
olarak tammlanmaktadlr. Bu grup lezyonun biyolojik
davram~l da degi~ken olarak bildirilmektedir (23).

1993 DSO Sinir Sistemi Tiimorleri
Klasifikasyon unda (22) benimsenen pr i m i t i f
noroektodermal tiimor (PNET) konsepti, histolojik
olarak medulloblastoma benzeyen ancak serebellum
dl~l lokalizasyonlu embriyonel tiimorler i~in
kullanmaktaydl. Bu ortak terminolojinin temelini
olu~turan gorii~, PNET'lerin subependimal matriks
tabakasmdaki progenitor hiicreden koken aldlgl ve
bu nedenlede SSS'nin herhangi bir yerinde benzer
morfoloji ve benzer biyolojik davram~a sahip
tiimorlerin geli~ebilecegi dii~iincesiydi. Ancak bugiin
elimizde PNET konseptinin ge~erliligine golge
dii~iiren bazl bulgular mevcuttur.

PTCH mutasyonlan ve kromozom 17p'de genetik
materyal kaybmm genellikle medulloblastomlarda
saptanmasl, ekstraserebellar PNETlerin farkhbir genetik

yol izledigiger~eginigiindeme getirmektedir (9,35).DsO
~ah~ma grubu yeni klasifikasyonda, PNET terimi
kapsammda ele ahnan neoplazmlann aym genetik
karakteristige ve ortak hiicre kokenirle sahip neoplaziler
olduguna dair yeterli veri olmamasl nedeniyle,
medulloblastomlar ile supratentoriyel PNET'leri ayn
gruplar olarak korumamn daha dogru oldugu go~iinii
benimse~tir.

Yeni Antiteler

3.ventrikulun kordoid gliomu
Kordoid bir histolojiye sahip glial bir neoplazm

olarak ilk kez 1998'de Brat ve ar kada~lan tarafmdan
tammlanml~t1r (5). Genellikle 3.ventrikiiliin on
kIsmmda yerle~en solid neoplazm slkhkla
eri~kinlerde izlenmektedir. Bildirilen olgularda kadm
hakimiyeti soz konusudur.

Histolojik olarak miisinoz bir matriks i~inde
yeralan epiteloid nitelikteki neoplastik hiicrelerin
kordonlar veya hiicre kiimeleri olu~turdugu dikkati
~ekmektedir. Aynca karakteristik lenfoplazmositer
bir infiltrasyon mevcuttur. KordomaYl ammsatan
morfolojisi nedeniyle soz konusu neoplazm
kordoma, kordoid meningioma gibi tanllar
alml~t1r.

immunhistokimyasal olarak neoplastik
hiicreler, yaygm glial fibriler asidik protein (GFAP)
ve vimentin immiinreaktivitesi gosterirken, S-100 ve
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epitelyal membran antijen (EMA) pozitifligi fokal ve
degi:;;kendir.

Lokalizasyon nedeniyle, total cerrahi
yakla:;;lmm c;ogu kez miimkiin olmadlgl olgularda,
radyo- ve kemoterapinin yeri heniiz bilinmemektedir
(5, 29).

Serebellar liponorositoma
Daha bnceden lipomatbz medulloblastom (1,7,

11, 12, 16, 27, 32) olarak isimlendirilen neoplazmm,
biyolojik davram:;;mm medulloblastomadan farkh
olmasl nedeniyle, hastalann gereksiz adjuvan tedavi
almalannm engellenmesi amacIyla, DSC>c;ah:;;ma
grubu tarafmdan, serebellar liponbrositom olarak
isimlendirilmesi uygun bulunmu:;;tur.

Genellikle 5.-6. dekatta ortaya C;lkanneoplazm,
belirgin cinsiyet sec;iciligi gbstermemektedir. Ya:;;
dagIlIml ile gerek medulloblastom gerekse
nbrositomdan oldukc;a farkhdIr. Serebellar hemisfer,
vermis ve pontoserebellar aC;I(PCA) yerle:;;imli
olabilir.

