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ÖZ 

Desmoplastik infantil astrositom nadir görülen, genellikle iyi prognozlu, benign beyin tümörüdür.  2 yaş altı çocuklarda dural bağlantılı, büyük 
kistik ve solid komponentli supratentoryal tümör olarak karşımıza çıkar. İnfantil olmayan vakalar bildirilmiş olmasına rağmen, genellikle 
erken çocukluk döneminde görülür. Desmoplastik infantil astrositom, belirgin desmoplastik stroma ve nöroepitelyal hücreli WHO grade 1 
nöroepitelyal tümördür. En sık prezentasyon, artmış intrakraniyal basınç nedeniyle  anormal kafa çevresi artışı ile fontanel gerginliğidir. Fokal 
nörolojik defisit, hemiparezi ve nöbetler görülebilir. Desmoplastik infantil astrositomun radyolojik ve histolojik özellikleri yanıltıcı olmasına 
rağmen genellikle iyi prognoza sahiptir. Çoğu vakada tümörün tam veya tama yakın cerrahi çıkarım  tedavi için yeterlidir ve başka tedaviye 
gerek olmayabilir. Bu yazıda nadir bir vaka olan, 7 aylık erkek çocukda desmoplastik infantil astrositom ve literatürün gözden geçirilmesi 
sunuldu.      

ANAHTAR SÖZCÜKLER: Desmoplastik infantil astrositom, Beyin tümörü, Pediatrik, Nöbet 

ABSTRACT 

Desmoplastic infantile astrocytoma is a rare and usually benign brain tumor with good prognosis that presents as a large cystic and solid 
supratentorial tumor with dural attachment in children under 2 years-old. Although non-infantile cases of DIA have been reported , it is 
usually seen in early childhood . DIA is a WHO grade I neroepithelial tumor with prominent desmoplastic stroma and neuroepithelial cells. The 
most common presentation is abnormal increase of head circumference with tense fontanelles due to increased intracranial pressure. Focal 
neurological deficit,  hemiparesis  and seizures may occur. DIA usually has a favorable prognosis although radiological and histological features 
of DIA are misleading. Total or near-total resection of the tumor is sufficient treatment for DIA in most cases and further therapy may not be 
needed. In this article, we present a rare case of   desmoplastic infantile astrocytoma in a 7-month-old child and a review of the literature.      
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GiRiş

Desmoplastik infantil astrositom (DIA) ilk olarak 1984 yılında 
Taratuto ve ark. tarafından tanımlanmıştır (4, 12). Genellikle 
infantlarda görülen, nadir, çoğunlukla benign ve WHO grade 
1 olarak sınıflanan bir tümördür. Subpial astrositlerden 
kaynaklandığı düşünülmektedir. En sık 3-6 aylar arasındaki 
çocuklarda görülmekte ve  kafa çapında artış, parezi , nöbet 
geçirme nedeniyle tanı almaktadır.  Başta frontal lob olmak 
üzere paryetal ve temporal loblara sık yerleşir. Büyük, 
ventrikülü basılamış bir kist ve kortikal ve dural tabanlı, 
durada kalınlaşmaya neden olan solid kısımdan oluşur (4, 
5, 8). Radyolojik ve histopatolojik görüntüsü maliniteyi 
düşündürmesine  rağmen  benign ve iyi prognozludur. Biz 
bu vakamızda basit parsiyel nöbetle prezente olan ve nadir 
görülen vakayı sunuyoruz.

OlGU  SUnUMU

Daha önce herhangi bir hastalığı olmayan 7  aylık erkek 
çocukta sağ kol ve bacakta kasılma olması üzerine sağlık 
merkezine götürülmüş. Burada da aynı tarz kasılmaları devam 
eden çocuğun nöbet sonrası  ilk muayenesinde nörolojik 
defisit saptanmamış. Basit parsiyel motor nöbet olarak 
değerlendirilen çocuğa kraniyal MRI çekilmiş ve temporal 
lobda yerleşen, kistik ve solid komponentleri olan, heterojen 
kontrast tutan, 5x5x4cm boyutlarında dev kitle saptanmış 
(Şekil 1). Bunun üzerine hastanemize yönlendirilen hastanın 
nörolojik muayenesinde defisit saptanmadı. Operasyon 
hazırlıkları tamamlandıktan sonra operasyona alınan hastanın 
Sol internal karotid arter ve orta serebral arter adventisiasına 
yapışık olan tümör dokusu  bırakılarak kitlesi subtotal çıkarıldı 
(Şekil 2). Postoperatif dönemde,  6. ayda düzelen solda 3. 
ve 7. sinir paralizisi, sağda minimal hemiparezi mevcuttu. 
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şekil 1: Temporal lobda yerleşen, suprasellar sistern ve soldan mezensefalona ulaşan,  kistik ve solid komponentleri olan, heterojen 
kontrast tutan, 5x5x4cm boyutlarında dev kitle görülmektedir.

