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Cocukluk Caginin Nadir Goriilen Beyin Tumori Desmoplastik
infantil Astrositom 2 Olgu: Literatiir Esliginde Olgu Sunumu
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Ozet

Desmoplastik infantil Astrositomlar (DiA), siklikla hayatin ilk 24 ayinda gériilen, nadir gériilen supratentoriyal tiimérlerdir. Agresif
gériiniimlerine ragmen iyi prognozludurlar. Total veya totale yakin rezeksiyon genellikle yeterli tedavidir. Desmoplastik infantil
Ganglioglioma (DIiG) ve DIA benzer klinik ve morfolojik bulgular gésteren DSO (Diinya Saglk Orgiitii) Grade 1 timérlerdir. DIAnin
noral komponent icermemesi DIG ile ayirici tanisinda tek kriterdir. infantil olmayan vakalar bildirilmis olmasina ragmen, genellikle
erken cocukluk doneminde goriiliirler. Bu olgularin stromalari yogun fibroblastik olup immunohistokimyasal olarak GFAP ve CD34
pozitiflikleri gosterirler. Calismada her ikisi de 1 yasinda olan, biri kiz digeri erkek olan 2 olgu literatir bilgileri esliginde sunuldu. 1
yasindaki hastada sag tarafta parsiyel motor nébetle presente olan, parietofrontal lokalizasyonlu nadir gériilen desmoplastik infan-
til astrositom olgusu sunuldu. 1 yasindaki hastada fokal baslangi¢li generalize motor nébetle ortaya ¢ikan temporal lokalizasyonlu
DIA olgusu sunuldu. Bu olgular radyolojik ve histolojik &zelliklerine ragmen iyi gidisli benign seyirli tiimérlerdir. Birinci olgumuzun
3 yillik, 2. olgunun bir yillik takiplerinde niiks izlenmedi.

Anahtar s6zciikler: Desmoplastik infantil astrositom; iyi klinik seyir; supratentoriyal.

Atificin yazim sekli: "Tanik C, Devecioglu EG, Hascicek S, Can SM, Halefoglu AM, Kabukcuoglu F. A Rare Tumor in Childhood Desmoplastic
Infantile Astrocytoma: Two Case Reports. Med Bull Sisli Etfal Hosp 2018;52(3):222-226".

Desmoplastik infantil astrositomlar (DIA), nadir, ge- rirler. Cogu vakada tiimdriin tam veya tama yakin cerrahi
nellikle infantlarda gériilen, cogunlukla benign, DSO

grade 1 timorlerdir. Radyolojik olarak agresif goriinimli
olmalarina ragmen, subtotal eksizyonlardan sonra bile iyi
prognozlu olup, benign gidis gosterirler."" Subpial astro-
sitlerden kaynaklandiklari diistiniilmektedir.? infantlarda

genellikle ilk 2 yasta, en sik 3-6 aylarda kafa capinda artis,

cikarimi tedavi icin yeterlidir 2 Bu yazida oldukca nadir
gériilen tiimér olan 2 DIA olgusu sunuldu.

Olgu Sunumu

Olgu 1 - Sag kol ve sag bacakta kasilma sikayetleri ile bas-

ndbet gecirme, parezi belirtileri ile ortaya cikarlar. Frontal
lob basta olmak (izere parietal ve temporal loblarda yerle-
sirler. Ventrikiile basi yapabilir, solid- kistik komponent ice-

vuran 1 yasindaki kiz hastada yapilan ilk norolojik muaye-
nede norolojik defisit saptanmadi. Klinik olarak basit par-
siyel nobet olarak degerlendirilen olguda kranial manyetik
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rezonans gorintilemede (MRG)'da 6dem, sol parietofron-
tal lobda ventrikiile uzanan multikistik, solid komponentli
heterojen kontrast tutan 5x5x4cm boyutlarinda kitle sap-
tandi. Operasyona alinan hastanin kitlesi total olarak rezeke
edildi. Hastanin kontrol M.RG. ile yapilan 3 yillik takiplerin-
de niks izlenmedi.

Olgu 2 - 1 yasinda erkek ¢ocuk yaygin kasilmalarin orta-
ya ¢ikmasi lizerine hastanemiz ¢ocuk noroloji bolimiine
basvurdu. Fokal baslangi¢li generalize ndbet saptanan
hastada yapilan ilk norolojik muayenede norolojik defisit
saptanmadi. Cekilen kranial M.R.G.da 6dem, sol temporal
lobdan lateral ventrikile uzanan, beyin sap1 komsulugun-
da solid komponentli heterojen kontrast tutan 7x5x2 cm
boyutlarinda dev bir kitle saptandi. Operasyona alinan has-
tanin kitlesi total olarak eksize edildi. Bir yillik takipte niiks
izlenmedi.