Histolojik olarak monoton yuvarlak hiicrelerin
olu:;;turdugu neoplazm, yaygm nbronal ve fokal
lipomatbz farkhla:;;ma sergilemektedir. Nekroz ve
vaskiiler proliferasyon izlenmezken, seyrek mitotik
aktivite gbzlenebilir. Immunhistokimyasal olarak
yaygm nbron spesifik enolaz (NSE), sinaptofizin
ve mikrotiibiil asosiye protein-2 (MAP-2)
ekspresyonu yamsua, fokal GFAP ekspresyonu
saptanabilir (32).

Histogenezi tartI:;;mah olan bu neoplazmm,
prognozunun iyi oldugu ve cerrahi tedavinin yeterli
oldugu gbrii:;;iipayla:;;Ilmaktadlr.

Atipik teratoid/rabdoid tiimor
Literatiirde bildirilen pekc;ok brnegi olmasma

kar:;;mneoplazmm, rabdoid, primitif nbroepitelyal,
epitelyal, ve mezenkimal komponentlerine dikkat
c;ekerek, atipik teratoid/rabdoid tiimbr (AT/RT)
olarak isimlendirilmesi 1996'da Rorke ve arkada:;;lan
tarafmdan bnerilmi:;;tir (30).

Bildirilen olgularm c;ogunlugu siit c;ocuklugu
veya c;ocukluk c;agmdadIr. Erkeklerde daha slktIr.
Genellikle olgulann biiyiik bir kIsml serebellum,
PCA ve beyin sapl gibi arka fossa veya
supratentoriyel yerle:;;imlidir.PCA yerle:;;imive beyin
omurilik SIVISI ile yayIlIm tipik olarak
vurgulanmaktadlr (2, 8).

Sdylemezoglu: Tumdr KlasifikasYOl1U ile Neler Degi§ti?

Histopatolojik olarak neoplazm, egzantrik
vezikuler niikleuslu, belirgin niikleollii, geni:;;
eozinofilik sitoplazmah rabdoid hiicreler, primitif
nbroektodermal, mezankimal ve epitelyal
komponentten olu:;;maktadIr (2, 8).

Rabdoid hiicre komponenti neoplazmm bazen
biiyiik bir kIsmml olu:;;turabilmektedir. Rabdoid
hiicreler EMA ve vimentin eksprese ederler. Diiz kas
aktini (SMA), GFAP, nbrofilaman protein (NFP) ve
keratin ekspresyonu degi:;;iken olmakla birlikte,
desmin ve diger germ hiicre tiimbr markerlan
negatiftir. Kiic;iik embriyonel hiicre komponenti
bazen nbroblastik rozetler, ependimal kanal ve nbral
-tiip benzeri yapIlar olu:;;turabilirler, ve vimentin,
GFAP, NFP ve desmin ekspresyonu degi:;;kendir.
Mezenkimal komponent bazen gev:;;ek, bazen
sarkomatbz kompakt nitelikte olabilir. Igsi hiicreler,
vimentin, SMA, desmin immiinreaktivitesi
gbsterebilir. Epitelyal alanlar ise, adenomatbz
nitelikte olabilecegi gibi skuambz adalar :;;eklindede
olabilir, ve keratin, daha seyrek vimentin ve EMA
ekspresyonu izlenebilir (2, 8).

Oldukc;a agresif bir neoplazmdlr. Olgulann
c;ogunlugu 1 yIl ic;inde kaybedilir (8).

Olgulann biiyiik bir kIsmmda 22. kromozom
delesyonu veya monozomisi saptanml:;;tIr (3,8). AT/
RT' de 22q11.2' de yerle:;;enINIl geninin somatik veya
germline mutasyonlan bildirilmektedir (3).

