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OLGU SUNUMU

Anaplastik Ozellikler Gésteren
Subkutan Sakrokoksigeal Yerlesimli
Miksopapiller Ependimom Olgusu

A Case of Subcutaneous Sacrococcygeal Myxopapillary
Ependymoma Demonstrating Anaplastic Features
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Ozet

Miksopapiller ependimomlar genellikle eriskinlerde gori-
len, ektopik ependimal kalintilardan koken alan, ¢cok seyrek
olarak rastlanan gliomlardir. Yavas blytyen bu tiimérler iyi
prognozludur. Anaplastik varyantlari bilinmemektedir. Bu
yazida, 46 yasindaki erkek hastada subkutan sakrokoksigeal
yerlesimli selller anaplazi gdsteren ve metastaz yapan bir
miksopapiller ependimomun klinik, histopatolojik ve imm-
nohistokimyasal bulgulari sunuldu.

Anahtar sozciikler: Anaplazi; subkutan; sakrokoksigeal; mikso-
papiller ependimom.

Summary

Subcutaneous sacrococcygeal myxopapillary ependymoma is
an extremely rare type of gliomas which originates from ecto-
pic ependymal rests and usually occurs in adults. These slowly
growing tumors have a favorable prognosis. Anaplastic variants
are virtually unknown. We present the clinical, histopathologic
and immunohistochemical analytic findings of sacrococcygeal
subcutaneous sited myxopapillary ependymoma with cellular
anaplasia and metastases in a 46-year-old male patient.

Key words: Anaplasia; subcutaneous; sacrococcygeal; myxopapil-
lary ependymoma.

Giris

Cok seyrek rastlanan gliomlar olan subkutan sakro-
koksigeal miksopapiller ependimomlar genellikle eris-
kinlerde gorulir ve ektopik ependimal kalintilardan
koken alir. Erkeklerde daha sik gozlenir. Klinikte bacak
agrisi sikayeti sik bulgudur.” Bu timoérin morfolojik
bulgular ve lokalizasyonu ilk defa 1932'de Kernohan
tarafindan tanimlanmistir."3
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Makroskobik olarak lobtile gériinimde ve gri renkli-
dir. Histolojik olarak damardan zengin miksoid stroma
cevresinde papiller yapilar olusturan timor hiicre-
leriyle karakterizedir. Mitotik aktivite ¢cok dilisiik veya
yoktur. immiinhistokimyasal olarak glial fibriler asidik
protein (GFAP) pozitifligi ve sitokeratin negatifligi ayi-
rici tanida yardimcidir.

Yavas buyurler ve iyi prognozludur. Bu tiimérlerin
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anaplastik varyantlari bilinmemektedir. Metastazi na-
diren bildirilmistir.!"

Bu yazida 46 yasindaki erkek hastada subkutan sak-
rokoksigeal yerlesimli selliler anaplazi gOsteren ve
metastaz yapan bir miksopapiller ependimomun kli-
nik, histopatolojik ve immunohistokimyasal bulgular
sunuldu.

Olgu Sunumu

Kirk alti yasinda erkek hasta, sol gluteal ve sakral bol-
gede sislik ve bacak agrisi sikayetleri ile hastanemizin
beyin cerrahisi poliklinigine basvurdu. Oykiisiinde lic
yil 6nce karin bélgesinden kétl huylu tiimor ¢ikarildi-
J1 ve ek tedavi almadigi 6grenildi. Halsizlik, yorgunluk,
istahsizlik ve kilo kaybi gibi sikayetleri yoktu. Aksine
kilo aldigini ve istahinin yerinde oldugunu belirtti.

Fizik muayenede sol gluteal bolge ve sakral bolgede,
subkutandz yerlesimli, en buyugi 5 cm, en kuigigai 1.5
cm capinda, az hareketli, hafif sert kivamda, diizglin
sinirh kitleleri tespit edildi. Hastanin norolojik muaye-
nesinde herhangi bir defisit saptanmadi. Ameliyat 6n-
cesi laboratuvar degerlerinde anormallik izlenmedi.
Hastaya yumusak doku timor eksizyonu yapildi.

