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Tekrarlayan Pineal Bélge Tumorii: Bir Olgu Sunumu

Recurrent Tumor of the Pineal Region: A Case Report

Mihriban GURBUZELY, Selma ERDOGAN DUZCU!, Cengiz ACAR?

1Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi, Patoloji Boliimii, I'.vtanbul3 Tiirkiye
2Haseki Egitim ve Arastirma Hastanesi, Beyin Cerrabisi Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

Yazigma Adresi: Selma ERDOGAN DUZCU / E-posta: serdogan715@mynet.com

0z

Pineal bdlgenin primer malign tiimorleri nadirdir ve pek azi papiller yapi gosterir. Pineal bolge papiller tiimori (PBPT) son zamanlarda
tanimlanmis bir timor olup biyolojik davranisi degiskenlik gostermektedir. World Health Organization (WHO)'ya gore derecesi Il-lllI'dir.
Histolojik incelemesinde; damarlari saran cok tabakali timdr hiicrelerinin olusturdugu papiller biiylime paterni bulunmaktadir. Pineal bélgenin
papiller 6zellikler gosteren primer timorleri; papiller pineal parankimal timorler (pineositoma ve pineoblastoma), papiller ependimom,
koroid pleksus papillomu, papiller menenjiom ve germ huicreli timorlerdir. Histolojik 6zellikleri ve immiinohistokimyasal boyanma paterni
ile bu bolgede gorilen diger papiller benzeri lezyonlardan ayirici tanisi yapilabilir. Bu makalede amacimiz nadir gériilen bir timor olan pineal
bdlgenin papiller timori olgusunu sunmaktir.
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ABSTRACT

Primer pineal gland malignancies are uncommon and seldom have papillary architecture. Papillary tumor of the pineal region is a recently
described neoplasm that the biological behavior of PTPR is variable and may correspond to WHO grade II-Ill. Histological examination found
a distinctive papillary growth pattern in which the vessels were covered by multiple layers of tumor cells. Primary tumors of the pineal region
with papillary features include papillary pineal parenchymal tumors (i.e. pineocytoma and pineoblastoma), papillary ependymoma, choroid
plexus papilloma, papillary meningioma and germ cell tumors. Histologic features and immunohistochemical staining distinguish this type
of papillary tumor from other papillary like tumors that occur in this region. Our aim on this article is to report a rarerly seen case of papillary
tumor of the pineal region.
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GiRiS muayenesinde bilinci bulanik, uykuya meyilliydi. Derin
tendon refleksleri normaldi. Bilateral yukari bakis kisithhg
mevcuttu. Laboratuvar tetkiklerinde anemi (Hgb:11g/dL)
disinda patolojik bulgu yoktu. Hasta ge¢misinde 2005'te
pineal bolgede tiimor nedeniyle opere oldugu ve patolojik
tanisinin pineositoma oldugu 6grenildi. Hastanin bu patoloji
preparatlarina ulagilamadi.

Pineal bolge tiimorleri eriskinlerdeki intrakranial tiimorlerin
%0.4-1.0'ini ve cocuklardaki beyin timdrlerinin %3.0-8.0'ini
olusturan nadir timorlerdendir (1,2,11). Pineal bolge timorleri
farkh histolojik alt tiplerden olusmaktadir (7). Bunlardan
PBPT 2007 WHO siniflandirmasinda tanimlanmis bir alt tiptir
(1,4,8,10). Bu siniflamada pineal bélgede goériilen parankimal

timorler; pineositoma, intermediyer diferansiasyon gosteren
pineal parankimal tiimor, pineoblastoma ve pineal bodlgenin
papiller timoru olarak yer almaktadir (8,11). PBPT nadir
gorulmekle birlikte genis bir yas araliginda gorullr(5-66 yas)
(3,8,10).

PBPT'niin papiller histolojik yapisindan dolayi pineal bolgede
gorulen diger papiller benzeri timorlerden ayirici tanisinin
yapilmasi 6nem tasimaktadir (4). Bu makalede, amacimiz
nadir gorilen PBPT olgusunun sunulmasi, histopatolojik ve
immunohistokimyasal 6zelliklerinin vurgulanmasidir.

OLGU SUNUMU

60 yasinda kadin hasta bir hafta boyunca devam eden
kusma ve uyusukluk sikayetleri ile hastanemize basvurdu.
Hastanin yapilan fizik muayenesi dodaldi. Norolojik
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Hastaya yapilan kranial manyetik rezonans gorintileme
(MRG)'de pineal bez lokalizasyonlu yaklasik 2.5 cm ¢apinda
kitle lezyonu ve buna sekonder gelisen hidrosefali saptandi
(Sekil 1). Hasta opere edilerek tiimér dokusu patoloji
bolimiine gonderildi.