Perinorioma

Neoplastik perinbrial hiicrelerin olu:;;turdugu
nadir, benign bir neoplazmdu. Intranbral (IP) veya
yumu:;;ak doku perinbriomasl (YDP) olmak iizere iki
formda izlenebilir. IP genellikle adolesan ve erken
eri:;;kinlik dbnemlerinde gbzlenir. Ekstremite
periferik sinirlerinde daha slktIr. YDP ise eri:;;kinlerde
ve slkhkla kadmlarda izlenir (13).

Histopatolojik olarak lP, endonbrium ic;inde
prolifere olan neoplastik perinbrial hiicrelerle
karakterizedir. Ve sbz konusu proliferasyon akson
c;evresinde, konsantrik yalanCl sogan zan (pseudo­
onionbulb) gbriiniimiine neden olmaktadIr. YDP ise
kollajen lifleri ic;ine gbmiilmii:;; ince sitoplazmik
uzantIlara sa hip igsi hiicrelerden olu:;;maktadIr.
Helezonik yapIlar veya storiform doku patterni
gbsterebilir (17). Mitoz ve nekroz nadirdir.
Immiinhistokimyasal olarak lP, vimentin ve EMA
pozitiftir. YalanCl sogan zan gbriiniimlerinin
merkezinde NFP pozitif aksonlar ve S-100 pozitif
Schwann hiicre kahntIlan saptanabilir. YDP'da

q1
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benzer bir immiinhistokimyasal profil sergilerken,
S-100 genellikle negatiftir. Histolojik olarak ip,
genellikle hipertrofik noropatiler ile, YDP ise diger
yumu~ak doku tiimorleri ve malin periferik sinir kIlf
tiimorleri ile kan~abilir.

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 tammlanan mezenkimal bir neoplazmdlr.
Ancak meninksler de dahil olmak iizere pek<;ok
ekstratorasik ornek tammlanml~hr (19). Meningeal
SFT, eri~kin hastalarda, daha slkhkla kadmlarda ve
bildirilen olgularm biiyiik kIsmmda supratentoriyel
yerle~imli mezankimal bir neoplazmdlr. Morfolojik
olarak, eozinofilik kollajen bantlan arasmda
fasikiiller olu~turan fibroz hiicre gruplanndan
meydana gelmektedir. Ozellikle fibroz meningioma
aymCl tamsmda akla getirilmesi gerekli bir antitedir.
immiinhistokimyasal olarak, kuvvetli vimentin ve
CD34 pozitivitesine kar~m EMA negatiftir (10).
Ostrojen ve progesteron reseptorii pozitifligi
bildirilmektedir (10).Histolojik olarak dii~iik mitotik
aktivite gostermesi ve genel olarak benign klinik seyri
nedeniyle DSO grade Iolarak kabul edilmi~tir.

Yeni Varyantlar
Tanisitik ependimoma
Tanisit, paraventrikiiler bolgede bulunan,

sitoplazmik uzanhlanm ependimal yiizeye dogru
ileten, igsi, bipolar hiicrelere verilen isimdir. Bu
varyantm tanisitik ependimom olarak
isimlendirilmesinin nedeni igsi nitelikli neoplastik
hiicrelerden olu~masIdu. Histolojik olarak, bu
varyant igsi ependimal hiicrelerin olu~turdugu
fasikiiler bir doku patterni yamsIra, tipik ependimal
rozetlerin yoklugu ve seyrek psodorozetler ile
karakterizedir. Genellikle astrositomlar ile
kan~tmhrlar (14). Spinal kordda daha slk izlenir.

Biiyiik hiicreli medulloblastoma
Klasik medulloblastomlara ek olarak,

desmoplastik, melanotik medulloblastom ve
medullomyoblastom histolojik varyantlar olarak
kabul gormekteyken, bunlara ek olarak
medulloblastomlann 0/04'iinii olu~turan ve daha
agresif bir biyolojik davram~a sahip olan biiyiik
hiicreli varyant bildirilmi~tir (15). Neoplastik
hiicrelerin iri, pleomorfik <;ekirdekleri, belirgin
<;ekirdekcikleri ve geni~ sitoplazmalan mevcuttur.
ArtmI~ mitotik aktivite ve apoptotik indeks yams Ira,
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geni~ nekroz alanlan izlenebilmektedir.