Makroskobik olarak en blyigu 4.2x4.2x1.8 cm,
en kigligl 1.7x1.5x1 cm Olglsiinde, kapsulll, bej-
kahverenkte, lobile goriinimde, kesit ylzi solid bej
renkte, jelatinimsi kivamda, yer yer nekroz alanlari ice-
ren bes adet doku parcasi izlendi (Sekil 1).

Sekil 1. Tumoriin kesit ylizeyine ait makroskobik gériniim.
Renkli sekiller derginin online sayisinda goriilebilir
(www.keahdergi.com).
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Mikroskobik olarak miksoid bir zeminde belirgin ple-
omorfizm, hiperkromazi ve niikleol belirginligi gos-
teren kiiboidal ve elonge hiicrelerden olusan, peri-
vaskdler rozet yapilari, papiller yapilar ve yer yer solid
alanlar olusturan timéral doku izlendi (Sekil 2a-c).

Yapilan imminhistokimyasal incelemede timor hiic-
relerinin S-100, vimentin ve GFAP ile (Sekil 2d) boyan-
diklari, pansitokeratin ile boyanmadiklari gozlendi.

Ayrica olguya ait baska bir merkezde bulunan g yil
onceki biyopsi raporuna (retroperitoneal yerlesimli
malign mezotelyoma ile uyumlu olarak rapor edilmis),
bloklarina ve lamlarina ulasilip tekrar gézden geciril-
diginde onun da ayni mikroskobik bulgular tasidig
gorildi. Kinik, histopatolojik ve immiinohistokimya-
sal 6zellikleri ile birinci ve ikinci timore retroperitonel
bolgeden subkutenoz sakrokoksigeal bdlgeye me-
tastaz yapan, seliiler anaplazi goésteren miksopapiller
ependimom tanisi verildi.

Tartisma

Diinya Saghk Orgiitii siniflamasina gére ependimal
timorler; subependimom, miksopapiller ependimom,
ependimom ve anaplastik ependimomlar olmak lizere
dort gruba ayrilmistir.® En sik goriilen alt tipi miksopa-
piller ependimomdur.

Miksopapiller ependimomlar genellikle konus/kauda
filum terminale bolgesinde gelisir. Subkutanoz sakro-
koksigeal ya da presakral miksopapiller ependimom-
lar bir alt grubu olusturur.™

Primer ekstraspinal ependimomlar nadirdir ve genel-
likle subkutanoz sakrokoksigeal veya presakral bol-
gede yerlesir. ilk olgunun Mallory tarafindan rapor
edildigi ve o giinden bu tarihe kadar yaklasik 75 olgu
tariflendigi ve bunlarin 50'sinin subkutan varyant ol-
dugdu belirtilmistir.>® Hatta bir olgu sunumunda Asya
toplumunda hi¢ goriilmedigi belirtilmistir.®

Subkutandz sakrokoksigeal miksopapiller ependi-
mom nadir goriilmesine ve gorintileme bulgulan
nonspesifik olmasina ragmen sakrokoksigeal kitlelerin
ayirici tanisinda dasinilmelidir”? Manyetik rezonans
(MR) gorintllemede genellikle iyi sinirh, kontrast
tutan parlak lezyon seklindedir. Nadiren genis kistik
degisiklikler ve kanama gérdlebilir.M Klinik olarak pilo-
nidal kist ve sakrokoksigeal teratom ile karisabilecegi
belirtilmistir.® Fakat teratomlarin genellikle dogustan
olmasi, radyolojik olarak subkutandz sakrokoksigeal
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Sekil 2. (a) Solid ve papiller patern gésteren nodiiler yapilar (H-E x 40). (b) Kiiboidal ve kolumnar hiicrelerden olusan papiller

yapilar (H-E x 200). (c) Niikleolu belirgin, hiperkromatik nikleuslu, pleomorfizm gosteren atipik hiicreler (H-E x 400)
(d) GFAP ile immunpozitif goriniim (GFAP x 400). Renkli sekiller derginin online sayisinda gériilebilir (www.keahdergi.com).

ya da presakral miksopapiller ependimomlarda kistik
komponentin nadir goriilmesi ayirici tanida bir ipucu
olabilir.

