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Infratentoryal Ekstraaksiyal Ependimom
Olgusu

Infratentorial Extra-Axial Ependymoma:
Case Report

OZET Ependimomlar tipik olarak ventrikiil i¢i veya santral kanal ependim yiizeyinden kaynaklan-
maktadir. Olgularin %60-70’1 posterior fossa ve dordiincii ventrikiil yerlesimlidir. Ancak total eks-
traaksiyal ependimom olgusu olduk¢a nadirdir. Daha 6nce infratentoryal ekstraaksiyal uzaniml
ependimomun subtotal ¢ikarilmasi nedeniyle iki defa ameliyat olan on yasinda erkek ¢ocuk kli-
nigimize basagris1 bulant1 kusma sikayetleri ile bas vurdu. Ayrica hastaya hidrosefali gelismesi ne-
deniyle ventrikiiloperitonel sant takilmis ve ameliyat sonrasi radyoterapi uygulanmigti. Kranial
manyetik rezonans incelemesinde sag internal akustik kanaldan klivusa uzanan 6.5 x 4.5 x 5 cm
boyutlarinda kitle goriildii. Takiben suboksipital karniektomi ile kitlenin subtotal ¢ikarilmas: baga-
riyla gergeklestirildi. Ancak ameliyattan iki ay sonra hasta kemoterapi almakta iken yagamimu yi-
tirdi. Nadir yerlesimli infratentoryal ve ekstaraksiyal ependimom olgusu, tiimoériin bu nadir
yerlesimi ve prognostik faktorler agisindan literatiir bilgisi 1s181nda tartigilmagtar.

Anahtar Kelimeler: Epandimom; infratentoryal neoplaziler

ABSTRACT Ependymomas characteristically originate from the ventricular system or the central
canal’s ependymal surface. Extra-axial, extraventricular intracranial localization of ependymomas
is not very common. Approximately 60-70% of the ependymomas in the cranium localize at the pos-
terior fossa and the majority of those originate from the fourth ventricle. A ten-year-old boy who
is operated due to sub-total resection of infratentorial extra-axial ependymoma formerly was pre-
sented to our clinic complaining of headache, nausea and vomiting. Moreover insertion of a ven-
triculoperitoneal shunt and postoperative radiotherapy was also undertaken on the patient. Cranial
manyetic resonans imaging revealed 6.5 x 4.5 x 5 cm an extra-axial mass on the right, extending
from cerebellopontine angel to clivus. Subsequently, right retrosigmoid sub-occipital craniectomy
and subtotal resection of the tumor were performed successfully. However the patient has died two
months later after operation while chemotherapy was administered. An unusual infratentorial ex-
tra-axial ependymoma relevant to it’s localization and prognostic factors is discussed in the light
of literature data.
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pendimomlar tipik olarak ventrikiil i¢i veya santral kanal ependim

ylizeyinden kaynaklanmaktadir.! Ozellikle erken ¢ocukluk caginda

tani alan bu tiimoérler, ependimin bulundugu hemen her lokalizas-
yonda, supra ve infratentoryal olarak goriilebilirler.?

Noroekdotermal kokenli nadir tiimorler olup miksopapiler ve sube-
pendimomlar (Evre I), ependimomlar (Evre II) ve anaplastik tip (Evre III)
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olarak evrelendirilmiglerdir.® Histolojik ¢esit baki-
mindan mitotik oranin ve seliileritenin arttig1 sel-
liler tip, papiller tip, clear cell ve tanisitik tipleri
tanimlanmistir. Ependimomlar ¢ogunlukla infra
tentoriyal, ¢cok nadir olarak ekstraaksiyal yerlesir.
Cocuklarda %60-70’i posterior fossa ve dordiincii
ventrikiil yerlesimlidir.! Literatiirde bir¢ok calig-
mada, ependimomlarda Ki67 proliferatif indeksi-
nin o6nemli bir prognostik belirleyici oldugu
belirtilmis ve 6zellikle ii¢ yas altindaki olgularda
sagkalim stiresinin kisa oldugu agiklanmigtar.*