Rabdoid meningioma
Egzantrik niikleuslu, belirgin niikleollii ve geni~

inkliizyon-benzeri eozinofilik sitoplazmah rabdoid
hiicrelerin tabakalanmasl ile olu~an nadir bir
meningiom varyanhdu. Ultrastriiktiirel olarak
sitoplazma i<;inde intermediate filaman yumaklan
gosterilmi~tir. immunhistokimyasal olarak tiim
olgulann kuvvetli paraniikleer vimentin ve fokal
membranoz EMA pozitivitesi gosterdigi
bildirilmektedir. Yiiksek proliferatif indeks ve beyin
invazyonu gibi diger anaplazi kriterlerinin
izlenebildigi neoplazm, agresif bir klinik seyir
gosterdigi i<;inDSO grade IIIolarak kabul edilmi~tir
(21, 28)

Klasifikasyondan silinenler
Bu kategoride yer alan tek tiimor po la r

spongioblastoma'dlr. YlllardH soz konusu lezyonun
ger<;ek bir tiimor antitesini yansItmaktan ziyade,
pek<;okneoplazmda izlenebilecek bir doku patterni
oldugu gorii~ii noropatologlar arasmda yaygm kabul
gormekteydi (31). Polar spongioblastom, genellikle
<;ocuklarda izlenen, histolojik olarak, uni- veya
bipolar igsi hiicrelerin niikleuslannm birbirine
paralel diizenlenmesi ile olu~an karakteristik
palizatlanma patternine sahip, nadir bir
noroepitelyal tiimor olarak tammlanmaktaydl (22).

Yukarda belirtilen ritmik palizatlanma patterni,
bir sinir kIhf tiimorii olan schwannom ba~ta olmak
iizere, oligodendrogliom, pilositik astrositom ve
ependimom gibi glial neoplazmlar yamsna
noroblastom ve medulloblastom gibi embriyonel
tiimorlerde de izlenebilmektedir.

Polar spongioblastom, kliniko-patolojik bir
antite olmamasI ve bir doku patternini yansItmasI
nedeniyle yeni DSO SStiimorleri klasifikasyonundan
kaldmlml~tH (23).

Heniiz gerl;ekle~tirilmemi§ alan degi§iklikler

Bu klasifikasyonda heniiz yer almaml~ olan
neoplazmlar, samnm oniimiizdeki giinlerde daha da
artacaktu. SmIflamaya eklenecek tiimorlerin
genellikle mikst glial-noronal tiimorler
kategorisinden olacagmI soylemek kehanet
olmayacaktu. immiinhistokimyamn yaygm
kullamml, hergiin yeni bir noronal markenn ortaya
<;lkmasI, markerlann sensitivite ve spesifitelerinin
yiiksekligi ve molekiiler genetik tekniklerindeki
geli~meler sayesinde neoplazmlann glionoronal
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fenotipleri yeni yeni giindeme gelmektedir.

Bu a~amada bir yanh~ isimlendirmede
(subependimal dev hiicreli astrositom-5EGA) israr
edilmesi, pap iller glionoronal tiimoriin (PGNT) ve
pituisitoma gibi tiimorlerin bu klasifikasyona
ahnmaml~ olmasl umuyorum ki ilerki
slmflandlrmalarda dikkate almacaktlr.

Subependimal dev hiicreli astrositom
5EGA tuberoskleroz kompleksinde izledigimiz,

tipik olarak lateral ventrikiil duvarmda geli~en,yava~
seyirli benign bir neoplazmdH. Tiimor hiicrelerinde
saptanan, degi~ken GFAP ve 5-100
immiinreaktivitesi yamslra, bazl hiicreler hem glial
(GFAP) hem de noronal (NFP ve klass III beta­
tiibiilin) antijenleri eksprese etmektedirler.
immiinhistokimyasal ve ultrastriiktiirel olarak
neoplazm genellikle mikst glionoronal fenotip
sergilemektedir (26). Bu nedenle subependimal dev
hiicreli astrositom yerine subependimal dev hiicreli
tiimor teriminin kullamlmasl ozendirilmelidir
kamsmdapm.