Her iki olguda operasyon materyallerinden hazirlanan
hematoksilen-eozin boyali seri kesitlerde kollajenden
zengin kisa fibroblastlardan olusan desmoplastik stroma
icerisinde, dagilan, uzamis nikleuslu kiigcuk astrositler-
den olusan tiimoral infiltrasyon izlendi (Sekil 1, 2). Yapi-
lan retikiilin ve mason trikrom 6zel boya calismalarinda
stromanin retikiiler ve kollajen liflerden zengin oldugu
gozlendi (Sekil 3). Kesitlerde noral komponent, mitoz,
nekroz, vaskiler endotel proliferasyonu izlenmedi. Pedi-
atrik glioblastom tanisi dislandi. immunohistokimyasal
calismada neoplastik astrositler glial fibriler asidik protein

(GFAP) (Sekil 4) ve S100 ile olumlu boyandi. Sinaptofizin,
chromogranin, EMA ile boyanma izlenmedi. Bu neden-
le desmoplastik infantil ganglioglio, menenjiom ayirici
tanida distnilmedi. Ki 67 proliferasyon indeksi %2'nin
altinda idi. Her 2 olguda immunohistokimyasal olarak
p53 overekspresyonu izlenmedi. TP53 mutasyonu mole-
kiiler olarak calisiimadi. CD34 ile fibroblastik hiicrelerde
ve vaskiiler yapilarda boyanma izlendi. Histomorfolojik,
histokimyasal, immunohistokimyasal bulgular esliginde
olgular desmoplastik infantil astrositom olarak degerlen-
dirildi.
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Sekil 2. GFAP (+) astrositik hiicreler, x100.
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Sekil 1. Fibroblastik stroma icinde yayilan astrositik hiicreler (Hematoxilen&Eozin boyasi A: X40 B: X100)
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Sekil 4. S-100( +) astrositik hiicreler(+), x100.

Tartisma

DiA nadir gériilen, genellikle 2 yas altinda izlenen, lite-
ratlrde infantil olmayan vakalarin da bildirildigi bir ta-
mordir.'-® Erkek ¢cocuklarda daha sik gorilmektedir.”: 8
Gahsmamizdaki hastalarin biri kiz, digeri erkek idi. Lokali-
zasyonlari frontal ve temporal olusu literatiirle uyumluluk
goOstermektedir. En sik intrakranial basing artisi sebebiyle,
kafa cevresi boyut artisi ve fontanel gerginligi ile klinik
bulgu verir. Fokal norolojik defisit, hemiparezi, nébetler
goriilebilir. Radyolojik olarak DIA supratentoriyal yerle-
simli, belirgin kontrast tutan, dura tabanl, genis solid ve
kistik komponentleri olan tiimérlerdir. Literatiirde spinal
kord tutulumu ve/veya multiple lezyonlar bildirilmistir.>-
IMRG incelemede solid komponent periferde yerlesir. T1
ve T2' de ¢cogunlukla izointenstir. Kistik komponent, T1'de
hipointens, T2'de hiperintenstir.”” 'Y Radyolojik olarak ayI-
rici tanida desmoplastik infantil gangliogliom (DIG), pri-
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mitif néroektodermal timor (PNET), pleomorfik ksanto-
astrositom (PXA), menenjiom, diistik dereceli astrositom,
soliter fibroz timor (SFT), pediatrik gliosarkom (GS) ve
ependimom disiinilmelidir.l'- 389

DIG ve DIA benzer klinik ve morfolojik bulgular gésteren
DSO Grade 1 tiimérler olup morfolojik olarak DIA'nin néral
komponent icermemesi ayirici tanida tek kriterdir. Yardimci
immiinohistokimyasal calismalar sinaptofizin, chromogra-
nin, nérofilament gibi antikorlar ile bu komponentin olma-
digi gosterilebilir.

Ayirici tanida yer alan (PXA) genelde adeldsan ve geng
eriskinlerde gortlen, supratentorial yerlesimli, solid—kistik
komponent iceren DSO Grade 2 timérlerdir. Diizgiin sinirh
gorinimlerine ragmen siklikla beyin dokusuna infiltredir-
ler. Pleomorfizm, ksantomatoz degisiklikler, astrositler ve
néronlarin gézlenmesi karakteristiktir. DIA stromal fibrob-
lastik ozellikleri ile, PXA dan ayrilir.l'?