Embriyonik hayatta heterotopik ependim hiic-
re artiklarinin ventrikil dig1 ependimomlarin kay-
nag1 olduguna inanilmaktadir. Heterotopik ependi-
momlarda matiir kisimlardan anaplastik ependi-
momlarin, embriyonik kisimlardan ise ependi-
moblastomlarin gelistigi diistiniilmektedir. Ayrica
periventrikiiler alandan fetal ependim hiicrelerinin
go¢ etmesiyle beyin parankiminde de goriilmekte-
dir’

INFRATENTORYAL EKSTRAAKSIYAL EPENDIMOM OLGUSU

Bu olguda oldukga nadir yerlesim sekli olan
ekstraaksiyal bir ependimom olgusu sunulmakta-

dir.

OLGU SUNUMU

On yasinda erkek ¢ocuk bir aydir artan basagrisi,
bulanti, kusma sikayetleri ile klinigimize yatiril-
mistir. Ozgegmis hikayesinde 2007 Nisan ayinda
dis bir merkezde posterior fossa yerlesimli infra-
tentoryal kitlenin (Resim 1A, B) sag retrosigmoid
suboksipital kraniektomi ile subtotal ¢ikarilmasi
ameliyat: olmustur. Kitlenin doku incelemesi epen-
dimom evre II olarak belirlenmistir. Radyoterapi
ve kemoterapi 6nerilmis ancak yakinlari tarafindan
bu tedavi kabul edilmemis ve hasta 8 ay sonra ayn1
sikayetler ile bagka bir dig merkeze bagvurmustur.
Tekrar dis bir merkezde, ayni yaklasimla kitle ikin-
ci defa subtotal ¢ikarilmis ve hastaya 30 kiir lokal
radyoterapi ve kemoterapi verilmistir. Takip eden
glinlerde hidrosefali gelismis ve hastaya ventrikii-

RESIM 1: Kranial manyetik rezonans gériintiilemede arka gukur yerlesimli, infratentoryal sagda pontoserebellar kiseye uzanim gésteren 7 x 5 x 6 cm boyutla-
rinda kitlenin kontrastli T1 agirlikli aksiyal kesitte heterojen kontrast tutan gérintimleri izlenmektedir.
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loperitoneal sant ameliyat1 yapilmistir (Resim 2).
Fizik muayenede sag gozde ice bakis nérolojik mu-
ayenesinde sagda 6. ve 7. kranial sinir tutulumu,
sagda santral fasial paralizi ve saga bakista nistag-
mus saptanmigtir. Hastanin kontrastl kranial man-
yetik rezonans goriintiilemesinde sagda pontosere-
bellar kosede 6.5 x 4.5 x 5 cm ¢apinda kitle lezyo-
nu tespit edilmistir (Resim 3). Lezyon sag internal
akustik kanala uzanarak sag lateralden serebellar
pedinkiile anteriordan bas1 yapmaktadir. Ayrica
lezyon beyin sap1 ve serebelluma invazyon goster-
mektedir.

Ayni yaklasimla 2009 Subat’ta kitle tekrar
ameliyat edilerek subtotal ¢ikarilmistir.

Kitlenin miikerrer subtotal ¢ikarilmasi kisa sii-
reli niikslerin ortaya ¢ikmasinda en 6nemli etken
olmustur (Resim 4 A, B). Histopatolojik inceleme-
si (Resim 5, 6) evre Il ependimom olgusu gelen has-
ta pediatrik onkoloji klinigine devir edildi. Hasta
ikinci kiir kemoterapi almakta iken hayatini kay-
betti.

TARTISMA

Ependimomlarin ekstraaksiyal yerlesimi son dere-
ce nadir olup bu durum Courville ve Broussalian
tarafindan infiltratif bilylime paternleri ve suba-

RESIM 2: Kompliterize beyin tomografisinde hidrosefali gelisen hastaya
ventrikilloperitoneal sant ameliyati uygulandiktan sonra sag frontal hornda
sant kataterinin kranial ucu izlenmektedir.
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RESIM 3: T1 agirlikli aksiyal kesitli manyetik rezonans gdrunttilemesinde
arka gukur yerlesimli, postoperatif 6.5 x4.5x 5 cm boyutlarinda, niks kitle
gérinimi izlenmektedir.

raknoid mesafeye serit tarzi uzanimlari ile agiklan-
mastir.!