Pap iller Glionoronal Tiimor
ilk kez 1998'de Komori tarafmdan tammlanan

neoplazm, gliovaskiiler psodo-papillalar arasmda
norositten ganglion hiicresine dek degi~en noronal
hiicrelerden olu~maktadlr (25). Hyalinize vaskiiler
yapllan <;evreleyenGFAP pozitif tek Slraastrositlerin
olu~turdugu psodopapillalar ve noropil i<;inde
yeralan sinaptofizin pozitif noronal elemanlann
olu~turdugu neoplazmda mitoz ve nekroz
izlenmemektedir.

Temporal, paryetal veya frontal loblarda
izlenen PGT'nin genellikle kistik bir komponent
i<;erdigibildirilmektedir. Genellikle gen<;eri~kinlerde
izlenen neoplazmm iyi bir prognoza sahip oldugu
gozlenmi~tir (4, 25).

Pituisitoma

Brat ve arkada~lan, norohipofizden koken alan,
histolojik olarak pilositik astrositomdan
(infundibuloma) farkh bir glial neoplazm
tammlayarak, bu neoplazmm norohipofizin
pituisitlerinden geli~tigini one siirmektedirler (6).
Genellikle eri~kin hastalarda, intra- veya suprasellar
yerle~imli olarak izlenen bu neoplazm, MRI'da solit
ve kontrast tu tan bir kitle izlenimi vermektedir.

Histolojik olarak neoplazm, tabakalar ve/veya
fasikiiller olu~turan iri, igsi, fibriler sitoplazmah,
igneba~l niikleollii, oval-elonge niikleuslu
hiicrelerden olu~maktadH. immiinhistokimyasal
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olarak, neoplastik hiicreler vim entin, 5-100 ve GFAP
pozitiftir. Noronal markerlar negatiftir. Histolojik
aYlrlC1 tamsmda pilositik astrositom ve normal
norohipofiz akla gelmelidir. Deneyim slmrh olmakla
birlikte iyi prognozlu bir neoplazm olarak
bildirilmektedir.

YaZl§ma Adres: Dot;. Dr. Figen Soylemezoglu
Hacettepe Universitesi TIP Fakultesi
Patoloji Anabilim Dah
06100, Ankara
E-mail: soylemez@ato.org.tr

KAYNAKLAR

1. Bechtel JT, Patton JM, Takei Y. Mixed mesenchymal
and neuroectodermal tumor of the cerebellum. Acta
Neuropathol (Berl). 41(3):261-3. 1978.

2. Bergmann M, Spaar HJ, Ebhard G, Masini T, Edel G,
Gullotta F, Meyer H. Primary malignant rhabdoid
tumours of the central nervous system: An immuno­
histochemical and ultrastructural study. Acta
Neurochir (Wien). 139(10): 961-8; tartisma 968-9. 1997.

3. BiegelJA,ZhouJY,RorkeLB,StenstromC, Wainwright
LM, Fogelgren B. Germ-line and acquired mutations
of INIl in atypical teratoid and rhabdoid tumors. Can­
cer Res. 59(1):74-9. 1999.

4. Bouvier-Labit C, Daniel L, Dufour H, Grisoli F,
Figarella-Branger D. Papillary glioneuronal tumour:
clinicopathological and biochemical study of one case
with 7-year follow up. Acta Neuropathol (Berl).
99(3):321-6. 2000.

5. Brat DJ, Scheithauer BW, Staugaitis SM, Cortez Se,
Brecher K, Burger Pc. Third ventricular chordoid
glioma: A distinct clinicopathologic entity. J
Neuropathol Exp Neurol. 57(3):283-90.1998.

6. Brat DJ, Scheithauer BW, Staugaitis SM, Holtzman
RNN, Morgello S, Burger Pc. Pituicytoma. A distinc­
tive low-grade glioma of the neurohypophysis. Am J
Surg Pathol. 24(3): 362-368. 2000.