Menenjiomlar ise en sik rastlanilan intrakranial tiimorler
olup dncelikle yetiskinlerde gériilirler DIA olgulari ise er-
ken c¢ocukluk yas tiimorleridir. Noral aksin herhangi bir
yerinde olusabilirler, ancak serebral konveksite ve parasa-
gigtal alanlardaki meninkslerde daha siktir. Bazen lezyonun
kenarinda veya icerisinde yeralan kistik alan, ‘kistik- nodiil
konfiglirasyonuna neden olabilir. Fibréz menenjiomlarda
kollajen, kan damarlarn boyunca kalin bantlar ve timor
hicreleri ile karismis yogun, diffiiz zemin matriksi seklin-
de depolanir. Fasikiller veya storiform patern olustururlar.
Arada girdap yapilari ve psammom cisimcikleri eslik ede-
bilir. EMA ve Claudin-1 pozitif timérlerdir. DIA olgularinda
ise GFAP pozitifligi EMA negatifligi astrositik hiicrelerin da-
gilim paterni ayirici tanisal 6zeliktir.'

DIA ayirici tanisinda yer alan diger bir lezyon olan soliter
fibroz timor (SFT), cogunlukla yetiskinlerde ve kadinlarda
gorulen meningeal bir timordir. Total eksizyon sonrasi
niiks gelismeyen bir klinik seyir gosterirler. igsi hiicrelerin
olusturdugu hiicreden fakir, kalin fasikiller iceren yogun
kollajenize bir lezyondur. Morfoloji ile fibréz menenjiom-
lardan ayirimlari zordur. immiinohistokimyada diffiiz CD34
pozitifligi, EMA ve S100 negatifligi taniya yardimci olup, bu
timorlerde GFAP negatiftir.™

DIA ve ependimomlar cocukluk cadi tiimérleri icinde loka-
lizasyonlari ile benzerlik gésterebilirler; infiltratif 6zellikleri,
ependimal rozetlerin varligi, matriksin ve stromanin sklero-
tik 6zellikleri ile ayirici tani yapilabilir.® @

DIA cocukluk caginin diisiik dereceli astrositomlari ile ben-
zerlik gosterebilir. Stromal kollajenizasyonun olmamasi,
astrositomlarin infiltratif paterni, nikleer 6zellikleri ayirici
tanida yardimci bulgulardir.®
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DiA'larin ayirici tanisinda yogun fibroblastik 6zellikleri ile
pediatrik GS, PNET grubu tiimérler de alinmalidir. Pedi-
atrik GS ler infitratif 6zellikleri sarkamatoz hiicre paterni,
nekroz ve atipik mitozlarin varligi ile tanimlanirken, DIA
da bu bulgular izlenmez. GS lerde p53 immunohistokim-
yasal pozitifligi yaygin olarak izlenirken, DIA da gériil-
mez.®

PNET olgulari lokalizasyonlari ve radyolojik bulgular ile
benzerlik gosterirler Morfolojik olarak seliiler kiigiik hiicreli
timorler olup nekroz, atipik mitozlar, vaskdler proliferas-
yon gésterirler, bu dzelikler DIA da izZlenmez.6 ¢!

DiA, genellikle iyi prognozludur. Biiyiik boyut, islevsel be-
yin alanlarina yapisiklik gostermeleri ve hastanin yasinin
kiicik olmasi sebebiyle komplet rezeksiyon yapilama-
yabilir. Bu olgularda adjuvan kemoterapi ve radyoterapi
tedaviye eklenir. Radyoterapi ancak kemoterapinin basa-
risizoldugu ve 5 yas Usti olan hastalarda tavsiye edilmek-
tedir." Literatiirde igsi hlicrelerde mitoz artisi gézlenen
ve Ki67 proliferasyon indeksi %25 olarak rapor edilen 6
haftalik bebekte komplet rezeksiyona ragmen 3 ay sonra
relaps bildirilmistir.'® Son yillarda BRAF V600E mutasyonu
ve tedavide yeni yaklasimlar konusunda arastirmalar ya-
pilmaktadir.l'7:18

Sonug

Farkli klinik seyir gésteren DIA olgular degerlendirildigin-
de ilerleyen yillarda yapilacak yeni molekdler ¢alismalarin
tedavi yaklasimlarini gelistirecedi diisiintlmektedir.
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