Makroskobik olarak lobtile ve grimsi gériiniimde olup
yumusak kivamdadir. Genellikle kapsullidir ve infilt-
ratif bir patern gostermezler. Mikroskopik olarak kan
damarlari ve hiicreler arasinda mukoid matriks iceren
mikrokistik gollenmeler olusturur. Ki 67 proliferas-
yon indeksi %0.4-1.6 arasinda bulunmustur. Subku-
tanoz sakrokoksigeal miksopapiller ependimomlarin
anaplastik varyantlar bilinmemektedir™ Literatir
incelememizde seliiler anaplazi gosteren subkutanoz
sakrokoksigeal miksopapiller ependimom olgusuna
rastlanmadi. Olgumuzda tiimor hiicrelerinde nikleol
belirginligi, hiperkromazi ve pleomorfizmden olusan
selller anaplazi mevcuttu.

Tumorin ayirici tanisinda kordoma, miksoid kond-

rosarkomlar, paragangliomalar, mezotelyomalar ve
papiller adenokarsinomlar yer alir™ Olgumuzun
histopatolojik ayirici tanisinda 6zellikle papiller ade-
nokarsinom metastazi, kordoma ve kondrosarkomu
dusunddk. Papiller patern ve misin golcikleri icere-
bilen papiller adenokarsinom ile nekrozun olmayisi,
mitoz saptanmamasi, sitokeratin negatifligi ve GFAP
pozitifligi; miksoid kondrosarkomlar ile tipik lakiiner
bosluklara yerlesmis kondroid hicrelerin olmayisi gibi
histopatolojik 6zellikler ve GFAP pozitifligi; kordoma
ile sitokeratin negatifligi ve GFAP pozitifliginden fay-
dalanilarak ayirici taniya gidildi. Ayirici tanida disin-
medigimiz paraganglioma ile miisindz matriksin ve
papiller yapilarin varligi, S-100 ile boyanan sustanta-
kiler hiicrelerin olmayisi ve sitokeratin negatifliginin
miksopapiller ependimomlar ile ayiriminda yardimci
olabilecedi bildirilmistir."*
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Miksopapiller ependimomlar yavas buyuyen timor-
lerdir ve iyi prognozludur. Diinya Saglik Orgiitii tara-
findan grade 1 olarak siniflandirilir. Sagkalim parsiyel
veya total rezeksiyondan sonra 10 yildan daha fazla-
dir. Subkutanéz sakrokoksigeal miksopapiller epen-
dimom 6nemli 6l¢iide niiks potansiyeline sahip olup
nadiren uzak metastazi goraliir." Literatlirde ¢cok az
sayida olgu bildirilmistir."5621% Jlkemizde bu antite ile
ilgili yapilan bir ¢calismada subkutan6z sakrokoksigeal
miksopapiller ependimom olgularinda diger mikso-
papiller ependimom tiplerine oranla uzak metastazin
daha sik goruldugi (%17) bildirilmistir.’® Olgumuzda
timorin daha o6nceki ile simdiki klinik ve patolojik
bulgular degerlendirildiginde U¢ yil sonra retroperi-
tonel bolgeden sakrokoksigeal subkutendz boélgeye
metastaz yaptigi saptandi.

Tedavi ve prognozda subkutantz sakrokoksigeal
miksopapiller ependimomlarda primer timorin to-
tal ¢ikartilmasi en 6nemli faktordir. Cevre radiksle-
re uzanim gosteren ve total ¢ikarilamayan olgulara
ameliyat sonrasi radyoterapi eklenmesi gerektigi be-
lirtilmistir.'?

Sonug olarak, subkutanoz sakrokoksigeal miksopapil-
ler ependimom nadir gorilse de klinik ve radyolojik
ayiricl tanida dikkate alinmasi gerekir. Ayrica anaplas-
tik varyantlari bilinmeyen timérde metastaz ve seli-
ler anaplazi 6zelligini belirttik. Bu 6zelligin de histopa-
tolojik ayirici tanida 6nemli oldugunu diisinmekteyiz.

Cikar Catismasi
Yazar(lar) ¢ikar catismasi olmadigini bildirmislerdir.
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