7. Budka H, Chimelli L. Lipomatous medulloblastoma
in adults: A new tumor type with possible favorable
prognosis. Hum Pathol. 25(7):730-1. 1994.

8. Burger PC, Yu IT, Tihan T, Friedman HS, Strother DR,
Kepner JL, Duffner PK, Kun LE, Perlman EJ. Atypical
teratoid/rhabdoid tumor of the central nervous sys­
tem: A highly malignant tumor of infancy and child­
hood frequently mistaken for medulloblastoma: A Pe­
diatric Oncology Group study. Am J Surg Pathol.
22(9):1083-92. 1998.

9. Burnett ME, White EC, Sih S, von Haken MS, Cogen
PH. Chromosome arm 17p deletion analysis reveals
molecular genetic heterogeneity in supratentorial and
infra tentorial primitive neuroectodermal tumors of the
central nervous system. Cancer Genet Cytogenet. 97:
25-31. 1997.



Tiirk Noro~iriirji Dergisi 10: 87 - 94, 2000

10. Carneiro SS, Scheithauer BW, Nascimento AG, Hirose
T, Davis DH. Solitary fibrous tumor of the meninges:
a lesion distinct from fibrous meningioma. A
clinicopathologic and immunohistochemical study.
Am J Clin Pathol. 106(2): 217-24. 1996.

11. Chimelli L, Hahn MD, Budka H. Lipomatous differ­
entiation in a medulloblastoma. Acta Neuropathol
(Berl). 81(4):471-3. 1991.

12. Davis DG, Wilson D, Schmitz M, Markesbery WR.
Lipidized medulloblastoma in adults. Hum Pathol.
24(9):990-5. 1993.

13. Emory TS, Scheithauer BW,Hirose T, Wood M, Onofrio
BM, Jenkins RB. Intraneural perineurioma. A clonal
neoplasm associated with abnormalities of chromo­
some 22. Am J Clin Pathol. 103(6):696-704. 1995.

14. Friede RL, Pollak A. The cytogenetic basis for
classifying ependymomas. J Neuropathol Exp Neurol.
37(2):103-18.1978.

15. Giangaspero F, Rigobello L, Badiali M, Loda M,
Andreini L, Basso G, Zorzi F, Montaldi A. Large-cell
medulloblastomas. A distinct variant with highly ag­
gressive behavior. Am J Surg Pathol. 16(7):687-93.1992.

16. Giangaspero F, Cenacchi G, Roncaroli F, Rigobello L,
Manetto V, Gambacorta M, Allegranza A.
Medullocytoma (lipidized medulloblastoma). A cer­
ebellar neoplasm of adults with favorable prognosis.
Am J Surg Pathol. 20(6):656-64. 1996.

17. Giannini C, Scheithauer BW, Jenkins RB, Erlandson
RA, Perry A, Borell TJ, Hoda RS, Woodruff JM. Soft­
tissue perineurioma. Evidence for an abnormality of
chromosome 22, criteria for diagnosis, and review of
the literature. Am J Surg Pathol. 21(2): 164-73. 1997.

18. Giannini C, Scheithauer BW, Burger Pc, Brat DJ,
Wollan PC, Lach B, O'Neill BP. Pleomorphic
xanthoastrocytoma: what do we really know about it?
Cancer. 85(9):2033-45. 1999.

19. Hasegawa T, Matsuno Y, Shimoda T, Hasegawa F,
Sano T, Hirohashi S. Extrathoracic solitary fibrous tu­
mors: their histological variability and potentially ag­
gressive behavior. Hum Pathol. 30(12):1464-73. 1999.

20. Kepes JL Rubinstein LL Eng LF. Pleomorphic
xanthoastrocytoma : a distinctive meningocerebral
glioma of young subjects with relatively favorable
prognosis- a study of 12 cases. Cancer. 44:1839-1852,
1979.