Patolojiye gelen materyal yaklasik 2 cc hacminde kanamal
gorinimde, papiller yapilanmalar iceren doku parcalarindan
olusmaktaydi. Histopatolojik incelemesinde kanamali zemin-
de vakuolli, yer yer eozinofilik-soluk sitoplazmali, oval-yuvar-
lak niveli hicreler izlenmistir. Bu hiicreler damar etrafinda
palizat seklinde dizelenme go6stererek epitel benzeri biyliime
ozelligi olusturmaktaydi. Bazi alanlarda damarlarda hyalini-
zasyon dikkati cekmisti (Sekil 2). Mitoz gorilmedi.

Yapilan immunohistokimyasal boyamada timor hiicreleri
vimentin ile kuvvetli pozitif boyanma gosterdi (Sekil 3A).
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Glial fibriler asidik protein (GFAP) ve pansitokeratin boyalari  (Sekil 3D). Sinaptofizin boyasi ile fokal pozitif boyanma
ile fokal pozitif boyanma izlendi (Sekil 3B, C). Epitelyal goriliirken, kromogranin ile boyanma izlenmedi. Mitotik
membran antijen (EMA) dot-like (noktasal) boyanma gosterdi  aktivite indeksi (Ki-67) %3 olarak tespit edildi.

Sekil 1: T1 agirhkh kontrastli kranial MR kesitlerinde timorin
gorinimu.
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Sekil 3: A) Vimentin ile pozitif boyanma, X400. B) GFAP ile fokal pozitif boyanma, X400. C) Pansitokeratin ile fokal pozitif boyanma,
X400. D) EMA ile noktasal boyanma, X400.
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Olgu histopatolojik ve immunohistokimyasal bulgularla
birlikte degerlendirildiginde pineal bélgenin papiller timori
olarak tanimlanmistir.

TARTISMA

Epifiz olarak da bilinen pineal gland kafa ici boslugunun
geometrik olarak orta noktasinda ve 3. ventrikilin posterior-
superior bolimiinde yer alan priform bir organdir (2).

Pineal bolge tiimorleri eriskinlerdeki kafa ici tlimorlerin
%0.4-1.0'ini ve cocuklardaki beyin ttimorlerinin %3.0-8.0'ini
olustururlar (2,11). Bu timorlerden pineal bolge papillomu
nadir goriilmekle birlikte genis bir yas araliginda gorulir(5-66
yas) (3,8,10). Bu tiimorde cinsiyet ayrimi yoktur (8). Bizim
olgumuz ise 60 yasinda kadin hastadir. ilk vaka 2003 yilinda
Jouvet ve ark.nin yaptigi bir ¢alismada bildirilmistir (10).
Ewa ve ark.nin yaptidi bir calismada ise 2011 yilina kadar 58
vakanin bildirildiginden bahsedilmistir (10).

Pineal bolge tiimorleri zengin bir klinik tablo sergileyebilirler.
Semptomlar baslica Gi¢ mekanizma ile meydana gelmektedir.
Bunlar artmis kafa ici basinca sebep olan hidrosefali,
direkt beyine ve serebelluma basi ve endokrin fonksiyon
bozuklugudur (2,6,8). Kitlenin tektuma infiltrasyonu veya
basisi sonucu Parinaud sendromu (yukari bakis paralizisi ve
1stk yakin disosiasyonu) meydana gelmektedir (1,2).

En sik rastlanan basvuru sekli hidrosefalinin neden oldugu
kafa ici basing artis sendromudur (1,2). Fizik ve norolojik
muayenede; bas cevresinde artma, fontanel gerginligi, kusma,
papil 6demi, ataksi, pupil 1sik reaksiyonu kaybi, 6. kranial sinir
paralizisi saptanabilir (2,6). Olgumuzda kusma ve yukari bakis
kisitliligr mevcuttu.

PBPT manyetik rezonans goriintiilemede genis, iyi sinirl,
bazen kistik alan icermektedir (8,10). T1 agirhkh kesitlerde
hiperintensite bu timor icin karakteristiktir (4).

Pineal glandin normal histopatolojisi; pinealositlerin
olusturdugu lobiillerden ve bunlari ¢evreleyen astrositlerden
olusur. Daha az sayida ise vaskiler yapilar olusturan epitel
hiicreler ve lobiller arasinda septalar olusturan konnektif
dokunun hiicreleri mevcuttur. Cesitli hiicrelerin varligi farkli
timor tiplerinin olusmasina neden olmaktadir (1). PBPT'nin
3. ventrikdl yerlesimli subkomissural organin 6zellesmis
hicrelerinden gelistigi distinilmektedir (7,8,10). Bu hiicreler
GFAP pozitiftir (3).

PBPT literatiire gore makroskopik olarak iyi sinirli ve yaklasik
2,5-4 cm olgilerindedir (8). Bizim olgumuz ise 2.5 cm capin-
dadir. PBPT ve pineositoma makroskopide farklilik gosterme-
mektedir (8). Ancak pineositomanin histolojik incelemesinde
papiller yapi olmamasi nedeniyle ayirici tani yapilabilir (10).