şekil 2: Postoperatif 1. ay kontrol kraniyal MRI’ında, sol internal karotid arter ve orta serebral artere yapışık olup bırakılan, kontrastlı T1 
ağırlıklı kesitlerde hiperintens, T2 ağırlıklı görüntülerde isointens, milimetrik rezidü lezyon, bilateral subdural mesafelerde genişleme 
görülmektedir.
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Patoloji desmoplastik infantil astrositoma (Şekil 3A,B) olarak 
raporlanan hastanın kalan rezidü kitlesine yönelik pediatrik 
onkoloji tarafından vinkristin, siklofosfamid ve mesna’dan 
oluşan siklus A; cisplatin ve Etoposid’den oluşan siklus B 

kemoterapötikler verildi. Takiplerinde nörolojik açıdan 
problemi olmayan hastanın 4. yıl kontrolünde  rezidü kitlesinin 
kaybolduğu görüldü (Şekil 4).

şekil 3: A) x25 büyütmede, Hemotoksilen-eozin boyamada yoğun desmoplastik komponent görülmektedir. B) x25 büyütmede, 
Retikülin boyasının yoğun olarak tutulduğu görülmektedir.

şekil 4: Mevcut rezidü için kemoterapi alan hastanın postoperatif 4. yıl kontrol  filmlerinde, sol internal karotid arter ve orta serebral 
artere yapışık olup bırakılan, kontrastlı T1 ağırlıklı kesitlerde hiperintens, T2 ağırlıklı görüntülerde isointens, milimetrik rezidü lezyonun 
kaybolduğu görülmektedir. Postoperatif erken dönem görülen subdural mesafede genişlemenin normale döndüğü, lezyonun eksize 
edildiği temporal lob  kısmının BOS ile dolduğu görülmektedir.

A B
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solid kısmın çıkarılmasının yeterli olduğu bildirilmiştir (1, 6).  
Şayet total  veya totale yakın cerrahi rezeksiyon yapılabilirse, 
rekürrens olmayacağı, postoperatif kemoterapi ve/veya rad-
yoterapiye ihtiyaç olmayabileceği bildirilmektedir (5, 7, 14, 16).  
Total cerrahi rezeksiyon ile %70’e varan uzun süreli sağkalım 
mümkündür (7, 14). Trehan ve ark., inkomplet rezeksiyonda 
bile iyi prognozun %73’lere çıkabildiğini bildirmişler ve bu 
hastalarda adjuvan terapinin her  hastada ayrı değerlendiril-
mesi gerektiğini savunmuşlardır (14).  Nadir olarak  rezidüel 
tümörde postoperatif regresyon da bildirilmiştir (15).  Parsiyel 
rezeksiyon sonrası radyoterapi ve kemoterapi ile adjuvan 
tedavi yapılabilir. Parsiyel rezeksiyon, tekrar operasyon  için 
uygun olmayan rekürren veya progresif rezidüel tümörlerde 
kemoterapi endikasyonu vardır (3, 13). Radyoterapi ise kemo-
terapinin başarısız olduğu ve 5 yaşın üstünde olan hasta-
larda tavsiye edilmektedir (13).  PXA’da total çıkarım sonrası 
rekürrens oranı DIA ve DIG’den yüksektir. Bu nedenle DIA, 
PXA’nın infantil formu olarak kabul edilirse, ihtiyatlı postope-
ratif takip gerekeceği düşünülmektedir.
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TARTIşMA