21. Kepes J], Moral LA, Wilkinson SB, Abdullah A, Llena
JF. Rhabdoid transformation of tumor cells in
meningiomas: A histologic indication of increased
proliferative activity: Report of four cases. Am J Surg
Pathol. 22(2): 231-8. 1998.

22. Kleihues P, Burger PC, Scheithauer BW. Histological
Typing of Tumours of the Central Nervous System.
World Health Organization International Histological
Classification of Tumours 2nd ed, Springer Verlag: Ber­
lin,1993.

Soylemezoglu: Tiimor KlasifikasyolIll ile Neler Degi~ti?

23. Kleihues P, Cavenee WK (eds). World Health
Organization Classification of Tumours. Pathology &
Genetics. Tumours of the Nervous System. IARC Press,
Lyon, 2000. [ISBN 92 832 2409 4]

24. Kleihues P, Sobin LH. World Health Organization clas­
sification of tumors. Cancer. 88(12): 2887. 2000.

25. Komori T, Scheithauer BW, Anthony DC, Rosenblum
MK, McLendon RE, Scott RM, Okazaki H, Kobayashi
M. Papillary glioneuronal tumor: a new variant of
mixed neuronal-glial neoplasm. Am J Surg Pathol.
22(10): 1171-83. 1998.

26. Lantos PL, VandenBerg SR, Kleihues P. Tumours of
the Nervous System In: Greenfield's Neuropathology,
Graham 01, Lantos PL (eds). World Health Organiza­
tion Classification of Tumours. Pathology & Genetics.
6th ed, Arnold, London, pp: 583-879, 1996.

27. Orlandi A, Marino B, Brunori M, Greco R, Spagnoli
LG. Lipomatous medulloblastoma. Clin Neuropathol.
16(4): 175-9. 1997.

28. Perry A, Scheithauer BW, Stafford SL, Abell-Aleff PC,
Meyer FB. (,Rhabdoid» meningioma: An aggressive
variant. AmJ Surg Pathol. 22(12): 1482-90.1998.

29. ReifenbergerG, WeberT, Weber RG, Wolter M, Brandis
A, Kuchelmeister K, Pilz P, Reusche E, Lichter P,
Wiestler OD. Chordoid glioma of the third ventricle:
Immunohistochemical and molecular genetic
characterization a novel tumor entity. Brain Pathol.
9(4):617-26. 1999.

30. Rorke LB, Packer RJ, Biegel JA. Central nervous sys­
tem atypical teratoid/rhabdoid tumors of infancy and
childhood: definition of an entity. J Neurosurg.
85(1):56-65. 1996.

31. Schiffer D, Cravioto H, Giordana MT, Migheli A,
Pezzulo T, Vigliani MC. Is polar spongioblastoma a
tumor entity? J Neurosurg. 78(4):587-91. 1993.

32. Soylemezoglu F, Soffer D, Onol B, Schwechheimer K,
Kleihues P. Lipomatous medulloblastoma in
adults. A distinct clinicopathological entity. Am J Surg
Pathol. 20(4):413-8. 1996.

33. Taratuto AL, Monges J, Lylyk P, Leiguarda R. Superfi­
cial cerebral astrocytoma attached to dura. Report of
six cases in infants. Cancer. 54(11):2505-12.1984.

34. VandenBerg SR, May EE, Rubinstein LJ, Herman MM,
Perentes E, Vinores SA, Collins VP, Park TS.
Desmoplastic supratentorial neuroepithelial tumors of
infancy with divergent differentiation potential
("desmoplastic infantile ganglioglioma"). Report on 11
cases of a distinctive embryonal tumor with favorable
prognosis. J Neurosurg 66:58-71, 1987.

35. Wolter M, Reifenberger L Sommer C, Ruzicka T,
Reifenberger G. Mutations in the human homologue
of the Drosophila segment polarity gene patched
(PTCH) in sporadic basal cell carcinomas of the skin
and primitive neuroectodermal tumors of the central
nervous system. Cancer Res. 57: 2181-85.1997.