PBPT'nin histopatolojik 6zellikleri ise epiteloid morfoloji
goOsteren tumor hicrelerinden olusan papiller yapinin
varhigidir (5). Timor hiicreleridamarlar cevresinde perivaskler
psodorozet olusturmaktadir (9). Papiller alanlarda damarlar
genis, soluk- eozinofilik fibrilicermeyen sitoplazmali hiicrelerle
sarilmistir (8). Hucresel alanlarda berrak ya da vakuolli
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sitoplazmasi bulunan PAS pozitif boyanabilen hucreler
bulunmaktadir (8). Bu hiicrelerde nukleus oval, yuvarlaktir
ve noktall kromatin icerir (8). Mitoz 10 BBA'nda 0-10'dur (8).
Siklikla nekroz ve hyalinizasyon gordlir (8). Tumdrle pineal
gland arasinda belirgin bir demarkasyon hatti vardir (8). Bizim
vakamizda ise literatliri destekler nitelikte papiller yapi ve
psodorozetler gorilmis; mitoz ve nekroz goriilmemistir.

PBPT'de ayirici tanida kolaylik saglayan immunohistokimyasal
boyalar uygulanmaktadir. Bu tiimérde néron spesifik enolaz
(NSE) ve S-100 immunreaktiftir (7,8,9). Sinaptofizin, kromog-
ranin ile pozitif, vimentin ile fokal pozitif boyanma gorilebilir
(8,9). GFAP'In negatif boyandigini bildiren yayin olmasina rag-
men fokal pozitif boyanma da gorilebilir (7,9). Mitotik aktivite
indeksi (Ki-67) yaklasik %5'dir (7). Bizim olgumuza yapilan
immunohistokimyasal boyamada vimentin boyasi ile kuvvetli
pozitif boyanma, GFAP, EMA , pansitokeratin ve sinaptofizin
ile fokal pozitiflik izlenmistir. Ki-67 ise %3 olarak bulunmustur.

PBPT'niin papiller yapi olusturan koroid pleksus papillomu-
karsinomu, papiller ependimom ve metastatik papiller
karsinomlardan ayirici tanisi yapilmahdir (4,9,10).

Koroid pleksus papillomu posterior 3. ventrikiilde nadiren
gorilmektedir (9). PBPT genelde GFAP ve EMA pozitifligi, daha
az papiller yapi gostermesiyle bu timorden ayrilmaktadir (9).
Ayrica koroid pleksus papillomunda NSE pozitiftir (7).

Papiller ependimom ayirici taniya giren baska bir timordur.
Papiller ependimom daha az vaskdler ve epitelyal bilesen icer-
mektedir (7). Ayrica ependimomda yalnizca genis spektrumlu
sitokeratinler eksprese edilir (AE1/AE3) (3,9).

Santral sinir sisteminin diger timorleri (meningiom, pinea-
ositom, germ hucreli timor) ayirici taniya girmekle birlikte
klinik, radyolojik ve morfolojik 6zellikleri ile ayrimlari daha ko-
lay olmaktadir (7,9). Metastatik lezyonlarda pozitron emisyon
tomografisi (PET) ve bilgisayarli tomografi (CT) ile santral sinir
sistemi disi kitlenin olmamasi da ayirici taniya katki saglar (7).
Ayrica bu lezyonlar pansitokeratin ve EMA pozitif olmasina
ragmen S-100, GFAP ve sinaptofizin negatiftir (3).

PBPT'niin biyolojik davranisi degiskenlik gosterir. WHO grade
II-1l'ddr (7,8,10). PBPT epitelyal, ependimal ve néroendokrin
Ozelliklerin  kombinasyonu iceren histopatolojik bir yapiya
sahiptir (3,10).

PBPT sik niks gosterir ve tamaminin ¢ikarilmasi tekrarini
azaltir (9). Tedaviye cevabi tam olarak bilinmemektedir (4,7).
Tumorin kismi ¢ikariimasi ve mitoz sayisinin yiiksek olmasi
tekrarini artirir (8). Bizim olgumuz da 6 yil sonra niiks etmis ve
ameliyattan iki ay sonra hayatini kaybetmistir.

Sonug olarak; PBPT nadir goriilebilmekle birlikte pineal bol-
genin diger timorleriyle ayirici tanida zorluk yasandigindan
yanhs tani alabilmektedir (9). Tedavideki ilk ve 6nemli adim
histopatolojik taninin konmasidir. Tedavinin secimi ve hasta-
nin sagkalimini belirleyen faktérler; timorin biyuklugi ve
uzanimi, cerrahi olarak cikarilabilirligi, radyosensitivite ve ya-
yilma egilimidir (9).
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