Medullablastoma, Epandimoma gibi beyin
omurilik sivis1 (BOS) ile iligkili yerlesim gdsteren
bazi tiimérler implantasyon metastazi yaparlar.
Duramater altinda fakat dura ile direkt makrosko-
pik baglantisi goriinmeyen tiimoral kitleler olup
yayilim mekanizmalar1 “drop metastaz” olarak
agiklanir.® Ayrica pontoserebeller ekstaaksiyal yer-
lesimli ependimomun bu nadir yerlesimi i¢in me-
diiller velum yan kisminda ependim hiicrelerinin
onkojenik aktivasyonu hipotezi savunulmigtur.’

Olgumuz ekstraaksiel yerlesimli evre II epen-
dimom olup, evre II ependimomlarin histopatolo-
jik tanisinda anahtar o6zellik olan perivaskiiler
psodorozet olusumu ve ependimal rozetler® lezyo-
nun doku incelemesinde saptanmigtir.

Prognoz agisindan yas, yerlesim ve timor ev-
resi hakkindaki bilgiler halen tartigmalidir. Yas ile
prognoz arasinda kabul goren goriis, erigkinlerde
daha iyi seyirli olup erigkinlerde bes yillik yasam
stiresi %55-90 iken pediatrik yasta %14-60’dir.?
Yerlesimin prognoz iizerine etkisi bilgileri de tar-
tismali olup, baz1 yazarlar supratentoryal yerlesi-
min ¢evre dokuya daha fazla invazyon gostermesi
ve daha az enkapsiile olmalar1 nedeniyle ¢ikaril-
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RESIM 4A, B: Kranial manyetik rezonans gortintilemede pontoserebellar
yerlesimli ve cerrahi olarak mikerrer defa subtotal ¢ikarilan kitlenin; Resim
4Ada T1 agirlikl kontrastli aksiyal kesitte, 4B’de T1 agirlikli koroner kesitte
gortinimU- izlenmektedir.

mast gii¢ ve kotii prognozlu olarak bildirirken,’ ba-
z1 yazarlar tersine infratentoryal yerlesimin sere-
bellopontin kosedeki sinirlere ve beyin sapina
invazyon yapma, dordiincii ventrikil tabanin t1-
kama nedeniyle cerrahi ¢ikarilma sansini azatlig
icin daha kot prognoz olarak belirtmiglerdir.'
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2008’de Tihan ve ark. 115 olgudan olusan pos-
terior fossa yerlesimli ependimom serilerinde tii-
mor evresinin hasta yagaminda prognostik deger
tagimadigini bildirmislerdir."

Kitlenin total ¢ikarilmasi prognozda ¢ok
onemli diger bir faktor iken ependimomlarin ilk
ameliyatta tamamen ¢ikarilmasi miimkiin olmaya-
bilir. Infratentoryal ependimomlarda total ¢ikaril-
ma insidans: laterale yerlesmis ependimomlarda
%54 iken, dordiinct ventrikil catisina yerlesmig-
lerde %100’diir.! Total ¢ikarilan olgularda morbi-
tidetin yiiksek olduguna dikkat ¢ekilmigtir.?
Optimal tedavi tartigmali olup sadece cerrahi teda-
vi ile yasamin %17-27 uzadig: 6ne siiriilmektedir.

Bir seride total ¢ikarilan dordiincii ventrikiil epen-

RESIM 5: Kitlenin histopatolojik incelemesinde perivaskiller dizilim olusturan
ependimal hcrelerin yapti§i psédorozet yapilar gériilmektedir (HE, x100).

RESIM 6: Kitlenin histopatolojik incelemesinde ependimal hiicrelerde
paranukleer ‘dot-like' EMA pozitifligi gérilmektedir (x200).