DIA  nadir görülen, büyük bir kistik ve solid  kısımları olan, 
genellikle 2 yaş altında görülmekle birlikte son zamanlarda 
infantil olmayan vakaların da bildirildiği bir tümördür (2, 
5, 6, 9, 16). Erkek çocuklarda biraz daha fazla görülür (14).  
Radyolojik ve histolojik kötü görünümünün aksine genellikle 
iyi prognozludur (16).  Desmoplastik bir stroma ve içerisindeki 
nöroepitelyal hücrelerden oluşan bu tümör  WHO tarafından  
grade 1 olarak sınıflanmıştır (4).  Bazı araştırmacılar bu tümörün 
subpial astrositlerden kaynaklandığını ileri sürmüşlerdir. 

En sık prezentasyon kafa içi basınç artışına bağlı olarak kafa 
çevresinde anormal artış ve fontanel gerginliğidir (16). Fokal 
nörolojik defisitler, hemiparezi ve nöbet görülebilir(17).  
Radyolojik tetkiklerde, belirgin kontrast tutan periferik solid 
komponent ve büyük bir kistten oluşan supratentoryal kitle 
olarak görülür. Genellikle frontal ve paryetal loblarda yerleşir. 
Kist duvarı  kontrastlanmaz veya zayıf kontrastlanır (1, 13). 
Solid kısım periferal yerleşir ve genellikle leptomeningeal 
ilişkisi varken, kistik kısım tek veya multilobule olabilir ve 
beynin derinliklerine kadar uzanır (1, 14, 11).  Literatürde  kist 
duvarının tümör içermediğini bildiren yazılar mevcuttur (1, 
6).  Kist  MRI’da T1’de hipointens, T2’de hiperintenstir. Periferal 
solid komponent ise çoğunlukla T1 ve T2’de isointenstir (16).  
Vazojenik ödem yoktur veya hafiftir (14).  Radyolojik olarak 
ayırıcı tanıda desmoplastik infantil gangliglioma (DIG), primitif 
nöroektodermal tümör, pleomorfik ksantoastrositom(PXA), 
menengiom, düşük gradeli astrositom ve  ependimom 
düşünülmelidir (5, 11, 14).

DIA’ nın histolojisinde zengin retikülin ve kollajen çatı içeren 
desmoplastik stroma ve içinde uzamış nükleuslu küçük 
astrositler görülür (13). Neoplastik astrosit hücreleri glial 
fibriler asidik protein (GFAP) ve S-100  ile boyanır. DIA ve DIG 
benzer klinik ve patolojik özellikler gösterirler. Ayırımında 
DIA’da nöronal komponent olmaması önemlidir (1). Anaplazi 
çok nadirdir.  PXA daha geç yaşlarda görülür. DIA ve DID ile 
benzer klinik ve patolojik özellikler göstermektedir. DIA’nın  
PXA’nın infantil formu olduğunu iddia eden yazılar mevcuttur 
(5). Ortak orjinden farklı diferansiasyonla oluştuklarını 
savunanlarda mevcuttur (5, 10).  PXA’nın total rezeksiyon 
sonrası rekürrens oranı DIA/DIG’ a göre  daha yüksektir. 
Bu iddialar göz önünde bulundurulursa  DIA’nın takibinde 
ihtiyatlı davranmak gerekmektedir (5).

DIA’nın elektron mikroskobisinde  bazal lamina ile çevrili tümör 
hücreleri görülmektedir. Bu nedenle  subpial astrositlerden 
köken aldığı yönünde fikir ortaya atılmıştır (2, 5, 7).  Bazal lamina 
matriks proteinin gliom hücrelerinde büyüme ve farklılışmayı 
inhibe ettiği,  tümörün iyi prognozunun    bazal laminanın bu 
otokrin üretimine bağlı olabileceği düşünülmektedir (5). 

Tümörün solid kısmı yüzeyel yerleşimi ve beyin dokusundan 
iyi sınır vermesi nedeniyle çoğunlukla kolay çıkarılabilmekle 
birlikte bazen venöz sinüs ve önemli arteryal yapılara yapı-
şıklık nedeniyle total çıkarıma izin vermemektedir (1). Kist 
duvarının kontrast tutmadığı durumlarda, duvarın tümör içer-
mediğini gösteren yayınlarda göz önünde bulundurularak, 
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