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Desmoplastik infantil astrositom nadir goriilen, genellikle iyi prognozlu, benign beyin timaériddr. 2 yas alti cocuklarda dural baglantil, buytik
kistik ve solid komponentli supratentoryal timér olarak karsimiza cikar. infantil olmayan vakalar bildirilmis olmasina ragmen, genellikle
erken ¢ocukluk déneminde goriiliir. Desmoplastik infantil astrositom, belirgin desmoplastik stroma ve noroepitelyal hiicreli WHO grade 1
néroepitelyal timordir. En sik prezentasyon, artmis intrakraniyal basing nedeniyle anormal kafa ¢evresi artisi ile fontanel gerginligidir. Fokal
norolojik defisit, hemiparezi ve ndbetler goriilebilir. Desmoplastik infantil astrositomun radyolojik ve histolojik 6zellikleri yaniltici olmasina
ragmen genellikle iyi prognoza sahiptir. Cogu vakada timoriin tam veya tama yakin cerrahi ¢ikarim tedavi icin yeterlidir ve bagka tedaviye
gerek olmayabilir. Bu yazida nadir bir vaka olan, 7 aylik erkek ¢ocukda desmoplastik infantil astrositom ve literatlirin gézden gegirilmesi
sunuldu.
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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 | 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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GiRiS OLGU SUNUMU

Desmoplastik infantil astrositom (DIA) ilk olarak 1984 yilinda  Daha &énce herhangi bir hastaligi olmayan 7 aylk erkek
Taratuto ve ark. tarafindan tanimlanmistir (4, 12). Genellikle ~ ¢ocukta sag kol ve bacakta kasilma olmasi Gzerine saglik
infantlarda goriilen, nadir, cogunlukla benign ve WHO grade merkezine gotiirilmus. Burada da ayni tarz kasiimalari devam
1 olarak siniflanan bir tiimérdir. Subpial astrositlerden ~ €den cocugun ndbet sonrasi ilk muayenesinde nérolojik
kaynaklandigi diisiintilmektedir. En sik 3-6 aylar arasindaki defisit saptanmamis. Basit parsiyel motor nobet olarak

¢ocuklarda gorilmekte ve kafa capinda artis, parezi , nébet degerlendirilen socuga krefnlyal MR geklln.ﬁlg ve tempqral
. . lobda yerlesen, kistik ve solid komponentleri olan, heterojen
gecirme nedeniyle tani almaktadir. Basta frontal lob olmak

z ) L kontrast tutan, 5x5x4cm boyutlarinda dev kitle saptanmis
Uizere paryetal ve temporal loblara sik yerlesir. Biiyik, (Sekil 1). Bunun Uzerine hastanemize yonlendirilen hastanin
ventriklli basilamis bir kist ve kortikal ve dural tabanl, nérolojik muayenesinde defisit saptanmadi. Operasyon
durada kalinlasmaya neden olan solid kisimdan olusur (4, hazirliklan tamamlandiktan sonra operasyona alinan hastanin
5, 8). Radyolojik ve histopatolojik gorintiisii maliniteyi  So| jnternal karotid arter ve orta serebral arter adventisiasina
distndlirmesine ragmen benign ve iyi prognozludur. Biz  yapisik olan tiimor dokusu birakilarak kitlesi subtotal cikarildi
bu vakamizda basit parsiyel nobetle prezente olan ve nadir  (Sekil 2). Postoperatif dénemde, 6. ayda diizelen solda 3.
gorilen vakayl sunuyoruz. ve 7. sinir paralizisi, sagda minimal hemiparezi mevcuttu.
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Sekil 1: Temporal lobda yerlesen, suprasellar sistern ve soldan mezensefalona ulasan, kistik ve solid komponentleri olan, heterojen

kontrast tutan, 5x5x4cm boyutlarinda dev kitle goriilmektedir.

o S T i

Sekil 2: Postoperatif 1. ay kontrol kraniyal MRI'Inda, sol internal karotid arter ve orta serebral artere yapisik olup birakilan, kontrastli T1
agirlikli kesitlerde hiperintens, T2 agirlikl goriintiilerde isointens, milimetrik rezidii lezyon, bilateral subdural mesafelerde genisleme
gorilmektedir.
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Patoloji desmoplastik infantil astrositoma (Sekil 3A,B) olarak  kemoterapoétikler verildi. Takiplerinde norolojik agidan
raporlanan hastanin kalan rezidu kitlesine yonelik pediatrik  problemiolmayan hastanin 4. yil kontroliinde rezidi kitlesinin
onkoloji tarafindan vinkristin, siklofosfamid ve mesna'dan  kayboldugu gorildi (Sekil 4).

olusan siklus A; cisplatin ve Etoposidden olusan siklus B

Sekil 3: A) x25 blyiutmede, Hemotoksilen-eozin boyamada yodun desmoplastik komponent goérilmektedir. B) x25 blyitmede,
Retikilin boyasinin yogun olarak tutuldugu gortlmektedir.

Sekil 4: Mevcut rezidi icin kemoterapi alan hastanin postoperatif 4. yil kontrol filmlerinde, sol internal karotid arter ve orta serebral
artere yapisik olup birakilan, kontrastli T1 agirlikli kesitlerde hiperintens, T2 adirlikli goriintiilerde isointens, milimetrik rezidii lezyonun
kayboldugu gorilmektedir. Postoperatif erken donem goériilen subdural mesafede genislemenin normale déndiigd, lezyonun eksize
edildigi temporal lob kisminin BOS ile doldugu goriilmektedir.
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TARTISMA

DIA nadir gorilen, blyik bir kistik ve solid kisimlari olan,
genellikle 2 yas altinda gortlmekle birlikte son zamanlarda
infantil olmayan vakalarin da bildirildigi bir timordar (2,
5, 6, 9, 16). Erkek ¢ocuklarda biraz daha fazla gorilur (14).
Radyolojik ve histolojik kétli gortiiniimiiniin aksine genellikle
iyi prognozludur (16). Desmoplastik bir stroma ve icerisindeki
noéroepitelyal hiicrelerden olusan bu timér WHO tarafindan
grade 1olarak siniflanmistir (4). Baziarastirmacilar bu timaoriin
subpial astrositlerden kaynaklandigini ileri sirmuslerdir.