Turkiye Klinikleri ] Neur 2010;5(1)



INFRATENTORYAL EKSTRAAKSIYAL EPENDIMOM OLGUSU

dimomlarda ameliyat sonrast %53 norolojik kotii-
lesme goriillmektedir.’? Ozellikle yiiksek evre ve
subtotal ¢ikarilan ependimomlarda en 6nemli prog-
nostik faktor radyoterapi siiresi olarak bildirilmis-
tir.? Infratentoryal ependimomlarda diffiize oranla
lokal radyoteapinin entelektiiel fonksiyonlar: daha
¢ok korudugu, noérofizyolojik kotiilesme tespit edi-
lenlerin ise daha ¢ok kii¢iik yas ¢ocuklar oldugu
bildirilirken" Katja von Hoff ve ark. lokal radyo-
terapiyi savunmus ancak yas agisindan prognozla
ilgili istatistiksel bir fark bulmamiglardir." Ttiim bu
tartismali bilgiler dahilinde prognoz agisindan kit-
lenin total ¢ikarilmasi ve WHO (Diinya saglik or-
ganizasyonu) evre II ependimomlarda radyoterapi
verilmesi giintimiizdeki kabul goren en degerli fak-
torlerdir. Ug yas altindakilerde beyin gelisimi he-
niiz tamamlanmadif i¢in radyoterapi zamanina
kadar kemoterapi ile beklenir. Ug yas altinda, kra-
niyal sinir (6 harig) veya serebellar, beyin sap1 bul-
gusu olanlarda, semptom siiresi kisa olanlarda
prognoz kotiidiir. Total cerrahi eksizyon da 5 yil
sagkalim %60-80 iken, subtotal ¢ikarimda bu oran
%30’a diiser.”

Niiks ependimom olgularinda standart bir te-
davi tanimlanmamakla beraber kitlenin total cer-
rahi ¢ikarilmasi ve lokal radyoterapi ve dzellikle
Cisplatin iceren kemoterapik ajanlardan olusan
kombinasyon uygulama kabul goren tedavi sekli-

Sahika Liva CENGIZ ve ark.

Sunulan olguda son derece nadir goriilen in-
fratentoryal ekstraaksiyal yerlesmis ve dordiincii.
ventrikdil ile iligkisi olmayan, internal akustik ka-
naldan klivusa uzanan sag pontoserebellar koseyi
tamamu ile iggal eden niiks ependimom, ndrovas-
kiiler yapilara yapisiklig1 nedeniyle subtotal ¢ika-
rilmistir. Takiben hastaya radyoterapi ve kemote-
rapi 6nerilmis ancak hasta yakinlari bu tedaviyi 6n-
ce ret etmisler ancak gecen yedi aylik siirecte kitle
boyutlarinda artma ve dordiincii ventrikiil obstriik-
siyonu ve hidrosefali gelisince kabul etmislerdir.
Ventrikiiloperitoneal sant takilmasini takiben rad-
yoterapi ve kemoterapi alan hastada kitle boyutla-
rinda artis devam etmistir. Dort defa ameliyat
edilen hastanin son operasyonunda ameliyat sira-
sinda dordiincii ventrikiil ile iligkisi olmayan, in-
ternal akustik kanaldan klivusa uzanan niiks kitle
yine subtotal ¢ikarilabilmistir. Kitlenin nérovaskii-
ler yapilara yakin komsulugu nedeniyle miikerrer
subtotal ¢ikarilmas: ve adjuan tedavinin zamanin-
da uygulanamamas: kotii prognozlu seyirde en
o6nemli etkenler olmustur. Aym sekilde lezyonun
beyin sapina yapisik olmasi ilk ameliyatta total ola-
rak ¢ikarilmamasinda etkin olmugtur.

Sonug olarak literatiir bilgileri 15181nda infra-
tentoryal ekstraaksiyal yerlesimli bu kitlenin, za-
maninda radyoterapi almamasindan ¢ok subtotal
¢ikarilmasinin rekiirrens i¢in ana faktor oldugu ka-
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