En sik prezentasyon kafa i¢i basing artisina bagl olarak kafa
cevresinde anormal artis ve fontanel gerginligidir (16). Fokal
norolojik defisitler, hemiparezi ve noébet gorilebilir(17).
Radyolojik tetkiklerde, belirgin kontrast tutan periferik solid
komponent ve buytk bir kistten olusan supratentoryal kitle
olarak gordilir. Genellikle frontal ve paryetal loblarda yerlesir.
Kist duvari kontrastlanmaz veya zayif kontrastlanir (1, 13).
Solid kisim periferal yerlesir ve genellikle leptomeningeal
iliskisi varken, kistik kissm tek veya multilobule olabilir ve
beynin derinliklerine kadar uzanir (1, 14, 11). Literatiirde kist
duvarinin timér icermedigini bildiren yazilar mevcuttur (1,
6). Kist MRI'da T1'de hipointens, T2'de hiperintenstir. Periferal
solid komponent ise cogunlukla T1 ve T2'de isointenstir (16).
Vazojenik 6dem yoktur veya hafiftir (14). Radyolojik olarak
ayirici tanida desmoplastik infantil gangliglioma (DIG), primitif
noroektodermal tiimoér, pleomorfik ksantoastrositom(PXA),
menengiom, disik gradeli astrositom ve ependimom
dusunulmelidir (5, 11, 14).

DIA’ nin histolojisinde zengin retikilin ve kollajen cati iceren
desmoplastik stroma ve icinde uzamis nikleuslu kiglik
astrositler gortlir (13). Neoplastik astrosit hiicreleri glial
fibriler asidik protein (GFAP) ve S-100 ile boyanir. DIA ve DIG
benzer klinik ve patolojik Ozellikler gosterirler. Ayirnminda
DIA'da néronal komponent olmamasi 6nemlidir (1). Anaplazi
cok nadirdir. PXA daha gecg yaslarda gorilur. DIA ve DID ile
benzer klinik ve patolojik 6zellikler gdstermektedir. DIA'nin
PXA'nin infantil formu oldugunu iddia eden yazilar mevcuttur
(5). Ortak orjinden farkli diferansiasyonla olustuklarini
savunanlarda mevcuttur (5, 10). PXA'nin total rezeksiyon
sonrasi rekurrens orani DIA/DIG" a gdre daha yiksektir.
Bu iddialar g6z 6niinde bulundurulursa DIAnin takibinde
ihtiyatll davranmak gerekmektedir (5).

DIA'nin elektron mikroskobisinde bazal laminaile cevrili timor
hucreleri gorilmektedir. Bu nedenle subpial astrositlerden
kokenaldigiyoniindefikirortayaatiimistir (2,5, 7). Bazallamina
matriks proteinin gliom hiicrelerinde biyime ve farklilismayi
inhibe ettigi, timorln iyi prognozunun bazal laminanin bu
otokrin Uretimine bagli olabilecedi distunulmektedir (5).

Tumorin solid kismi ylzeyel yerlesimi ve beyin dokusundan
iyi sinir vermesi nedeniyle ¢cogunlukla kolay c¢ikarilabilmekle
birlikte bazen venéz sinlis ve 6nemli arteryal yapilara yapi-
siklik nedeniyle total ¢ikarima izin vermemektedir (1). Kist
duvarinin kontrast tutmadigi durumlarda, duvarin tiimor icer-
medigini gosteren yayinlarda g6z 6niinde bulundurularak,
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solid kismin ¢ikarilmasinin yeterli oldugu bildirilmistir (1, 6).
Sayet total veya totale yakin cerrahi rezeksiyon yapilabilirse,
rekiirrens olmayacadi, postoperatif kemoterapi ve/veya rad-
yoterapiye ihtiyac olmayabilecedi bildirilmektedir (5,7, 14, 16).
Total cerrahi rezeksiyon ile %70'%e varan uzun sureli sagkalim
mimkindur (7, 14). Trehan ve ark., inkomplet rezeksiyonda
bile iyi prognozun %73’lere ¢ikabildigini bildirmisler ve bu
hastalarda adjuvan terapinin her hastada ayrn degerlendiril-
mesi gerektigini savunmuslardir (14). Nadir olarak rezidlel
timorde postoperatif regresyon da bildirilmistir (15). Parsiyel
rezeksiyon sonrasi radyoterapi ve kemoterapi ile adjuvan
tedavi yapilabilir. Parsiyel rezeksiyon, tekrar operasyon icin
uygun olmayan rekiirren veya progresif rezidlel tiimorlerde
kemoterapi endikasyonu vardir (3, 13). Radyoterapi ise kemo-
terapinin basarisiz oldugu ve 5 yasin Ustliinde olan hasta-
larda tavsiye edilmektedir (13). PXA'da total ¢ikarim sonrasi
rekiirrens orani DIA ve DIGden yuksektir. Bu nedenle DIA,
PXA'nin infantil formu olarak kabul edilirse, ihtiyath postope-
ratif takip gerekecegdi diisiiniilmektedir.
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